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·病例报告·

复发性多软骨炎一例
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　　患者，男，３７岁，因“反复胸闷、喘息发作１年余，加重３天”
于２０１９年１月１６日于我院就诊。患者１年余前于家中装修后
出现反复发作性胸闷不适，伴活动耐力明显减退，登楼有明显

气促，症状逐渐加重，院外确诊为哮喘后规律使用布地奈德／福
莫特罗（１６０μｇ／４．５μｇ）吸入治疗，自诉胸闷气促较前缓解。
３天前患者无明显诱因下出现呼吸困难加重，静息状态下即感
气促，不能言语，胸部 ＣＴ检查示双侧支气管管腔狭窄，管壁增
厚（图１）。病程中患者呼吸困难逐渐加重，伴有间歇性双耳廓疼
痛肿胀，无关节肿痛、口干、眼干等不适，就诊于我院门诊。入院

体格检查：Ｔ３６．８℃，Ｐ１２２次／分，Ｒ２８次／分，Ｂｐ１３９／９２ｍｍｈｇ。
神志清楚，气促，呈端坐位，双耳廓松软塌陷，弹性减弱（图 ２），
鼻梁塌陷（图 ３）。双肺呼吸音粗，可闻及呼气相哮鸣音，心脏、
腹部体格检查未见明显异常，双下肢无水肿。辅助检查：肺功能

检查示：重度混合性通气功能障碍，中央气道阻力升高，总气道

阻力升高，支气管舒张试验阴性，用力肺活量占预计值的百分

比（ＦＶＣ％ｐｒｅｄ）６２．６％，第１秒用力呼气量占预计值的百分比
（ＦＥＶ１％ｐｒｅｄ）１１．５％，ＦＥＶ１／ＦＶＣ１５．４６％，流量容积曲线（ＦＶ
曲线）提示呼气相气流明显受限，表现为呼气相平台样改变。

实验室检查：风湿系列（抗双链 ＤＮＡ抗体、抗 ＳＳＡ／ＳＳＢ抗体、
抗Ｊｏ１抗体等）、抗中性粒细胞胞浆抗体（ｐＡＮＣＡ、ｃＡＮＣＡ、
ＰＲ３、ＭＰＯ等）及肿瘤标志物等检查结果均为阴性，结合患者临
床表现及气道病变，综合考虑为复发性多软骨炎（ＲＰ），治疗方
案为泼尼松片８０ｍｇ每日１次口服，持续正压通气呼吸机辅助
通气治疗，患者呼吸困难较前无明显改善，转院至上级医院行

气道内支架植入治疗。后续电话随访患者已成功植入气道内

支架，气促症状较前缓解，目前尚无支架内狭窄及移位等并发

症出现。

图１　患者胸部ＣＴ检查结果：呼气相气管管腔狭窄更加明

显，如箭头所示（Ａ：肺窗，Ｂ：纵隔窗）

图２　患者耳廓软骨塌陷

图３　患者鼻梁塌陷

讨　　论

ＲＰ是一种侵犯软骨组织器官的自身免疫性疾病。该病可
累及耳、鼻、喉、气管、支气管等软骨，出现广泛性、复发性及破

坏性炎症，患者的５年生存率为 ７５％［１２］。由于该病起病隐匿，

临床表现多样，容易误诊［３］。其中累及气道的 ＲＰ患者常预后
不佳，病死率更高。因此熟练掌握本病的临床表现较为重要。

ＲＰ的发病机制和病因尚不完全清楚，普遍认为 ＲＰ是一种
自身免疫性疾病，其发病机制可能与各种理化因素引起细胞及

体液免疫异常，从而攻击自身软骨组织，导致软骨结构及其他

富含蛋白组织破坏。已有研究在遗传学上认为人类白细胞抗

原（ＨＬＡ）ＤＲ４与 ＲＰ易感性相关，而器官受累程度与 ＨＬＡＤＲ６
之间存在负相关［４］。急性期 ＲＰ患者血清中可检测到Ⅱ型、Ⅸ
型和Ⅺ型等数种胶原蛋白抗体，Ⅱ型胶原占软骨总胶原含量的
９５％以上，其抗体滴度与病情严重程度密切相关。血清中还有
针对软骨的自身抗体，如寡聚集基质蛋白（ＣＯＭＰ）和 Ｍａｔｒｉｌｉｎ１
自身抗体。Ｍａｔｒｉｌｉｎ１在气管、鼻、耳软骨的细胞间基质中高表
达，但在正常成人关节软骨中不表达；ＣＯＭＰ主要存在于软骨、
韧带和肌腱的细胞外基质中。Ｓａｘｎｅ等［５］研究发现在 ＲＰ疾病
过程中，这两种软骨基质蛋白的血清水平呈现出截然不同的变

化。在ＲＰ急性发作期，Ｍａｔｒｉｌｉｎ１致病性抗体水平升高，这可能
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与机体Ｍａｔｒｉｌｉｎ１诱发自身免疫变态反应活动增加有关。血清
ＣＯＭＰ水平则与ＲＰ疾病活动呈负相关，急性发作期 ＣＯＭＰ血
清学水平降低，而在疾病临床缓解的过程中其滴度逐渐增加，

提示ＣＯＭＰ的表达增加可反映组织自我修复过程。
ＲＰ临床表现无明显的性别和年龄差异，患者可骤然起病

或病情突然加重。当患者以发热、疲乏、盗汗、体重下降等非特

异性症状起病时常易延误诊治。ＲＰ临床表现包括：（１）耳部受
累：双侧耳廓软骨炎是ＲＰ的常见特征，约２０％患者以此为首发
症状［６７］。初期可表现为累及耳廓软骨的红、肿、热、痛结节，数

日内自行消退，可反复发作，最终导致软骨基质严重受损并被

纤维组织取代，耳廓塌陷畸形出现结节状或疣状改变，称之“菜

花耳”。后期病变可累及内耳，引起耳道水肿导致前庭功能损

伤。（２）鼻部受累：鼻软骨受损活动期可表现为鼻部局部红肿、
压痛，反复发作造成鼻软骨局限塌陷形成鞍鼻畸形。（３）呼吸
系统受累：虽然ＲＰ发病无明显性别差异，但气道受累更常见于
女性患者［８］。约半数患者病变累及喉部、气管、支气管树软骨，

表现为炎症水肿导致声音嘶哑、刺激性咳嗽、呼吸困难及喘鸣。

病变早期累及气管软骨使其气道支撑力不足导致软骨塌陷，因

此，早期评估患者弥漫气道狭窄原因及严重程度极为重要。病

变晚期，由于气管瘢痕形成，呼吸道分泌物不能及时咳出，从而

继发肺部感染，加速患者死亡。（４）其他：ＲＰ累及心血管系统
时表现为心肌炎、心内膜炎等，其中主动脉瓣关闭不全是最常

见的严重并发症，通常是由主动脉炎进行性扩张所致，并非主

动脉瓣病变［９］。受累患者皮损无特异性，约１／４患者会有皮肤
损害，可表现为口腔溃疡、红斑结节等。

ＲＰ目前尚缺乏特异性的检查，诊断主要依据患者临床表
现。中华医学会风湿病学分会制定的《复发性多软骨炎诊治指

南》中提到，满足下列两项主要标准或１项主要标准加２项次
要标准即可确诊：（１）主要诊断标准：①已经证实累及耳软骨的
发作性炎症；②已经证实累及鼻软骨的发作性炎症；③已经证
实累及喉、器官软骨的发作性炎症；（２）次要标准：①眼炎；②听
力减退；③前庭功能不全；④血清阴性关节炎。本例患者确诊
前因有特殊物质接触史（装修材料）而被误诊为支气管哮喘急

性发作，后结合鼻骨塌陷、耳廓松弛、听力下降及弥漫的气管支

气管狭窄而诊断为 ＲＰ。由于临床上该疾病较为少见，临床医
师认识有限，加之本病具体发病原因仍不清楚，故极易误诊。

影像学检查已成为诊断 ＲＰ的最主要方法之一，早期即可
检测气道壁厚度、气道狭窄、气道软化、气道壁钙化及空气潴

留［１０］。ＲＰ患者的影像学检查主要表现为气道管壁增厚及密度
增高，当管壁增厚逐渐出现钙化时提示病情已进展为中晚期。

气管支气管淀粉样变可导致气管弥漫性增厚，并常累及膜部，

而ＲＰ患者膜部不受累，为其特异性表现。本例患者呼气相扫
描显示，气管支气管及各叶段支气管管壁增厚、管腔狭窄。支

气管镜检查因有诱发致命性呼吸窘迫的风险，其应用具有一定

局限性［１１］。１８Ｆ脱氧葡萄糖（ＦＤＧ）正电子发射计算机断层显

像（ＰＥＴ）／ＣＴ检查可在病变部位发现ＦＤＧ浓聚而备受关注。
目前临床上大部分患者以类固醇治疗为首选，目的是有效

控制炎症，延缓炎症对气道软管的破坏，病变进展迅速时可加

用免疫抑制剂。近年来生物制剂的出现为耐受免疫治疗的患

者提供了新的选择，已有文献报道抗肿瘤坏死因子（ＴＮＦ）α制
剂如依那西普、阿达木单抗成功用于治疗 ＲＰ呼吸道受累的患
者，但其长期疗效和安全性尚需进一步验证。ＲＰ患者晚期因
气道软骨广泛破坏导致气管狭窄或气管塌陷引起重度呼吸困

难，可考虑尽早行气管切开术。若狭窄部位位于气管下段或支

气管，介入内镜治疗效果较为显著。虽然支架置入术可显著改

善患者呼吸困难，但安装支架后可使主支气管压力骤降而出现

气道塌陷或加重患者呼吸困难，其远期疗效有待进一步观察。

本例患者单用糖皮质激素及无创机械通气治疗，症状未见明显

好转，建议转诊外院行气道内支架介入治疗。后续电话随访患

者已成功置入气道内支架，气促症状较前缓解。

综上所述，ＲＰ发病率较低，病变累及气道的患者预后相对
较差。因其临床表现隐匿，专科医生对此常缺乏足够认识而延

误诊治。临床医师应熟练掌握该疾病患者的临床症状、体征、

影像学表现及病变部位的病理学特点，做到早期诊断及治疗，

以期改善患者的预后。
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［１１］ＥｒｎｓｔＡ，ＲａｆｅｑＳ，ＢｏｉｓｅｌｌｅＰ，ｅｔａｌ．Ｒｅｌａｐｓｉｎｇｐｏｌｙｃｈｏｎｄｒｉｔｉｓａｎｄａｉｒｗａｙ
ｉｎｖｏｌｖｅｍｅｎｔ［Ｊ］．Ｃｈｅｓｔ，２００９，１３５（４）：１０２４１０３０．

（收稿日期：２０１９０４１５）

（本文编辑：张一冰）

·８５８· 临床内科杂志２０１９年１２月第３６卷第１２期　ＪＣｌｉｎＩｎｔｅｒｎＭｅｄ，Ｄｅｃｅｍｂｅｒ２０１９，Ｖｏｌ．３６，Ｎｏ．１２


