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【Ａｂｓｔｒａｃｔ】　 This article presents the clinical data of a case of relapsing polychondritis with airway involvement and
provides a literature review.

【Ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ】　 Relapsing polychondritis; Airway involvement; Clinical manifestations; Diagnosis; Treatment

　 　 患者，女，７５ 岁，因“反复咳嗽 １０ 个月，多关节肿痛 ３ 个月”
于 ２０２４ 年 ５ 月 １３ 日入院。 １０ 个月前患者出现干咳，夜间尤

甚，当地医院行抗感染治疗效果不佳，后逐渐出现活动后气促；
３ 个月前患者咳嗽频率增加，并出现多关节肿痛，累及双侧肩关

节、肘关节、腕关节、膝关节、手及足多个关节等，伴左耳听力下

降。 既往有高血压病史。 入院查体：Ｔ ３６． ５℃，Ｐ ９８ 次 ／ ｍｉｎ，Ｒ
２０ 次 ／ ｍｉｎ，ＢＰ １２０ ／ ７８ ｍｍＨｇ。 双肺呼吸音清，未闻及干湿啰音；
心律齐，各瓣膜听诊区未闻及杂音；受累关节均有压痛，无肿胀

及畸形。 实验室检查：血气分析示 ｐＨ ７． ４８，ＰａＣＯ２ ３９ ｍｍＨｇ，
ＰａＯ２ ８５ ｍｍＨｇ，氧合指数 ４０５ ｍｍＨｇ；血常规及感染指标（ＰＣＴ、
ＧＭ、Ｇ 实验）正常；ＥＳＲ １０４ ｍｍ ／ ｈ，ＣＲＰ １８５ ｍｇ ／ Ｌ；ＡＮＡ 滴度 １∶
３２０（核颗粒型），免疫固定电泳未见 Ｍ 蛋白。 肝肾功能、多肿瘤

标志物、结核感染 Ｔ 细胞 γ 干扰素释放试验、免疫指标（ＡＳＯ、
ＲＦ、抗 ＣＣＰ 抗体、抗 ＲＡ３３ 抗体、抗角蛋白抗体、ＡＮＣＡ 谱、自身

抗体谱）等未见明显异常。 胸部 ＣＴ 示双肺慢性炎性反应，气管

及左右主支气管管壁弥漫增厚（图 １）；全身骨骼显像示双侧肩

锁关节、肘关节、膝关节、腕关节、手及足多处关节代谢活跃，考
虑关节炎性病变（图 ２）；手关节彩色超声检查提示滑膜炎改变；
纤维支气管镜示气管黏膜水肿、管腔塌陷明显，双侧支气管管

腔狭窄且内部有较多分泌物，双上叶及左下叶基底干支气管开

口缩小；气管黏膜活检提示慢性炎性反应，刚果红染色阴性。
纤维支气管镜检查后患者发生急性呼吸窘迫，插管转入 ＩＣＵ，多
次床旁纤维支气管镜示气管支气管黏膜充血水肿、管腔塌陷，２
次尝试拔管失败，最后行气管切开。 综合患者临床表现及相关

检查，经多学科会诊诊断为复发性多软骨炎。 肺部感染控制

后，给予泼尼松 ２０ ｍｇ，每天 １ 次抗炎治疗，气管切口处行封管，
随访至 ２０２４ 年 ９ 月患者病情稳定。

图 １　 胸部 ＣＴ 示气管前侧壁弥漫增厚，后膜未受累

图 ２　 全身骨骼显像示双肘关节、腕关节、手多关节、膝关节代谢活跃

　 　 讨　 论　 复发性多软骨炎（ ｒｅｌａｐｓｉｎｇ ｐｏｌｙｃｈｏｎｄｒｉｔｉｓ，ＲＰ）是

一种罕见的自身免疫性疾病，全球患病率为（４． ５ ～ ２５） ／ １００ 万，
各年龄段均可发病，好发于 ４０ ～ ６０ 岁，发病率无明显性别差

异［１⁃４］ 。 目前，ＲＰ 的发病机制尚不完全明确，研究认为遗传易

感性和环境因素相互作用参与疾病发生发展。
　 　 ＲＰ 主要累及软骨和富含多糖的结缔组织，临床表现多样。
全身表现广泛且无特异性，主要症状包括乏力、体质量下降、食
欲不振等，而局部表现与受累软骨部位有关［５］ 。 耳、鼻、气道是

典型的受累部位， 其他常见的部位包括关节、眼等，心血管系
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统、皮肤、神经系统等较少受累［４］ 。 耳软骨炎是 ＲＰ 最常见的表

现，可在 ８５％ ～９５％患者的疾病过程中出现，病变多局限于耳

廓软骨部分，耳垂不受累，表现为单侧或双侧耳廓疼痛、肿胀，
反复发作可出现耳廓畸形如“菜花耳”，前庭受损可伴听力下降
［５］ 。 ６０％ ～７５％的 ＲＰ 患者可出现鼻软骨炎，反复发作可引起

鼻软骨局部塌陷，发展为“鞍鼻畸形” ［６］ 。 ３０％ ～ ６０％ 的 ＲＰ 患

者累及喉、气管及支气管软骨等大气道［７］ ，表现为声嘶、顽固性

干咳、吸气性喘鸣、呼吸困难等，常提示预后不良［４］ 。 炎性反应

期气管黏膜水肿，造成气道可逆性狭窄，反复发作的气道炎性

反应使得起支撑作用的软骨遭到破坏引起气道塌陷，可继发呼

吸衰竭、肺部感染等严重并发症。 国内一项研究发现，合并呼

吸系统受累的 ＲＰ 患者较无呼吸系统受累的 ＲＰ 患者更易并发

肺部感染，同时出现耳、鼻软骨炎概率更小，本研究报道的个案

与此相符［８］ 。 同时一项大型研究揭示 ＲＰ 患者可聚类分为“合
并血液疾病”“呼吸道受累”“轻症”３ 个临床表型，其中合并血

液系统疾病的亚型预后最差，其次为呼吸系统受累的亚型［９］ 。
　 　 ＲＰ 易漏诊误诊，具有典型的临床表现且排除其他疾病时

可确诊，不典型的需要结合软骨组织活检。 目前常用的诊断标

准有 ＭｃＡｄａｍ 诊断标准、Ｄａｍｉａｎｉ 和 Ｌｅｖｉｎｅ 诊断标准，Ｍｉｃｈｅｔ 诊
断标准，但是上述诊断标准尚未经过大队列验证，且无关于受

累器官的精准定义［４］ 。 除外上述诊断标准，全面的实验室及影

像学检查是构成 ＲＰ 诊断策略的基石。 胸部 ＣＴ 对于评估 ＲＰ 气

管受累有重要价值，吸气相 ＣＴ 可显示气道管腔增厚伴狭窄、钙
化，以气道前侧壁增厚为主，后膜因无软骨组织较少受累，呈弥

漫性受累可延伸至支气管，较少累及远端支气管，呼气相 ＣＴ 可

评估有无气道塌陷［１０］ 。 另有研究显示，ＰＥＴ ／ ＣＴ 可显示受累软

骨高代谢，气道受累可呈现局部、多灶、弥漫摄取增高 ３ 种模

式，对不典型的 ＲＰ 有诊断价值，但该项检查费用昂贵［１１］ 。 有

呼吸道症状的 ＲＰ 患者需考虑纤维支气管镜检查，纤维内镜可

直观观察到声门下狭窄、气管黏膜充血水肿、各级支气管管腔

狭窄或塌陷等典型表现［１２］ 。 但气管内镜检查有诱发气道痉挛

加重狭窄，甚至引起窒息等风险。 本例患者血清指标阴性、多
关节炎、听力下降、胸部 ＣＴ 及纤维内镜下典型气道受累改变，
且排除血管炎、淀粉样变性等其他疾病，最终确诊 ＲＰ。
　 　 ＲＰ 的治疗多数为经验性治疗，缺乏大型 ＲＣＴ 研究。 激素

是 ＲＰ 的一线治疗方案，激素的剂量和使用时间依据受累组织

和疾病严重度决定。 甲氨蝶呤、霉酚酸酯、硫唑嘌呤和环磷酰

胺等免疫抑制剂治疗 ＲＰ 也有报道，但多基于小型回顾性研究

或病例报道，尚无确定的结论［４］ 。 近期的一项系统评价对传统

免疫抑制剂在 ＲＰ 中的疗效进行评估，其中甲氨蝶呤应答率约

为 ５６％ ，硫唑嘌呤应答率在 ３８％ ～ １００％ ，环磷酰胺应答率在

３５％ ～１００％ ［１３］ 。 非药物治疗包括气道狭窄或塌陷时支架介入

治疗等。
　 　 综上所述，ＲＰ 属于罕见的自身免疫性疾病，发病率低，临
床表现及实验室检查无特异性，常常需与其他疾病鉴别诊断，
极易混淆误诊，提示临床工作者应加强对该疾病的认识和精准

诊断，以期改善患者预后。
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ｊ． ｒｅｖｍｅｄ． ２０２３． ０５． ００５．

［８］ 　 Ｗａｎｇ Ｄ，Ｇｕａｎ Ｌ，Ｄｏｎｇ Ｘ，ｅｔ ａｌ． Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎ ｏｆ ｒｅｌａｐｓｉｎｇ ｐｏｌｙｃｈｏｎｄｒｉ⁃
ｔｉｓ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ａｎｄ ｗｉｔｈｏｕｔ ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙ ｉｎｖｏｌｖｅｍｅｎｔ ｂａｓｅｄ ｏｎ ｃｈｅｓｔ
ｃｏｍｐｕｔｅｄ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ：Ａ ｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅ ｃｏｈｏｒｔ ｓｔｕｄｙ［ Ｊ］ ． ＢＭＣ Ｐｕｌｍ
Ｍｅｄ，２０２２，２２（１）：２２２． ＤＯＩ：１０． １１８６ ／ ｓ１２８９０⁃０２２⁃０１９５５⁃７．

［９］ 　 Ｄｉｏｎ Ｊ，Ｃｏｓｔｅｄｏａｔ⁃Ｃｈａｌｕｍｅａｕ Ｎ，Ｓèｎｅ Ｄ，ｅｔ ａｌ． Ｒｅｌａｐｓｉｎｇ ｐｏｌｙｃｈｏｎ⁃
ｄｒｉｔｉｓ ｃａｎ ｂｅ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｚｅｄ ｂｙ ｔｈｒｅｅ ｄｉｆｆｅｒｅｎｔ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｐｈｅｎｏｔｙｐｅｓ：Ａ⁃
ｎａｌｙｓｉｓ ｏｆ ａ ｒｅｃｅｎｔ ｓｅｒｉｅｓ ｏｆ １４２ ｐａｔｉｅｎｔｓ［ Ｊ］ ． Ａｒｔｈｒｉｔｉｓ Ｒｈｅｕｍａｔｏｌ，
２０１６，６８（１２）：２９９２⁃３００１． ＤＯＩ：１０． １００２ ／ ａｒｔ． ３９７９０．

［１０］ 　 蒋莉，江东彬，高冠民，等． ４９ 例复发性多软骨炎肺部和气道 ＣＴ
特点分析［ Ｊ］ ． 中国临床医学影像杂志，２０１７，２８ （４）：２９８⁃２９９．
ＤＯＩ：１０． ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １００８⁃１０６２． ２０１７． ０４． ０１６．

［１１］ 　 Ｙｉ ＪＷ，Ｈｕａｎｇ ＪＦ，Ｈｏｕ Ｐ，ｅｔ ａｌ． Ｉｍａｇｉｎｇ ｆｅａｔｕｒｅｓ ａｎｄ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｖａｌｕｅ ｏｆ
１８Ｆ⁃ＦＤＧ ＰＥＴ ／ ＣＴ ｆｏｒ ｐｒｅｄｉｃｔｉｎｇ ａｉｒｗａｙ ｉｎｖｏｌｖｅｍｅｎｔ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ
ｒｅｌａｐｓｉｎｇ ｐｏｌｙｃｈｏｎｄｒｉｔｉｓ［Ｊ］ ． Ａｒｔｈｒｉｔｉｓ Ｒｅｓ Ｔｈｅｒ，２０２３，２５（１）：１９８．
ＤＯＩ：１０． １１８６ ／ ｓ１３０７５⁃０２３⁃０３１５６⁃ｘ．

［１２］ 　 翟宋玉，温树信，王斌全，等． 以气道受累为主的复发性多软骨炎

临床诊治进展［ Ｊ］ ． 中国耳鼻咽喉颅底外科杂志，２０２２，２８（３）：
１１６⁃１２０． ＤＯＩ：１０． １１７９８ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １００７⁃１５２０． ２０２２２１２３４．

［１３］ 　 Ｐｅｔｉｔｄｅｍａｎｇｅ Ａ，Ｓｚｔｅｊｋｏｗｓｋｉ Ｃ，Ｄａｍｉａｎ Ｌ，ｅｔ ａｌ． Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｒｅｌａｐ⁃
ｓｉｎｇ ｐｏｌｙｃｈｏｎｄｒｉｔｉｓ：Ａ ｓｙｓｔｅｍａｔｉｃ ｒｅｖｉｅｗ ［ Ｊ］ ． Ｃｌｉｎ Ｅｘｐ Ｒｈｅｕｍａｔｏｌ，
２０２２， ４０ Ｓｕｐｐｌ １３４ （ ５ ）： ８１⁃８５． ＤＯＩ： １０． ５５５６３ ／
ｃｌｉｎｅｘｐｒｈｅｕｍａｔｏｌ ／ ｈ９ｇｑ１ｏ．

（收稿日期：２０２４ － １０ － ０８）
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