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以呼吸困难为首发表现的儿童狼疮肺炎并狼疮脑病 1例
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系统性红斑狼疮（systemic lupus erythematosus，
SLE）是一种累及多器官多系统损害的自身免疫性疾
病，血清出现以抗核抗体、抗 ds-DNA抗体为代表的
多种自身抗体。儿科临床中，以呼吸困难等重症肺炎

和惊厥为首发表现的 SLE非常少见，极易误诊，进而
延误治疗而致呼吸循环衰竭死亡。本文报告 1例儿
童狼疮肺炎并狼疮脑病，以加强对 SLE认识。
1临床资料
患儿，女，9岁，因“发热伴咳喘 5天”于 2017年

12月 21日入院。体温 40 益,呈不规则高热伴寒战，
咳嗽少痰，伴气喘、呼吸困难进行性加重。既往否认

结核接触史，否认家族性遗传病史。院外口服“头孢

克洛、蒲地蓝消炎口服液、肺力咳合剂”治疗（具体不

详），效果不佳。入院查体：T 39.7 益，P 93次/min，R
43 次/min，BP 83/62 mmHg，呼吸急促，三凹征（+），
双肺闻及水泡音，心腹肝脾查体未见明显异常。肺

CT示：符合双肺炎症 CT平扫表现，双侧腋窝、纵膈
多发增大淋巴结，胸腔积液、心包积液。初步诊断：1.
重症肺炎；2.胸腔积液。入院后入 PICU，给予面罩吸
氧，予“头孢曲松、红霉素联合抗感染”3 d，患儿病情
无好转，呼吸困难进行性加重，入院第 4天，患儿呼
吸困难再次加重，换用“美罗培南、万古霉素抗感染，

甲泼尼龙抗炎，米卡芬净抗真菌，复方新诺明预防卡

氏肺囊虫病”治疗。住院期间查血常规白细（WBC）
胞 1.95伊109/L，中性粒细胞比率 0.78%，血红蛋白
（HB）89 g/L，血小板（PLT）93伊109/L，血沉（ESR）111
mm/h，骨髓细胞学检查示增生性贫血、血小板减少
症。尿常规 pro 1+。ALT 86.2 U/L，AST 222.9 U/L，
ALB 25 g/L。CK-MB 102 U/L，LDH 561 U/L。静滴
“白蛋白、丙球、酚妥拉明扩张肺血管，磷酸肌酸营养

心肌”支持治疗，住院治疗 8 d，患儿咳嗽明显减轻，
复查肺 CT较前好转出院。出院诊断：1.重症肺炎；2.

多脏器功能损害；3.三系细胞减少原因待查。
2周后患儿咳嗽再次加重，出现头痛、惊厥 1

次，因“惊厥持续状态”再次入院，脑脊液检查蛋白为

0.8 g/L，细胞数、糖和氯化物正常，行头颅 MRI示双
侧基底节区对称性异常信号，右侧基底节区软化灶。

查体面部可见散在粟粒样色素沉着斑。根据患儿 2
次病例特点，考虑为多系统疾病，系统性红斑狼疮可

能性大。

进一步查自身免疫抗体指标检查回报：抗核抗

体阳性（1：320，均质型+胞浆型），抗 ds-DNA抗体阳
性，抗 SM 抗体阳性，抗 U1-nRNP 抗体阳性，抗
RO52抗体阳性，抗核小体抗体阳性，抗组蛋白抗体
阳性，抗-SSA抗体阴性，抗-SSB阴性。C3 0.26 g/L,
C4 0.02 g/L。

修正诊断为：SLE 并狼疮肺炎、狼疮脑病、免
疫相关性全血细胞减少症。给予大剂量甲泼尼龙

10 mg/（kg·d）联合丙种球蛋白 1 g/（kg·d）治疗，3
d 后症状明显好转，甲泼尼龙减量，出院。出院后
口服足量强的松治疗。随访 1个月，患儿除 cushing
面容外 , ESR 降至 18 mm/h，抗 ds-DNA 抗体阴
性，抗核抗体弱阳性。

2讨论
系统性红斑狼疮是一种多系统损害的自身免疫

性疾病，可累及皮肤、浆膜、关节、肾及中枢神经系统

等全身所有系统，故其临床表现多种多样。但临床上

儿童疾病多以发热或某一器官的损害为首发或主要

症状，系统性红斑狼疮典型的特征往往不明显，因此

儿科临床工作中极易误诊。

肺部是 SLE较易累及的器官之一，虽然急性期
肺部病变发病率仅在 1%~4%，但是急性期狼疮性肺
炎病死率高达 50%[1]。出现肺部病变的患儿往往预
后不佳[2]。急性狼疮性肺炎多发在新诊断的年龄稍
大的狼疮患儿，起病急骤，主要表现为突发性重度呼

吸困难，咳嗽、胸痛、缺氧发绀，发热，重者出现呼吸

衰竭，病死率极高。狼疮性肺炎由于早期症状及体征
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无特异性，且影像学表现特异性不强，在诊断过程中

易与社区获得性肺炎、肺结核、肿瘤、结核性胸膜炎

等相混淆不易鉴别。

当累及中枢神经系统，出现神经、精神症状时，

称为神经精神性 SLE（uropsychiatrie systemic lupus
erythematosus，NPSLE），即狼疮性脑病。狼疮脑病在
SLE中发病率为 30%~50%[3]，其病机制尚不明确。目
前认为可能是患者体内多种自身抗体如抗核抗体、

抗脑细胞抗体等与相应抗原结合，在补体参与下形

成免疫复合物，沉积血管壁引起脑血管炎。临床上

出现癫痫样抽搐、偏瘫及精神症状。儿童系统性红

斑狼疮性脑病的临床表现多样，其中以头痛、认知功

能减退最为多见，30豫的患儿出现抽搐，重症患儿可
表现为昏迷。少数患儿有反复抽搐发作及性格改变

等表现。狼疮脑病多出现在 SLE活动期，病情变化
快，且病死率高。是病情危重的征兆，必须迅速诊断

及治疗。

临床上常常是狼疮活动和感染同时存在，故激

素及免疫抑制剂和抗感染药物两方面均需加强。此

外，随着病情进展，狼疮肺炎一旦出现后就很可能发

展成狼疮危象 [4]。本例患儿以发热、咳嗽为主要症
状，肺部 CT示大片渗出影且合并胸腔积液，故极易
误诊为社区获得性肺炎。入院后给予激素治疗，以

减轻肺部炎性渗出，同时也起到了一定的治疗 SLE

的作用，故患儿症状有所好转，因此延误了患儿 SLE
的初始时的诊断。致使该患儿病情迅速进展成狼疮

脑病，出现惊厥持续状态。

通过本病例 SLE，我们总结经验：对于年龄稍
大的女孩，首发症状不典型，发热伴随多个系统的

表现，不能用某一疾病完全解释时，或临床治疗效

果不符合疾病发生、发展变化时应开阔临床思维，

考虑到系统性红斑狼疮的可能，及时完善相应检

查，做到早期正确的诊治，以挽救患儿的生命，改善

患儿的预后。
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