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　　复发性多软骨炎（ｒｅｌａｐｓｉｎｇｐｏｌｙｅｈｏｎｄｒｉｔｉｓ，ＲＰ）
是一种较少见的炎症破坏性疾病，其特点是软骨组

织复发性退化性炎症，表现为耳、鼻、喉、气管、眼、

关节、血管以及心脏瓣膜等器官组织受累。ＲＰ临
床表现各异，误诊率高。２０１２年５月收治１例累
及气道的ＲＰ患者，现报道如下。

１　临床资料
患者，男，３４岁，因“声嘶５月伴进行性呼吸困

难１月”入院。患者因“声嘶”就诊于耳鼻喉科，经
喉镜检查诊断为＂喉部真菌病、喉炎＂等疾病，予抗
炎治疗效果不佳。此次入院前１月出现呼吸困难，
收住某医院，因病情加重转入胸外科。患者既往无

耳、鼻红肿痛病史，否认“伤寒”、“乙肝”、“结核”

等急慢性传染病史。入院检查，呼吸急促、脉搏，心

率快，血压正常，唇无发绀；双耳廓红，外鼻鼻梁塌

陷呈轻度鞍鼻畸型，局部无红肿压痛；双眼结膜充

血，双瞳孔等圆等大，对光反射存在，视力正常。胸

骨上窝处听诊闻及吸气性喘鸣音，有典型“三凹

征”；双肺呼吸音粗，可闻及哮鸣音；心、肝、脾、肾

无异常。心电图检查未见异常，心肺 Ｘ线检查正
常，颈胸 ＣＴ（外院）显示气管上段狭窄、气管软骨
环钙化及气管壁增厚。实验室检查示，白细胞总数

１１．３２×１０９／Ｌ，中性粒细胞８７．５％，淋巴细胞８％，
单核细胞３．１％；血沉１４ｍｍ／ｈ，白蛋白４５．０８ｇ／
Ｌ，球蛋白２２．７１ｇ／Ｌ，白蛋白 ／球蛋白为１．９８５；免
疫学检查无异常，人类免疫缺陷病毒 ＨＩＶ为阴性。
根据病史及相关检查，初步诊断“特发性气管狭

窄”。入院后患者呼吸困难加重，一般治疗不能改

善，决定行狭窄段气管环切加吻合术。经颈胸前正

中切口显露气管，探查见狭窄段气管近端距环状软

骨约１．５ｃｍ，管壁增厚变硬，长度约２ｃｍ，最窄处
管腔直径约０．３ｃｍ。于环状软骨远端约１ｃｍ处切

除狭窄段气管，予３０可吸收缝线行气管端端吻
合，气管切端无明显狭窄。术后狭窄段气管送病理

检查，结果为气管黏膜轻度慢性炎症伴弥漫性出血

及微脓肿形成，软骨周围纤维组织增生伴软骨化

生。术后１月患者再次出现喘息，并有加重趋势，
复查 ＣＴ见吻合气管再次增厚，前壁增厚明显，查
阅相关资料，根据眼、耳、鼻、气管等多器官受累表

现，考虑 “复发性多软骨炎”诊断，转诊北京协和医

院，确诊为该病，给予糖皮质激素治疗，症状明显好

转，门诊随访病人情况尚可。

２　讨论
ＲＰ是一种少见的系统性疾病，具有反复发作

的特点，可累及鼻、耳、外周关节、气管支气管软骨、

心血管系统、眼、耳等多个器官组织［１］。１９２３年
ＪａｋｓｃｈＷａｒｔｅｎｈｏｒｓｔ首次报道该病，命名为“多软骨
病”，１９６０年Ｐｅａｒｓｏｎ正式将其定名为“复发性多软
骨炎”［２］。ＲＰ诊断主要依赖疾病的临床表现，累
及气道的ＲＰ胸部ＣＴ检查显示气管壁弥漫性增厚
伴管腔狭窄，但后壁多不受累是其特点；另外还可

表现为气道壁的钙化，气道吸气、呼气相明显动态

狭窄。１９７６年ＭｃＡｄｏｍ提出 ＲＰ的诊断标准：（１）
两侧耳廓复发性软骨炎；（２）非侵蚀性多关节炎；
（３）鼻软骨炎；（４）眼炎症；（５）喉和／或气管软骨
炎；（６）耳蜗和／或前庭受损。具备以上 ３个或 ３
个以上标准即可诊断，无需组织病理学证实。

本例患者以声嘶为首发症状，首先考虑的是声

带炎症，但抗感染治疗效果不佳。随后又经喉镜检

查排除了声带肿瘤、喉返神经受侵等疾病。患者疾

病逐渐发展到呼吸困难，考虑特发性气道狭窄，予

手术治疗，术后再次出现呼吸困难。根据患者耳廓

红，鞍鼻畸型，结膜充血、声嘶、气管狭窄等耳、鼻、

眼、喉、气管多器官受累表现，考虑自身免疫系统疾
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病，查阅相关资料，符合 ＭｃＡｄｏｍ诊断标准的１、３、
４、５条，可诊断ＲＰ。后转诊北京协和医院，亦同意
ＲＰ诊断，予激素治疗有效。ＲＰ临床表现复杂多
样，机制不明，有学者认为是在遗传易感性的基础

上受刺激诱发的免疫性疾病。Ｑｕｃｈｉ等［３］认为，ＲＰ
的病理过程不仅有软骨炎症，还有软骨细胞内的蛋

白水解酶表达和细胞凋亡的启动。ＲＰ起病过程多
样，耳廓软骨炎是最常见临床症状。ＲＰ容易误诊，
且病情严重，是导致 ＲＰ死亡的主要原因之一［４］。

褚海青等［５］报道５例ＲＰ患者确诊前均有误诊，误
诊时间４～１３个月，平均８．２个月。ＲＰ目前尚无
特异性治疗方法，首选糖皮质激素治疗，对炎症急

性期有一定的作用，可以缓解部分患者临床症状，

但不能改变自然病程；对激素治疗无效或病情严重

的患者，加用免疫抑制剂如环磷酰胺、甲氨喋呤等

治疗。有学者尝试采用生物制剂阿达木单抗治疗

本病，有一定的疗效［６］。本病呈慢性进行性过程，

累及多器官、反复发作，容易误诊，对于反复上呼吸

道感染、反复耳廓炎、不明原因的眼炎、不明原因的

气管狭窄、多部位软骨炎等需高度怀疑ＲＰ，应详细
询问病史和密切随访，必要时行软骨活检确诊，以

免误诊漏诊［７］。该病常首诊耳鼻喉科，应与急慢

性感染、外伤、结缔组织病相鉴别。
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（上接第５６２页）
病例进行回顾性研究，发现出现颈深部间隙并向下

蔓延突破胸廓入口形成ＤＮＭ的患者１１例。
当口腔颌面部感染患者出现颈部及胸部皮肤

红肿，伴有咽痛、吞咽剧烈疼痛、呼吸困难、胸闷等

症状时，应警惕ＤＮＭ的发生。及时行颈部和胸部
的ＣＴ检查是诊断 ＤＮＭ最有效的手段，当影像学
表现为纵膈增宽，纵膈积液积气，即可诊断为

ＤＮＭ。同时ＣＴ检查也是判断ＤＮＭ治疗是否有效
的重要手段和指标，能清楚显示纵膈内脓肿是否减

少和消失。口腔颌面部间隙感染只要明确有脓

肿形成，应尽早的及时切开引流，切口要广泛，

引流一定要充分，防止感染顺颈部间隙和疏松

的结缔组织向纵膈内蔓延。有文献报道 ＤＮＭ
死亡率在 １６．７％ ～３３．３％［２－４，６－７］。本组没有

行纵膈切开的３例患者全部死亡，而切开的２例
患者治愈，提示及时行纵膈脓肿切开引流，并建立

通畅有效的引流是成功治疗ＤＮＭ的重要条件。
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