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摘  要 

神经系统受累的嗜酸性肉芽肿性血管炎发病率较低，本文报道了一例多发单神经表现的嗜酸性肉芽肿性

血管炎患者并结合相关文献对该病的发生、诊断及治疗进行分析。以期提示临床医师对该种少见病的诊

断，指导临床治疗。 
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Abstract 
At present, there are a few cases of multiple single nerve manifestations caused by eosinophilic 
granulomatosis with polyangiitis. This paper reported a case of eosinophilic granulomatosis with 
polyangiitis and analyzed the occurrence, diagnosis and treatment of the disease in combination 
with relevant literature. It is intended to prompt the diagnosis of this rare condition and guide 
clinical management for clinicians. 
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1. 引言 

嗜酸性肉芽肿性血管炎(eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, EGPA)是一种少见的抗中性粒细

胞胞浆抗体(ANCA)相关性血管炎，可影响任何器官系统，累及神经系统时可表现为多发性单神经炎或感

觉运动混合性外周神经病变，少数患者有中枢神经系统受累。因神经系统症状首诊的 EGPA 患者在临床

中并不多见，易造成误诊、漏诊。在此报道 1 例多发神经受累的嗜酸性肉芽肿性血管炎患者的临床资料

及诊疗经过。 

2. 病例介绍 

2.1. 首诊 

本模板仅针对采患者 62 岁男性，2019 年 8 月因“双下肢疼痛麻木 3 月”入院，以双侧膝关节以下

为著，既往慢性支气管肺炎 5 年，支气管哮喘 3 年，陈旧性脑梗死病史 1 年。神经系统查体：双下肢痛

觉过敏，双下肢位置觉、运动觉减退，震动觉尚可。余神志清、精神可，高级神经功能正常，颅神经检

查无异常，四肢肌力可，肌张力正常，浅反射、腱反射、病理反射检查无异常。辅助检查：肌电图：双

下肢周围神经损害(运动、感觉均受累，轴索损害为主)。颅脑 MRI 平扫：脑内多发缺血灶，副鼻窦炎。

胃镜检查：慢性萎缩性胃炎伴急性活动，胃底 SML。血常规：白细胞计数 11.10 × 10^9/L；嗜酸细胞百

分比 0.501；嗜酸细胞计数 5.56 × 10^9/L；抗髓过氧化物酶抗体阴性；抗蛋白酶 3 抗体阴性。诊断：周围

神经病。治疗方案：硫辛酸、甲钴胺、胞磷胆碱、普瑞巴林等对症治疗及布地奈德福莫特罗粉吸入剂治

疗。 

2.2. 8 天后病情变化 

入院后第 8 天双下肢疼痛症状加重，疼痛发作频率及持续时间较前延长，入院治疗 16 天后患者肢体
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疼痛症状好转，仅存双足趾麻木。出院后规律服用出院后口服甲钴胺片。起病 18 月后患者双下肢疼痛病

情加重伴支气管哮喘急性发作。出现双手指刺痛、麻木，右手较重，呈持续性，双足刺痛、麻木加重，

影响走路。 

2.3. 1 年后病情变化 

2020-09-22 因“双下肢麻木、疼痛 2 年，双侧手指麻木、疼痛 2 月”第二次入神经内科治疗。患者

入院前 2 月出现双下肢麻木疼痛感加重，出现双侧手指末端麻木、疼痛，症状呈持续性。神经系统查体：

双侧手指、足趾痛觉过敏，双下肢运动觉减退，闭目难立征阳性。余神志清、精神可，高级神经功能正

常，颅神经检查无异常，四肢肌力可，肌张力正常，浅反射、腱反射、病理反射检查无异常。辅助检查：

复查肌电图：双下肢周围神经损害，感觉纤维受累，右胫神经 cAMP 波幅减低。胸部 CT 平扫：双肺纤

维灶；右肺上叶结节，考虑纤维结节；肝内胆管轻度扩张；肝囊肿。颅脑 MRI 平扫：脑内多发缺血梗塞

灶；副鼻窦炎；双侧乳突炎。血常规：白细胞 21.27 × 10^9/L；嗜酸细胞百分比 0.724；嗜酸细胞计数 15.4 
× 10^9/L；C 反应蛋白 53.4 mg/L；类风湿因子 102 IU/mL；免疫球蛋白 G4 98 IU/mL；MPO-ANCA：30.4 
RU/mL (阳性)；抗蛋白酶 3 抗体阴性；骨髓涂片细胞学检验：白细胞计数：21.27 × 10^9/L；嗜酸性–中

幼粒 2%；嗜酸性–晚幼粒 5.5%；嗜酸性–杆状核 4.5%；嗜酸性–分叶核 27%。流式：嗜酸性粒细胞增

多。骨髓病理：骨髓增生程度大致正常；粒、红比例上升，粒系增生占优势；粒、红系各阶段细胞均可

见，以成熟阶段为主，嗜酸性粒细胞明显增多。 
诊断：嗜酸性肉芽肿性血管炎 FFS = 1 分。诊断依据：依据 1990 年美国风湿病学会标准[1]：1) 哮

喘；2) 嗜酸性粒细胞占比 > 10%；3) 单神经病(包括多数性)或多神经病；4) 放射影像学检查示游走性

或短暂性肺部阴影；5) 鼻旁窦异常；6) 取含血管的活检发现血管外嗜酸性粒细胞聚集。该患者符合第

1)、2)、3)、5)条标准，诊断为 EGPA。根据修正后的五因子预后评分(FFS)标准[2]：1) 年龄 > 65 岁；

2) 心脏受累；3) 肾功能不全(血肌酐 > 150 μmol/L)；4) 胃肠道受累；5) 无耳鼻喉受累。每项计 1 分，

总分 5 分。该患者有胃肠道受累，FFS 为 1 分。 
治疗方案：甲泼尼龙静滴(80 mg 连用 11 天，后改为 40 mg 连用 2 天)，环磷酰胺 600 mg，余营养神

经及对症止痛治疗。 

2.4. 疾病预后 

肢体麻木疼痛症状逐渐好转，出院后继续口服激素 40 mg，每两周减 5 mg，维持剂量 10 mg。此后

患者再行 5 个月环磷酰胺静脉注射治疗，分别给予 600 mg × 1 个月；800 mg × 4 个月；累计量 4400 mg。
甲强龙 10 mg QD 维持。现患者无四肢麻木疼痛再发，无慢性萎缩性胃炎急性活动，哮喘症状控制良好，

副鼻窦炎无进展。嗜酸性粒细胞、C 反应蛋白维持在正常水平，无心肌、肺组织等组织新发炎症改变。 

3. 讨论 

EGPA 是一种少见的 ANCA 相关性血管炎[3]，其发病率低，临床症状多样，对诊断带来困难。EGPA
的特征在于哮喘几乎普遍存在，且难以控制，通常在嗜酸性粒细胞增多和嗜酸性粒细胞组织炎症发作之

前多年即可发病[4]。因此，合并哮喘的神经系统损害均应考虑到 EGPA 的可能性。约 55.1%的 EGPA 患

者存在神经系统受累，以周围神经受累多见，5.2%出现中枢神经系统受累[5]。EGPA 患者周围神经病变

的典型表现为多发性单神经病，脑神经受累相对少见，可同时累及运动和感觉神经纤维，但以感觉受累

为主。电生理结果以轴索损伤为主，多累及下肢，仅上肢周围神经受累的情况较为少见[6]。本例患者既

往有支气管哮喘病史，后因多发周围神经损害症状就诊，肌电图表现为双下肢周围神经损害，主要累及
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感觉神经，运动神经纤维亦有受累，轴索损伤为主，与典型 EGPA 表现相符。CNS 受累者较多表现为脑

梗死、脑出血、蛛网膜下腔出血，也可表现为中枢神经脱髓鞘病变、硬脑膜炎、脊髓病变等[7] [8]。 
EGPA 通常根据 ANCA 状态分为两种表型：MPO-ANCA 阳性患者血管炎表型较多，伴有周围神经

病变、紫癜、肾脏受累和活检证实的血管炎；MPO-ANCA 阴性的患者心脏受累的风险较高[9] [10]。有

30%~40%的 EGPA 患者 ANCA 呈阳性[11]。研究表明 EGPA 的发病机制包括至少有 2 种不同的机制：

ANCA 相关血管炎导致缺血效应和炎症，在 MPO-ANCA 阳性患者中表现突出，嗜酸性粒细胞相关血管

阻塞导致缺血和嗜酸性粒细胞相关组织损伤，在 MPO-ANCA 阴性患者中明显[12]。该患者发病早期无

ANCA 抗体检测为阴性，C 反应蛋白正常，嗜酸性粒细胞升高明显，考虑患者发病早期以嗜酸性粒细胞

相关血管阻塞或相关组织损伤机制为主。患者发病后 2 年病情出现加重，表现出 MPO-ANCA 抗体阳性，

C 反应蛋白升高，表明存在 ANCA 抗体所致血管炎机制的作用，且推测 ANCA 抗体滴度水平应与病情严

重程度相关。但缺乏神经病理的证据支持。 
多数患者单用激素可获得缓解[13]。嗜酸性肉芽肿性多血管炎诊治规范多学科专家共识指出，建议对

FFS 为 1 分的患者加用环磷酰胺，尤其是出现心脏或中枢神经系统受累时[14]。前瞻性试验的结果表明，

即使有严重症状的 EGPA 患者也可以从激素联合环磷酰胺治疗中受益[15] [16]，一项纳入了 48 名 EGPA
患者的随机对照试验结果显示，6 个月 CYC 方案比 12 个月的完全缓解率更高(91.3%/84%)，但复发率较

12 个月升高，复发时间缩短[17]。两组患者在 FFS = 1 的分组中分布存在显著差异，结合本文中患者给予

6 个月 CYC 治疗，随访获得完全缓解。我们认为，对于 FFS 低分值患者给予较短疗程的 CYC 治疗，可

能会更好地获得临床缓解，同时可减少药物治疗的副作用。 

声明 

该病例报道已获得病人知情同意。 
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