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１　病例资料　男，４３岁，口腔和生殖器阿弗他溃疡、复

发性前葡萄膜炎以及多关节炎反复发作３年余，针刺

反应阳性。患者因“口腔溃疡反复发作”于２０１６年３

月２２日就诊于我院门诊，就诊时诉右侧耳郭软骨红肿

伴疼痛，无蚊虫叮咬史、无咳嗽及呼吸困难。诊断考虑

ＭＡＧＩＣ综合征。接受沙利度胺、白芍总苷胶囊及秋水

仙碱片等药物治疗，并安排入院行进一步检查。１周

后，患者出现右侧耳郭炎症伴疼痛加重（图１Ａ）及口腔

溃疡复发（图１Ｂ）。耳郭质软，消毒后抽出约１ｍＬ清

亮液体，送检为渗出液。患者双肘关节疼痛伴活动受

限，超声示双侧肘关节存在滑膜炎。超声心动图及胸

部Ｘ线片未见异常。红细胞沉降率（ＥＳＲ）３０ｍｍ／１ｈ，

Ｃ反应蛋白（ＣＲＰ）０．４５３ｍｇ／Ｌ。肝肾功能检查正常。

除乙肝抗体阳性外，血液检查未见病毒和细菌感染证

据；自身抗体ＡＮＡ、ｄｓＤＮＡ、ＡＮＣＡ、ＡＣＬ等阴性。

图１　患者临床表现

Ａ：耳郭软骨炎（箭头所示）；Ｂ：口腔溃疡

　　考虑患者可诊断为 ＭＡＧＩＣ综合征，在门诊用药

的基础上加用环孢素Ａ、小剂量激素，治疗反应良好。

截至２０１７年４月，随访１年余未见复发。

２　讨　论　ＭＡＧＩＣ综合征又称复发性多软骨炎

（ｒｅｌａｐｓｉｎｇｐｏｌｙｃｈｏｎｄｒｉｔｉｓ，ＲＰ）并白塞病（Ｂｅｈｅｔ’ｓ

ｄｉｓｅａｓｅ，ＢＤ），由法国学者Ｆｉｒｅｓｔｅｉｎ等
［１］于１９８５年首

次报道。ＭＡＧＩＣ综合征表现为特征性的共同存在的

ＲＰ和ＢＤ，是一种极为罕见的风湿科疾病。ＭＡＧＩＣ综

合征病因不明，目前考虑为异质性疾病，与感染、免疫、

遗传、环境等因素密切相关。环境中的致病因子在具

有遗传易感性的人群中激发自身免疫反应是该病的重

要机制。致病性感染因子通过分子模拟开启疾病的自

身免疫之门，导致自身免疫缺陷；即使致病因子去除，

对自身抗原的自身免疫反应仍会持续进行。ＭＡＧＩＣ

综合征被认为是ＢＤ合并ＲＰ，即两种疾病同时发生于

同一患者［２］。ＲＰ由ＪａｋｓｃｈＷａｒｔｅｎｈｏｒｓｔ在１９２３年首

次报道，每年发生率约为３．５／１０５，被认为是一种多系

统累及的自身免疫性疾病，损害富集于蛋白聚糖结构

和软骨组织，尤其是耳郭软骨、鼻软骨、眼、支气管软骨

和心脏结缔组织等［３］。ＢＤ是一种由ＨｕｌｕｃｉＢｅｈｅｔ于

１９３７年首先报道的以前房积脓、虹膜炎、口腔及生殖器

阿弗他溃疡“三联征”为主要表现的系统性疾病，并以

·８４３１·
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其姓氏Ｂｅｈｅｔ命名为白塞病；其可以发生肠溃疡穿孔、

关节炎、心脏瓣膜病、血管病变和神经系统损害［４５］。

ＭＡＧＩＣ综合征患者大多全身症状较轻微或偶感

乏力不适，可见关节疼痛、头痛、头晕、纳差和体质量减

轻等。在急性型或慢性型的急性加重期可有发热及上

述症状的加重。口腔溃疡、生殖器溃疡、眼炎为ＢＤ的

“三联征”表现。ＲＰ最常累及耳软骨、鼻软骨及喉、气

管软骨。ＭＡＧＩＣ综合征的临床表现为ＢＤ与ＲＰ的双

重表现；两者均为系统性疾病，除累及局部皮肤黏膜和

软骨外，尚可累及内脏器官。由于 ＭＡＧＩＣ综合征的

发病率极低，目前尚无诊断标准，诊断时如患者同时符

合ＲＰ和ＢＤ的诊断，可考虑为ＭＡＧＩＣ综合征
［６］。

在治疗方面，Ｋｔｔｅｒ等
［７］观察发现ＲＰ与ＢＤ在临

床表现上有重叠之处，相关研究亦证实这两种自身免

疫性疾病的发病机制存在相似之处，故临床用药存在

“异病同治”［８］。对于ＢＤ，目前已经积累了一定的循证

医学治疗证据［９］。但针对ＲＰ目前尚无疗效和安全性

相关的临床研究，其治疗主要基于经验、病例报告及针

对发病机制的逻辑分析［１０］。故目前临床尚无 ＭＡＧＩＣ

综合征的治疗指南，各种免疫调节剂、免疫抑制剂均可

试用于该病的治疗。ＭＡＧＩＣ综合征预后方面也尚无

统计学数据。相对ＲＰ而言，ＢＤ发病率较高，治疗已

取得一定的可靠数据，预后较好。单纯ＲＰ的５年病死

率接近１／３，一般死于喉和气管软骨支持结构塌陷、心

血管病变、大动脉瘤、心脏瓣膜功能不全或系统性血管

炎等，预后较差［１１］。ＭＡＧＩＣ综合征合并的软骨炎及

内脏损害进展程度尚不明确。

综上所述，ＭＡＧＩＣ综合征是一种罕见的自身免疫

性疾病，诊断可结合ＲＰ及ＢＤ的诊断标准，但一般治

疗预后较差。本例 ＭＡＧＩＣ综合征患者应属于早期，

未累及重要内脏器官，治疗采用小剂量激素联合沙利

度胺、白芍总苷胶囊、秋水仙碱和环孢素Ａ等免疫抑制

剂，随访１年余，病情控制良好，值得临床借鉴。
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