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　　韦格纳肉芽肿病（Ｗｅｇｅｎｅｒ’ｓｇｒａｎｕｌｏｍａｔｏｓｉｓ，ＷＧ）是以毛细

血管、微小动静脉受累为主的全身坏死性肉芽肿性血管炎［１］。

典型的 ＷＧ三联征包括上呼吸道、下呼吸道（肺）和肾脏病变，然

而临床表现不典型者容易误诊。我院曾收治１例以多发性溃疡

起病的 ＷＧ患者，取得一些诊治经验，现报告如下。

１　病例资料

　　患者，男，６１岁，因“鼻黏膜及球结膜溃疡半年，发热伴咳

嗽１个月余”于２００９年４月１８日入院。患者于２００８年１０

月中旬无明显诱因反复出现鼻腔溃疡、出血及眼部充血，鼻

窦冠状位ＣＴ示右侧上颌窦积液，无骨质破坏等异常表现，

经多家医院治疗无明显改善。２００８年１２月上旬出现低热，

伴有口干、咳嗽、咳少许白色泡沫痰及多处痛性口腔溃疡，于

地段医院查胸部ＣＴ提示肺部感染，胸片示右下肺炎症灶及

两肺结节样影，查尿蛋白阳性。住院行青霉素等药物抗炎治

疗后，鼻黏膜及球结膜溃疡无明显改变，口腔溃疡减轻，咳嗽

消失后出院。２００９年３月中旬患者再次出现咳嗽、低热及痛

性口腔溃疡，查胸部ＣＴ正常。２００９年４月初左踝及臀部无

明显诱因出现多个大血泡，后破溃，咳嗽加重伴胸痛，继之出

现声音嘶哑，至我院急诊经消炎抗菌治疗无效后收入我科。

患者自发病以来体质量下降２０ｋｇ。

　　体格检查：神清，声音嘶哑，言语困难，浅表淋巴结未触及

肿大，眼睑、结膜充血水肿明显，角巩膜缘模糊，鼻窦区无压

痛，鼻腔内可见散在溃疡点，口唇稍发绀，牙龈稍肿，口腔内散

在溃疡，最大为２ｃｍ×２ｃｍ，张口受限，咽部无充血，右上肺呼

吸音减低，散在少许哮鸣音。心率１１６次／ｍｉｎ，律齐，各瓣膜

区未闻及病理性杂音。腹软，肝脾肋下未及，中上腹部稍压

痛，无反跳痛，胸骨无压痛，移动性浊音阴性。肾区无叩痛，脊

柱四肢无畸形，双下肢无水肿，臀部及左踝暗红色结痂融合成

片，轻度压痛。关节无红肿，握力、双足屈伸力稍减退。

　　实验室及辅助检查：血常规 ＷＢＣ９．０５×１０９／Ｌ，Ｇｒａｎ

０．８７５，ＰＬＴ３２４×１０９／Ｌ；尿常规：红细胞计数２０．２个／ＨＰ，

红细胞血红蛋白１５０／μｌ；２４ｈ尿蛋白定量０．９４ｇ；肝功能：白

蛋白２２ｇ／Ｌ，球蛋白３４ｇ／Ｌ，碱性磷酸酶１１３Ｕ／Ｌ；ＥＳＲ１１１

ｍｍ／１ｈ；ＣＲＰ１４８ｍｇ／Ｌ；类风湿因子１３２ＩＵ／ｍｌ；ＩｇＧ１６．５

ｇ／Ｌ，ＩｇＥ２４０ＩＵ／ｍｌ；ｃＡＮＣＡ阳性，余自身抗体阴性；抗结

核抗体阴性，痰浓缩涂片未查见抗酸杆菌；电子喉镜未见异

常；骨髓细胞学检查提示：粒系、巨核系为主增生性骨髓象；

胸部Ｘ线片示右上肺炎可能；胸部ＣＴ示右上肺片状影。

　　根据患者的临床表现及辅助检查结果考虑为韦格纳肉

芽肿病，予以环磷酰胺（ＣＴＸ）０．８ｇ冲击，甲泼尼龙静滴治

疗，输注丙种球蛋白、白蛋白及维生素等支持治疗后，肺部片

状影逐渐消失，病情逐渐好转。

２　讨　论

　　ＷＧ病程可以缓慢，也可以表现为快速进展。大部分患

者首先出现上呼吸道症状，主诉包括流涕、鼻窦炎、鼻黏膜溃

疡和结痂，部分患者可因声门下狭窄出现声音嘶哑及呼吸喘

鸣。肺部受累是 ＷＧ的基本特征之一，发病率为４５％～

８７％。最常见症状为咳嗽和胸膜炎，最常见的Ｘ线表现为肺

部浸润和结节。肺部浸润是短暂的，甚至部分病灶在治疗前

可自行消退。整个病程中约８０％的患者有肾脏受累，肾脏病

变一旦出现异常进展迅速，患者可出现蛋白尿、血尿及管型

尿，可导致终末期肾功能衰竭。ＷＧ的病变常累及多个脏

器，很多患者就诊时往往并未表现出典型的三联征，早期诊

断较为困难。该病的临床表现复杂多样，部分患者可以面神

经麻痹［２］、腺体肿大［３］或臀部包块［４］为首发症状。

　　本例患者以鼻部黏膜溃疡及球结膜溃疡起病，肾脏受累

不明显，后发展至肺部浸润及结节性病灶，经抗感染治疗有

效，与典型的 ＷＧ表现不符合，容易误诊为肺部感染。第一

次住院治疗时肺部病灶的消退可能与使用抗生素无关，而是

ＷＧ肺部表现自行消退的结果。４０％～５０％的 ＷＧ存在皮

肤损害，１３％～２５％的初发患者有皮肤损害，皮肤病变多见

于下肢，以皮肤紫癜最为常见。皮肤病变往往与疾病活动及



·１２１４　 · 第二军医大学学报　２００９年１０月，第３０卷

内脏损害存在一定的相关性。本例患者皮肤散在多个大血

泡，后破溃融合，并合并多处黏膜溃疡，临床上较为少见。

　　ＷＧ的治疗原则为早诊断、早治疗，治疗包括诱导缓解、

维持缓解及控制复发，目前首选仍为肾上腺皮质激素和

ＣＴＸ。有效的早期治疗对预后有重大影响，未经治疗的 ＷＧ
患者预后很差，９０％以上的患者２年内死亡，因此早期诊断

尤为重要。诊断采用美国风湿病学院１９９０年制定的 ＷＧ分

类标准，包括鼻或口腔炎症、异常的胸部Ｘ片、尿沉渣异常及

组织活检有肉芽肿炎性改变，满足２项或２项以上者即可诊

断为 ＷＧ，其敏感性达８８．２％，特异性９２％。由于病变分布

不均匀，病理标本大小和完整性的不同将会出现不同的病理

表现，典型的合并血管炎、坏死、肉芽肿者仅占３％～１６％。

ｃＡＮＣＡ与 ＷＧ高度相关，其在 ＷＧ活动期的敏感性达到

９０％，缓解期达４０％，诊断 ＷＧ的特异性达９５％，其滴度与

病情活动性正相关，因此ｃＡＮＣＡ对于 ＷＧ的早期诊断，特

别是临床表现不够典型的患者有重要意义。只要及时确诊，

及早规范用药，仍可有效控制病情进展并改善预后。

　　综上所述，对于上、下呼吸道或肾脏的受累，伴有多处皮

肤溃疡、丘疹和紫癜等临床可疑的 ＷＧ，应尽早行血清 Ｃ

ＡＮＣＡ检测以降低漏诊率。即使ｃＡＮＣＡ阴性亦不能完全

排除该病，宜多次重复检测［５］。只要及时确诊，及早规范用

药，仍可有效地控制病情进展并改善预后。
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