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Abstract 
Objective: To strengthen the understanding of relapsing polychondritis, which mainly affects the 
respiratory system and its early diagnosis. Methods: Through a brief description of a patient with 
relapsing polychondritis whose symptoms were mainly manifested in the respiratory system, the 
diagnosis and treatment process from misdiagnosis to diagnosis was introduced to understand 
the diagnosis, treatment and outcome of the disease. Results: The patient was diagnosed earlier, 
and the efficacy and prognosis of hormone therapy were good. Conclusion: Relapsing polychondri-
tis, which is mainly manifested by the respiratory system, can be diagnosed early, and the use of 
hormone therapy can improve the clinical symptoms and delay the progression of the disease. 
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摘  要 

目的：强化对主要影响呼吸系统的复发性多软骨炎及其及早诊断的了解。方法：通过简述1例症状以呼
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吸系统表现为主的复发性多软骨炎患者，误诊到确诊的诊疗过程，了解疾病诊治及转归。结果：患者较

早得到诊断，激素治疗疗效及预后均较好。结论：以呼吸系统的表现为主的复发性多软骨炎，如能及早

确诊，使用激素疗法能改善临床症状，延缓病情的进展。 
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1. 引言 

复发性多软骨炎(Relapsing polychondritis, RP)进展较为迅速，以全身各部位软骨的复发性炎症改变为

特征的自身进行性免疫系统疾病，除有外耳、外周关节、椎间盘、鼻部、喉部以及气管支气管树等软骨

受累外，也可涉及如眼、血管等蛋白丰富的组织，最后导致进行性的多处软骨结构损害。当下 RP 发病

机制和病因均不十分清楚，影响各部位时临床表现各异。对 RP 的了解不充足，往往造成临床误诊、漏

诊。经患者知情同意，将此主要影响气道的 RP 患者的诊治过程介绍如下。 

2. 病例资料 

患者男，43 岁，主因“声嘶 4 月余，发热 3 月”于 2018-03-29 入院。患者既往“支气管炎”病史 3 年，

规律应用止咳、抗感染治疗有效。患者 4 月余前无明显诱因出现声音嘶哑，伴有反复咳嗽，晨起为著，咳

出少量白粘痰，无胸闷，胸痛，憋气，咯血等，无发热。患者未行治疗。3 月前无明显诱因出现发热，最

高体温达 38.8℃，伴畏寒，无寒战，先后多次于我院呼吸科及耳鼻喉科门诊就诊，诊断为“支气管炎、慢

性喉炎”，予莲花清瘟胶囊、孟鲁司特钠咀嚼片及依巴斯汀等治疗，咳嗽稍缓解，仍有反复发热。1 月余

前出现双侧明显胸痛，外用“扶他林”可减轻，伴左侧眼结膜充血，可自行缓解。期间多次于我院风湿免

疫科、呼吸科、疼痛中心、感染科就诊，均未明确发热及胸痛原因。2018-03-10 于我院肾病科住院治疗，

仍未明确发热及胸痛原因。出院后出现双侧膝关节及髋关节痛，双上肢肌肉痛，考虑诊断为“复发性多软

骨炎”，治疗上给予强的松及左氧氟沙星(可乐必妥)治疗，为进一步系统诊治，由风湿免疫科收入院。 

3. 入院后的诊治过程 

查体：T：37.4℃，P：90 次/分，R：20 次/分，BP：109/72 mmHg，神清，精神可。双肺呼吸音为清

音，干湿性啰音均未闻及，心律规则，未及心脏各瓣膜的病理性杂音，腹部触软，未及明显压痛、反跳痛，

肝肾区无叩痛，全身大关节无畸形，无双下肢水肿。辅助检查：2018-03-30 CRP：10.26 mg/L，ESR：100 mm/h，
血常规、血凝常规、血糖、血脂、肿瘤标志物、电解质、肾功能、尿液常规、粪便常规等未见明显异常。

2018-03-18 胸部 HRCT 检查：双肺气肿，双肺少许炎症后遗可能性大(图 1)。2018-03-23 PET/CT：1) ① 喉
部、气管、主支气管分支和周围软组织增厚，密度较低，其内见斑点样钙质密度小结节，边缘模糊，

SUVmax10.9，代谢不均匀增加；气管和支气管的内壁光滑，局部腔略窄；② 双侧肋软骨处对称代谢增高，

SUVmax 约 2.5；③ 双侧胸锁关节呈对称代谢增高，SUVmax 约 3.0；以上考虑软骨炎症(免疫因素所致？)
可能性大；2) 双侧颈部间隙、双肺门、纵膈多个略增大淋巴结，SUVmax 约为 4.4，代谢增高；3) 双侧肺
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尖肺气肿；4) 扫描所及诸骨髓腔内弥漫性代谢轻度增加(图 2)。骶髂关节 MR 平扫：双骶髂关节间隙、右

髂骨异常信号(图 3)。初步诊断：复发性多软骨炎。治疗：入院后予左氧氟沙星抗感染，甲强龙 20 mg Qd × 
16 d，后改为口服美卓乐 20 mg × 4 d，环磷酰胺(d4、7、13)、来氟米特 10 mg Qd × 9 d (d12-20)，并辅以补

钙、保胃等治疗。患者体温降至正常范围，胸痛及咳嗽明显好转，复查 ESR：28.1 mg/1h；CRP：2.17 mg/L，
血常规无明显异常出院。患者出院后规律门诊随诊，目前无明显呼吸困难等。 
 

 
Figure 1. Chest HRCTPET-CT 
图 1. 胸部高分辨率 CT 

 

 
Figure 2. PET-CT 
图 2. 正电子发射断层-X 线计算机断层组合系统 

 

 
Figure 3. Sacroiliac joint MRI 
图 3. 骶髂关节核磁共振扫描 
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4. 讨论 

Jaksch 第一次在 1923 年将 RP 称呼为多软骨炎，之后 Pearson [1]等在 1960 年以复发性多软骨炎

来描述这种进展性及发作性的软骨细胞损害。本病可于各年龄段发病，其中 40~60 岁发病率最高，

男女无明显差异。最近估计的患病率为每百万人 4.5 [2]。该疾病的特点是反复发炎和软骨破坏，尤其

是外耳，鼻和呼吸道[3] [4] [5] [6] [7]。可能涉及关节，内耳，眼睛，皮肤，心脏瓣膜和血管[4] [8] [9] 
[10] [11]。呼吸道道受累发生于疾病过程的早期，平均诊断后 2.5 年[12]。药物治疗不能逆转软骨损

害，但早期治疗后，RP 患者有 74%的 5 年生存率，而 55%患者可存活 10 年以上[13]。诊断主要参考

临床特征和各种诊断实验。诊断标准主要采用的是麦克亚当标准：① 耳部软骨炎症；② 多关节的

非侵蚀性炎症；③ 鼻部软骨的炎症；④ 眼部炎症病变等；⑤ 气管和(或)喉部的软骨炎症；⑥ 前庭

和(或)耳蜗的功能损害，为眩晕、耳鸣以及听力的丧失等；达到 3 条或以上标准的患者可以在没有组

织学证据证实的情况下被诊断，不足者进一步软骨活检；该标准由麦克亚当[3]和 Damiani [14]等人提

出。为实现早期诊断，通常采用扩展的麦克亚当标准，即① 麦克亚当诊断标准；② 符合麦克亚当

征 1 条以上，合并病理活检证据，如鼻部、呼吸道、外耳等处软骨的活检证据；③ 周身大于或者等

于 2 处进行性受累，氨苯砜或激素对病变有效；满足以上任 1 条即可，该标准由 Damiani [14]等人提

出。RP 的症状性气道损害被认为是发病和死亡的常见原因，因为 RP 的常见死亡原因是肺部感染伴

有气道狭窄或塌陷，这需要积极的医学和支气管镜干预[15]。尽管没有治疗方式被证明可以改变该病

的自然病程[16]，尽早进行医学干预可以预防和延迟不可逆的软骨破坏；因此，尽早发现气道受累很

重要[17]。类固醇仍是疾病发作期间的主要药物，通常建议长期使用类固醇以预防复发[18] [19]。在

激烈的疾病活动期间应增加维持剂量。此外，皮质类固醇可帮助急性喉炎，但在失去软骨支持时无

济于事[3]。 
以呼吸系统症状首发的 RP 占 25%，而 RP 患者在病程的终末期，影响到呼吸系统的多于 50% [20]，

其临床表现主要有声嘶、呼吸困难、咳嗽、胸部不适等，如 RP 严重影响气道，可能存在喘鸣症状；这

也是 RP 患者猝死的重要原因之一[21]。喉部受累表现为甲状腺上方的喉咙疼痛和酸痛，喉部受累可能导

致喉部软化或喉管狭窄，导致呼吸困难[22] [23]。该患者既往反复咳嗽，当时诊断“支气管炎”，止咳、

平喘、抗感染等治疗有效。因治疗有效，且胸部影像学未见明显气道等软骨受累狭窄表现，没有进行相

关的进一步检查。现在看来，长期慢性咳嗽，亦有可能是 RP 病变早期的临床表现。分析该患者此次发

病以来，多次呼吸科及其他科室误诊，主要是因为病史采集、体格检查不全面，明显累及肌肉骨骼系统，

出现双侧膝关节及髋关节痛，双上肢肌肉痛，追问病史才明确既往眼部受累；患者经诊医师对该病认识

不足，主要考虑肺脏病变，未能考虑 RP 这种少见的全身疾病，早期主要累及呼吸系统的情况；没有进

行肺功能和支气管镜等检查手段，肺功能测定可显示阻塞性通气功能障碍，支气管镜检查可以显示气道

的炎症、狭窄或塌陷。胸部 CT (或 HRCT)检查对疾病早期喉部、气管、主支气管等的炎症表现不佳，对

气道狭窄的敏感性一般。 
本病较少见，临床表现多样，以呼吸系统受累为首发或主要(或唯一)表现的患者，早期未见明显气

道狭窄时，易误诊为急慢性支气管炎等；后期则易误诊为支气管哮喘、慢性阻塞性肺病、气道肿瘤等。

如要实现早期诊断，除需要详细询问病史、全面的诊断思路之外，在胸部 HRCT 未显示明显气管及支

气管束狭窄的情况下仍需考虑到该病可能。同时早期完善肺功能、纤支镜及血清学等检查,加强对本病

的认识，对避免该病误诊、漏诊有意义。另外，本病例给出提示，对不能完善肺功能及支气管检查的

情况，如高龄，或者一般情况差的病人，PET/CT 是很好的替代选择，能较好反映全身多处软骨炎症，

协助早期诊断。 
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