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以严重骨病为主要表现的原发性干燥综合征 ! 例

王惠明，何娅妮，耿雪峰，任姜汶，李展旭，左洪炜，景 _ 宇 _ _ （第三军医大学大坪医院野战外科研究所肾内科，重庆
%KKK%J）

_ _ 干燥综合征（IW)48*;’2 29;<8)?*，II），是一种主要累及外
分泌腺体的慢性炎症性自身免疫病，分为原发性和继发性两

类。原发性 II（AII）是指非继发于另一诊断明确的结缔组织
病的 II［D］。AII 临床表现多样，病情轻重亦不同，对于不典型
的 II，临床常易漏诊或误诊。本科曾诊治 D 例以严重骨病、肾
小管性酸中毒、顽固性腹泻为主要表现的 AII，现报告如下。

!" 临床资料

_ _ 患者，男性，%" 岁，因“全身骨痛 " 年余，四肢肌肉萎缩 !
年，病情加重 D 个月”入院。患者自 JKKJ 年开始出现腰骶部、
膝关节、踝关节、肩背部等多部位骨关节进行性疼痛。JKK% 年
出现四肢肌肉对称性萎缩，不能站立，活动受限，并伴有顽固性

腹泻，体质量下降 DK Q4 以上。患者患病期间曾在外院行骨关
节 7Y、MS,及骨髓穿刺、血尿常规、类风湿因子等多项检查，并
诊断为“多发性神经炎、代谢性骨病、肾小管酸中毒、椎管狭

窄”，行“YL ‘ YDK椎管减压术”，术后双下肢疼痛获短暂缓解。

患者因尿检发现蛋白尿及顽固酸中毒入本科诊治。入科查体：

3R DK# a #K ??(4，消瘦，强迫体位，多处肌肉萎缩，双侧第 E、DK
肋骨、Y% ‘ Y"椎体有压痛。血红蛋白 DKJ 4 a T，血沉 " ?? a 0，血

_ _ 作者简介：王惠明，男，湖北省仙桃市人，博士，讲师，主要从事细胞免疫耐受

维持及逆转方面的研究。电话：（KJ!）##""#EED，6>?/@+：0?b

N/;4’Jc D#!& :)?

_ _ 通信作者：何娅妮，电话：（KJ!）#L’"’LJD

_ _ 收稿日期：JKKL>KD>DK；修回日期：JKKL>KJ>J’

清钙 J& K ??)+ a T，血清磷 K& %" ??)+ a T，血肌酐、尿素氮、血糖均
正常，-IY "K& D ] a T，-TY #J ] a T，自身抗体、肿瘤标志物均为
阴性，7SR DJ& % ?4 a T，甲状旁腺素 DKL& D A4 a ?+，动脉血气 A(
’d !!，碱剩余 $E& # ??)+ a T，缓冲碱 $ L& # ??)+ a T，尿蛋白（ e），
尿 A( ’，J% 0尿蛋白定量 K& DE 4，尿本周氏蛋白阴性。骨髓穿
刺检查提示增生性骨髓象，胸片示右侧第 ’、L、E 肋陈旧性骨
折，YDK椎体变窄，骶髂关节 7Y示右侧股骨头囊状低密度区，全
身核素骨显像异常增强，示代谢性骨病。泪腺滤纸试验：

# ?? a " ?@;；唇黏膜黏液腺活检示腺体局灶萎缩，间质纤维化
伴大量淋巴细胞浸润。肾组织活检示 JD 个肾小球中有 DK 个
全球硬化，! 个细胞纤维性新月体，球内见单个核细胞浸润，肾
小管上皮细胞颗粒及空泡变性，基底膜增厚，可见小管炎，片状

肾小管萎缩，间质纤维化，淋巴细胞及浆细胞浸润。入院后详

细追问病史，患者在起病之初有间断口干、眼干症状。综合患

者病情特点，诊断考虑为："AII；#肾小管性酸中毒；$代谢性
骨病；%慢性结肠炎。给予口服醋酸泼尼松 !K ?4 a <，强化补
钙、磷，口服枸橼酸合剂纠正酸中毒，降钙素 DK ] 肌注，每周 !
次，营养支持及止泻对症处理。J周后，患者自觉症状明显缓解，
骨痛减轻，肌力增强，腹泻缓解，能下床活动，复查尿蛋白为阴

性，动脉血气正常，血清钙浓度正常，血清磷升至 K& #" ??)+ a T，
血红蛋白 DDJ 4 a T。继续将醋酸泼尼松渐减量至停服，并加用
硫唑嘌呤 "K ?4 a <。患者病情进一步缓解出院。随访 ! 个月病
情稳定。
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成熟，维持女性生殖器官功能方面具有重要作用。戊

酸雌二醇药物治疗，可使阴道黏膜上皮增厚，并明显上

调 !"!在去势大鼠阴道黏膜上皮细胞的表达，提示外
源性雌激素对阴道黏膜上皮细胞的增殖分化作用主要

由 !"!所介导［#］，但对 !""的表达上调作用甚微。
$ $ 综上所述，正常情况下，雌激素是通过 !"! 和
!""多位点作用于多种细胞调节阴道的生理机能，而
去势后大鼠阴道的雌激素作用位点明显减少，雌激素

主要通过 !"!呈单一位点作用于阴道黏膜上皮细胞
发挥生理作用。目前认为 !"! 和 !"" 介导不同的生
物效应。%&’()*等［+］认为 !"两种亚型可分别或相互
聚合成同质（!! ,-. ""）或异质二聚体（!"），组织对
雌激素的反应可能就取决于 !" 总量以及两种 !" 亚
型各自的表达水平和形成的同质或异质二聚体的比

例。因此我们推测，绝经期妇女雌激素水平下降，可造

成阴道组织各种细胞 !" 亚型表达的下降或缺失；
!"/后 !"! 表达上调和 !"" 表达继续缺失，引起二
聚体的比例发生改变，从而影响了雌激素生理作用的

发挥，并可能造成绝经期妇女泌尿生殖道支撑组织萎

缩和张力减退，引发 012，其机制有待深入研究。
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!" 讨论

$ $ 根据 LMMO 年中华医学会风湿病学分会发布的 00 指南［3］，
(00诊断主要依据口、眼部症状体征、唇腺组织学检查、涎腺功
能受损及抗 008、抗 00Y 抗体阳性。但由于 (00 可累及多系
统、多器官，包括涎腺、泪腺、关节、血液、皮肤、肾、肝等，其临床

表现往往复杂多样，极易造成漏诊或误诊。据报道［L］，我国

(00患者中以口干、眼干为首发症状的分别占 RM^和 XM^左
右，而抗 008及抗 00Y抗体的阳性率也仅在 NM^左右，相当一
部分患者以非特征性的关节肿痛、雷诺现象、肾小管酸中毒或

肝损害为首发症状，因此 (00的诊断必须在全面分析病情的基
础上作出综合判断。本例患者由肾小管酸中毒导致严重代谢

性骨病，对基础病造成了混淆和掩盖，导致临床一度误诊。事

实上，经过我们仔细询问病史，患者在发病早期曾有口干、眼干

症状。在掌握这一线索后，我们及时行唇腺黏膜及肾组织活

检，最终得出了 (00的诊断。
$ $ (00发生时肾小球、肾小管间质均可受损，表现为系膜增生、
球性或节段性硬化、肾小管萎缩、间质淋巴细胞浸润、纤维化等，

部分患者可有小动脉纤维素样坏死。本病例肾小球及肾小管间

质病变均较重，废弃肾小球较多，可能为病程较长所致。(00 肾
脏损害以远端肾小管受损最突出，因此临床常有肾小管性酸中

毒及尿浓缩功能障碍等表现。由于肾小管损伤，尿钙重吸收减

少，患者尚可出现高钙尿、肾钙化、结石、血钙降低等情况［O］。本

病例正是在肾小管间质慢性损害的基础上，继发了严重的肾小

管性酸中毒和代谢性骨病。对于这类患者，除了针对 (00 给予
激素或免疫抑制剂治疗外，纠正酸中毒、强化补钙及促进骨质矿

化亦十分重要。我们在给予口服醋酸泼尼松的同时，通过每日

静注葡萄糖酸钙、甘油二磷酸，以及口服钙剂及枸橼酸合剂，使

患者血钙在 O .内快速上升到正常水平，再给予降钙素冲击促进
骨质矿化，患者 L周后病情即获明显缓解，可下床活动。
$ $ 总之，(00不典型病例可能无明显口干、眼干症状，抗 008、
抗 00Y抗体亦可能为阴性，及时行组织学活检，在排除其他疾
病的前提下，有助于本病的诊断。(00肾损害继发骨软化、骨质
疏松时，激素使用并非禁忌，在强化钙磷补充的前提下，使用激

素不会加重骨病变，反而有助于迅速控制病情发展。

$ $ 关键词：干燥综合征；肾损害
$ $ 中图法分类号："NNL? #$ $ $ 文献标识码：Y
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