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1临床资料
仕某，男，51岁，因“呼吸困难 2年，加重半年”

于 2018年 1月 18日就诊于青岛大学附属医院。患
者 6年前因“声嘶 1年余，加重伴呼吸困难半年”就
诊于我院，行电子喉镜检查示：左侧披裂向中线移

位，喉室饱满，声带固定，未见新生物；颈部增强 CT
示：左侧喉旁间隙肿物，边界欠清。初步诊断：喉肿

物，并于全麻下行支撑喉镜下喉肿物活检+喉裂开
喉肿物活检+气管切开术+气管成形术,病理结果示：
（左室带旁）增生的纤维组织伴纤维化、轻度慢性炎，

部分区域软骨岛形成（软骨化生？）及小片状骨样组

织，未见恶性特征。术后恢复情况良好，定期门诊复

查，1年后顺利拔除气管套管。2年前患者“上呼吸
道感染”后出现呼吸困难，表现为活动后加重，睡眠

时可平卧，伴有咳嗽、偶有白痰，于当地医院就诊，诊

断为“气管炎”，予“抗生素”治疗，疗效欠佳，症状反

复发作，未予重视。半年前呼吸困难加重，睡眠时无

法平卧，伴有咳嗽，偶有白痰，于当地医院抗炎治疗，

效果欠佳。后于我院急诊就诊，考虑喉梗阻（芋度），
急诊入院。患者自发病以来精神好，饮食可，睡眠欠

佳，大小便无明显异常，体重无明显异常变化。既往

反复上呼吸道感染史 7年，4~5次/年，症状主要为
鼻塞、流涕、咳嗽；结膜炎病史 6年余，胃溃疡病史 1
年；否认吸烟史，饮酒史 30年，偶有饮酒，戒酒 6年。
入院查体：T：37益，P：80 次/min，R：20 次/min，BP：
120/70 mmHg。三凹征（+），双肺听诊均可闻及哮鸣

音。耳廓无红肿，无畸形，外耳道通畅，鼻背塌陷（图

1），无红肿。鼻前庭皮肤无红肿。鼻中隔居中，无血
肿。会厌无卷曲，黏膜无红肿，声门裂狭窄，左侧半喉

似固定，右侧声带外展受限，声门下狭窄。初步诊断：

淤喉梗阻（芋度）；于喉术后；盂复发性多软骨炎？入
院后给予玉级护理，持续吸氧、心电监护、持续血氧
饱和度监测；甲强龙 40 mg静脉滴注，普米克令舒、
博利康尼雾化吸入，沐舒坦静滴化痰；完善血液相关

检查及胸部三维 CT、颈部 CT、鼻窦 CT；请风湿免疫
科、呼吸内科会诊，并因呼吸困难急性加重，给予床

旁行紧急气管切开术，术后患者呼吸困难好转，未完

全缓解。鼻窦 CT示：鼻骨形态欠自然，未见明显骨
折线（图 2）。胸部三维 CT示：气管壁增厚、形态欠自
然，右侧支气管中间段管腔明显狭窄（图 3）。颈部
CT示：喉术后：喉前皮下软组织结构紊乱，局部甲状
软骨前缘骨质不连续，气管前方软组织变薄（邻近层

面存在运动伪影，部分结构显示不清），双侧杓状软

骨显示可，双侧声带形态欠规整，声门裂及声门下狭

窄。支气管镜检查示：隆突变钝，各级支气管管腔狭

窄，呼气相明显。经风湿免疫科、呼吸内科会诊，均考

虑复发性多软骨炎。呼吸科会诊：考虑患者病情较

重，已出现多发多级气管软骨塌陷，建议上级医院置

入“Y”型气管支架治疗。与患者家属充分沟通病情
及会诊意见，家属决定放弃支架植入，回当地治疗，

患者于 2018年 1月 23日出院，此后患者未再回我
院复查，具体恢复情况不详。

图 1 鼻背鞍鼻畸形图
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2讨论
复发性多软骨炎（relapsing polychondritis，RP）

是一种少见的由免疫介导的结缔组织疾病，呈缓

解-复发型、进行性炎症临床表现，其表现为关节
炎、眼疾、听力减退、消化系统疾病、皮肤损伤、心脏

瓣膜功能不全、血管炎等，反复炎症将导致相应的组

织退行性变。RP的病因尚不明确，研究表明[1，2]，其与
自身免疫反应介导的域型胶原蛋白有关，而该蛋白
在软骨和巩膜中含量丰富。复发性多软骨炎发病在

中年人中多见，发病高峰年龄在 40~55岁，女性较
男性略微高发，也有儿童及老年人患病的报道，但无

种族特异性。美国 RP的年发病率为 3.5/100万[3]，英
国 RP发病率为 1/140万，标准化死亡率为 2.16[4]。
目前国内尚无较大样本的流行病学研究。

复发性多软骨炎的临床表现有多样性和非特异

性，该病的特征性病变为软骨炎，也是诊断 RP的必
要条件。软骨结构的反复炎症反应最终将导致局部

退化和萎缩。研究表明[5]，在疾病初期有一半的患者
并无软骨炎的表现，因此该病极易误诊，延误诊断的

时间为数月甚至数年不等。其中，最常见的临床表

现是耳廓软骨炎，可有单耳或双耳耳廓软骨区域的

红、肿、热、痛，而耳垂无异常，病程持续数天或更长，

自发消退后可能间隔复发，最终导至软骨溶解，外耳

畸形呈菜花样耳。病变耳廓质地也不尽相同，大部

分表现为质软，也有少部分为质硬，后者是由结缔组

织的钙化或骨化引起。有 10%左右的患者会发生菜
花耳畸形，而表现为感音神经性听力丧失和耳鸣的

患者较少见[6]。鼻软骨炎比耳软骨炎少见，特点是鼻
部软骨炎症引起疼痛及鼻塞的感觉，最终导致不可

逆的鞍鼻畸形。RP在鼻部也可表现为鼻出血、鼻溢
液和鼻痂。在疾病进程中多达一半的病人会出现呼

吸道相关问题，而呼吸道并发症和下呼吸道感染是

RP中最常见的死亡原因[7]。一半以上患者可发生喉
软骨炎，表现为声音嘶哑、气管环压痛，咳嗽，呼吸困

难和喘鸣。呼吸道症状通常是由气道炎症引起，软

骨结构支架逐步破坏，最终导致气道的动态塌陷，尤

其是在强制呼气时，表现更为明显，可通过肺功能测

试和动态 CT进行鉴别[8]。慢性喉气管和支气管软骨
炎可导致危及生命的气道狭窄，有 35%的 RP患者
发生肋软骨炎，但很少表现为首发症状，其表现为胸

骨后疼痛，严重者影响呼吸[1,5]。
关节炎是 RP第二常见表现。RP患者关节病变

表现呈非对称性、间断性炎症，是一种非破坏性、非

侵蚀性、血清阴性的少/多关节炎[9]。心血管系统并发
症是继呼吸系统疾病的第二大常见死因，累及心血

管系统最常见的表现是主动脉根部扩张引起的主动

脉返流[1]。非特异性皮肤病表现，如紫癜，丘疹和结
节，在 RP病人中也很常见。RP患者的眼部表现最
常见的是巩膜炎、结膜炎。角膜炎和葡萄膜炎的报道

较少。较严重的眼部表现比较少见，包括视网膜动脉

和静脉阻塞、视功能减退神经炎、视网膜病变和视网

膜脱离[2,5]。疾病很少发生于神经系统，一旦发生，死
亡率较高，最常见表现为第吁和第喻脑神经麻痹，也
有表现为脑膜炎、脑炎、中风和动脉瘤 [5]。有证据表
明[10]，RP是痴呆症的罕见病因。肾脏受累较罕见，预
后较差，最常见的病理生理表现是系膜增生,其次是
节段性坏死性肾小球肾炎。另有研究报道[11]，肾脏受累
存的病理生理表现为 IgA肾病和肾小管间质性肾
炎，可能伴随有炎症性肠病和自主神经功能障碍但

其发生率仍不清楚。

目前复发性多软骨炎的诊断多依据 1976年提
出的 McAdam's诊断标准，分别为主要标准，包括耳
廓软骨发炎、鼻软骨发炎、喉气管软骨发炎，和次要

诊断，包括葡萄膜炎、主膜炎、巩膜炎或葡萄膜炎、听

力损失、听力损失、血清反应阴性的多发性关节炎，

而诊断复发性多软骨炎需要两个主要标准或一个主

要标准+两个次要标准。或者依据 1979年经 Dam原
nian和 Levine修订的标准，至少具备 McAdam's诊
断标准中的 3 项，无须病理证实；或至少具备
McAdam's诊断标准中的 1项，并有病理证实，或病

图 2 鼻窦 CT图 图 3 胸部三维 CT图
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变涉及两处各自独立的解剖部位，并对激素和（或）

对氨苯砜治疗有效。在临床证据不足时，可考虑软

骨活检，组织学显示软骨组织碎片被纤维结缔组织

包围，单核炎性浸润，纤维化伴软骨周炎的反应多提

示为复发性多软骨炎。对疑似 RP患者的初步临床
评估应该包括 ESR和 CRP，可用于评估疾病活动及
对治疗的反应。复发性多软骨炎活动指数已经确认

用来评估疾病的活动性并且可以用来量化疾病严重

性和辅助治疗的决策[12]。现在 RP的治疗主要是对症
治疗，由于该病较罕见，没有大样本的随机对照研

究，因此目前没有建立标准的治疗方案。患者的初始

治疗由非甾体抗炎药(NSAIDs)组成/激素和或免疫
抑制治疗。治疗可减轻 RP的即刻症状，但长期治疗
并不能阻止疾病的进展。新的治疗方法已经应用于

临床，如 TNF-倩阻滞剂用于治疗严重或难治性患者
已取得不同程度的成功，此类生物制剂有可能减缓

甚至终止 RP的自然进程[13]。
随着人们对 RP疾病认识的深入，RP患者的预

后近年来得到改善。由 5年生存率 70%[7]到 10年生
存率 91%[14]。有研究表明[4]，患有明显气道受累的 RP
患者预后差，其最常见的死亡原因是喉气管支气管

疾病/感染或心血管并发症。而决定患者预后的关键
是及时的诊断与治疗干预，该病由于临床表现多样，

缺乏特异性，其中大量患者首诊于耳鼻喉科，而治疗

主要在风湿免疫科或呼吸内科等科室，很多耳鼻喉

科年轻医师对于该疾病认识不足，在疾病早期极易

误诊及漏诊，延误治疗的最佳时期。本病例患者在

疾病初期表现为声嘶、呼吸困难，电子喉镜表现为喉

室饱满、左侧声带固定，颈部增强 CT示：左侧喉旁
间隙肿物，边界欠清，从临床症状、体征及影像学检

查都极易误诊为肿瘤，最终术中及术后病理证实为

非特异性炎症。此后患者反复出现咳嗽、呼吸困难、

鼻塞、流涕等，均在当地诊为上呼吸道感染、气管炎，

并未进一步检查及治疗。当第二次就诊我院时，患

者已出现严重的喉软骨变形、气管软骨塌陷、鼻软骨

塌陷等不可逆改变。因此，耳鼻喉科医师应从该病

例中汲取经验与教训，在接诊有类似耳廓软骨炎、鼻

软骨炎或喉气管软骨炎症状的患者时，应注意仔细

询问相关病史，包括其他易累及器官，关节、眼、皮肤

等，完善相关检查，及时请相关科室会诊，避免诊断

思维局限而延误诊断与治疗。
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