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１　病例资料　患者，女，３７岁，因“反复气促３个月，水肿１
个月余，双下肢瘀斑半天”于２００６０１２７入院。３个月前（当

时妊娠４个月）无明显诱因下出现胸闷气促，并伴有夜间阵

发性呼吸困难，但未到医院就诊。在１个月前（妊娠６个

月），又出现双下肢水肿，遂到外院就诊，经心脏彩超、胸片等

检查后考虑肺动脉高压（ＰＡＨ），予中止妊娠以及利尿、扩张

血管等处理（具体诊治不详）。出院后仍有气促及双下肢水

肿，于２００６０１１６到另一医院，行胸部 Ｘ片、胸部ＣＴ、心脏

彩超等检查发现肺动脉扩张，肺动脉压增高，考虑符合原发

性肺动脉高压改变，予强心、利尿、扩血管等处理后症状有缓

解，其后全身开始出现片状红色斑疹，经皮肤科会诊考虑“过

敏性皮炎”，予抗过敏治疗１０ｄ未有好转，其后查自身抗体

发现ｄｓＤＮＡ（＋）、ＡＮＡ（＋）、ＳＳＡ（＋），未作特殊处理。出

院后仍诉胸闷心悸、气促、双下肢水肿，双下肢瘀斑面积增

大。为作系统诊治而收治我院。既往体健，否认冠心病、糖

尿病、风湿性心脏病、血液病等病史，否认有传染病史，无外

伤史，否认有药物以及食物过敏史。

　　入院时体查：Ｔ３６．２℃，Ｐ１０５／ｍｉｎ，Ｒ３０／ｍｉｎ，ＢＰ１１０／

９０ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ），神清，对答流利切题，半

卧位，面部可见蝶形红斑，全身皮肤黏膜未见皮疹以及脱屑，

未见出血点、黄染，口腔黏膜未见溃疡。颈静脉怒张，肝颈静

脉回流征（＋），气管居中，甲状腺无肿大。胸骨无扣痛，双肺

底闻湿啰音。心界向左扩大，心率８７／ｍｉｎ，律齐，心尖部可

闻及收缩期３／６级吹风样杂音，余瓣膜听诊区未闻及病理性

杂音。腹胀大，无压痛及反跳痛，肝脾肋下未及，肝肾区叩击

痛阴性，移动性浊音阴性，肠鸣音正常。右上肢及双下肢可

见约１０ｃｍ×７ｃｍ瘀斑，脊柱四肢无畸形，关节未见红肿，双

下肢中度凹陷性水肿。舌暗淡，苔薄白，脉弦细。血常规未

见异常。尿分析：尿蛋白０．７５ｇ／Ｌ，尿隐血２５／μｌ。大便常

规＋潜血试验未见异常。２４ｈ尿蛋白定量１．７６ｇ。血电解

质：Ｋ＋３．０５ｍｍｏｌ／Ｌ。肝功能：ＡＳＴ６０Ｕ／Ｌ，ＴＢ４７μｍｏｌ／

Ｌ，ＤＢ１６．９μｍｏｌ／Ｌ，ＩＢ３０．１μｍｏｌ／Ｌ，尿酸８２９μｍｏｌ／Ｌ，ＬＤＨ

２７８Ｕ／Ｌ，ＨＢＤＨ２１６Ｕ／Ｌ，Ｃ反应蛋白３３．７ｍｇ／Ｌ。凝血四

项：ＰＴ２１．６５ｓ，ＩＮＲ１．７５，ＡＰＴＴ４１．７５ｓ，ＦＩＢ３．８６ｇ／Ｌ。

３Ｐ试验阴性。Ｄ二聚体定量３２２８．１８ｎｇ／ｍｌ，Ｇ６ＰＤ８５％
（正常值７５％以上）。入院心电图示：窦性心动过速，不完全

性右束支传导阻滞，右心肥大，Ｔ波异常。超声心动图示：三

尖瓣重度关闭不全，肺动脉瓣中度关闭不全，肺动脉中重度

高压。２００６０１２９患者有发热，查胸片提示双侧少量胸腔积

液，血培养阴性，再次查免疫系列提示：ＡＮＡ（＋），ｄｓＤＮＡ
（＋），考虑诊断可能为系统性红斑狼疮（ＳＬＥ）。

　　治疗：予泼尼松６０ｍｇｑｄ口服，配合地高辛、ＡＣＥＩ、利尿

剂、硝酸酯类、钙离子拮抗剂等西药以及温阳活血利水的中

药，１周左右患者气促、心悸等症状明显缓解，无发热，双下肢

瘀斑面积明显减退，水肿较前消减，双面颊红斑稍减退，复查

生化提示血Ｋ、Ｎａ均正常，血分析提示：ＷＢＣ６．４×１０９／Ｌ，

ＰＬＴ１７５×１０９／Ｌ。

　　出院后嘱患者继续到专科门诊治疗，患者现时面部红斑

以及双下肢瘀斑已消失，无水肿，无气促胸闷等情况，复查肝

功能指标恢复正常，免疫指标提示ＡＮＡ（＋），ｄｓＤＮＡ（＋）。

２　讨　论　ＳＬＥ是一种累及全身各器官系统的自身免疫性

疾病，多见于女性，在我国的发病率约为１／１０００，呼吸系统

是其常见的受累器官之一［１］。临床已广为报道的有狼疮肺

炎、肺间质纤维化。ＳＬＥ合并ＰＡＨ发生率约为５％～１４％，

近年来有逐渐升高的趋势［２］，有关资料显示ＳＬＥ并发ＰＡＨ
已成为ＳＬＥ主要死因之一［３］。目前认为其发病机制可能与

肺血管炎症、肺间质炎等因素有关［３４］。

　　ＳＬＥ合并ＰＡＨ的临床表现往往隐匿，早期症状缺乏特

异性，最常见症状为活动后气促，其他如慢性咳嗽、胸闷等也

较多见。病情进展快，尚欠缺有效的治疗手段，一旦确诊，多

数患者在２～５年内死亡。对于该病，早发现早治疗可明显

地改善预后［６７］。有资料显示，多普勒超声检查是ＰＡＨ敏感

可靠、经济安全的方法［８］。

　　本例患者以活动后呼吸困难，下肢水肿而被收治入院，

完善相关检查后发现ＰＡＨ，其后出现双下肢瘀斑，查免疫全

套检查提示：ＡＮＡ（＋），ｄｓＤＮＡ（＋），但未引起重视，转我院

后再查免疫全套提示 ＡＮＡ（＋），ｄｓＤＮＡ（＋），临床资料显

示［９］，ＡＮＡ的敏感性为９５％，特异性为６５％，ｄｓＤＮＡ的特

异性为９５％，敏感性为７０％，两者均阳性，对诊断ＳＬＥ极有

意义。结合患者有肾损害、皮肤血管炎、蝶形红斑等临床表

现，符合１９８２年美国风湿病学会提出的关于ＳＬＥ１１条诊断

标准中的４条以上，考虑为ＳＬＥ伴ＰＡＨ，予泼尼松口服配合

ＡＣＥＩ、强心、利尿、扩血管等西药以及中药治疗后症状改善

出院。

　　笔者认为ＳＬＥ合并ＰＡＨ的发病率在逐渐上升，而且预
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后差，临床医生有必要加深对该病的认识。对于原因未明的

ＰＡＨ患者特别是女性，应常规行自身免疫系列检查，伴有皮

损时更应提高警惕，以免漏诊和误诊；对于ＳＬＥ的患者，若

出现活动后气促，也应常规行心脏彩超检查以及早明确是否

合并ＰＡＨ，并及早进行原发病的治疗，以改善患者预后。
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