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带

1 2 4 9年 F“ lty 首先报告5例慢性类风湿性关节炎伴有脾肿大及 白细胞减少的综合征 “ ’ 。

嗣

后不少学者对其临床特点
,

发病机制以及治疗等进行了研究
` 2 ’ 、 3 ’ ,

近年来更有新的进展 “ ’ 。

鉴于国内报导不多
` 5 ’ ,

我们短期内即遇见 2 例
,

说明此病少l’=非罕见
,

现结合文献报告如下
。

病 历 摘 要

例 1 ,

( 住院号 7 3 7 3 8) 女性
,

54 岁
,

于 1 9 8 1年 4 月 23 日因关节疼痛 已十余年入院
, 1 9 6 8

年起病
,

以小关节为主
,

`

伴红
、

肿
、

热痛
,

逐渐显畸形
,

活动障碍
,

确诊为类风湿性关节炎
。

以强地松 治疗为主
,

现 已停药 2 年
。

近 2 十

月来关节 疼痛加重以 腰痛为主
。

1 9 6 9年因肝脾肿

大
,

疑为
“
慢性肝炎

” , 1 9 7 9年发现左上腹有一硬块
,

逐渐增大
,

但肝功能检杏多次正常
。

既往史
:

否认结核及肝炎接触史
。

1 9 7 9年患
“
甲亢 ” 。

体查
:

贫血貌
,

甲状腺中度增大
。

双沿车上
,

腹股沟淋巴腺大如小寸卜少
: 。

双肺少许干罗

音
,

心脏无异征
。

腹软
,

肝肋下 c6 m ,

剑下 c7 m 光沿无压痛
;
脾在肋下 8一 gc m ; 腹水征 (一 )

,

双手
,

腕
,

膝
,

跺关节明显畸形并有肌肉萎缩
,

活动受限
,

四肢伸侧皮肤有散在淡灰黑色色

素沉着斑
。

实验室检查
:

红细胞 26 6万 / 。 m
“ ,

血色素 7
.

8克
,

自细胞 3 2 0 0 / m m
“ 。

中性 71 %
,

J]’!I 小板

4
.

8万 / m m “ 。

血沉 1 3 2一 15 8 m m / h
,

抗
“ 0 ”

< 的 0、 , ; A K P 3 4
.

s u ,
L D H 2 4 6 n , r 一 ( ; T 6 9 u ,

_

巳白电泳
:

丫 3]
.

7 %
,

八 5 2
.

5 % ; Z n T 1 8 u ,

G P T正常
,

八/ C = 3
.

6 / 3
.

了, 。 F P
` 一 ’ ,

类风涅因子 ( 十 )
,

抗

核抗体 ( 一 )
,

I g G 2 2
.

s m g / m l
,

I g A 3
.

o m g加 1; T 4 3
.

2微克 / l o 0 m l
。

淋巴细胞转化率低于正

常
。

肝扫描显肝脾肿大
,

肝区弥漫性病变
。

超声波
:

肝肋下 4c m
,

剑下 10 一 12 c m ,

脾最大距离

为 l ctt 。
。

了宁柱及双手
,

腕关节照片符合类风湿样关节 炎
。

食道照片未见静脉 曲张 ; 胸片示慢

性支气管炎 ; 髓心检杳符合脾亢
。

住院后曾发作过似苏麻 的皮疹二次
,

遍 及全身
,

以四肢为 主
,

少卜反 复 ` 乙管炎 发作
。

确诊本症后给予强地松 10 m g 3 / 日等治疗
,

食欲明显改善
,

体重增加
,

关节 及腰痛缓解
,

甲

状腺缩小不能触及
,

沿车上等处淋巴腺亦明显缩小
,

肝缩小至肋下 cZ m
,

变软
,

脾缩小至肋

下 3e m ,

血沉降至 2 z m m / 11寸而出院
。

例 2
,

女性
,

3 4岁
,

1 9 8 1年 6 月 9 日因发烧四 月余入院
。

缘于 19 78年 5月出 现四肢关节

酸痛
,

以腕踩关节为主
,

反复发作
,

中西药疗效欠佳
, 1 9 7 9年出现关节肿痛

,

近年来
,

腕
、

跺关节活动渐受限
。

近四 月不 明原因的持继发烧
,

经 抗痔及抗风湿治疗均无效
。

体查
:

T
.

37
6
C

,

发育
、

营养中等
,

双领下
、

腋下
、

腹股沟及肘部洽车
_

h淋 巴结均增大

至0
.

3一 2
.

sc m ,

以后者增大为主
,

质中
,

表面光滑
,

压痛
。

心肺无异征
,

腹 平软
,

肝肋下
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2
,

sc m ,

剑下 sc m ,

质中
,

无压痛
。

脾肋下 cZ m 。

腹水征 ( 一 )
。

双腕关节 肿胀
,

畸形
,

活动

受限
。

上肢及腰背部皮肤有色素斑
。

实验室检查
: R B e 3 7 4万

,

H b i l
.

z克
,

W BC 3 2 0 0 ,
N了4 %

,

血小板 7万
,

E SR l o 6川 rn / h
,

抗 ,’0 ”
< 5 00 u ,

肝功能试验正常
,

但旦白电泳
: r 34 %

,
A 50 % ; A F P 及酶谱均 正常

。

H B A g

( 一 )
,

类风湿因子 ( + )
,

抗核抗体 ( 一 )
,

I g G i 7m g / nr l
,

I g M o
.

6 8 m g /
; ” 1

,
I g A 2

.

s m g /m l ;

多次外周血及骨髓查 L E以 一 ) , 骨髓显增生活跃 ; E K G胸片正常
,

同位素扫描示脾肿大
。

食

道片无静脉曲张
。

经对症治疗
,

休温正常
,

确诊后用激素
。

犷阶盯
宙断暇趴黔

讨 论

{

结合文献
( “ , ( 3 、 ( ” 及本组资料共 28 例

,

其中男性 9 例
,

女性 19 例
,

比值为 1 , 2
.

1 ; 平均年

龄 53
.

2岁
。

临床表现见表 1
。

类风湿性关节炎
,

脾肿大及白细胞减少为主要的诊断根据
,

倘

有淋巴结病变
,

皮肤暴露部位棕色或灰白色色素斑
,

贫血
,

休重下降
,

反复发烧
,

’

易感染等

非特异性改变
,

则诊断更为明确
。

单纯性类风湿样关节炎伴有脾肿大者近 10 % `” ’ ,

而本征几

乎均有脾肿大
,

有的呈巨脾
,

但也有报导
` 3 ’ “ ’

临床及同位素扫描检查均无脾肿大者
,

说明脾不

肿大时也不能绝对否认此病
。

但 白细胞或粒细胞的减少几乎都存在
( ’

川
’ ` 5 ’ ,

对诊 断 更为重

要
。

贫血及易感染也是常见的特征
。

O
’
N e i l l ( 1 4例 ) 1 S a n d u s k y ( 9 例 ) 国内组 ( 5 例 )

临 床 症 状 及 体 征
例数 例数

5与与CO3类风涅样关节炎

脾 ]1
「

{
,

人

户l 胞 细 }斤戈少

贫
,

血

肝 月{
,

夕(

对 感 染 易 感

依 重 下 降

淋 巴 腺 病

皮 肤 色 素 斑

例数 ( % )

1 4 ( 1 0 0 ,石)

1 4 ( 1 0 0% )

1 4 ( 1 0 0% )

1 1 ( 7e )

I Q ( 7 1 )

7 ( 5 0 )

7 ( 5 0 )

2 ( 1 4 )

0 ( 0 )

9

8 命

8

7

6

8

5

1

2

帝 临床无脾大而手术时脾重 76 。克

类风湿性关节炎常出现在脾肿大或脾亢之前
,

而脾肿大与白细胞 (
.

或粒细胞 )减少之间或

有关系
,

但不平行
,

先后亦不一致
。

病因尚不明确
,

其发病机制可能是
: ①脾脏吞噬作用亢进所致 ; ②因脾脏产生抑制骨髓的

体液因子或抗粒细胞抗体而导致白细胞或粒细胞的减少 ; ③属自身免疫性疾病
,

因 L og
u e “ ’

( 1 9 7 9 ) 报告一例不伴脾肿大的 eF l yt 氏综合征
,

并提 出此症并不单纯是类风湿性关节炎的

一种变异型
,

而是自身免疫性疾病的一种类型
。

脾切除术的疗效在于切除了产生自身抗体的

重要淋巴器官
,

也解除了脾脏抑制骨髓粒细胞的作用
; ④本征是介于单纯性类风关节炎与系

撇
红斑狼疮 之间的一种独立型变态反应性胶原系统疾病

` 5 ’ ,

值得进一 步探讨
。



目前尚无特效疗法
,

但有积极的支持疗法
,

};)l 为慢性
,

反复多邵位的感染是本症重 要

并发症
,

甚至为致死原因
。

H a n r a h a n ( 19 32 )及 M a s o n
( 1 9 6 4 )先后用脾切 l余术获得 良效

,

据文

献报告 70 例脾切除术的患者中 48 例白细胞升高
,

其中 38 例 (7 9 % ) 血象完全缓解
。

有的报告

远期疗效好
,

有的则否
。

O’ N “ 11 1等将 6 例脾切除术 (随访 3 肠年 ) 及 8 例非脾切除术 ( 随访

6 15/ 年 ) 患者对比的结果
,

后者的血象及关节症状的改善较著
,

故提出凡有反复感染
、

难治

性白细胞减少而骨髓功能尚好者
,

应作脾切除术
,

对骨髓功能低下者
,

效差甚或无效
。

本症

属于自身免疫性疾病
,

激素疗法对缓解症状
,

改善一般状况
,

降低 血沉 等 近 期 疗效较为满

意
,

但对血象的恢复
,

防 治感染却帮助不大
。
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