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１　病例资料　患者，女，６７岁。因“发作性喘息伴双下肢麻

木、皮肤多发溃疡７年，加重２ｄ”于２００９年１１月２３日入院。

患者７年前无明显诱因出现发作性喘息，偶咳少量白痰，无

咳黄脓痰，无发热及盗汗，按“支气管哮喘急性发作”处理可

明显缓解，未正规按哮喘长期规律用药，前４年共大发作２
次（约２年１次），后３年每年大发作１次，近１年大发作２
次。７年期间伴发双下肢无力、发麻、针刺感，四肢皮肤多部

位反复并发溃疡、红肿，伴视物模糊。无咳粉红色痰、胸闷、

胸痛。入院时查体：体温３６．５℃，脉搏１２０次／ｍｉｎ，呼吸２０
次／ｍｉｎ，血压１５２／９３ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ），精神

可，双下眼睑及球结膜水肿明显，双肺可闻及散在呼气相哮

鸣音，肺底可闻及少量细湿性啰音，心率１２０次／ｍｉｎ，律齐，

主动脉瓣及肺动脉瓣听诊区第二心音亢进，腹部查体阴性，

左右前臂各见一紫红色斑疹，压之不褪色（图１Ａ），左足背处

见带疱状溃疡，大小约３ｃｍ×５ｃｍ，溃疡中央部位干燥结痂，

边缘较多淡黄色黏液样渗出。双下肢肌肉萎缩明显，肌力正

常，双下肢有轻度水肿，足底及下肢外侧痛觉减退。入院后

查血白细胞１０．４×１０９／Ｌ，中性粒细胞０．９３，嗜酸性粒细胞

０．００２，血红蛋白１４２ｇ／Ｌ，血小板１９５×１０９／Ｌ，ＣＲＰ１２．６０

ｍｇ／Ｌ，ＢＮＰ１７１．７０ｐｇ／ｍｌ，降钙素原、肝肾功能、ＥＮＡ 谱、

ＡＮＣＡ、红细胞沉降率、类风湿因子、尿常规均正常；胸部

ＣＴ：肺窗示右肺中叶体积缩小，密度增高，右肺中叶片状影

（图１Ｂ）；华氏鼻窦片：双侧上颌窦透光度减低，窦壁黏膜增

厚，窦壁白线显示稍模糊，慢性上颌窦炎（图１Ｃ）；眼底检查：

视网膜动静脉狭窄、变细，可见少许絮状渗出，视神经颜色变

淡。

　　追查病史，患者有“过敏性鼻炎１５年，哮喘７年，偶发房

早室早及慢性胃炎病史数年”。２００５年因“双下肢感觉异常

伴多发性溃疡３年”在外院就医诊断为“爆发性紫癜？”，予

“糖皮质激素及中药”治疗后效果不明显，仍有双下肢麻木，

双侧足背紫红色血疱、溃疡，并有小腿肌痛，游走性关节痛及

“胃痛”，进而于我院查外周血示嗜酸性粒细胞升高且比例为

０．１１，ｐＡＮＣＡ阳性，肌电图提示双下肢周围神经受损，并以

肌痛、多神经炎、舒张压大于９０ｍｍＨｇ、双下肢网状青斑为

依据诊断为“结节性多动脉炎”，予激素及免疫抑制治疗后好

转，长期口服甲泼尼龙６ｍｇ／ｄ维持。

　　２００９年１１月２３日入院后初步诊断为变应性肉芽肿性

血管炎，予甲泼尼松４０ｍｇ／ｄ，３ｄ后患者喘息、双下肢麻木

明显好转，双肺哮鸣音明显减少。右足背溃疡予清创、换药、

红光照射及抗感染等治疗。１０ｄ后患者无不适，复查ＣＴ，结

果（图１Ｄ）对比治疗前示肺内浸润影稍缩小，边界变清；溃疡

尚未愈合，渗出明显减少。带药出院，予门诊换药１个月余

后溃疡逐渐愈合。

图１　前臂及影像学图片

Ａ：左前臂斑疹；Ｂ：治疗前ＣＴ；Ｃ：华氏鼻窦片；Ｄ：治疗１０ｄ后ＣＴ

２　讨　论　变应性肉芽肿性血管炎，因最先于１９５１年被

Ｃｈｕｒｇ和 Ｓｔｒａｕｓｓ描 述，所 以 也 称 ＣｈｕｒｇＳｔｒａｕｓｓ综 合 征
（ＣＳＳ）［１］。ＣＳＳ是一种主要累及中、小动脉的系统性坏死性
血管炎，并有多器官组织嗜酸性粒细胞浸润，较为罕见。本

文所报道的病例既往有过敏性鼻炎和慢性胃炎，２００２年出现
哮喘但按哮喘治疗不能控制病情，２００５年因“双下肢感觉异
常伴多发性溃疡３年”在外院就医诊断为“爆发性紫癜？”，予
“糖皮质激素及中药”治疗后效果不明显，进而于我院查外周
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血示嗜酸性粒细胞升高且比例为０．１１，ｐＡＮＣＡ阳性，肌电

图提示双下肢周围神经受损，并以肌痛、多神经炎、舒张压大

于９０ｍｍＨｇ、双下肢网状青斑为依据诊断为“结节性多动脉

炎”，予激素及免疫抑制剂治疗，并予清创、换药、理疗、抗感

染等治疗后感觉异常好转，溃疡逐渐愈合，长期口服甲泼尼

龙６ｍｇ／ｄ控制病情直至此次就诊。本病的诊断需结合既往

过敏性鼻炎、多系统受累的临床表现、实验室检查及病变部

位活检。１９９０年美国风湿病协会［２］提出６条分类诊断标准，

凡符合其中４条及以上者可考虑为ＣＳＳ：（１）哮喘；（２）外周血

嗜酸性粒细胞增多且比例大于０．１０；（３）单发性或多发性神

经炎；（４）非固定性肺内浸润；（５）副鼻窦炎；（６）活检证实血

管外嗜酸性粒细胞浸润（既往有过敏性疾病史，但不包括哮

喘和药物过敏）。Ｌａｎｈａｍ等［３］将ＣＳＳ分为３个阶段：过敏性

鼻炎或哮喘，嗜酸性粒细胞升高并大于０．１０及组织浸润，最

后累及多系统。虽然本例只符合３条（哮喘、多发性神经炎、

副鼻窦炎），但结合患者２００５年住院时临床表现，可明确诊

断为ＣＳＳ。本例多次误诊的原因分别为：（１）起病早期，患者

以哮喘为突出表现，无其他特异性表现，诊断为ＣＳＳ非常困

难；（２）患者以双下肢感觉异常伴多发性溃疡就诊时，临床医

师只注重局部溃疡，诊断为“爆发性紫癜”，未行活检明确病

因；（３）对本病认识不足，出现多系统损害时常易诊断为其他

类血管炎病变。本例以哮喘、皮肤多发部位复发性溃疡、双

下肢麻木表现明显，临床医师未重视多系统受累、哮喘及嗜

酸性粒细胞明显增高同时存在这一ＣＳＳ特征性表现而误诊

为“哮喘＋结节性动脉炎”。由此可见，哮喘患者，特别是中

年发病伴有外周血嗜酸性粒细胞明显增高或多系统损害时

需考虑本病。

　　嗜酸性粒细胞计数升高及ｐＡＮＣＡ阳性是诊断ＣＳＳ的

重要依据，国内刘冬舟等［４］报道外周血嗜酸性粒细胞升高且

大于０．１０的比例为０．９４，而ｐＡＮＣＡ阳性率为３１．８８％。

但本例２００９年就诊时均未出现。嗜酸性粒细胞未出现阳性

可能与患者从２００５年开始长期口服甲泼尼龙有关。虽然ｐ

ＡＮＣＡ阳性已经成为诊断ＣＳＳ的重要依据之一，但Ｐａｇｎｏｕｘ
等［５］报道有部分患者ＡＮＣＡ阴性，需引起注意。本例不能因

嗜酸性粒细胞０．００２及ＡＮＣＡ阴性而否认ＣＳＳ的诊断。另

外，本例前后２次查胸部ＣＴ没有证实“非固定性肺内浸润

影”表现，可能与本身斑片面积小且前后２次照片时间较近

有关。

　　目前没有ＣＳＳ导致皮肤溃疡的统计分析报道，但ＣＳＳ导

致难治性皮肤溃疡国外有少数病例报告。Ｋａｗａｎａｋａ等［６］通

过在ＣＳＳ患者小腿的肌肉中植入一种由生物降解的水凝胶

和成纤维细胞生长因子组成的配方促进血管再生成功治疗

难治性缺血性小腿溃疡。Ｉｎｕｉ等［７］报道确诊为ＣＳＳ的患者

在激素减量过程中小腿溃疡复发，并有磁共振血管造影显示

双腿变细的中动脉。Ｃａｋｉｒ等［８］报道ＣＳＳ合并２型糖尿病出

现进展性小腿溃疡。ＣＳＳ主要累及中、小动脉导致血管狭

窄。当ＣＳＳ合并其他可导致血管狭窄疾病时可发生难治性

溃疡，且溃疡多在下肢远端。本例溃疡复发可能与患者口服

激素剂量偏小及合并高血压有关。在溃疡的治疗上，需同时

注意ＣＳＳ以及合并症，多种措施改善血液循环。若皮肤溃疡

合并有感染，需要及时清创并采用抗生素抗感染治疗。

　　ＣＳＳ的基本治疗药物为糖皮质激素，酌情加用免疫抑制

剂，生物制剂也有应用。糖皮质激素推荐起始剂量为泼尼松

１ｍｇ／（ｋｇ·ｄ），连续治疗３周后逐渐减量。Ｒｉｂｉ等［９］的研究

表明：口服糖皮质激素效果较好，但复发率较高，且因为最佳

维持治疗时间不确定，大部分患者需长期低剂量糖皮质激素

维持治疗。ＣＳＳ预后较好，在规律治疗下５年生存率达９０％
以上。ＤｅＧｒｏｏｔ等［１０］的研究显示影响此病预后的因素包括：

（１）蛋白尿＞１ｇ／ｄ；（２）血肌酐大于１４０μｍｏｌ／Ｌ；（３）心肌病

变；（４）胃肠道受累；（５）中枢神经系统受累。此５个危险因

素中，肾脏及胃肠道受累为最重要的因素，ＦＦＳ与５年病死

率呈正相关，可推测尽早诊断及正确的治疗对预后有明显影

响。
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