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·病例报告·

嗜酸性肉芽肿性多血管炎伴周围及中枢神经系统
同时受累一例
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【摘要】 嗜酸性肉芽肿性多血管炎（EGPA）神经系统受累多表现为多发性单神经病，少数可出现

中枢神经系统受累。我们报道1例经病理证实的EGPA伴周围及中枢神经系统同时受累的患者，经激

素及环磷酰胺治疗后，该患者临床症状迅速改善。

【关键词】 周围神经病； 嗜酸性肉芽肿性多血管炎
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患者女，60岁，因“发热、寒战、肌肉酸痛1个月余，四肢

麻木 5 d”于 2018年 5月 7日入院。患者入院 1个月前感冒

后出现畏寒、发热及头痛，伴全身肌肉酸痛、乏力及张口困

难，体温波动在37.3~37.9 ℃，自服阿奇霉素，症状未见明显

改善。入院 3周前体温升高达 39 ℃，伴有咳嗽、咽痛，查血

常规白细胞计数正常、嗜酸性粒细胞0.14，胸片未见明显异

常。入院5 d前出现双足麻木及胀痛感，并逐渐向上发展至

双侧小腿，足趾不能背屈。入院 2 d前出现左手尺侧麻木，

伴左手无名指和小指无力。既往有慢性阻塞性肺疾病。体

检：体温 36.2 ℃，脉搏 66次/min，呼吸 18次/min，血压 145/
86 mmHg（1 mmHg=0.133 kPa）。神志清楚，言语流利。颅

神经检查未见明显异常。四肢肌张力正常，左上肢肌力近

端Ⅴ级、远端Ⅳ级，右上肢肌力Ⅴ级，双下肢肌力Ⅳ级，四肢

腱反射亢进（+++），双侧巴宾斯基征（+）。双下肢关节位置

觉减退，左上肢尺侧及左手小指、无名指痛觉减退，双足痛

觉减退。共济运动正常。脑膜刺激征（-）。心、肺、腹查体

未见异常。

辅助检查：血常规：白细胞 11.24×109/L，中性粒细胞

0.456，嗜酸性粒细胞 0.377。尿常规：蛋白质微量，尿潜血

2~4个/HP。24小时尿蛋白定量 1.02 g/24 h。C⁃反应蛋白

91 mg/L，红细胞沉降率 103 mm/h。血生化：白蛋白 29 g/L，
肌酐 126 μmol/L。抗中性粒细胞胞质抗体（ANCA）（+），蛋

白酶 3⁃抗中性粒细胞胞质抗体（PR3⁃ANCA）（-），髓过氧化

合物⁃抗中性粒细胞胞质抗体（MPO⁃ANCA）（+），抗核抗体、

抗双链DNA抗体等自身抗体检测（-）。血涂片可见嗜酸性

粒细胞增多。淋巴细胞培养+干扰素测定（A+B）（-），痰浓

缩查抗酸杆菌（-）。腹部B超：双肾体积稍大，左肾大小约

13.0 cm×4.6 cm，右肾大小约12.7 cm×4.5 cm，结构清晰。鼻

窦 CT：双侧筛窦、上颌窦炎，左侧鼻腔外侧壁软组织密度

影，炎症可能性大。胸部CT：双肺多发微结节，纵膈未见明

显异常。支气管舒张试验（-）。四肢神经传导检测示双下

肢神经传导速度（NCV）减慢，波幅极低，其中右下肢感觉神

经传导速度（SCV）未测出；右正中神经动作电位传导速度

（MCV）偏慢，左尺神经及正中神经感觉电位波幅低；多条神

经可见传导阻滞。超声引导下肾穿刺活检：16个肾小球，

5个大细胞性新月体形成，系膜细胞和基质有轻⁃中度增生，

内皮细胞肿胀，白细胞和嗜酸性粒细胞浸润，毛细血管襻开

放不佳。间质可见小血管炎及纤维素样坏死，其周围肉芽

肿形成，大量淋巴细胞、浆细胞和嗜酸性粒细胞浸润，肾小

管灶性萎缩。符合ANCA相关小血管炎病理改变（图1、2）。
头部MRI：左侧胼胝体压部、左侧脑室旁梗塞灶。桥脑及双

侧脑室旁多发脑白质病变（图3）。诊断结果：嗜酸性肉芽肿

性多血管炎伴周围及中枢神经系统受累。

图1 小血管纤维素样坏死，伴周围肉芽肿形成（HE染色 ×100）
图2 嗜酸性粒细胞浸润（HE染色 ×200）

入院后予甲泼尼龙、环磷酰胺治疗，患者症状迅速改

善。6个月后随访：血常规：白细胞8.56×109/L，中性粒细胞

0.788，嗜酸性粒细胞 0.004。尿常规：蛋白质（-），尿潜血

（-）。24小时尿蛋白定量0.24 g/24 h。C⁃反应蛋白 8 mg/L，
红细胞沉降率 16 mm / h。ANCA（-），PR3⁃ANCA（-），

MPO⁃ANCA（-）。腹部B超：双肾大小正常，结构清晰。
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图 3 头部MRI：双侧脑室旁及桥脑多发脑白质病变 A：双侧

脑室；B：桥脑

讨 论 嗜 酸 性 肉 芽 肿 性 多 血 管 炎（eosinophilic
granulomatosis with polyangiitis，EGPA）为少见病，年发病率

0.9~2.4/100万，平均发病年龄 50岁，是以外周血及组织嗜

酸性粒细胞增多、浸润以及中小血管坏死性肉芽肿性炎症

为特征的多系统疾病。其发病机制尚未明确，目前认为与

遗传因素及免疫失调有关。

目前EGPA的诊断标准主要参考1990年美国风湿病学

会提出的分类标准：（1）哮喘样症状；（2）白细胞分类计数中

嗜酸性粒细胞占比≥10%；（3）单神经病（包括多数性）或多

发性神经病；（4）非固定性肺浸润；（5）鼻旁窦异常；（6）活检

发现血管外嗜酸性粒细胞浸润。符合4条及以上者可诊断

EGPA，敏感度为 85%，特异度为 99.7%［1］。我国《嗜酸性肉

芽肿多血管炎诊治规范多学科专家共识》强调，“哮喘样症

状”除了哮喘样表现，还包括咳嗽、胸闷及呼吸困难等临床

症状［2］。本例患者符合上述1、2、3、5、6共五条分类标准，符

合EGPA的诊断。

EGPA患者神经系统受累以周围神经多见，出现率高达

75%，主要表现为多发性单神经病，早期常呈不对称性、斑

片状分布，随疾病进展，后期可以表现为对称性感觉运动障

碍，其机制为血管炎累及周围神经滋养血管，造成周围神经

缺血、坏死，以轴索损伤更为突出。常见临床表现有“足下

垂”、“腕下垂”等。伴有疼痛的多发性单神经病对血管炎具

有一定提示意义。EGPA也可累及中枢神经系统，其发生率

明显低于周围神经，其机制可能与继发性脑血管炎、心脏嗜

酸性粒细胞浸润等因素有关。临床表现缺乏特异性，可表

现为蛛网膜下腔出血、脑出血、脑梗死、颅神经麻痹等［3⁃4］。
本例患者临床上有不对称性周围神经病变，肌电图检查提

示以轴索损伤为主的周围神经病变，符合多发性单神经病

的特点。与此同时，患者双侧巴宾斯基征（+），MRI可见腔

隙性脑梗死和脑白质病变，表明中枢神经系统亦受累及。

使用激素治疗之前，EGPA患者预后差；应用激素或免

疫抑制剂后，EGPA患者的预后明显改善。本例患者经激素

及环磷酰胺治疗后，临床症状迅速改善。6个月时随访，血

嗜酸性粒细胞百分数恢复正常，C⁃反应蛋白、血沉恢复正

常，ANCA检测转为阴性，尿蛋白减少，尿潜血转为阴性，肾

脏体积恢复正常。
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本刊有关文稿中法定计量单位的书写要求

本刊法定计量单位具体使用参照 1991年中华医学会

编辑出版部编辑的《法定计量单位在医学上的应用》一书。

注意单位名称与单位符号不可混合使用，如ng·kg-1·天-1应

改为ng·kg-1·d-1；组合单位符号中表示相除的斜线多于1条
时，应采用负数幂的形式表示，如ng/kg/min应采用ng·kg-1·
min-1的形式；组合单位中斜线和负数幂亦不可混用，如前例

不宜采用ng/kg·min-1的形式。在首次出现不常用的法定计

量单位处用括号加注与旧制单位的换算系数，下文再出现

时只列法定计量单位。人体及动物体内的压力单位使用

mmHg或 cmH2O，但文中首次出现时用括号加注（1 mmHg=
0.133 kPa）。正文中时间的表达，凡前面带有具体数据者应

采用 d、h、min、s，而不用天、小时、分钟、秒。量的符号一律

用斜体字母。
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