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? 6—7 ．；I。高 嗜 酸 粒 细 胞 绩 合 征 
第一医院内科 杨 军 综述 娄陵生 审扳 

中圈分类号 §j7 
／  

高嗜酸粒鲴胞鲸合征 (Hy pe re眯 -n 1975年 Chu~id⋯总结57例，提出其诊断标 

ophi tic sy~dm 糯 HE旨)为一种愿因不明， 准，国内自1984年冯光辉等 报告 5例以 

血象中成熟嗜酸性粒细胞增高为主，伴有多 来，共有 20余例报告。但因临床表现多样而 

器官受累及功能不良的综台征“⋯2 。本病于 复杂，容易琏漏诊和误诊，极易和多种疾病混 

1968年 Hprdy和 de er q“l首先提出， 躇而长期延误诊断，为提高对此综合征的认 

待进一步研究。 
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识 ，兹复 习文献作 一综述 

， 发病情况 

Ⅷ强 由于在临床少见，其发病机理至今 

尚未清楚，根据 Chusid⋯复习文献 57倒作 一 

综述 ，其发病情况分析，发病年龄 5——8O 

岁，平均年龄 38岁 ；91％发生 于男性 ；78％白 

人，18％黑人 ，4％黄种 几 综台国内自 1984 

年以来，根据临床表现 、实验室检查及尸检报 

告诊断为此综台征的有关报道，其发病年龄 

为 2l——58岁，男性多 见，儿童和青少年罕 

见 前述诸篇报道均述及有多器官受 

累，其中心脏均有不同程度的受累 ，肝脾受累 

次之，肺脑等器官也有受累，而其他系统受累 

较前者少。Chusid【】 总结的 57例中 4例存在 

充血性 心力衰竭 ，而 Parritt 总结文献 65例 ． 

75％病例亦有充血性心力衰竭，心力衰竭为 

此综合征最常见的死因，其心脏病变往往不 

可逆转 ，呈进行性加重 ，最终心衰而亡。 

2 病因和发病机制 

Cell 等认为本病与变态反应有关，在阿 

氏型超敏反应可吸引嗜酸粒细胞于抗原—— 

抗体表面，补体的活化及嗜酸粒细胞表面 G 

受体的反应 吸引嗜酸粒细胞至免疫复合体部 

位，T细胞超敏状态及 [gE的增多均可导致 

过敏性嗜酸粒细胞化学活化因子 (EC F—A) 

及组织胺的释放l2̂造成组织损害。Chusid 认 

为任何不明原因造成的 EC F_ A的活化、 

增多 、或抑制紊乱均可引起嗜酸粒细胞反应 

性增加及释 出炎性介质造成组织损伤。临床 

表现为多系统器官损害。Cell 等认为嗜酸粒 

细胞可释出多种酶 (如缓激酞酶、溶酶体酶 、 

组织胺 、磷脂酶及芳基硫酸酯酶等)及其它有 

毒物质 ，引起血管扩张 、水肿及组织损伤等 ， 

而心脏的损害机制可能为以下 ：(1)嗜酸粒细 

胞对心肌的毒害(2)免疫抗体对心肌的损害 ， 

(3)其他未明物质对心肌的损害。 

j 临床表现 

本病临床表现多种多样 ，患者常以不同 

主述而就诊 。包括体重下降伴狄食及疲劳 、 

腹痛 、发热伴盗汗、咳嗽 、胸痛 、皮疹 、浮肿、心 

力衰竭 根据报道 ，其非感染性发热 46％， 

40％ 上为中度发 热 ；25％患者有周 围神经 

性 水肿 

宅要受累 的脏 器有 ： 

3．1 心血管系统 心脏受累患者中约半数 

有充血性心力衰竭，其左心衰与右心衰发生 

率相近。1／3有器质性杂音，其中约一半发生 

于二尖瓣 (经尸检证实1。心电图显示非特导 

性变化，主要为 一T改变 、或传导障碍 、心 

律的常。还有高血压、心肌病等。即使在无心 

血管症状的病人中，凡尸检均有明显心脏受 

累。Chusid“ 总结的 57例患者 中，39例行尸 

检，其病理改变为 ：瓣膜受损 (二尖瓣多见)、 

内膜粘附有栓子、后束发生纤维化 、心肌纤维 

化、心肌坏死伴随小冠状动脉栓塞、和瘢痕以 

及大量附壁血栓形成 、心肌嗜酸粒细胞浸润 

及亚急性心内膜炎表现。 

3．2 肺受累主要 为明显的胸腔积液 (一部 

分为心衰，另一部分系因栓塞所致)，1／3胸 

片示肺部浸润，9％(5例)肺栓塞。亦见周围 

和深部血栓形成 

3 3 神经系统：占30％，其中至少 2／3为弥 

漫性中枢神经系统功能障碍，如昏迷、精神错 

乱(妄想和精神症状)，其他为视线模糊，语言 

不清及共济失调 ；1／5轼偏瘫 (可能系栓塞所 

致){颅神经受损少见 ；2o％有周围神经炎 ，表 

现为外周感觉迟钝或障碍。 

3 4 肝脾肿大者中有 85％肝大，大部分为 

右心衰所致 ，14％肝功异常 ，肝活检示有嗜酸 

粒细胞浸润。80％的人脾大。 ． 

3．5 肾脏受累之症状；20％镜下血尿、管型 

尿、蛋白尿、脓尿，个别病人尿素氮、肌酐高。 

肾活检发现多发性肾栓塞，肾间质嗜酸粒细 

胞浸润，肾小球系膜增生。 

3．6 皮肤病变：27％均有皮疹 ，多伴痒 ，为 

红斑性或斑丘疹。皮肤和肌肉活检示嗜酸粒 

细胞浸润。 
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3．7 胃肠道症状 ：发作期有腹泻，吸收差。 

小肠活检表现小肠绒毛缩短、变粗 ，伴固有层 

嗜酸粒细胞浸澜，但临床病倒中有上述表现 

少见 。 

3．8 关节 ：关节腔可有嗜酸粒细胞浸润，渗 

出，x一 无骨质破坏及关节僵直 、畸形 ，类 

风湿 因子 (一 )。 

3．9 实验室改 变 ：多数病人 白细胞数在 

i0—30×1口／L之间，有 25％发作期间高达 

50×i口／L，嗜酸粒细胞数占0．2—0．8，骨髓 

示嗜酸粒细胞增生伴核左移，嗜酸粒细胞占 

0．25—0．75。特点是体积大 ，核分叶过多、颗 

粒着色浅。病情重者有贫血和血小板降低。 

18例患者中染色体异常 4例。PH阳性 2倒。 

68％患者血沉 >15rmn／h。 

4 诊断和鉴别诊断 

据各家文献报道，本病诊断要点如下述 ： 

4．1 周围血和骨髓 中嗜酸粒细胞增高。绝 

对值大于 1．5×i口／L以上，持续 6个月以 

上 。 

4．2 多器官受累的表现 ”包括肝脾大 ， 

器质性心脏杂音 ，心力衰竭 ，弥漫性或局部中 

枢神经系统异常。肺纤维化。发热，消瘦和贫 

血等。 

4．3 无变态反应 (如已知的嗜喘、皮肤过每 

等)，寄生虫感染或其他已知的嗜酸性粒细胞 

增高的原因可查。 

4．4 多个部位活检。均可见大量嗜酸粒细 

胞浸润 (国内一般医院血常规易漏检嗜酸粒 

细胞之分类)。 

由于本病表现复杂，病因不清。当在临 

床中遇到以血象嗜酸粒细胞增多伴有多种组 

织或脏器受损表现时，应考虑本病可能性，但 

应注意 与嗜酸性粒细胞性类 白血病反应鉴 

别。后者常因寄生虫病、药物反应、皮肤病 、 

胶原性疾病及肿瘤引起、骨髓无白血病改变， 

国内报告因肺吸虫引起的嗜酸性粒细胞可高 

达 86．6％，白细胞总数达 86X1口／L以上_l ， 
一 般无组织或器官浸润，随原发性疾病好转 

随之恢复。此外 ，更应和嗜酸性粒细胞白血 

病鉴别 ，本病是否为嗜酸性粒细胞性白血病 

尚属争诊，Robert 认为本病是嗜酸性粒细胞 

白血病的不同阶段。据 Chusid“ 收集的 57倒 ， 

平均生存期为 9个月 ，无一倒出现白血病改 

变；国 内冯 光辉⋯报告的 15例，最长 57个 

月，电无白血病发生。 

5 治疗及孤后 

对本 病 的预 后 及疗 效认 识 不 一 致 

Chusid-1 以强的松 、环磷酰胺、长春新碱 、马利 

兰或者羟基脲等治疗。14倒中仅 2倒完全缓 

解。其总结 57例应用强的松者可获暂时缓 

解，抗组胺药可改善症状。而 HalI【l3 认为强的 

松、抗组胺药、放疗 、切脾 ，免疫抑制及细胞毒 

药物等均无确切疗效。羟基脲虽能便嗜酸性 

粒细胞下降 ，但不能阻止心脏病变的进展 ，仅 

仅早期仅有效。Parrill “ 报道 26例中 8例应 

用强的松无效，改用羟基脲者疗效好，5倒同 

时应用强的松和 羟基脲 者病情稳定 ，Mur- 

phy 则用 n一干扰素和羟基脲并用治疗一 

例患者 ，除心瓣膜损害无改善外 ，其他临床表 

现均得以好转。国内冯光辉等⋯以强韵松治 

疗暂时有效。靛玉红治疗 2例，1倒缓解 。杨 

科 认为，首选大剂量皮质类固醇治疗 ，强的 

橙 60rag／日，如心脏或神经系统受累加剧时 

应予静滴地塞米松，以迅速控制病情。治疗 

两周后，症状加重或出现新的器官功能不良 

时，视为治疗无效 ，可加用或改换羟基脲以及 

长春新碱治疗。环磷酰胺偶有效，而马利兰 

和氨甲噪呤无效。 

本病预后不一，Chusid【I 报导组平均生存 

期不超过 9月，估计中位存活期小于 5年。其 

预后恶劣三征兆是 ：1)血液 中出现原粒细 

胞。2)白细胞计数太于 100×1口几。3)心脏病 

变不可逆 ，叶进行性加重 ，最后死于充血性心 

力哀竭。冯光辉等 报告的 l5例中，一般预 

后良好，最长者已达 57个月，尚健存。 
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分血渗透压亦随 之上升 ，但均值与 正常对照 压改变与病情的关 系 。 

差异不显著 ，已有许多实验证明，脑缺血缺氧 盎 睾 青 

前高血糖的动物脑乳酸明显增加，脑糖的水 丐 x 

平决定了缺血政氧脑细胞内酸中毒的严重性 1 Ashwal S,et al Neurology 1990：40：820 
( 

。
本文危重病儿血糖与乳酸呈正相关，血 2．刘希红，等 第一届全国儿科重症疾病急救学术 

糖 >15mmol／L，乳酸 >5mmol／L的危重病儿 研 

均伴有明显的脑功能衰竭，随乳酸增加病死 讨会讫文集 1989,58 丹东 

率 渐增 明 性缺血缺苎情 ：．呲PuLsine ]li WA ．N 
糖和脑组织水平越高，脑细胞酸中毒越重，蓣 5 ch0

ppM， t shDke 1988； 9：1383 

后越差 ，因此今后除检测患儿血糖 ，乳酸，血 

渗透压外 ，还应注意脑脊液糖量 ，乳酸及渗透 (收稿日期 1995—01一o9) 

THE oBSERVATIoN OF BLooD GLU CoSE． 

LACTATE．oSM oTIC PRESSURE IN CHILDREN 

W ITH M ULTIPLE oRGAN FAILURE 

Peng Chongqian et al 

Children s Hospital 

W e have studied plasm glucose．1actate 0sm otic presure in 50 m ultiple organ failure children and 

CORt pared the resu[ts with 35 o．orm al age —matched controls It show ed that the plasm gluccs~aad 

lactate levels in critically ill children were significantly higher thala those in norm al controls
． Positive 

correlation betw ee Ei plasm glucose and lactate w af,observed ’ 

T h study dem onstrated that hyperglycem ia w cofflm om m etabolie finding in critically ill 

children ilnder stross 

W hen plasma glucose reaches> 15 mmo1／land plasma lactate > 5mm。1／1
． the mortality of M OF 

children increased obviously． 

T he authors believe that the change of blood glucose and lactate levels Call be used as prognostic 

sign of the sick in PICU 

KEY W0RDS M0F：Plasma Glucose；Plas【na Lactate： 

(上接第 348页) 
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