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病历摘要

患者 女性，30 岁。因双下肢无力、麻木、疼痛 1 周，于

2013 年 6 月 19 日入院。患者入院前 1 周（2013 年 6 月 12 日）

行走时右下肢突然失去感觉，无麻木、疼痛感，不能抬腿行

走，但左下肢运动、感觉正常，可单腿跳，原地站立约 1 min后

恢复正常，并可正常行走；此后逐渐出现双侧小腿疼痛，伴持

续性肌无力，但双腿尚可抬起。次日（2013 年 6 月 13 日）晨

起双侧小腿仍感疼痛，伴双侧足底麻木、踩棉花感，自觉足底

变厚；并出现双膝以下发凉，疼痛、麻木感不固定，时左时右，

疼痛可忍，偶有阵发性双下肢过电感，共发作 5 ~ 6 次，多发

于平卧位，双上肢活动正常。入院前 2 d（2013 年 6 月 17 日）

夜间双下肢疼痛症状明显加重，难以忍受，至当地医院就诊，

予止痛药（具体方案不详）肌内注射后症状减轻；入院前 1 d
（2013 年 6 月 18 日）出现双侧足背麻木感，肢体力量无明显

改变，遂至我院就诊。查体：神志清楚，语言流利，脑神经检

查无异常发现，颈项柔软；右下肢近端肌力 2级、远端 1级，左

下肢肌力 5级；双足外侧针刺觉减退、关节位置觉消失、音叉

振动觉正常，鞍区感觉存在，未引出病理征；腰部无叩击痛，

右侧跟腱反射消失，为进一步明确诊断与治疗入院。患者自

发病以来无头晕、头痛，无发热、口干、眼干等症状，小便正

常、大便稀薄；时感心前区不适；夜间因疼痛睡眠欠佳，精神、

饮食尚可。

既往史 2006 年因鼻中隔偏曲行鼻中隔手术治疗；

2009年初因流涕、咳嗽、咳痰，被我院变态反应科诊断为“过

敏性鼻炎”；2012 年因憋气、干咳伴大汗，诊断为“哮喘”，长

期应用泼尼松、布地奈德吸入治疗。否认高血压、糖尿病、冠

心病、高脂血症、慢性肾衰竭、慢性肝病及肝硬化等慢性疾病

病史，否认结核病、乙型肝炎、伤寒、猩红热等传染病病史，否

认外伤史。对“艾蒿、桃毛、尘螨、氨茶碱”过敏。

个人史 生于原籍，否认疫区逗留史，否认明确的毒物

接触史。预防接种随当地。否认吸烟和饮酒嗜好。已婚，育

有一子，其丈夫与儿子身体健康。初潮 19岁，行经天数 7 d，
月经周期 28 d，末次月经 2013年 6月 9日。

家族史 父亲患哮喘，妹妹患过敏性鼻炎。否认家族遗

传性疾病病史。

入院后体格检查 发育正常、体型中等。心、肺、腹部检

查未见明显异常。神志清楚，语言流利，高级智能粗测无明

显异常。脑神经检查未见明显异常。双上肢肌力 5 级；右下

肢近端肌力 4+级，伸膝、屈膝肌力 4 级，右侧足背屈、跖屈肌

力 0 级，肌张力正常；左下肢近端肌力 4+级，远端足背屈、跖

屈肌力 4 级，肌张力正常。双上肢腱反射对称引出、膝腱反

射活跃；左侧跟腱反射可引出、右侧未引出；病理征阴性。双

上肢深浅感觉正常，双侧足底针刺觉和右足外侧音叉振动觉

可疑减退，双足关节位置觉减退，鞍区感觉正常，右侧直腿抬

高试验（Lasegue 试验）阳性。双侧指鼻试验完成尚可，左侧

快复轮替动作、跟⁃膝⁃胫试验完成尚可，右侧不能完成；行走

不稳，直线行走不能，Romberg征不能配合。

入院后诊断与治疗经过 血常规：白细胞计数 20.20 ×
10 9/L［（4 ~ 10）× 10 9/L］，淋巴细胞比例 0.09（0.20 ~ 0.40）、单

核细胞比例 0.02（0.03 ~ 0.08）、中性粒细胞比例 0.28（0.50 ~
0.70），嗜酸性粒细胞比例 0.595（0.005 ~ 0.05）、绝对值为

12.01 × 10 9/L［（0.02 ~ 0.50）× 10 9/L］。尿常规：白细胞计数

15/μl（< 15/μl）。肝肾功能试验：白蛋白/球蛋白（A/G）比值
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0.90（1.00 ~ 2.50）。血清学检测：乳酸脱氢酶 307 U/L（0 ~
250 U/L）、载脂蛋白 A（ApoA）979 mg/L（0 ~ 300 mg/L）、超敏 C
反应蛋白（hs⁃CRP）6.77 mg/L（0 ~ 3 mg/L）、叶酸 2.90 ng/ml（>
3 ng/ml），红细胞沉降率（ESR）于正常值范围。感染七项、便

常规及便潜血试验无异常。甲状腺功能试验、血清同型半胱

氨酸（Hcy）、维生素 B12均于正常水平。肿瘤标志物检测：癌

胚 抗 原（CEA）、糖 类 抗 原 125（CA125）、糖 类 抗 原 242
（CA242）、糖类抗原 19⁃9（CA19⁃9）、糖类抗原 15⁃3（CA15⁃3）、

甲胎蛋白（AFP）、糖类抗原 72⁃4（CA72⁃4）、神经元特异性烯

醇化酶（NSE）、细胞角蛋白 19 片段（CYFRA21⁃1）、鳞状细胞

癌抗原（SCCAg）均正常。血清梅毒螺旋体明胶凝集试验

（TPPA）、快速血浆反应素试验（RPR），以及粪便寄生虫和幼

虫鉴定试验均呈阴性反应。临床免疫学检验：血清抗神经节

苷脂 GM1抗体、炎症性肠病相关自身抗体谱、系统性血管炎

相关自身抗体谱，以及抗核抗体（ANA）谱、抗中性粒细胞胞

质抗体（ANCA）谱、抗双链 DNA 抗体（dsDNA）、抗水通道蛋

白 4（AQP4）抗体、抗可提取性核抗原（ENA）抗体等项指标均

无明显异常，补体 C3 0.70 g/L（0.90 ~ 1.80 g/L），血清免疫球

蛋白 G（IgG）20.32 g/L（7 ~ 17 g/L）；变态反应与自身免疫病检

测，类风湿因子（RF）55.30 IU/ml（0 ~ 20 IU/mL）；TB细胞亚群

和自然杀伤 T 细胞（NKT）检测：B 细胞比例正常、计数略低，

自然杀伤 T 细胞、辅助性/诱导性 T 细胞（CD4+T 细胞）、抑制

性/细胞毒性 T细胞（CD8+T细胞）比例和计数均于正常水平，

CD4/CD8比值正常。腰椎穿刺脑脊液检查：压力 150 mm H2O
（1 mm H2O = 9.81 × 10 ⁃ 3 kPa），常规、化合物检测正常；细胞涂

片，抗 Hu、Yo、Ri 抗体，抗神经节苷脂 GM1 抗体，抗酸染色，

墨汁染色，抗莱姆病抗体，抗 AQP4抗体均于正常值范围；髓

鞘碱性蛋白（MBP）0.60 nmol/L（≤ 0.55 nmol/L）。心肌酶谱：

肌酸激酶同工酶（CK⁃MB）10.50 μg/L（0 ~ 3.60 μg/L），N 末端

B型钠尿肽原（NT⁃proBNP）752 pg/ml（0 ~ 125 pg/ml）、3 d后复

查为 953 pg/ml。血涂片：白细胞和红细胞形态、血小板计数

和形态基本正常。骨髓穿刺显示为嗜酸性粒细胞增多症。

血清免疫球蛋白 E（IgE）1374 kU/L（0 ~ 60 kU/L）。FIP1L1 ⁃
PDGFRA 融合基因阴性，T 细胞抗原受体（TCR）重排阴性。

心电图、胸部 CT 检查未见明显异常。子宫及双侧附件超声

检查（经腹）显示，右侧卵巢小囊肿，生理性可能，盆腔少量积

液。肝胆胰脾及泌尿系统超声检查未见明显异常。超声心

动图检查二尖瓣前叶轻度脱垂，轻度二尖瓣关闭不全。腰椎

增强MRI扫描显示，L4-5椎间隙略窄，L4-5椎间盘向后突出；脊

髓水成像 L4-5椎间盘向后突出；头部 MRI检查显示全组副鼻

窦炎，以左侧明显。肌电图显示双下肢周围神经源性损害；

右下肢交感皮肤反应（SSR）异常；肛门括约肌肌电图未见明

显神经源性损害。住院期间，膝腱反射逐渐减低。由于患者

拒绝行周围神经活检，予以糖皮质激素冲击治疗，考虑到伤

口愈合困难未行进一步组织活检。结合患者临床表现、血液

学和骨髓穿刺结果，临床诊断为 Churg⁃Strauss综合征。鉴于

患者有重要脏器（心脏、周围神经）急性损伤，具备糖皮质激

素冲击治疗适应证，予以甲泼尼龙 1 g 静脉滴注（1 次/d），连

续冲击治疗 3 d 后改为 40 mg（1 次/d），1 周后再改为泼尼松

60 mg口服序贯治疗；于糖皮质激素治疗 3 d后加用环磷酰胺

0.20 g，隔日 1次。糖皮质激素冲击治疗期间严密监测血压、

血糖、电解质、血常规等实验室指标，并补充碳酸钙 500 mg
（3 次/d）、1，25⁃二羟维生素 D3 0.25 μg（1 次/d）、枸橼酸钾口

服液 10 ml（3 次/d）、甲钴胺 0.50 mg（3 次/d）、加巴喷丁胶囊

0.60 g（3 次/d）和奥美拉唑 40 mg（1 次/d）等缓解神经痛。同

时予碳酸氢钠片 0.50 g（3 次/d）口服，并嘱患者多饮水、被动

活动下肢，警惕急性血栓事件发生，遂转免疫科继续治疗。

给予糖皮质激素治疗 2 d 后，嗜酸性粒细胞比例下降并维持

于正常值范围。免疫科住院期间，继续给予糖皮质激素和免

疫抑制剂，双下肢肌力逐渐恢复，疼痛、麻木感减轻，大便成

形，无胸闷、憋气症状。出院时右下肢近端肌力 4+级，伸膝、

屈膝肌力 4 级，右侧足背屈、跖屈肌力 4 级；左下肢近远端肌

力 4+级，双下肢腱反射减低，病理征阴性。血清超敏 C 反应

蛋白 0.10 mg/L，嗜酸性粒细胞比例为 0.046、绝对值为 0.36 ×
10 9/L，CK⁃MB 0.60 μg/L，NT⁃proBNP 199 pg/ml；环磷酰胺累

积剂量为 3.80 g。
临床讨论

神经科主治医师 定位诊断：患者双下肢无力、麻木、疼

痛，以远端为主，右侧跟腱反射消失，考虑周围神经受累；存

在发作性触电样疼痛，右侧直腿抬高试验阳性，考虑神经根

性疼痛，L5 ~ S1受累可能；在周围神经受累基础上，双侧膝反

射活跃，不排除双侧锥体束受累可能。综合定位为下肢不对

称性多发性周围神经病或神经根/周围神经病。可疑中枢神

经系统受累（可疑锥体束及右下肢单瘫症状）。定性诊断：患

者为青年女性，急性发病，主要表现为不对称性多发性周围

神经病，以下肢受累为主，上肢未受累。感觉、运动均受累，

感觉系统损害症状更明显。发病时右下肢呈发作性麻木、无

力，可疑血管机制参与发病过程。既往有过敏性鼻炎和哮喘

病史。入院后实验室检查显示外周血嗜酸性粒细胞显著升

高，追问病史获知该项指标异常已 1 年余，多次检查原因未

明。过敏性鼻炎和哮喘均可能是嗜酸性粒细胞升高的原因，

但该例患者嗜酸性粒细胞比例和绝对值高于正常值十分明

显，过敏性因素难以解释。从神经根/周围神经病角度，其病

因诊断可考虑：（1）系统性血管炎或结缔组织病。青年女性，

存在难治性过敏性鼻炎和哮喘病史，长期外周血嗜酸性粒细

胞比例高于正常值范围，本次发病过程中出现周围神经病变

症状与体征，其中以感觉系统受累更为突出，呈不对称性发

病，首先考虑系统性血管炎，此为多发性单神经病和不对称

性周围神经病的首要鉴别诊断病因之一。而且该例患者发

病时的发作性症状也部分支持血管炎的发病机制。引起周

围神经受累的系统性血管炎主要以中小血管受累为主，包括

结节性多动脉炎、Wegener肉芽肿、Churg⁃Strauss综合征。有

血管炎机制参与的其他结缔组织病如系统性红斑狼疮、干燥
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综合征，甚至类风湿性关节炎也可以表现为对称性或不对称

性周围神经受累。（2）炎性脱髓鞘性神经根神经病。急性吉

兰⁃巴雷综合征（GBS）多呈急性发病，有前驱感染史，临床表

现为手的“袜套”样对称性运动、感觉症状，以运动系统受累

为主，但也存在感觉系统受累为主的变异型。需经腰椎穿刺

脑脊液检查明确有无蛋白⁃细胞分离现象，以资鉴别。（3）部

分感染性神经根神经病。如莱姆病，可表现为以疼痛为主的

多发性单神经病，需注意鉴别。（4）发病较急的多发性神经根

神经病。外周血嗜酸性粒细胞比例明显升高，需考虑有无血

液系统肿瘤，包括淋巴瘤和白血病的可能。

神经科教授 外周血白细胞计数，尤其是嗜酸性粒细胞

比例和绝对值均明显升高，应首先分析其原因。本次发病表

现为急性发病的不对称性周围神经病，结合其既往过敏性鼻

炎和哮喘病史，及本次入院后实验室检查显示心肌酶谱水平

明显升高，考虑多系统受累。患者为青年女性，具有免疫系

统受累表现，从“一元论”角度考虑免疫性疾病导致多系统受

累可能，周围神经可能是其受累器官之一。可完善临床免疫

学各项指标、骨髓穿刺等检查，同时寻找其他器官受累证据，

特别是肺和肾脏，进一步明确诊断。

免疫科主治医师 嗜酸性粒细胞增多可见于多种炎症、

变态反应、血液系统肿瘤和寄生虫病等。患者否认寄生虫接

触史，入院后粪便寄生虫检测呈阴性，故不支持寄生虫感染

的诊断；既往过敏性鼻炎、哮喘诊断明确，但单纯哮喘引起的

外周血嗜酸性粒细胞增多一般不超过 20%。原发性外周血

嗜酸性粒细胞增多症主要见于克隆性/肿瘤性或特异性综合

征伴嗜酸性粒细胞增多，如 Churg⁃Strauss 综合征；血涂片白

细胞和红细胞形态未见明显异常，骨髓穿刺提示嗜酸性粒细

胞增多，未见异形细胞，不支持肿瘤性疾病。该例患者既往

有过敏性鼻炎、哮喘病史，此次发病主要表现为神经系统症

状与体征，肌电图检查提示周围神经病变合并血清心肌酶谱

水平升高，存在多系统受累，考虑 Churg ⁃ Strauss 综合征。

Churg⁃Strauss 综合征是一种主要累及小和中等大小血管的

原发性系统性血管炎，主要表现为过敏性鼻炎、哮喘，以及神

经系统、肾脏、胃肠道等多系统受累，外周血嗜酸性粒细胞比

例 > 10%。治疗原则以糖皮质激素和免疫抑制剂为主。多

数患者对糖皮质激素治疗效果良好，可口服或静脉应用；但

急性期或合并多脏器受累者，建议糖皮质激素冲击治疗，甲

泼尼龙 1 g静脉滴注（1 次/d），连续治疗 3 ~ 5天后改为口服维

持治疗。免疫抑制剂可提高症状缓解率，协助糖皮质激素减

量或停药，并降低复发率。此外，Churg⁃Strauss 综合征患者

易发生血液高凝状态，因此用药后需多饮水，可口服碳酸氢

钠，并警惕急性血栓事件发生。

神经科教授 该例患者病情进展较快，多系统受累，临

床符合 Churg⁃Strauss综合征诊断，且血清心肌酶谱水平呈进

行性升高趋势，提示心脏受累并进展。明确诊断后应尽快给

予糖皮质激素冲击治疗和免疫抑制剂，并辅助缓解神经痛等

药物。如能完成神经肌肉组织活检，有助于进一步明确诊断

血管炎。但糖皮质激素冲击治疗对伤口愈合有影响，且患者

为年轻女性，对组织活检创伤和瘢痕顾虑较大，可以暂不行

组织活检，以治疗为先。

讨 论

Churg⁃Strauss综合征（CSS）又称嗜酸性肉芽肿性多血管

炎（EGPA），亦曾被称为变应性肉芽肿性血管炎，于 1951 年

由 Churg和 Strauss［1］提出而命名。Churg⁃Strauss综合征是一

种主要累及小和中等大小血管的原发性系统性血管炎，以哮

喘、过敏性鼻炎、嗜酸性粒细胞增多和全身性血管炎为特

征。其自然病程共分为 3 期：Ⅰ期为前驱期（早期或血管炎

前期），主要表现为过敏性鼻炎和哮喘，常伴鼻窦炎、鼻息肉；

这一期哮喘症状较轻。Ⅱ期为嗜酸性粒细胞浸润期，表现为

肺部嗜酸性细胞浸润而出现难治性哮喘，外周血嗜酸性粒细

胞计数 > 1000/ml。Ⅲ期为血管炎期，可累及肺部、神经系

统、皮肤、肾脏、心脏及胃肠道等多系统［2⁃3］。

Churg⁃Strauss 综合征的神经系统损害较常见，占 62% ~
86%［4］，周围和中枢神经均可受累。有 53% ~ 78%的患者表

现为周围神经病变，可为单神经病、多发性单神经病或多发

性神经病，但脑神经受累较为少见［5⁃6］，偶有缺血性视神经炎

引起眼部病变的文献报道［7］。魏妍平等［8］对北京协和医院

既往收治的 14 例 Churg⁃Strauss综合征患者进行回顾分析显

示，12/14 例出现周围神经受累，主要表现为多发性单神经

病，远端不对称性和对称性多发性神经病。周围神经受累症

状以疼痛最为显著，尤其是足底针刺样疼痛多见。感觉异常

比肌无力更明显，并以远端肌力降低显著，肌萎缩不突出。

该例患者完全符合上述特点。中枢神经系统受累较少，发生

率为 6% ~ 39%，主要包括蛛网膜下隙出血、颅内出血、缺血

性卒中和脑膜血管炎等［9］。

Churg⁃Strauss 综合征其他系统受累症状包括：（1）肺部

病变。嗜酸性粒细胞浸润或血管炎后出现咳嗽、呼吸困难。

（2）肾脏病变。约 85%的患者可出现局灶性节段性肾小球肾

炎，少数发生急性肾功能衰竭。（3）心脏病变。发生率高且症

状严重，是最常见的死亡原因。心肌肉芽肿形成和冠状动脉

血管炎可导致充血性心力衰竭、心律失常、心内膜炎、心包积

液和限制性心肌病［3］。（4）胃肠道症状。较为常见，约占

31%。主要表现为腹痛、腹泻，少数可伴便血。（5）全身症

状。如发热、乏力、食欲不振、全身不适及体质量减轻等。该

例患者除神经系统症状外，病程中还伴有腹泻、心前区不适、

血清心肌酶谱水平升高等多系统受累症状，经糖皮质激素和

免疫抑制剂治疗后症状不同程度缓解。

目前，临床较为常用的 Churg⁃Strauss综合征诊断标准是

美国风湿病学会（ACR）于 1990 年制定的标准［2］，凡符合以

下 6项中 4项者即可明确诊断：（1）哮喘。（2）外周血嗜酸性粒

细胞比例 > 10％。（3）单神经病或多发性神经病。（4）X 线表

现为非固定的肺部浸润影。（5）鼻旁窦病变。（6）神经肌肉组

织活检显示血管以外的嗜酸性粒细胞浸润。该项诊断标准
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灵敏度为 85%、特异度 99.70%。该例患者既往有哮喘病史，

血常规显示嗜酸性粒细胞比例为 0.595，肌电图呈周围神经

病变，骨髓穿刺提示嗜酸性粒细胞增多，头部 MRI检查显示

全组副鼻窦炎，符合 Churg⁃Strauss综合征诊断。

Churg⁃Strauss 综合征的典型病理改变为：（1）嗜酸性粒

细胞浸润。（2）坏死性血管炎。（3）血管外肉芽肿形成。上述

3 种病理改变既可单独存在亦可共存。其周围神经病变于

显微镜下表现为多发性单神经病大纤维和小纤维均受累，轴

索变性，损害程度严重［8］。该例患者未进行神经肌肉组织活

检，但临床表现和治疗反应均支持该诊断。Churg⁃Strauss综
合征病程中外周血嗜酸性粒细胞、T 细胞、中性粒细胞和抗

中性粒细胞胞质抗体均参与其发生发展。目前认为，Churg⁃
Strauss 综合征相关周围神经病的发病机制主要与 T 细胞介

导的血管炎导致神经滋养血管闭塞造成的神经缺血性损害

有关，其他可能的发病机制还包括 IgE 介导的免疫异常和神

经毒性物质直接损害。

糖皮质激素是 Churg⁃Strauss综合征的主要治疗药物，可

显著改善预后［10］，单药治疗临床缓解率约 91.50%。口服或

静脉冲击治疗均有效，无心脏、神经系统受累的患者可口服

泼尼松 40 ~ 80 mg/d 直至症状好转，各项辅助检查如胸部 X
线、外周血嗜酸性粒细胞计数、红细胞沉降率、C反应蛋白等

项指标显示病情活动得到控制 1 个月后可逐渐减量，维持治

疗 1年以上。急性期或伴多脏器受累者，早期予大剂量糖皮

质激素冲击治疗，甲泼尼龙 1 g 静脉滴注（1 次/d），连续治疗

3 ~ 5天后改为泼尼松口服，并逐渐减量。糖皮质激素治疗后

外周血嗜酸性粒细胞可以恢复或接近正常值范围，但嗜酸性

粒细胞浸润依然存在，因此不能过早停药。对糖皮质激素治

疗反应差或产生依赖、存在致命性并发症如进展性肾功能衰

竭或心脏受累，或出现与疾病进展相关并发症如血管炎伴周

围神经病的患者，应加用免疫抑制剂［2］。其他治疗方法包括

血浆置换疗法（IVIg）和免疫球蛋白治疗，但不作为常规治

疗。该例患者由于存在神经系统、消化系统、心脏等多系统

受累，且病情进展迅速，我们采用糖皮质激素冲击和免疫抑

制剂治疗，给予糖皮质激素 2天后嗜酸性粒细胞比例和绝对

值明显下降，临床症状逐渐缓解。Churg⁃Strauss综合征患者

1 年生存率为 90%、5 年生存率为 62% ~ 75%，首位致死原因

是心力衰竭或心肌梗死，其次是肾功能衰竭［3］。未经治疗的

Churg⁃Strauss综合征患者往往在出现血管炎 3 个月内死亡。

糖皮质激素可以改变患者自然病程，平均生存期为 9 年，因

此早期诊断、早期治疗可明显改善预后。

本文报告 1 例以周围神经病变为突出表现的 Churg ⁃
Strauss综合征患者，主要以过敏性鼻炎、哮喘、嗜酸性粒细胞

增多、多系统受累为主要临床表现。对于以周围神经病为突

出症状的患者，若同时合并哮喘或过敏性鼻炎，应该警惕

Churg⁃Strauss 综合征的可能，尽早完善血常规、血涂片及神

经肌肉组织活检，早期明确诊断，积极治疗，改善预后。
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