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摘  要 

惠普尔病是由惠普尔养障体感染引起的一种罕见的慢性全身性疾病。最常见的症状是体重减轻、腹泻和

腹痛。患者也可发生其他器官受累，其中最常见的是关节受累，关节表现为类风湿因子阴性关节炎或脊

柱关节炎，大多数患者在体重减轻、腹泻之前会出现较长时间的关节、肌肉受累症状，这些症状通常会

被误诊为自身免疫性疾病。了解惠普尔病对于自身免疫性疾病的鉴别诊断很重要。本文介绍了一例误诊

为自身免疫性疾病的惠普尔病病例，旨在提高临床对惠普尔养障体感染的认识，做到早诊断、早治疗。 
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Abstract 
Whipple’s disease is a rare chronic systemic disease caused by infection with Tropheryma whipplei. 
The most common symptoms are weight loss, diarrhoea and abdominal pain. Patients may also 
develop other organ involvement, most commonly joint involvement in the form of rheumatoid 
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factor-negative arthritis or spondyloarthritis, and in most patients, weight loss and diarrhoea are 
preceded by a prolonged period of joint and muscle involvement, which is often misdiagnosed as 
an autoimmune disease. Understanding Whipple’s disease is important for the differential diag-
nosis of autoimmune diseases. This article presents a case of Whipple’s disease misdiagnosed as 
an autoimmune disease, with the aim of improving clinical understanding of Whipple’s barrier 
organism infection and achieving early diagnosis and treatment. 
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1. 研究背景 

惠普尔病是一种少见的慢性多系统的全身感染性疾病，该病临床表现多样，无特异性。该病前驱期

表现为关节炎、体重减轻和贫血，随后发展为腹痛、腹胀和恶病质。其他临床表现包括心血管系统、呼

吸系统和神经系统病症等。临床上常误诊为自身免疫性疾病、炎症性肠病等其他疾病[1] [2]。 

2. 临床资料 

患者，女，73 岁，因“活动后胸闷气紧伴双下肢水肿 10 余天”入院，患者于入院前 10 余天前行重

体力活后出现双下肢水肿，伴活动时胸闷、气促不适，无晨轻暮重，无颜面部浮肿，无心悸、胸痛，无

夜间阵发性呼吸困难及端坐呼吸等不适，起病后在当地医院就医(具体用药情况不详)，水肿呈进行性加重，

为求诊治遂来我院全科医学科门诊就诊，门诊以“双下肢水肿查因”收入院，此次起病以来患者精神、

食纳一般，夜间睡眠欠佳，大小便正常，体重无明显增减。 
既往有“左膝关节滑膜炎、脑萎缩、颈椎退行性病变”病史，否认“高血压”、“糖尿病”、“冠

心病”病史，个人史、婚育史、家族史无特殊。 
入院查体：T：37.2℃ P：87 次/分、R：20 次/分、Bp：123/65 mmHg。神志清楚，体型肥胖，自动

体位，查体合作。口唇无发绀，咽部无红肿，声音无嘶哑。双肺呼吸音稍低，双肺可闻及中量湿性啰音。

心率 87 次/分，律齐，心音可，未闻及明显杂音。腹部隆起，无压痛及反跳痛，肠鸣音正常。双膝关节

肿胀，左膝关节处皮温升高，无压痛，双下肢中度凹陷性水肿。 
入院后完善实验室检查：血常规 + CRP：淋巴细胞百分数 18.50%，C-反应蛋白 54.49 mg/L。凝血常

规检查：纤维蛋白原含量 4.195 g/L。血浆 D-二聚体测定(D-Dimer)：D-二聚 2.16 μg/ml。血气分析：PH：

7.498，PCO2：38.5 mmHg，PO2：52.3 mmHg (氧浓度：21)，BE：6.2 mmol/L，HCO3：29.8 mmol/L，SO2：

88.8%，Lac：2.3 mmol/l，血沉：血沉 44.00 mm/h。肝功能补充检查 + 肝功能常规检查：腺苷脱氨酶 24.0 
U/L，总蛋白 52.1 g/L，白蛋白 30.9 g/L，白球比 1.46 g/L。C-反应蛋白 38.80 mg/L。抗核抗体检测(免疫

印迹法)：抗 JO-1 阳性，Ro-52 阳性。甲功 I：促甲状腺素 5.5630 μIU/mL。 
影像学检查：胸部 CT：双肺弥漫性病变，考虑肺间质纤维化？肺水肿？间质性肺炎？肺动脉 CTA：

1) 肺动脉 CTA 未见明显异常。2) 双肺炎性病变，建议治疗后复查。3) 双下肺间质性病变，建议定期复

查。4) 双侧胸腔积液并双下肺局部膨胀不全。肺动脉 CTA [双源]：1) 肺动脉 CTA 未见明显异常。2) 双
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肺炎性病变，建议治疗后复查。3) 双下肺间质性病变，建议定期复查。4) 双侧胸腔积液并双下肺局部膨

胀不全。肢动脉血管彩超(双侧)：1) 右下肢小隐静脉管腔内红细胞自发显影；2) 双下肢动脉内中膜增

厚并多发珍珠斑块形成。腹部(肝胆脾胰肾) + 门静脉系 + 泌尿系 + 肾动脉彩超：1) 肝实质弥漫性病

变——考虑：脂肪肝；2) 左肾囊肿；3) 双肾盏强光点。请结合临床考虑。磁共振平扫(2 部位)：1) 双膝

关节退行性变：关节面下骨髓水肿及囊变(左膝明显)；关节软骨损伤。2) 双膝关节内、外侧半月板撕裂。

3) 双膝关节积液；左膝关节囊内多发游离体可能性大。4) 左膝前交叉韧带改变，不排除损伤；右膝前交

叉韧带改变：变性？容积效应？5) 双膝关节周围软组织肿胀。 
诊疗经过：入院后予以孢哌酮钠/舒巴坦钠联合盐酸莫西沙星抗感染、利尿消肿、肝素抗凝、艾司奥

美拉唑抑酸护胃、改善循环、减轻心脏负荷、维持水电解质及酸碱平衡及对症支持治疗，患者症状未见

好转。完善抗核抗体检测提示肌炎相关抗体阳性，考虑自身免疫性疾病，后转入我院风湿免疫科，予以

甲强龙 40 mgqd、环磷酰胺抑制免疫、抗感染、利尿消肿、抗凝、抑酸护胃、改善循环、减轻心脏负荷、

维持水电解质及酸碱平衡及对症支持治疗，患者出现畏寒、发热，呼吸衰竭，转入呼吸科 RICU 治疗，

行气管插管接有创呼吸机辅助通气，完善支气管镜留肺灌洗液完善检查，肺灌洗液 NGS 结果示检出惠普

尔养障体，诊断考虑惠普尔病；治疗上予积极抗感染(美罗培南 + 莫西沙星 + 磷酸奥司他韦 + 伏立康

唑 + 复方磺胺甲恶唑片)、化痰、营养支持、抗凝预防血栓形成、抑酸避免应激性溃疡、维持水电解质

及酸碱平衡等治疗；患者病情较前好转，转入普通病房。 

3. 讨论 

该患者为老年女性患者，既往左膝关节滑膜炎病史，因活动后胸闷气紧伴双下肢水肿入院，入院后

完善检查提示肌炎相关抗体阳性、肺间质纤维化，考虑自身免疫性疾病可能性，入院后行经验性抗感染

治疗及激素抗炎、免疫抑制剂环磷酰胺控制病情后，肺部感染仍进一步加重，并出现发热，后完善肺灌

洗液 NGS 结果示检出惠普尔养障体，考虑惠普尔病诊断。 
惠普尔病是由乔治·惠普尔在 1907 年首次描述的一种多系统慢性传染病。其是由惠普尔养障体感染

所致[3]。关于惠普尔病的研究很少。据报道，其发病率约为 1:1,000,000 [4]。发病人群以西欧血统的白人

男性为主[5]，典型的惠普尔病在亚洲本土人口中非常罕见[6]，据报道目前日本为 14 例，中国 1982 年首

次报道本病，目前报道了 11 例[7]。近年来随着诊断技术的进步，惠普尔病患者的确诊数量正在快速增加。

普尔病的诊断主要依靠组织病理学检查，主要通过从十二指肠或其他受累组织的活检标本来确诊。在

过去的几十年里，由于聚合酶链式反应(PCR)的发现，开始采用 PCR 技术诊断惠普尔病，目前该方法

的使用越来越普遍。普尔养障体 DNA 首次在一名患有间质性肺炎的儿童的支气管肺泡灌洗液中发现[8]。
近年来，随着支气管肺泡灌洗液的宏基因组学下一代测序(meta-genomics next generation sequencing, 
mNGS)，的开展，越来越多的惠普尔病病例被发现并诊断[9]。本例患者即是通过 mNGS 明确了肺部感

染的病原体。 
惠普尔病的特点是临床表现多样，可以分为与胃肠道系统相关的症状和体征以及肠外表现的症状和

体征[10]。与胃肠系统相关的常见体征和症状是体重减轻、腹泻和腹痛。常见的肠外表现有关节痛和关节

炎、贫血、发热、淋巴结肿大和色素沉着。不太常见的肠外表现有心血管系统(心内膜炎、心包炎)、呼吸

系统(慢性咳嗽、呼吸困难、胸痛)、间质性肺病、中枢神经系统(认知改变、核上性凝视麻痹、共济失调

和感觉缺陷)和眼部(视力丧失、葡萄膜炎和视网膜炎) [11]。典型惠普尔病的最常见的肠外表现是类风湿

因子阴性关节炎和/或关节痛，经常伴有发热和急性期反应物升高[12]。而且报道慢性滑囊炎和腱鞘炎为

主要表现的惠普尔病，经常误诊为自身免疫性疾病，抗风湿治疗往往无效[13]。目前，有许多文献报道惠

普尔病患者被误诊为自身免疫性疾病，且都曾接受激素或免疫抑制剂治疗，严重影响患者预后[2] [14]。 

https://doi.org/10.12677/acm.2023.1392020


姚雪娇 等 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2023.1392020 14436 临床医学进展 
 

本例患者在早期未表现出明显的消化道症状，同时存在抗核抗体阳性，既往有慢性滑膜炎病史，种

种表现使得将该病与自身免疫性疾病混淆，使得诊断既费力又有挑战性。许多的惠普尔病患者最初被错

误诊断为自身免疫性疾病并开始免疫抑制治疗。在这些病例中，如果开始免疫抑制治疗后临床症状无改

善或症状加重，则应怀疑惠普尔病或其他诊断[15]。 
治疗的主要目标是根除惠普尔养障体。抗生素是首选药物，但对这类治疗没有统一的指导方针，抗

感染治疗方案为经验性治疗，缺乏足够的依据支持[16]。有效的抗菌药物包括青霉素、链霉素、四环素、

头孢曲松、美罗培南、磺胺、多西环素和羟氯喹等[17]。最常见的抗生素治疗方案是静脉注射头孢曲松或

美罗培南，然后是甲氧苄氨嘧啶–磺胺甲恶唑[18] [19]。 
尽管惠普尔病被大众认知已有一百多年的历史，但仍然存在相当大的诊断延迟。本病例报告旨在提

高该疾病意识，这是早期诊断和充分治疗的基础。在自身免疫性疾病的鉴别诊断中应考虑惠普尔病。正

确的诊断可以避免不必要的检查和治疗，降低疾病的死亡率和后遗症。 
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