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［摘　要］　目的　分析嗜酸性肉芽肿性多血管炎（ＥＧＰＡ）患者的临床特征、治疗过程中合并感染情况及预

后。方法　回顾性分析中南大学湘雅医院２０１０年１月—２０１９年４月新诊断为ＥＧＰＡ患者的基本资料、临床病理

数据，实验室检查、治疗及预后。根据抗中性粒细胞胞质抗体（ＡＮＣＡ）分为阳性和阴性组，以及治疗过程中患者感

染发生状况分为感染组和未感染组，比较两组之间的差异。对ＥＧＰＡ患者进行随访，评估患者治疗反应和生存状

况。结果　２５例患者中临床表现为过敏性鼻炎和哮喘共１２例（４８．０％），发热和（或）肌肉痛１５例（６０．０％），神经

系统受累１７例（６８．０％），肾脏受累１７例（６８．０％）。８例（３２．０％）患者 ＡＮＣＡ阳性，ＡＮＣＡ阳性组患者发热及肌

痛受累率较高，但两组差异无统计学意义（犘＞０．０５）。有１５例患者发生感染，以肺部受累最为常见（１１例），其中

５例肺部感染患者痰培养检出病原体，以细菌多见。与未感染组患者相比，感染组患者确诊ＥＧＰＡ时血浆球蛋白

水平较高，差异有统计学意义（犘＜０．０５）。２５例ＥＧＰＡ患者中１例未接受免疫抑制剂治疗，１例患者接受单纯免

疫抑制剂治疗，７例患者接受单纯糖皮质激素治疗，１６例（６４％）患者接受糖皮质激素联合免疫抑制剂治疗，其中

３例患者同时行血浆置换治疗，１例患者同时予以丙种球蛋白冲击治疗。随访过程中１０例失访，余１５例患者中位

随访时间为３５（９～７０．５）个月，截至最后一次随访时均存活，６例（２４．０％）仍有哮喘症状，１２例（４８．０％）仍需口服

糖皮质激素治疗。结论　ＥＧＰＡ临床表现复杂多样，可累及全身多个器官系统，治疗过程中感染发生率高，病变部

位以肺部最为常见，病原体以细菌为主。
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　　嗜酸性肉芽肿性多血管炎（ｅｏｓｉｎｏｐｈｉｌｉｃｇｒａｎｕ

ｌｏｍａｔｏｓｉｓｗｉｔｈｐｏｌｙａｎｇｉｉｔｉｓ，ＥＧＰＡ）是一种外周血

及组织中嗜酸性粒细胞增多的累及中小血管的系统

性坏死性炎症，其与肉芽肿性多血管炎（ｇｒａｎｕｌｏｍａ

ｔｏｓｉｓｗｉｔｈｐｏｌｙａｎｇｉｉｔｉｓ，ＧＰＡ）、显微镜下多血管炎

（ｍｉｃｒｏｓｃｏｐｉｃｐｏｌｙａｎｇｉｉｔｉｓ，ＭＰＡ）一同被归类为抗

中性粒细胞胞质抗体（ａｎｔｉｎｅｕｔｒｏｐｈｉｌｃｙｔｏｐｌａｓｍｉｃ

ａｎｔｉｂｏｄｙ，ＡＮＣＡ）相关性血管炎（ＡＮＣＡａｓｓｏｃｉａｔｅｄ

ｖａｓｃｕｌｉｔｉｓ，ＡＡＶ），于１９５１年由Ｃｈｕｒｇ和Ｓｔｒａｕｓｓ

首先描述，在１９９４年的ＣｈａｐｅｌＨｉｌｌ会议上被正式

命名为变异性肉芽肿性血管炎［１２］，在２０１２年的

ＣｈａｐｅｌＨｉｌｌ会议上又被更名为 ＥＧＰＡ
［３］。ＥＧＰＡ

是一种自身免疫性疾病，在临床上少见，临床表现复

杂多样，常以哮喘、嗜酸性粒细胞增多症、坏死性血

管外肉芽肿和全身性血管炎等为主要特征，进展至

后期病变可累及全身多个组织器官［４］。治疗上则以

糖皮质激素和免疫抑制剂为主，近来也有新型治疗

方案出现，但尚需临床研究进一步证实［５］。由于

ＥＧＰＡ患者临床表现呈高度异质性，容易被误诊及

漏诊，且免疫功能紊乱，预后不佳，易合并感染。本

研究对中南大学湘雅医院收治住院ＥＧＰＡ患者的

临床资料进行回顾性分析，以总结疾病临床病理特

征，评估预后及感染情况。

１　对象与方法

１．１　研究对象　回顾性分析中南大学湘雅医院

２０１０年１月—２０１９年４月收治住院确诊ＥＧＰＡ患

者的临床资料。共有２５例患者符合１９９０年美国风

湿病学会ＣＳＳ诊断标准
［６］：（１）哮喘；（２）嗜酸性粒

细胞增多（≥１０％或绝对值≥１．５×１０
９／Ｌ）；（３）单

发或多发神经病变；（４）非固定性肺浸润；（５）鼻窦

炎；（６）血管外嗜酸性粒细胞浸润。以上６条符合

４条可诊断为ＣＳＳ。

１．２　方法

１．２．１　资料采集　收集所有患者发病年龄、性别、

发病至确诊时间、临床表现、住院后首次实验室检验

资料（血常规、尿常规、血培养、痰培养、血沉、肝肾功

能、ＡＮＣＡ、狼疮全套、风湿全套、补体、２４ｈ尿蛋白

定量），检查资料（胸片、肺部ＣＴ、肌电图、心脏彩超

等）、活检病理资料、治疗方案及疗效。

１．２．２　病情评估　利用伯明翰血管炎活动性评分

（ＢＶＡＳ）
［７］进行疾病活动性评估，应用５因子评分

（ＦＦＳ）
［８］评估预后：（１）胃肠道受累；（２）心脏受累；

（３）血肌酐＞１５０μｍｏｌ／Ｌ；（４）年龄＞６５岁；（５）耳鼻

喉未受累。根据不良反应评价标准（ＣＴＣＡＥ）

４．０版
［９］，依据临床症状、体征、实验室和微生物学

及辅助检查综合判断评估感染情况。

１．３　统计学分析　应用ＳＰＳＳ２３．０软件进行数据

处理。符合正态分布的计量资料采用均数±标准差

表示，采用狋检验进行比较；不符合正态分布的计量

资料采用犕（犙１，犙３）表示，采用非参数秩和检验进

行比较。计数资料比较采用百分比表示，采用卡方

检验（Ｆｉｓｈｅｒ确切概率法）进行比较。犘≤０．０５为差

异具有统计学意义。

２　结果

２．１　基本资料　２５例患者中男性１８例、女性７例，
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确诊时平均年龄为（５３．６±１４．０）岁。从起病至确诊

的中位时间为１２（２．５，２７．７）个月，最长时间达

１３２个月。

２．２　临床表现　ＥＧＰＡ患者全身非特异性症状发

生率高（８４．０％），以发热和（或）肌肉痛为主。２１例

（８４．０％）患者出现呼吸系统受累，其中肺累及最多

见，且有１１例患者出现呼吸困难，８例患者有胸腔

积液或胸膜炎，另外鼻炎或鼻窦炎患者共有１０例，

哮喘９例；１７例（６８．０％）患者肾脏系统受累，其中

表现为蛋白尿１４例，血尿８例，肾功能不全４例。

１７例（６８．０％）患者神经系统受累，以外周神经病变

为主，常表现为肢体麻木；９例（３６．０％）患者皮肤受

累，以皮疹、紫癜、皮炎为主要表现。７例（２８．０％）

患者心脏受累，其中有３例出现心包积液，１例表现

为心包炎。４例（１６．０％）患者消化道受累，表现为

缺血性腹痛及血性腹泻。ＡＮＣＡ阳性组与阴性组

ＥＧＰＡ患者的临床表现比较，差异均无统计学意义

（均犘＞０．０５）。见表１。

表１　ＡＮＣＡ阳性与 ＡＮＣＡ阴性 ＥＧＰＡ患者的临床表现

［例（％）］

犜犪犫犾犲１　ＣｌｉｎｉｃａｌｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓｏｆＡＮＣＡｐｏｓｉｔｉｖｅａｎｄＡＮＣＡ

ｎｅｇａｔｉｖｅＥＧＰＡｐａｔｉｅｎｔｓ（Ｎｏ．ｏｆｃａｓｅｓ［％］）

临床表现
ＡＮＣＡ阳性组

（狀＝８）

ＡＮＣＡ阴性组

（狀＝１７）

合计

（狀＝２５）

一般症状 ８（１００．０） １３（７６．５） ２１（８４．０）

　肌痛 ４（５０．０） ６（３５．３） １０（４０．０）

　关节痛 １（１２．５） ４（２３．５） ５（２０．０）

　发热 ５（６２．５） ５（２９．４） １０（４０．０）

　体重下降 ２（２５．０） ５（２９．４） ７（２８．０）

呼吸系统病变 ７（８７．５） １４（８２．４） ２１（８４．０）

　哮喘 ２（２５．０） ７（４１．２） ９（３６．０）

　鼻炎／鼻窦炎 ３（３７．５） ７（４１．２） １０（４０．０）

　呼吸困难 ３（３７．５） ８（４７．１） １１（４４．０）

　胸腔积液／胸膜炎 ３（３７．５） ５（２９．４） ８（３２．０）

　肺受累 ５（６２．５） １１（６４．７） １６（６４．０）

肾脏系统 ７（８７．５） １０（５８．８） １７（６８．０）

　蛋白尿 ６（７５．０） ８（４７．１） １４（５６．０）

　血尿 ５（６２．５） ３（１７．６） ８（３２．０）

　血肌酐升高 ２（２５．０） ２（１１．８） ４（１６．０）

皮肤病变 １（１２．５） ８（４７．１） ９（３６．０）

心血管系统病变 ２（２５．０） ５（２９．４） ７（２８．０）

消化系统病变 １（１２．５） ３（１７．６） ４（１６．０）

神经系统病变 ６（７５．０） １１（６４．７） １７（６８．０）

２．３　感染情况　２５例ＥＧＰＡ患者有１５例发生感

染，以肺部受累最为常见（１１例），另外还有急性分

泌性中耳炎、金黄色葡萄球菌血流感染合并感染相

关性急性间质肾炎、心包炎等其他部位受累的感染

情况。５例肺部感染患者痰培养检出病原体，其中

２例为假丝酵母菌感染，其余３例分别为肺炎克雷

伯菌、大肠埃希菌及金黄色葡萄球菌感染。与未感

染组患者相比，感染组患者确诊ＥＧＰＡ时血浆球蛋

白水平较高，差异有统计学意义（犘＜０．０５）；两组患

者的其他临床资料比较，差异均无统计学意义（均犘

＞０．０５）。见表２。

表２　感染组与未感染组ＥＧＰＡ患者临床资料比较

犜犪犫犾犲２　ＣｏｍｐａｒｉｓｏｎｏｆｃｌｉｎｉｃａｌｄａｔａｏｆＥＧＰＡ ｐａｔｉｅｎｔｓ

ｂｅｔｗｅｅｎｉｎｆｅｃｔｉｏｎｇｒｏｕｐａｎｄｎｏｎｉｎｆｅｃｔｉｏｎｇｒｏｕｐ

临床资料 感染组（狀＝１５）未感染组（狀＝１０） 合计（狀＝２５）

年龄（岁） ５４．２０±１２．２４ ５２．８０±１７．０７ ５３．６４±１４．０４

男性［例（％）］ １１（７３．３３） ７（７０．００） １８（７２．００）

糖尿病［例（％）］ ２（１３．３３） ２（２０．００） ４（１６．００）

肺部受累［例（％）］ １１（７３．３３） ５（５０．００） １６（６４．００）

血红蛋白（ｇ／ｄｌ） １１１．２７±２３．５０ １２３．３０±２０．７３ １１６．０８±２２．７９

白细胞（×１０９／Ｌ） １２．２３±６．７９ １０．７３±３．２３ １１．６３±５．６０

中性粒细胞（×１０９／Ｌ） ７．６０

（４．５０～９．２０）

７．０５

（４．９８～９．０５）

７．２０

（４．５０～９．０５）

清蛋白（ｇ／Ｌ） ２８．４０

（２５．９０～３３．９０）

３３．１０

（３０．２３～３５．３３）

３１．５０

（２７．２５～３４．５０）

球蛋白（ｇ／Ｌ） ３２．５１±５．２８ ２９．５６±１０．４８ ３１．３３±７．７２

血沉（ｍｍｏｌ／ｈ） ６５．００±４０．６７ ４３．９０±３５．１７ ５６．５６±３９．２４

血清肌酐（μｍｏｌ／Ｌ） ９７．００

（７０．００～１３３．７０）

８３．００

（７７．８０～１００．６５）

８４．６０

（７２．３０～１１８．００）

尿素（μｍｏｌ／Ｌ） ５．９９

（３．８４～８．８１）

５．２９

（３．６４～７．６０）

５．７８

（３．８３～８．５２）

尿酸（μｍｏｌ／Ｌ） ３１１．７１±１５０．０９ ２５２．６８±５７．５０ ２８８．１０±１２３．４９

ＢＶＡＳ １０．４７±６．３３ １０．１０±５．５３ １０．３２±５．９１

　　注：ＢＶＡＳ为Ｂｉｒｍｉｎｇｈａｍ血管炎活动性评分。

２．４　检查资料

２．４．１　实验室检查　８例（３２．０％）患者ＡＮＣＡ阳

性，５例患者核周型ＡＮＣＡ（ｐＡＮＣＡ）、髓过氧化物

酶（ｍｙｅｌｏｐｅｒｏｘｉｄａｓｅ，ＭＰＯ）ＡＮＣＡ均阳性，２例患

者胞浆型 ＡＮＣＡ（ｃＡＮＣＡ）和丝氨酸蛋白酶３

（ｐｒｏｔｅｉｎａｓｅ３，ＰＲ３）ＡＮＣＡ均阳性，１例患者仅ｐ

ＡＮＣＡ阳性。４例患者抗核抗体阳性，１５例患者嗜

酸性粒细胞比例增高，１５例患者中性粒细胞分类计

数升高，１８例患者ＥＳＲ增快，１９例患者ＣＲＰ增高，

１５例患者白细胞计数升高，５例患者ＩｇＧ升高，
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２０例患者清蛋白降低，４例患者ＩｇＥ升高。

２．４．２　辅助检查及病理检查　１１例患者行肌电图

检查，１０例表现异常，且以四肢周围神经病变为主，

多为双下肢神经病变。４例患者行肺功能检查，限

制性和阻塞性通气功能障碍各１例，支气管扩张试

验阳性２例，支气管激发试验阳性１例。２５例患者

中共有１５例行穿刺活检，１例３个部位活检，４例

２个部位活检，病理结果见表３，病理来源于支气管

黏膜、肺、骨髓、皮肤、淋巴结、鼻息肉、肾和肌肉组

织。１８例病理表现为血管外嗜酸性粒细胞浸润，

１例血管炎，１例有肉芽肿样病理学改变。嗜酸性粒

细胞浸润合并血管炎和嗜酸性粒细胞浸润合并肉芽

肿各１例。

表３　１５例ＥＧＰＡ患者组织病理学检查结果（份）

犜犪犫犾犲３　Ｈｉｓｔｏｐａｔｈｏｌｏｇｉｃａｌｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｒｅｓｕｌｔｓｏｆ１５ＥＧＰＡ

ｐａｔｉｅｎｔｓ（Ｎｏ．ｏｆｓｐｅｃｉｍｅｎｓ）

组织来源 标本份数 嗜酸性粒细胞浸润 血管炎 肉芽肿

鼻息肉 １ １ ０ ０

支气管黏膜 ３ ３ ０ １

肺 ２ ２ １ ０

皮肤 ２ ０ ０ ０

淋巴结 １ １ ０ ０

肾 １ １ ０ ０

肌肉 １ ０ ０ ０

骨髓 １０ １０ ０ ０

２．５　活动性评分及疾病危险因素评估　根据

ＢＶＡＳ，有６例患者评分＞１５分（范围：１６～２５分），

处于活动期。８例ＦＦＳ＝０分，７例ＦＦＳ＝１分，９例

ＦＦＳ＝２分，１例ＦＦＳ＝３分。

２．６　治疗与预后　２５例ＥＧＰＡ患者中１例未接受

免疫抑制剂治疗，１例患者接受单纯免疫抑制剂治

疗，７ 例患者接受单纯糖皮质激素治疗，１６ 例

（６４．０％）患者接受糖皮质激素联合免疫抑制剂治

疗，其中３例患者同时行血浆置换治疗，１例患者同

时予以丙种球蛋白冲击治疗。随访过程中有１０例

患者失访，余１５例患者中位随访时间为３５（９～

７０．５）个月，截至２０１９年７月患者均存活，２例患者

因病情反复多次住院治疗。１３例患者获得缓解，

６例（２４．０％）仍有哮喘症状，１２例（４８．０％）仍需口

服糖皮质激素治疗。见表４。

表４　２５例ＥＧＰＡ患者的预后评价及治疗转归

犜犪犫犾犲４　Ｐｒｏｇｎｏｓｉｓａｎｄｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｕｔｃｏｍｅｏｆ２５ＥＧＰＡ

ｐａｔｉｅｎｔｓ

ＦＦＳ（分） 初始治疗 缓解 复发 失访

０ 未治疗（狀＝１） １ ０ ０

糖皮质激素（狀＝２） ２ ０ ０

糖皮质激素＋免疫抑制剂（狀＝５） ３ ０ ２

１ 免疫抑制剂（狀＝１） ０ ０ １

糖皮质激素＋免疫抑制剂（狀＝６） ３ ０ ３

２ 糖皮质激素（狀＝５） ２ ２ １

糖皮质激素＋免疫抑制剂（狀＝１） ０ ０ １

糖皮质激素＋免疫抑制剂＋血浆

置换（狀＝２）
１ ０ １

糖皮质激素＋免疫抑制剂＋血浆

置换＋丙种球蛋白（狀＝１）
１ ０ ０

３ 糖皮质激素＋免疫抑制剂（狀＝１） ０ ０ １

　　注：ＦＦＳ为五因子评分；免疫抑制剂为环磷酰胺、来氟米特、羟氯

喹、吗替麦考酚酯、他克莫司、硫唑嘌呤。

３　讨论

ＥＧＰＡ是ＡＡＶ中最罕见的一种疾病。国外文

献报道年发病率仅为０．９例／百万～２．４例／百万，

患病率为１０．７例／百万～１７．８例／百万
［１０］，发病年

龄４～７４岁，高峰年龄３８～５４岁
［１１１３］。本研究中，

２５例ＥＧＰＡ患者平均年龄为５３．６岁，与文献报道

一致。

根据１９９０年ＡＣＲ标准，外周血嗜酸性粒细胞

分类计数＞１０％是 ＥＧＰＡ 诊断依据之一，９０％

ＥＧＰＡ患者外周血嗜酸性粒细胞增多，但是服用糖

皮质激素的患者嗜酸性粒细胞分类计数可不增高，

研究［１４］报道ＥＧＰＡ患者Ｃ反应蛋白、血沉也可升

高，且与疾病活动性相关。３０％～４０％的ＥＧＰＡ患

者免疫荧光检测 ＡＮＣＡ为阳性
［１５］，主要为ｐＡＮ

ＣＡ，几乎所有的ｐＡＮＣＡ均为 ＭＰＯＡＮＣＡ；只有

少数患者ｃＡＮＣＡ阳性
［１６］。本研究中６０．０％的患

者外周血嗜酸性粒细胞分类计数升高，约７０％的患

者血沉、Ｃ反应蛋白升高，ＡＮＣＡ阳性率为３２．０％，

以ｐＡＮＣＡ为主，与既往研究报道一致。另外，本

研究发现６０．０％的患者白细胞、中性粒细胞升高，

可能与炎症反应和感染相关，８０．０％的患者清蛋白

降低，则可能与肾脏受累以及血管炎的高炎症反应

相关，需进一步研究论证。

ＥＧＰＡ患者的典型病理特征为嗜酸性粒细胞浸

润、坏死性血管炎和血管外坏死性肉芽肿，但很少同

时出现在同一病例中［１７］，一般血管外肉芽肿的活检
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组织检出率较低［１８１９］，本研究病理检查结果多以血

管外嗜酸性粒细胞浸润为主，血管炎及肉芽肿少见。

其病理阳性率受多种因素影响：（１）血管炎临床分为

三个阶段，病理特征可随疾病不同阶段而改变［２０］。

（２）活检之前已经使用了糖皮质激素或免疫抑制剂

治疗。（３）由 于 活 检 标 本 过 小 或 者 活 检 部 位

差异［２１２２］。因此在进行病理诊断时，由于这３种病

理改变往往不在同一部位出现，或典型血管炎可能

仅表现在一个器官系统，对临床拟诊为ＥＧＰＡ的患

者，可以多部位和多次取活体组织进行病理组织学

检查。若活检病理无典型血管炎表现时，依据１９９０

年ＡＣＲ标准将其诊断为ＥＧＰＡ仍存很大地争议，

特别需注意与其他疾病相互鉴别，也需要更多的研

究对ＥＧＰＡ的诊断标准进行优化
［２３］。

ＥＧＰＡ的临床表现与其他 ＡＡＶｓ显著不同，

ＥＧＰＡ主要以哮喘及外周血和（或）组织嗜酸性粒细

胞增多为特征，而 ＭＰＡ、ＧＰＡ分别以急进性肾小球

肾炎、上呼吸道受累和肺泡出血为主要特征。

ＥＧＰＡ首发症状以呼吸道受累最为常见，表现为呼

吸道过敏反应，如过敏性鼻炎、哮喘等，过敏性鼻炎

发生时常伴鼻窦炎及鼻息肉，哮喘通常在出现血管

炎前出现，前驱期较长［２４２５］。本研究２５例ＥＧＰＡ

患者中３６．０％的患者出现哮喘，４０．０％的患者出现

鼻部症状，提示在临床诊断中要注意早期ＥＧＰＡ患

者的鼻部症状以及哮喘病史，怀疑ＥＧＰＡ的患者可

行鼻窦ＣＴ检查，并且重视外周血嗜酸性粒细胞明

显增多或肺部影像检查发现浸润性阴影的患者，为

降低漏诊率，必要时可行肺部ＨＲＣＴ检查
［６，１８２６］。

几乎所有ＥＧＰＡ患者都有发热、肌痛、关节痛

等全身症状，随着病情进展也可累及多个脏器，既往

研究以神经系统和鼻窦最为常见，神经系统受累约

占７０％，多表现为周围神经病变，如多发性单神经

炎或感觉运动混合性外周神经病变［２７］。肺部受累

也是常见表现之一，主要为肺内浸润性病变，临床可

表现为咳嗽、呼吸困难、胸痛和胸腔积液等，影像学

可表现为游走性或一过性浸润影，是ＥＧＰＡ的特征

性影像学表现之一［２８］。７０％的患者可出现皮肤受

累，是血管炎期的主要表现，常表现为紫癜、皮下结

节、丘疹等［４，６］。胃肠道受累相对少见，可出现腹

痛、腹泻、消化道出血等症状［２９］。心脏受累也较少

发生，但与其他受累器官相比预后较差，死亡风险

更高［３０］。肾脏累及相对于其他 ＡＡＶｓ少见，在

ＥＧＰＡ中约占１／３，累及肾脏主要表现为镜下血尿、

蛋白尿，也有肾功能不全［１９］。本研究中，８４．０％的

患者有全身症状，６４．０％的患者肺部受累，神经系统

受累及肾脏受累占比均为６８．０％，同时也有皮肤

（３６．０％）、心脏（２８．０％）和胃肠道（１６．０％）累及。

ＡＮＣＡ是血管炎的重要生物标志物，研究表明

随ＡＮＣＡ状态不同，ＥＧＰＡ患者临床表现也有所

差异［２２］。ＡＮＣＡ阳性患者肾小球肾炎、肺泡出血和

周围神经病变多见，心脏和肺部受累在ＡＮＣＡ阴性

患者中更为常见［３１］。Ｃｏｔｔｉｎ等
［３２］回顾性分析１５７例

ＥＧＰＡ患者发现，ＡＮＣＡ阳性患者有更多的全身症

状和肾脏累及表现，ＡＮＣＡ阴性患者更容易发生心

肌病 变。Ｃｏｍａｒｍｏｎｄ 等
［１９］回 顾 性 分 析 ３４８ 例

ＥＧＰＡ患者的临床资料，发现ＡＮＣＡ阳性患者耳鼻

喉部症状、周围神经病变和（或）肾脏受累明显多于

ＡＮＣＡ阴性患者，但心脏症状较少。本研究进行两

组间比较，差异无统计学意义，考虑为样本量较少所

致，但结果显示ＡＮＣＡ阳性患者更易出现全身症状

和肾脏累及。

ＥＧＰＡ患者的治疗通常根据五因子评分评估后

制定，ＦＦＳ＝０分：ＥＧＰＡ 患者可使用糖皮质激素控

制症状；ＦＦＳ≥１分：建议糖皮质激素和免疫抑制剂

联合治疗［８，３１］。糖皮质激素是治疗ＥＧＰＡ的基础，

在治疗重症ＥＧＰＡ患者时，使用糖皮质激素联合免

疫抑制剂治疗，通常选用环磷酰胺。ＥＧＰＡ患者诱

导缓解治疗选用糖皮质激素和（或）免疫抑制剂，通

常在３～６个月达到缓解后再使用硫唑嘌呤或甲氨

喋呤进行维持治疗［３３］。而对于出现严重的肾功能

不全以及肺泡出血的血管炎时，血浆置换可能短期

有效［３４３５］，虽然很少用到免疫球蛋白，也有研究［３６］

表明静脉注射免疫球蛋白可有效诱导血管炎缓解或

逆转其复发。到目前为止，除传统的免疫抑制药物

外，也有各种临床试验研究新药作为诱导和维持治

疗方法。如作用于Ｂ细胞的利妥昔单抗，结合游离

ＩＬ５的美波利珠单抗，针对ＩｇＥＦｃ片段的奥马珠单

抗等［１０］。

ＥＧＰＡ预后较好，发病后５年和１０年的累积生

存率分别为８８％～９７％和７８％～８９％
［３７３８］。但感

染是ＡＡＶ治疗中的一个主要问题，也是最常见的

死亡原因，特别是在营养不良或使用免疫抑制的患

者中［３９４０］。本研究发现２５例患者中有７５．０％的患

者发生感染，以肺部受累常见，ＣａｒｃｉａＶｉｖｅｓ等
［４１］报

道的１３７例 ＡＡＶ 患者中，共发生３００例次感染，

５０％患者死于感染，ＥＧＰＡ患者共纳入２９例，有

８例死于感染。Ｙａｎｇ等
［４２］报道的２４８例 ＡＡＶ患

者中（ＥＧＰＡ 患者８例），感染患者８７例，共发生
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１０３例次严重感染，感染相关病死率为１１．７％。

ＭｃＧｒｅｇｏｒ等
［４３］对４８９例ＡＡＶ患者随访２．８年（中

位数），第１、２、５年累积感染率分别为５１％、５８％和

６５％，重度感染率分别为２２％、２３％和２６％，增加了

全因死亡的风险。本研究发现ＥＧＰＡ患者发生感

染的病原体以细菌多见，与既往文献［４４］报道类似。

吸烟、糖尿病、血肌酐升高、免疫抑制剂治疗等都是

发生感染的危险因素；严重肾脏损伤或合并有全身

基础疾病患者会增加感染风险，包括直接损伤免疫

功能，或需要更强烈的免疫抑制剂方案，以及持续性

活动性疾病患者需要更长时间的治疗，都与较高的

感染率有关［４１４３，４５］。提示ＥＧＰＡ患者在治疗过程

中要高度警惕各种感染的发生，注意患者护理，加强

营养，合理调整免疫抑制剂及适时加用抗菌药物

治疗。

综上所述，ＥＧＰＡ患者临床表现多样，容易被漏

诊、误诊。ＥＧＰＡ患者治疗过程中感染发生率高，病

变部位以肺部最为常见，病原体以细菌为主。
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