
对于与本病例类似的需长期输血的患者#建议交叉合血时

选择与患者红细胞表型#特别是
OK

血型系统表型相同的血液

输注#可以避免产生同种抗体#确保输血安全)值得指出的是#

当已知长期输血的患者产生了同种抗体#应一直给予患者输注

抗原阴性的血液)即使本次抗体鉴定未检出该抗体#为避免回

忆性免疫反应也应避免输注该抗原阳性的血液'
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!个案与短篇!

抗中性粒细胞胞浆抗体相关性血管炎
%

例误诊分析

于建平

"延安大学咸阳医院检验科!陕西咸阳
4$%&&&

&

!!

关键词"抗中性粒细胞胞浆抗体$血管炎$自身抗体$误诊

!"#

!

$&*)2,2

"

6

*7889*$,4)#+$)&*%&$4*&2*&,$

文献标识码"

:

文章编号"

$,4)#+$)&

"

%&$4

&

&2#$%2,#&%

!!

系统性血管炎是一组由血管炎性病变引起的疾病的总称#

可以累及动脉*静脉*毛细血管甚至淋巴管)因其受累血管的

部位*大小*类型及病理等各不相同#使其临床呈现多样化的特

点)目前已经认识的系统性血管炎至少有
%&

种)按照受累血

管的大小进行分类#包括小血管$毛细血管和毛细血管后微静

脉&*中等血管$肌性动脉和小动脉&和大血管$主动脉及其主要

分支&

'

$#)

(

)

抗中性粒细胞胞浆抗体$

:Y":

&相关血管炎是一组以累

及小血管为主要特征#血清
:Y":

阳性的血管炎性疾病#主要

包括韦格纳氏肉芽肿$

c!

&*显微镜下多动脉炎$

10:

&*变应

性肉芽肿性血管炎$

"..

&

'

+#'

(

)由于
:Y":

相关性血管炎临

床表现不典型#可累及多个系统#易导致误诊*漏诊延误

治疗'

,#4

(

)

C

!

临床资料

患者
$

#女#张某#

4&

岁#

$V

个月前因多饮*间歇性咳嗽*左

下胸部疼痛入院检查)患者自述
$

年半前曾因耳鸣等中耳炎

症状在外院就诊)并伴有反复性发热#患者耳漏分泌物细菌培

养阴性#鼻腔和鼻咽部检查正常)使用全身和局部抗生素治疗

病情并无好转#中耳炎进一步加重#同侧的面部神经麻痹且伴

随味觉损失)胸部
g

线检查显示在肺外围及胸膜下有结节)

纤维支气管镜检结果显示右侧支气管大量泡沫状脓性坏死分

泌物#未见肿瘤性细胞)正电子放射断层造影术显示双边肺结

节没有其他的肺外病变症状#怀疑肺结核)患者来本院就诊#

血液分析检查结果!白细胞计数
$%'&&

"

GG

#中性粒细胞

V+5

#

"

反应蛋白
+&G

@

"

DU

#纤维蛋白原
+V&G

@

"

DU

#红细胞

沉降率$

Z.O

&

)'GG

"

K

#尿素*肌酐*肝酶*钙*肿瘤标志物等检

测正常)

:Y":

间接免疫荧光法检测阴性#检测靶抗原
10a

和
0O)

均呈现阴性结果)尿液分析及痰液的细胞学*细菌学

的检测未明确)皮肤结核菌素皮内试验阴性)分析所有的数

据#决定先进性抗结核药物治疗$吡嗪酰胺
'&&G

@

)

次"天#利

福平
)&&G

@

%

次"天和异烟肼
)&&G

@

"

D

&)

$

周后肺部浸润症

状加重)肺组织活检显示坏死型肉芽肿性炎症#怀疑血管炎)

临床诊断为局限性韦格纳氏肉芽肿病)随后采用环磷酰胺和

高剂量的强的松治疗#在接下来的几周观察#患者耳朵症状$耳

朵疼痛和耳漏&和咳嗽症状均慢慢减轻逐渐消失)随后按照血

管炎治疗方案跟踪治疗
$

年#临床症状逐渐消失#随访#无再次

复发)

患者
%

#女#樊某#

+%

岁#因.流涕*咳嗽*咳痰/

$+D

伴低热

$

周于
%&$+

年
+

月入院)体格检查#体温
)4*Vj

#并伴有头

痛#耳鸣等症状且双下无力#头颅
";

检查示急性鼻窦炎#肺部

/O";

检查显示左肺纹理增多#胸片提示右下肺动脉段突出#

中央肺动脉扩张#他院初步诊断为肺动脉高压)

%&$+

年
$$

月

患者因病情复发加重就诊我院#肺部
/O";

检查显示右肺散

在片状渗出灶#胸部
";

示双肺多发结节#还可见磨玻璃影*索

条状密度影且合并空洞)实验室自身抗体检测抗核抗体
$4

项

检测$

^

&#

:Y":

靶抗原检测#

10a

$

h

&

%':b

"

GU

#诊断为

.韦格纳氏肉芽肿/随即用环磷酰胺
&*+

[

Q

静脉注射剂雷公藤

多苷
%&G

@

?7D

治疗#患者症状好转#体温逐渐恢复正常#皮疹

消失)激素治疗量也逐渐减少#行胸部
";

复查较入院时明显

好转)半年后#

:Y":

检查呈阴性#

10a

$

^

&

$&:b

"

GU

)

D

!

讨
!!

论

:Y":

相关性血管炎是一组以累及小血管为主要特征#

血清
:Y":

阳性的血管炎性状疾病)主要包括韦格纳氏肉芽

肿$

c!

&*显微镜下多动脉炎$

10:

&*变应性肉芽肿性血管炎

$

"..

&

'

V#$&

(

)

:Y":

相关性血管炎在西方为最常见的自身免

疫性疾病之一#我国发病率呈逐年上升趋势#北大医院近
'

年

共新诊断
:Y":

$

h

&小血管炎
$&&&

余例)我国
:Y":

相关

性血管炎的特点#

10:

占
4&5

#

V&5

#肾受累
$&&5

#肺受累

约
V%5

#首诊误诊率可达
V&5

以上)本文收集的两例典型的

首诊误诊病例均为韦格纳氏肉芽肿病患者)

韦格纳氏肉芽肿是一种坏死性肉芽肿性血管炎#病变累及

小动脉*静脉及毛细血管#偶尔累及大动脉)典型$下转封
)

&

+

,2%$

+

国际检验医学杂志
%&$4

年
'

月第
)V

卷第
2

期
!
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!

1A

H

%&$4

!

X<C*)V

!

Y<*2
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页"

的韦格纳氏肉芽肿三联症是指累及上呼吸道#肺及肾的病变$

无肾脏受累者被称为局限性韦格纳肉芽肿%病理以血管壁的

炎性为特征$通常以鼻黏膜和肺组织的局灶性肉芽肿炎性为开

始$继而进展为血管的弥漫性坏死性肉芽肿性炎性&

!!%!&

'

%韦

格纳氏肉芽肿的具体病因不明$可能无独立的致病因素$具有

遗传易感性和环境因素双重影响%韦格纳氏肉芽肿诊断主要

为临床特征%目前大多临床结合
!##'

年美国风湿病学会

!

()*

"韦格纳氏肉芽肿分类标准&

!+

'

(!

!

"鼻或口腔炎症$痛性

或无痛性口腔溃疡$脓性或血性鼻腔分泌物)!

"

"胸片异常$胸

片示结节#固定浸润病灶或空洞)!

,

"尿沉渣异常$镜下血尿

!

*-)

!

+

*高倍视野"或出现红细胞管型)!

&

"病理为肉芽肿性

炎$动脉壁或动脉周围$或血管!动脉或微动脉"外区有中性粒

细胞浸润%符合
"

条或
"

条以上时可诊断为韦格纳氏肉芽肿%

案例
!

$回顾性分析$患者在他院首诊被诊断为肺结核%

患者首诊时主要表现出下呼吸道感染症状$出现胸痛咳嗽症

状%据统计$肺部受累是韦格纳氏肉芽肿的基本特征之一$约

+'.

的患者在起病时有肺部表现$

/'.

以上的患者将在整个病

程中出现肺部病变%胸闷#气短#咳嗽#消瘦乏力等全身症状及

咳嗽#咳血等呼吸系统表现也是肺结核的常规临床表现$故该

患者极易被诊断为肺结核%该患者还表现为中耳炎等症状%

据统计$韦格纳氏肉芽肿耳部受累发生率为
"'.

!

0'.

$以累

及中耳者最为多见$占
&'.

!

0'.

$主要表现为分泌性中耳

炎#慢行化脓性中耳炎和面神经麻痹%患者出现耳漏#乳突区

疼痛症状正是韦格纳氏肉芽肿病变直接侵犯中耳和乳突腔的

表现%患者就诊本院后$根据临床症状$高度怀疑
(1)(

相关

性血管炎%在行常规检查时$

(1)(

靶抗原检测结果为阴性$

患者感染指征明显$先行抗感染治疗%密切观察
!

周$发现肺

部浸润症状加重$立即停止抗结合治疗%结合临床指征$确诊

为局限性韦格纳氏肉芽肿$立即按照韦格纳氏肉芽肿治疗方案

治疗$密切跟踪$症状逐渐消失$患者好转出院%该案例引起对

(1)(

检测阴性的
23

患者的重视%据统计$

!+.

!

"+.

的

患者
(1)(

阴性$如果临床高度怀疑血管炎倾向$应采取血管

炎治疗方案%

案例
"

$患者最初被误诊为肺动脉高压%因肺动脉高压的

临床症状非特异$许多自身免疫性疾病会伴有肺动脉高压症状

出现$因此$在确诊时也应根据肺动脉高压的诊断标准进行诊

断$且应行相关自身抗体检测$排除自身免疫性疾病可能%仔

细分析该患者影像学检查符合自身免疫性血管炎的临床特征$

且显示
4%(1)(

!

5

"$结合韦格纳氏肉芽肿的诊断标准即能

明确诊断%近年来$建议
(1)(

在行
667

结果后必须通过抗

原特异的
896:(

证实%

(1)(

阳性率和滴度的高低与疾病的

活动性和严重度相关$疾病缓解期滴度下降或消失%本文病历

经过随访跟踪$在患者病程转好时$

;4<

抗体也由阳性浓度转

为阴性%一般在治疗后$

(1)(

的持续阳性常预示疾病的

复发%

韦格纳氏肉芽肿通过用药尤其是糖皮质激素加环磷酰胺

联合治疗和严密的随诊能诱导和维持长期的缓解%近年来$韦

格纳肉芽肿的早期诊断和及时治疗$提高了治疗效果%过去$

未经治疗的韦格纳肉芽肿平均生存期是
+

个月$

/".

的患者
!

年内死亡$超过
#'.

的患者
"

年内死亡&

!+

'

%综上所述$对于

(1)(

相关性血管炎的诊断目前从临床症状及常规分析诊断

有很大难度%对于提示免疫性疾病的肺部表现酷似肺部感染

的病例$在临床工作中应注意全面评估病情$对于难以解释的

疑点要保持高度的警惕$在充分抗感染治疗无效的情况下$应

想到非感染性疾病的可能&

!$

'

$及时进行相关自身抗体检查$尽

早明确诊断$以改善预后%
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