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　 　 患者，女，１９ 岁，因“鼻衄、瘀斑 ２ 年余，四肢无力 １ 月余，瘫
痪 １ 月”于 ２０２４ 年 ４ 月 ２２ 日收入我院。 患者 ２ 年前无诱因反

复发现鼻衄、全身瘀斑瘀点、经量多，伴脱发、面部红斑，当地医

院先后诊断“过敏性紫癜”、“血小板减少性紫癜”，予激素治疗

好转，停药后 ＰＬＴ 计数降至 ２ × １０９ ／ Ｌ。 ５ 个多月前，患者出现

精神差、厌食、易激怒，未诊疗。 １ 个多月前，患者出现四肢无

力，加重至瘫痪，遂急症转入我院。 自患病以来，患者纳差，大
便如常，近 １０ 天遗尿。 既往史、个人史、家族史均无特殊。 体格

检查：神清，表情淡漠，贫血貌，被动体位。 双颊蝶形红斑，四肢

散在瘀斑、瘀点。 四肢近远端肌力 ２ 级，肌张力正常，双下肢

浅、深感觉正常，四肢无水肿。 右下肢病理征阳性，左下肢病理

征可疑阳性，双下肢腱反射消失。 ２０２４ 年 ３ 月 ２２ 日血常规：
ＷＢＣ 计数 ３． ４６ × １０９ ／ Ｌ，ＲＢＣ 计数 ２． ７１ × １０１２ ／ Ｌ，Ｈｂ ８８ ｇ ／ Ｌ，
ＰＬＴ 计数 ４６ × １０９ ／ Ｌ。 总蛋白 ５６． ５ ｇ ／ Ｌ，白蛋白 ２３． ２ ｇ ／ Ｌ，球蛋

白 ３３． ３ ｇ ／ Ｌ。 肌酸激酶 １ ８５４ Ｕ ／ Ｌ，乳酸脱氢酶 １ ４３６ Ｕ ／ Ｌ，α⁃丁
酸脱氢酶 １ ０９１ Ｕ ／ Ｌ、ＡＳＴ ２５１ Ｕ ／ Ｌ。 ｐｒｏ⁃ＢＮＰ ２ ９７８ ｎｇ ／ Ｌ。 Ｄ⁃二
聚体 ７． ７７ ｍｇ ／ Ｌ。 尿常规：隐血 ＋ ＋ ，尿蛋白 ＋ ，红细胞 ＋ ＋ ，见
皱缩红细胞、大红细胞、小红细胞、环形红细胞。 ２４ ｈ 尿蛋白定量

０． ６１２ ｇ。 抗核抗体 ＋ （１∶ ３ ２００，颗粒型），抗 ｄｓＤＮＡ １０２． ０ ＩＵ ／ ｍｌ；
抗 Ｕ１⁃ｓｎＲＮＰ ＋ ，抗 ｓｍ 抗体 ＋ ，抗核小体抗体 ＋ ，抗组蛋白抗体

＋ ，抗核糖体 Ｐ０ 蛋白抗体 ＋ 。 血抗水通道蛋白 ４ 抗体（ － ）、抗
髓鞘少突胶质细胞糖蛋白抗体（ － ）。 ＩｇＧ 合成率 ０． ４９４ ｍｇ ／ ｄ。
补体 Ｃ３ ０． １３３ ｇ ／ Ｌ，补体 Ｃ４ ０． ０３７ ｇ ／ Ｌ。 ｃｏｏｍｂ’ ｓ 试验：阳性。
血清铁蛋白 １ ７５８． ０ ｎｇ ／ ｍｌ、ＩＬ⁃２ 受体 ２ ９６２． ０ μ ／ ｍｌ。 肺孢子菌

核酸定性：阳性，降钙素原 ２． ０５０ ｎｇ ／ ｍｌ。 电解质、肾功能、狼疮

抗凝物、抗心磷脂抗体、抗 β２ 糖蛋白 Ｉ 抗体、血清蛋白电泳、免
疫固定电泳 ＋ 免疫球蛋白轻链定量、抗中性粒细胞胞浆抗体

（ＡＮＣＡ）、肿瘤标志物、Ｃ 反应蛋白、红细胞沉降率、大便常规检

查均未见异常。 心脏超声：左室偏大［射血分数（ＥＦ）５９％ ］，心
包积液（少⁃中量）。 肌电图：１． 上下肢所检肌肉呈肌源性损害

（活动期）；２． 上下肢所检神经传导未见肯定异常。 脑电图：中
度异常。 头颅增强 ＭＲＩ 及全脊柱脊髓水成像 ＋ 普通扫描 ＭＲＩ
均提示脑实质内、脊髓内多发异常信号，脑萎缩，符合神经精神

性狼疮；脊柱周围软组织肿胀 （图 １、图 ２、图 ３）。 本例患

者符合１９９７年美国风湿病学会（ＡＣＲ）制定的系统性红斑狼疮

图 １　 ２０２４ 年 ４ 月 ２２ 日患者头颅增强 ＭＲＩ 检查结果（Ａ：双
侧额顶叶、半卵圆中心、胼胝体压部见斑点状、小片状稍长

Ｔ１ 稍长 Ｔ２ 信号，ＦＬＡＩＲ 呈高信号，如箭头所示；Ｂ：双侧颞

肌、咬肌肿胀，如箭头所示）

图 ２　 ２０２４ 年 ４ 月 ２２ 日患者脊柱颈段水成像 ＋ 普通扫描

ＭＲＩ 检查结果（颈髓内散在多处斑片状稍长 Ｔ２ 信号影，如
箭头所示：Ａ：颈 ３ 椎管内脊髓实质；Ｂ：颈 ２ ～ ３ 椎管内脊髓

实质；Ｃ：颈 ６ 锥体后方、椎管内）

图 ３　 ２０２４ 年 ４ 月 ２２ 日患者脊柱胸腰骶尾段水成像 ＋ 普通

扫描 ＭＲＩ 检查结果（Ａ：胸髓疑类似信号，如箭头所示；Ｂ：脊
髓圆锥疑类似信号，如箭头所示；Ｃ：腰背部和骶前软组织肿

胀，如箭头所示）

（ＳＬＥ）诊断标准［１］ 和 １９９９ 年狼疮性脊髓炎的诊断标准［２］ ，且
ＭＲＩ 存在 ４ 个以上脊髓节段的影像改变，初步诊断为纵向性脊

髓炎（ＬＭ），并发血液系统损害（全血细胞减少）、自身免疫性溶

血性贫血、肾炎、肌病，合并肺孢子菌感染、心肌受损等多种合

并症及并发症。 急性期予以甲泼尼龙 ５００ ｍｇ × ５ｄ、丙种球蛋白
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２０ ｇ ｍｇ ＋地塞 × ３ｄ、血浆置换 × ３ 次、环磷酰胺、甲氨蝶呤注射

液 １０ 米松注射液 １０ ｍｇ 鞘注（每周 １ 次，共 ２ 次），同时予抗感

染等对症处理。 治疗第 ３ 周起予泰它西普（第 １ 个月 １６０ ｍｇ ／
周 × ４ 次，第 ２ 个月 ８０ ｍｇ ／周 × ４ 次，第 ３ 个月因带状疱疹、肺部

感染停用，第 ４ ～６ 个月 ８０ ｍｇ ／周）。 环磷酰胺累计 ６ ｇ。 患者 ４ 月

３０ 日拔除尿管，恢复自主排尿；５ 月 ３ 日四肢肌力恢复至 ３ 级，
可下床扶走；５ 月 ２２ 日好转出院。 １ 个月后复诊，肌力正常，生
活自理。 治疗 ８ 个月后随访，ｄｓＤＮＡ 抗体、尿蛋白：阴性，补体

Ｃ３ ０． ８９ ｇ ／ Ｌ，补体 Ｃ４ ０． １３３ ｇ ／ Ｌ，ＳＬＥＤＡＩ⁃２Ｋ 评分 ０ 分。 因经济

原因未复查全脊髓 ＭＲＩ，泼尼松减量至 １０ ｍｇ ／ ｄ，病情稳定。
　 　 讨　 　 论

ＳＬＥ 是最常见的自身免疫性疾病之一，常并发多系统受累，
合并脊髓炎的发生率不足 ５％ 。 ＬＭ 是一种特殊的脊髓炎类型，
代表患者至少四个髓段发生炎性损害［３］ ，此类患者预后差。 泰

它西普用于中重度 ＳＬＥ［４］ ，对 ＬＭ 无相关报道。 ＬＭ 早期抗炎

（如糖皮质激素）有助改善预后［５⁃６］ 。 我们报告 １ 例以 ＬＭ 为主

要表现的 ＳＬＥ 患者，急性期诱导缓解，泰它西普维持期最终康

复的病例。 期望为 ＳＬＥ 合并 ＬＭ 的早诊断和治疗提供参考。
ＬＭ 是 ＮＰＳＬＥ 中的一种，１９９９ 年 ＡＣＲ 对系统性红斑狼疮脑

病 ／神经精神性狼疮（ＮＰＳＬＥ）进行分类和命名，包含 １２ 种中枢

神经系统表现 ＋ ７ 种周围神经系统表现［７］ 。 ＮＰＳＬＥ 属重症狼

疮，诊断和治疗对临床均有巨大挑战［８］ 。
ＳＬＥ 合并 ＬＭ 发病罕见，目前对发病机制尚不完全清楚，以

脊髓急性损伤所致瘫痪、感觉障碍、括约肌功能失调为主，可伴

发热、头痛、乏力等前驱症状，具有脊髓水肿或脱髓鞘改变和抗

磷脂抗体阳性两大临床特点［４］ 。 目前 ＬＭ 暂无相关诊疗指南，
治疗方案更多是参考横断性脊髓炎。 白珂铭等［９］ 报告 ＳＬＥ 合

并的脊髓炎以 ＬＭ 多见，但易复发，预后差。 影响因素可能有：
发病时肌力、是否瘫痪、干预时机、是否存在脑脊液异常

等［１０⁃１１］ 。 景佼佼等［１２］ 报道过 １ 例以横贯性脊髓炎为首发的

ＳＬＥ 患者，接受甲泼尼龙、环磷酰胺双冲击，甲氨蝶呤 ＋ 地塞米

松鞘注及羟氯喹的治疗，随访 ４ 个月后仍遗留下肢无力、二便

失禁等症状，预后不佳。 既往文献表明，狼疮性脊髓炎总体预

后差，大多遗留神经功能缺损或易复发［１３⁃１５］ 。 有报道狼疮性脊

髓炎的复发率达 ５０％ ［１３］ 。
结合本例患者，入院时存在尿约肌功能障碍、ＳＬＥＤＡＩ⁃２Ｋ

评分 ３４ 分、抗 ｄｓＤＮＡ 抗体高滴度、低补体、出现症状后开始治

疗超过 ２ 周等多因素，疾病以自身免疫介导炎症为主。 给予激

素冲击、环磷酰胺、血浆置换、免疫球蛋白等强有力的方式。 且

患者有狼疮性血液系统损害（全血细胞减少）、自身免疫性溶血

性贫血、肾炎、肌病、精神症状等多系统的损害。 如何让疾病平

稳达到缓解或低活动度，是亟需解决的下一个问题。
传统免疫抑制剂起效慢。 对于快速进展患者的药物选择，

既往文献显示目前 ＳＬＥ 临床上应用生物制剂有 ３ 种，贝利尤单

抗、泰它西普和利妥昔单抗［１６］ ，未明确说明合并 ＬＭ 时可选择

何种。 我国自主研发的创新药泰它西普，由国家药品监督管理

局在 ２０２１ 年 ３ 月批准上市，可用于常规治疗基础上仍具有高疾

病活动的、自身抗体阳性的系统性红斑狼疮患者。 泰它西普可

阻止 Ｂ 淋巴细胞刺激物（ＢＬｙｓ）和增殖诱导配体（ＡＰＲＩＬ）与其

细胞膜受体、Ｂ 细胞成熟抗原、Ｂ 细胞活化分子受体间的相互作

用，最终抑制 ＢＬｙｓ 和 ＡＰＲＩＬ 的生物学活性［１１］ 。 利妥昔单抗在

多项研究表明有效改善难治性 ＮＰＳＬＥ 患者的病情，但缺乏对照

研究，治疗也有局限性［１７］ ，合并严重感染发生率高［１６］ 。 ＳＬＥ 患

者累及脑部出现神经、精神方面症状时，应用贝利尤单抗易出

现严重不良事件（如进展性多灶性脑白质病、抑郁、自杀） ［１８］ ，
使用前应评估患者病史、精神状态等。 秦蕾等［１９］关于泰它西普

治疗自身免疫性疾病研究进展中指出，泰它西普用于复发性视

神经脊髓炎谱系疾病（ＮＭＯＳＤ），可延长复发间隔及减少每年复

发次数。 故该患者在权衡利弊后选择泰它西普维持方案，顺利

过渡到疾病的低度活跃状态。 且在皮质类固醇减量期间，并未

出现疾病复发，维持免疫抑制治疗也非常必要［２０］ 。
综上所述，对于 ＳＬＥ 合并 ＬＭ 的患者，应及早行全脊髓 ＭＲＩ

增强检查，早诊断，争取治疗时间窗。 强化免疫抑制治疗，并关

注补体与抗体水平。 未来研究需聚焦生物制剂疗效、长期随访

及预后预测模型的建立。
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