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摘  要 

EGPA是一种罕见的累及多器官的自身免疫性疾病，常伴有抗中性粒细胞胞浆抗体(ANCA)阳性，其临床

表现隐匿且复杂，易误诊、漏诊。大约60%的患者伴有心脏、肾脏或神经系统受累，难以诊断，且常致

命。本文报告1例EGPA伴多系统受累且ANCA阳性病例临床资料，并结合相关文献复习分析该病诊治经

验。 
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Abstract 
EGPA is a rare autoimmune disease involving multiple organs, often accompanied by positive an-
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ti-neutrophil cytoplasmic antibody (ANCA). Its clinical manifestations are occultic and complex, 
and it is easy to misdiagnose and miss diagnosis. About 60% of patients have heart, kidney or 
nervous system involvement, which is difficult to diagnose and often fatal. This paper reports the 
clinical data of a case of EGPA with multiple system involvement and ANCA positive, and analyzes 
the experience of diagnosis and treatment of this disease in combination with relevant literature. 
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1. 引言 

嗜酸性肉芽肿性多血管炎(eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, EGPA)属于抗中性粒细胞胞浆

抗体(ANCA)相关的系统性小血管炎，其特征为富含嗜酸性粒细胞的肉芽肿性炎症和与支气管哮喘和嗜酸

性粒细胞增多症相关的中小型血管炎[1]。该病最早于 1952 年由 Churg 和 Strauss 描述，是指已确定出现

严重哮喘、发热和嗜酸性粒细胞增多并伴有终末器官受累的症状，称为 Churg-Strauss 综合征[2]。2012
年 CHCC 会议中该病被重新命名为 EGPA [3]。本文报告 1 例 EGPA 伴多系统受累的病例临床资料，并复

习相关文献。 

2. 病历资料 

患者男，63 岁，因“胸闷憋气 3 月余，多关节疼痛 10 余天”收住入院。患者 3 月前新型冠状病毒

感染后出现胸闷、憋气，伴发热、咳嗽，体温 37℃~38℃左右，无头晕、头痛、黑曚、恶心、呕吐等不

适，于当地医院完善相关检查后诊断为“肺炎 慢性阻塞性肺疾病 支气管哮喘”，给予激素联合抗感染、

止咳等治疗后病情好转出院。期间患者反复因胸闷、憋气住院。10 天前患者发热后出现双侧小腿红斑，

伴多关节疼痛，持续 6~7 h 后自行缓解，伴双足背浮肿、腓肠肌疼痛、脚麻等不适，于当地医院就诊，

具体治疗不详，肺部症状好转后出院，2023-05-31 于我院进一步诊治。患者入院前查胞浆型 ANCA 阳性；

免疫球蛋白 G 24.80 g/L↑；免疫球蛋白 E 934.00 IU/mL↑；血常规(无网红) + CRP：嗜酸细胞计数 1.55 × 
109/L↑，嗜酸粒细胞百分率 14.00%↑；血凝常规:凝血酶原时间 14.60 S↑，纤维蛋白原 4.15 g/L↑，D-
二聚体 1860.00 ng/mL↑；胸部 CT 平扫见图 1(a)：双肺多发结节，建议复查随访(6 个月)，双肺多发支气

管轻度扩张，双侧肺气肿、肺大泡，右肺门大，建议增强扫描，冠脉钙化灶、心包少量积液；心脏超声

检查：床旁心脏超声检查三尖瓣反流(轻度)，左室舒张功能减低肺动脉高压(轻度)，心包积液(少量)。考

虑 ANCA 相关血管炎，嗜酸性肉芽肿性血管炎可能性大收住院。患者既往肺结节 3 年；COPD、哮喘 3
月余；冠心病 10 年余，现口服他汀调脂。查体：双肺闻及广泛哮鸣音，心律齐，各瓣膜未闻及病理性杂

音。患者入院后尿液分析：隐血 3+↑，蛋白 1+↑，红细胞计数 305.90/uL↑；抗中性粒细胞胞浆抗体测

定：核周型 ANCA 阳性↑，髓过氧化物酶型 ANCA 阳性+++↑。考虑患者为嗜酸性肉芽肿性血管炎，累

及肺脏、皮肤、神经、肾脏，给予甲泼尼龙 40 mg 治疗原发病，盐酸莫西沙星抗感染，辅以补钙、护胃、

止咳、改善气道痉挛、抗凝等治疗。患者入院后第二天，接到危急值报告，高敏肌钙蛋白-I 0.779 ng/mL
↑，立即查心电图窦性心律，心电轴左偏，不排除心肌梗死可能，另外不除外嗜酸性肉芽肿多血管炎累
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及心脏血管可能。半年期外院已行冠脉 CTA 检查示狭窄 50%，但是既往有消化道出血病史，给予吲哚布

芬 0.1 bid 抗血小板，同时调脂、扩冠治疗。因患者心肌损害，激素减量至 20 mg，根据患者病情临时加

用环磷酰胺 0.2 g。治疗一周后复查高敏肌钙蛋白-I 0.514 ng/mL↑，仍高于正常，但该指标较前持续下降，

胸闷憋气较之前好转，继续当前治疗，监测患者生命体征。2023 年 6 月 8 日患者左侧口角可见局部簇集

分布绿豆大小红斑，其上可见红褐色痂皮，左面颊可见两处绿豆大小红斑，考虑为单纯疱疹，给予喷昔

洛韦乳膏和呋锌膏外用。血常规示嗜酸性粒细胞百分率 26.20%↑，嗜酸性粒细胞计数 4.79 × 109/L↑，嗜

酸性粒细胞计数较前升高，故调整甲泼尼龙用量，加量为 40 mg。2023 年 6 月 14 日复查胸部 CT 示见图

1(b)：心包内见液体影，较前增多；2023 年 6 月 15 日，复查高敏肌钙蛋白-I 0.316 ng/mL，患者肌钙蛋白

较前降低；患者自诉夜间喘憋与体位相关，坐起可减轻，哮喘可能性小，考虑与心脏血管病变有关，不

除外嗜酸性肉芽肿多血管炎累及心脏血管可能，继续应用扩冠，抗凝，调脂等治疗。患者根据甲泼尼龙

40 mg 扩冠，抗凝，调脂等方案治疗 10 日后，患者多关节痛疼较前好转，喘憋较前改善，未诉明显胸闷、

胸痛，准予出院。 
 

 
图注：图 a：2023-05-26 胸部 CT：双肺见多发结节，边界清，较大者位于左肺下叶外基底段，大小约为 7 × 5 mm。

双肺见多发斑片影、条索影，边界模糊。双肺见多发囊泡状透亮影，气管、支气管未见明显狭窄及梗阻。纵隔

内未见明显肿大的淋巴结。心影大小形态可。冠脉走行区见钙质密度影。图 b：2023-06-14 胸部 CT：双肺见多

发斑片影、条索影，边界模糊，较 2023-5-26 CT 略减少。心包内见液体影，较前增多。其余同上次 CT 无明显

变化。 

Figure 1. Chest CT changes during treatment 
图 1. 治疗期间胸部 CT 变化  

3. 讨论 

大多数的 EGPA 患者早期表现为发作性哮喘，因而常被误诊为单纯性哮喘，给予激素进行治疗，未

能发现患者使用激素后嗜酸性粒细胞有所下降，且不能把全身多系统表现联系起来，而未能及时准确诊

断为 EGPA [4]。当患者具有长期哮喘或慢性鼻窦炎的病史，但对症治疗后效果不理想，同时伴有外周血

中嗜酸性粒细胞升高，需高度怀疑该病。目前常用的 EGPA 的诊断标准为 1990 年 ACR 提出的 6 项标准

[5] [6]，包括：1) 哮喘病史；2) 白细胞计数中嗜酸粒细胞百分比 > 10%；3) 单发性或多发性神经病变；

4) 非固定性肺浸润；5) 鼻窦病变；6) 血管外嗜酸粒细胞浸润。符合 4 条或 4 条以上患者即可考虑诊断

为 EGPA，该诊断标准的敏感性约为 85%，特异性约为 99.7%。2017 年欧洲呼吸学会和欧洲内部医学发

展基金会认可的联合工作组(ERS and GERM “O” P)提出了新的EGPA诊断标准[7]，将ANCA阳性(ELISA)
伴至少一种肺外非耳鼻喉疾病表现(合并有哮喘及嗜酸性粒细胞百分比 > 10%)作为诊断 EGPA 的充分条

件之一。 
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EGPA 的患者常伴有 ANCA 阳性，约为 30%~40%，以抗髓过氧化物酶抗体(MPO-ANCA)居多。ANCA
阳性的患者的预后大多与周围神经病变和肾小球肾炎相关，而 ANCA 阴性患者的预后取决于心脏受累程

度[8] [9] [10]。EGPA 的病理特点是一种大量嗜酸性粒细胞浸润的坏死性肉芽肿血管炎，主要累及中小血

管，大血管受累者少见。虽然小动脉活检可作为诊断 EGPA 的“金标准”，但由于大多医院活检技术条

件的不足，临床中对组织活检出血管外肉芽肿的概率非常低，故活检不是诊断 EGPA 的必需检查，而是

注重患者患病的临床特征。 
Guillevin等人在对 96例EGPA患者的预后研究中发现，39%的患者在疾病早期死于心脏并发症[11]，

在肺外受累脏器中，心脏受累被认为是 EGPA 首要死因[12]。嗜酸性肉芽肿多血管炎可累及心脏血管、

脑血管等重要脏器血管，容易发生急症，危及生命。目前临床多推荐根据 EGPA 疾病严重程度决定治疗

方案。疾病严重程度分级可通过法国血管炎研究组织的五因素评分标准(FFS)来判断[13]：1) 蛋白尿 > 1 
g/d；2) 消化道受累；3) 肾功能不全，肌酐 > 150 μmol/L；4) 心肌病；5) 中枢神经系统受累。EGPA 的

治疗分为诱导缓解和维持缓解两个阶段。目前，糖皮质激素和免疫抑制剂仍然是 EGPA 的常规治疗方法

[8] [10]。临床上对于 FFS = 0 且无其他危及器官及生命的症状时，一般选用泼尼松口服 1 mg/kg·d 诱导缓

解，患者症状趋于好转，影像学及实验室检查改善后，可使用糖皮质激素加美泊利单抗维持缓解。重症

EGPA 即 FFS ≥ 1 或有严重合并症如肺泡出血、危及器官和生命的症状时，使用口服大量糖皮质激素加免

疫抑制剂如环磷酰胺或利妥昔单抗诱导缓解，维持缓解期使用糖皮质激素加利妥昔单抗和或美泊利单抗

进行治疗。细胞因子白细胞介素-5 调节嗜酸性粒细胞的增殖、成熟和分化，并在嗜酸性肉芽肿合并多血

管炎患者中水平升高，美泊利单抗作为一种抗白细胞介素-5 单克隆抗体，可降低血液嗜酸性粒细胞计，

Wechsler 等人的研究证实，美泊利单抗能够显著延长缓解周数，减少糖皮质激素使用[14]。目前研究表明

Ig-E 单克隆抗体奥马珠单抗被证实可改善一些 EGPA 患者的哮喘症状[15] [16]。 
综上，EGPA 是一种累及全身多器官多系统的小血管炎，临床发病率低，国内确切患病率不详，在

国外患病率约为 0.2~13 例/百万人[17]，属于罕见病。由于该病早期预后较好，累及胃肠道、心脏及肾脏

时，预后较差，因而需要临床医生提高对 EGPA 早期的诊断能力。 
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