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!病例报告!

HIJKF

综合征治疗方法的新尝试'''附
#

例报道

李$忱#

$李$菁!

$刘晋河#

$董振华#

$$

HIJKF

$

L2M4N>O>L 1@M- ?0LO054L>L C2?-/4L

#

O4L>L 4LO->O>L

"

HIJKF

% 综 合 征 是
#:P8

年 由

&C1=4O I+

(

#

)首次提出命名的一组特殊症候群#滑

膜炎*痤疮*脓疱病*骨肥厚*骨炎+ 临床上主要以皮肤

和骨骼受累为主要表现"属罕见病"至
!"":

年全球有

文献报道的病例仅
$;"

余例(

!

)

"治疗方案尚无定论"

本文主要用中西医结合治疗
HIJKF

综合征
#

例"取

得良好的疗效"现报道如下+

病例介绍$患者男"

;P

岁"农民"主因,双侧胸锁

关节*周身关节酸胀*疼痛
#

年-于
!"#!

年
:

月
#"

日

在协和医院中医科入院治疗+ 患者于
!"##

年
P

月自

觉右侧胸锁关节处凸出"伴疼痛*酸胀不适+

!"##

年

:

月出现左侧胸锁关节处凸出"伴疼痛*酸胀不适"后

逐渐出现双肩*双肘及双手关节"双骶髂关节*双膝*双

踝及双足关节酸胀*疼痛"腰颈部关节活动受限"双手

晨僵
# C

"间断口服扶他林 $双氯芬酸钠肠溶片%

!; =Q #

天
!

次治疗"症状无明显改善+

!"##

年
#!

月就诊于安徽医科大学第一附属医院"查血常规#

*R& P

!

P!

%

#"

:

GS

"

K. #": QGS

"

JS) $#8

%

#"

:

GS

&肝

肾功能及甲状腺功能正常&肿瘤标志物均阴性&红细胞

沉降率$

<HT

%

:% ==GC

"

&

反应蛋白$

&TJ

%

$8

!

%%

=QGS

&类风湿因子$

T,

%*抗核抗体$

I7I

%*抗
<7I

抗体*

KSI

#

R!8

均阴性&双手放大相*锁骨及双膝
U

线#未见明显骨质异常+ 未予明确诊断"给予乐松$洛

索洛芬钠片%

9" =Q#

天
%

次治疗+

!"#!

年
$

月就诊

于南京军区总医院"查全身骨扫描$图
#I

%提示胸锁

关节*肩关节*双膝关节*右踝关节异常浓聚&考虑
HI

#

JKF

综合征可能性大"给予西乐葆$塞来昔布胶囊%

!"" =Q #

天
#

次*强的松$泼尼松片%

%" =Q #

天
#

次*甲氨蝶呤片$

+)U

%

#!

!

; =Q #

周
#

次*柳氮磺吡

啶
# Q #

天
%

次治疗"服药
!

月余"全身多关节疼痛及

酸胀症状仍无明显改善"并出现药物性肝损害$

IS)

!!!VGS

*

IH) ##8VGS

%"停用上述药物"加用易善复

$多烯磷脂酰胆碱胶囊%

$;9 =Q #

天
%

次保肝药

治疗+

$$注#

I

为
!"#!

年
$

月全身骨扫描图像&

R

为
!"#!

年
:

月

全身骨扫描图像&

I

中箭头所指为全身骨扫描异常浓聚处

图
#

#患者两次全身骨扫描图像

!"#!

年
:

月患者要求中西医结合治疗"收入我

科+ 入院查体#

RJ #!"GP" ==KQ

&浅表淋巴结未触

及&心*肺*腹查体无异常&双下肢无水肿+ 双侧胸锁关

节*骶髂关节压痛轻压痛&双肩*双腕*双肘关节*双手

关节*双髋*双膝*双踝关节*双足关节无明显压痛&颈

椎*腰椎活动受限&

H@C4.-/

试验阳性*双,

$

-字试验

阳性*胸廓活动度
% @=

$正常%*指地距
$; @=

*枕墙

距
! @=

&脊柱无侧弯"四肢关节无畸形+ 视觉模拟评

分法$

3>L015 IM154Q0- H@15-GH@4/-

"

3IH

%疼痛评

分
9

分&毕式强直性脊柱炎活动指数$

R1OC IMW254

#

L>MQ H?4MA25>O>L I@O>N>O2 (MA-X

"

RIHEI(

%评分
9

!

$

分&毕式强直性脊柱炎功能指数$

R1OC IMW254L>MQ

H?4MA25>O>L ,0M@O>4M15 (MA-X

"

RIH,(

%评分
8

!

:

分+

入院查血常规
*R& $

!

$P

%

#"

:

GS

"

K. ##% QGS

"

JS)

!P;

%

#"

:

GS

&肝功能*肾功能正常&

<HT ;# ==GC

"

CL

#

&TJ ;;

!

$8 =QGS

&

T,

*抗环瓜氨酸抗体 $

&&J

%*

I7I

*抗
<7I

抗体*抗中性粒细胞胞浆抗体 $

I7

#

&I

%*抗心磷脂抗体及抗
!!

"糖蛋白
(

*

KSI

#

R!8

均

阴性&胸锁关节
&)

平扫
Y

冠状重建#双侧锁骨及胸骨
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柄*胸锁关节面下骨皮质增生肥厚&全身骨扫描$图

#R

%提示双胸锁关节*四肢大关节*脊柱*双骶髂关节

异常所见&与
!"#!

年
$

月比较"较前进展+ 入院中医

现症#患者周身多处关节酸胀*疼痛"以胸锁关节*骶髂

关节明显"双手晨僵明显+ 颈部及脊柱关节活动受限"

翻身困难"阴雨天气症状加重"怕风+ 纳食*睡眠尚可"

大便粘腻不爽"小便黄+ 舌淡暗*苔薄黄腻"舌下脉络青

紫迂曲"脉沉细+ 辨证为太少两感*营卫气血失调*湿热

内蕴"方用柴胡桂枝汤和解枢机*调和营卫*通利气血"

加,疮疡三两三- $金银花
%" Q

$生黄芪
%" Q

$当归

%" Q

$生甘草
#" Q

$蜈蚣
#

条%清热利湿*活血通络+

具体处方如下#柴胡
#" Q

$黄芩
#" Q

$桂枝
#" Q

$赤

芍
#" Q

$苍术
#" Q

$黄柏
#" Q

$赤小豆
#" Q

$苦参

#" Q

$片姜黄
#" Q

$海桐皮
#" Q

$生甘草
#" Q

$当归

%" Q

$生苡仁
%" Q

$肿节风
%" Q

$金银花
%" Q

$生黄

芪
%" Q

$蜈蚣
#

条+水煎服"早晚各
#

剂"口服治疗
!

周

后"关节疼痛及肿胀有所改善"复查
<HT %9 ==GC

"

CL

#

&TJ !#

!

P" =QGS

&

3IH

疼痛评分
$

分&

RIHEI(

评分

$

!

$

分&

RIH,(

评分
;

!

:

分+

:

月
!$

日免疫内科会诊#

考虑难治性
HIJKF

综合征"建议予生物制剂治疗$益

赛普
!; =Q

皮下注射"每周
!

次或类克
!"" =Q

静脉

注射%+ 患者选用益赛普治疗
!

周后"关节疼痛及肿胀

明显缓解"复查
<HT #% ==GC

"

CL

#

&TJ 8

!

!" =QGS

&

3IH

疼痛评分
#

分&

RIHEI(

评分
!

分&

RIH,(

评分

!

!

#

分+ 于
!"#!

年
#"

月
P

日出院+ 出院后继续口服

上述中药治疗"随访
!

个月"病情平稳+

讨$$论

#::$

年
Z1CM +,

和
ZC1M +I

(

%

)提出
HIJKF

综合征的
%

个诊断标准#$

#

%多病灶的骨髓炎"伴有

或不伴有皮肤表现&$

!

%急慢性无菌性关节炎"伴有

脓疱性银屑病*掌跖脓疱病或痤疮&$

%

%无菌性骨炎

伴有一种特征性的皮肤损害+ 满足
%

个条件之一即

可诊断为
HIJKF

综合征+ 目前认为其特征性的皮

肤表现包括#掌跖部脓疱病*聚合性痤疮*暴发性痤

疮*化脓性汗腺炎等(

$

)

+ 骨损害以前上胸壁为主"

::)@

=

#

+EJ

全身骨扫描若有前上胸壁异常放射性

浓聚灶"对本病有很好的敏感性"国外报道可达

PP[

(

;

)

"我国报道为
:$[

(

9

)

&外周关节*骶髂关节及

长骨*扁骨也可受累+ 皮肤损害和骨损害改变可同

时发生"也可发生在骨骼关节改变之前或之后$相距

几月到数年不等%"甚至有些患者始终也无皮肤的改

变+

HIJKF

综合征的发病机理尚不明确"目前多数

学者的观点集中以下三方面#$

#

%痤疮丙酸杆菌感

染&$

!

%免疫反应异常激活&$

%

%属于血清阴性脊柱

关节病的一部分(

$

)

+ 目前治疗上选用非甾体抗炎药

作为一线药物"糖皮质激素和改变病情抗风湿药作

为二线药物&对于上述治疗效果不好"考虑为难治性

HIJKF

综 合 征" 多 主 张 抗 肿 瘤 坏 死 因 子#

"

$

)7,

#

"

%拮抗剂作为三线药物(

8

)

+

本例患者前上胸壁受累起病"后逐渐出现全身多关

节受累"

!

次行全身骨扫描均提示前上胸壁异常放射性

浓聚灶"胸锁关节
&)

提示骨肥厚"虽无明显的皮肤损

害"但仍考虑
HIJKF

综合征诊断明确"给予一*二线治

疗后"症状无改善"考虑为难治性
HIJKF

综合征+ 患

者长期务农"经济条件差"本次入院要求中药治疗+ 董

振华等(

P

)认为本病骨损害主要累及前上胸壁*颈背*脊

柱和骶髂关节等部位"均为太阳经和少阳经循行部位"

太少两感*营卫气血失调*湿热内蕴为其中医病机"方用

柴胡桂枝汤联合,疮疡三两三-加减和解枢机*调和营

卫*通利气血*清热利湿取得了一定疗效+ 住院时全面

的复查炎症指标"并参照国外文献(

8

)"给予
3IH

评分*

RIHEI(

评分*

RIH,(

评分来对疾病活动进行评分+

单用中药治疗
!

周后"炎症指标及活动度评分均有所下

降+ 免疫科会诊建议可考虑
)7,

#

"

拮抗剂"参照国外

文献(

8

)及笔者的治疗经验(

:

)可知
)7,

#

"

拮抗剂疗效

多在
!

周后起效+ 笔者选用价格相对低廉的益赛普治

疗
!

周后"炎症指标回复正常"疾病活动度评分明显改

善+ 目前针对
)7,

#

"

拮抗剂的疗程还没有明确报道"

但国外多主张要长期维持治疗"因停药后易复发(

8

)

+ 但

患者经济状况不允许长期应用
)7,

#

"

拮抗剂"要求继续

口服中药治疗"目前随访
!

月"未见其复发+ 笔者认为

中医药对本病的治疗可能会做进一步补充"特别是对于

我国
)7,

#

"

拮抗剂价格昂贵"长期应用多数患者不能

接受"一*二线治疗药物相关的副作用也不容忽视"而本

病的预后相对良好+ 在此"笔者大胆的提出以中药治疗

为基础"疾病炎症指标明显升高或疾病活动度评分明显

升高时"考虑短期应用
)7,

#

"

拮抗剂"这种治疗有可能

为
HIJKF

综合征的患者带来新的希望"但仍需要大样

本的病例来印证+
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王学美$王宝恩$王硕仁$王$舒$车镇涛$尹光耀$叶文才$史大卓$史载祥$白彦萍

吕志平$吕爱平$吕维柏$朱$兵$朱明军$危北海$庄曾渊$刘干中$刘$平$刘$良

刘建平$刘建勋 刘猷枋 齐清会$阮新民$孙汉董$孙$燕$杨任民$杨宇飞$杨秀伟

李乃卿$李大金$李玉光$李廷谦$李军祥$李连达$李国栋$李国勤$李顺成$李$恩

李$涛$李焕荣$连$方$吴伟康$吴泰相$吴根诚$时毓民$邱$峰$张大钊$张永贤

张永祥$张伯礼$张荣华$张亭栋$张家庆$张敏州$陆付耳$陈士奎$陈小野$陈冬燕

陈香美$范维琥$林志彬$林求诚$林瑞超$郁仁存$果德安$周文泉$周$俊$周霭祥

赵一鸣$赵伟康$赵健雄$胡义扬$胡镜清$饶向荣$洪传岳$栗原 博"日本#$顾振纶

徐治鸿$徐$浩$殷惠军$郭$军$郭赛珊$唐由之$唐旭东$凌昌全$黄光英$黄怡超

黄晓愚$黄$熙$曹小定$崔$红$麻$柔$梁晓春$葛秦生$董竞成$董福慧$韩济生

谢竹藩$谢明村$谢$恬$蔡定芳$裴正学$廖家桢$廖福龙$衡先培$戴瑞鸿
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