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  新生儿红斑狼疮(NLE)是罕见的,主要以皮疹、
心血管损害等为主要表现,与母亲自身抗体(主要是

抗SSA/Ro抗体和抗SSB/La抗体)通过胎盘进入胎

儿,在患儿体内引发自身免疫反应有关[1-2],但具体机

制尚不明确。据统计,NLE的发病率约为1/20
 

000,无
明显种族差异[3],我国尚无统计发病率的报道。一项国

内1980-2011年94例NLE患儿的研究显示,皮疹、心
脏、血液、肝脏损害的发生率分别为77.70%、24.50%、

46.80%、31.89%[4]。新生儿败血症临床常见,根据

2019年版《新生儿败血症诊断及治疗专家共识》[5],新
生儿早发型败血症,临床诊断标准为有临床异常表

现,同时满足下列条件中任何一项:(1)血液非特异性

检查≥2项阳性;(2)脑脊液检查为化脓性脑膜炎改

变;(3)血中检出致病菌DNA。根据 NLE的皮疹特

点以及发生血液损害比例高,与新生儿败血症诊断标

准有交叉,临床容易导致误诊及漏诊。目前尚无NLE
合并新生儿败血症发病率数据,现报道本院收治的1
例NLE伴反复新生儿败血症病例。

1 病例资料

  患儿男性,汉族,体质量2
 

480
 

g,出生45
 

min,因
足月小样儿首次入院。患儿出生史无特殊,后追问病

史,患儿母亲产前即有干燥综合征,孕前及孕期不规

律予甲泼尼龙4
 

mg口服每天1次、硫酸羟氯喹200
 

mg口服每天2次治疗。查体:面颈部、躯干、四肢皮

肤可见较多大小不一、暗红色皮疹,压之不褪色(见图

1),血常规示白细胞计数(WBC)3.47×109/L,血红蛋

白(Hb)
 

161
 

g/L,血小板计数(PLT)
 

51×109/L,C
反应蛋白(CRP)

 

30.4
 

mg/L,提示 WBC、PLT、CRP
异常。血培养阴性。降钙素原、肝肾功能、电解质、心
肌酶、肌钙蛋白、凝血功能均正常;TORCH(IgM)

 

+
TORCH(IgG)、乙型肝炎病毒、丙型肝炎病毒、人类免

疫缺陷病毒(HIV)、梅毒螺旋体抗体均检测阴性。

2 实验室和影像学检查

  胸片结果显示新生儿肺炎;心电图、心脏彩超未

见明显异常。日龄5
 

d
 

Hb降至99
 

g/L,日龄7
 

d清蛋

白降至26.9
 

g/L,日龄9
 

d总胆汁酸升至77.4
 

μmol/

L,总胆红素、直接胆红素、丙氨酸氨基转移酶(ALT)
监测正常。皮肤科医师会诊考虑瘀点、瘀斑为血小板

低所致。诊断为新生儿败血症、血小板减少性紫癜、
新生儿肺炎,主要依据是:面部、躯干皮肤有较多紫

癜,血常规 WBC
 

3.47×109/L,低于5×109/L;PLT
 

51×109/L,低于100×109/L;CRP
 

30.4
 

mg/L,大于

5
 

mg/L。治疗方案:头孢哌酮舒巴坦抗感染,静脉丙

种球蛋白支持,静脉输注去白红细胞悬液纠正贫血,
静脉输注人血清蛋白纠正低蛋白血症,熊去氧胆酸口

服对症,日龄15
 

d痊愈出院。
日龄24

 

d,该患儿因“皮疹2
 

d,加重伴少吃、烦躁

1
 

d”再次入院。查体:体温37.8
 

℃,头面部、躯干及四

肢泛发圆形、环形红斑及少许鳞屑(见图2),血常规

WBC
 

6.93×109/L,RBC
 

3.62×1012/L,Hb
 

105
 

g/L,

PLT
 

90×109/L,超敏 C反应蛋白(hs-CRP)
 

41.0
 

mg/L。胸片显示新生儿肺炎;血培养阴性。无创心

排出量测定、心电图正常。血生化显 示 ALT
 

133
 

U/L、天门冬氨酸氨基转移酶(AST)
 

151
 

U/L,总胆

汁酸为37.9
 

μmol/L。皮肤科会诊见泛发圆形、环形

红斑及少许鳞屑,考虑NLE。自身抗体检查显示,抗
核抗体核颗粒型1∶100,抗SSB抗体(++)、抗Ro-
52抗体(+)、抗环瓜氨酸肽抗体1gG

 

17.10
 

RU/mL,
其余阴性。

3 诊断和治疗

  该患儿诊断为NLE、新生儿败血症、新生儿贫血、
新生儿肺炎、肝功能异常、高胆汁酸血症,主要依据

是:患儿母亲有干燥综合征病史,患儿头面部、躯干及

四肢泛发圆形、环形红斑及少许鳞屑,自身抗体检查

抗SSB抗体(++);发热、少吃、烦躁,PLT
 

90×109/

L,低 于 100×109/L,hs-CRP
 

41.0
 

mg/L,大 于

5
 

mg/L。治疗方案:头孢哌酮舒巴坦抗感染,熊去氧

胆酸片、复方甘草酸苷、维生素C对症治疗10
 

d后痊

愈出院。
 

电话随访,月龄1月15天诉皮疹消失,无其他不
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适。月龄2月诉皮疹反复出现,每次外用药后几天消

失。月龄2月5天因“支气管肺炎”于儿童呼吸科住

院治疗1周,住院期间无心律失常、肝功损害、血液系

统受累、神经系统异常等表现。月龄3月儿保门诊随

访见皮疹反复,生长发育好,无特殊不适。
需排除遗传免疫缺陷病所致反复皮疹、感染、

PLT减少,经医学伦理审核及家属知情同意后,抽取

静脉血2
 

mL送金域检验,查遗传病全外显子组测序

检测(先证者),结果正常。

图1  面颈部、躯干、四肢大量红色压之不褪色皮疹

图2  头面部、躯干及四肢泛发圆形、环形红斑及

少许鳞屑

4 讨  论

  NLE常用的诊断标准[6]:(1)新生儿先天性心脏

传导阻滞和新生儿或母亲抗
 

Ro-SSA和(或)La-SSB
抗体阳性;(2)经皮肤科专家和(或)组织病理学确定

的与NLE相关的皮肤损害,伴新生儿和(或)母亲抗
 

Ro-SSA
 

和(或)La-SSB
 

抗体阳性,满足上述任一条即

可诊断。本例患儿经皮肤科医生会诊及自身抗体结

果,符合第2条诊断标准。NLE可累及多个系统,可
出现皮肤、血液、肝、胆等器官或系统异常[7-8],如皮

疹、血小板减少、肝功能异常、暂时性皮肤红斑狼疮、
暂时性先天性心脏传导阻滞(CHB)。这些损害多为

一过性表现,在患儿生后6~8个月内可自行痊愈,心
脏受累为NLE患儿最严重的损害,多数为不可逆病

变[9]。本例患儿有血液系统受累、高胆汁酸血症、肝
功能损害,无新生儿高胆红素血症及胆汁淤积、心脏

损害等。血液、皮肤、肝胆系统的损害恢复快,同既往

报道一致[3,9]。
  

NLE与新生儿败血症,因有类似皮疹(压之不褪

色紫癜样皮疹),有类似血液系统改变(WBC下降、

PLT下降、Hb下降),有类似发病时间等,加之临床

上新生儿败血症常见、NLE罕见,容易优先诊断新生

儿败血症;且往往很难会考虑到两种疾病合并存在,
成为漏诊NLE的主要原因。国外报道有11%~35%
的NLE病例伴有血液学改变,主要包括血小板减少

症、中性粒细胞减少症和贫血,多为暂时性改变,可在

数天至数月内恢复[4]。苗小金等报道[10],NLE患儿

在早期考虑及治疗方向为新生儿感染、血小板减少性

紫癜,后期确诊NLE后,按照NLE治疗及随访,与本

例的情况类似。高学飞等[11]和杨群等[12]报道,NLE
早期诊断困难,患儿多以新生儿感染、宫内感染、新生

儿败血症等入院。本文发现,临床上遇到紫癜样皮

疹,白细胞和血小板减少,符合新生儿败血症诊断标

准的病例,应该首先诊断新生儿败血症,早期积极使

用抗菌药物,避免延误病情;同时追问母亲病史,完善

母亲及患儿自身抗体检查明确有无NLE,以免漏诊;
一旦确诊NLE,根据病情尽早停用抗感染相关治疗,
避免过度医疗。

系统性红斑狼疮母亲新生儿的诊治已有规范的

指南指导[13],然而针对母亲有干燥综合征或其他结缔

组织病,临床上绝大多数产儿科、皮肤科医护人员缺

乏对该类患儿的认识,也是导致 NLE误诊或漏诊的

主要原因。孙青[14]报道,32例NLE母亲中,有20例

红斑狼疮、10例干燥综合征、2例结缔组织病,故母亲

有干燥综合征,新生儿发生NLE相对常见。因此,对
干燥综合征或产前自身抗体检测阳性母亲所生的新

生儿,出生后有紫癜样皮疹,有血液系统异常,应考虑

到NLE可能,尽早完善新生儿自身抗体检测以明确。
对高危患者,孕期应更加频繁地监测胎儿心脏传导情

况及心脏结构情况,孕16~24周每周筛查胎儿心脏

超声,此后每2周筛查胎儿心脏超声至34周;孕妇自

身抗体阳性者,口服羟氯喹。早发现早干预,对提高

NLE早期诊断率及改善 NLE预后是至关重要且有

效的[15-18],值得临床推广。
综上所述,NLE、新生儿败血症均有诊断标准,但

两者诊断标准上有较多相似点,加之NLE罕见,临床

认识不足,容易发生误诊及漏诊,需引起重视。
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