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　　高免疫球蛋白Ｅ综合征（ＨＩＥＳ），为一种罕见的原发性免

疫缺陷病，现今国内外均无明确的发病率报道。本文介绍１例

ＨＩＥＳ伴传染性软疣、尖锐湿疣患者的诊疗过程，旨在分析其

临床特征及临床诊疗思维过程，希望对医务工作有所启示，现

报道如下。

１　临床资料

　　患者，女性，１７岁，因“颜面部及会阴部皮疹５年以上，加

重伴发热４ｄ”２０１４年１１月入院，患者５年以上无明显诱因出

现颜面部及会阴部散在米粒至豌豆大小半球形隆起灰白色丘

疹，部分破溃伴渗液及恶臭，口腔可见散在疱疹及溃疡。予以

阿奇霉素抗感染，制霉菌素片及３％碳酸氢钠片涂口腔，鱼石

脂、咪喹莫特乳膏、阿米卡星洗剂外搽皮疹处，阿昔洛韦抗病毒

治疗皮疹仍反复控制不佳。４年前因咳嗽、胸痛、气促、呼吸困

难入院，查免疫Ⅰ号：免疫球蛋白 Ａ（ＩｇＡ）４．９ｇ／Ｌ、免疫球蛋

白 Ｍ（ＩｇＭ）１．１８ｇ／Ｌ、免疫球蛋白Ｅ（ＩｇＥ）９０６．４ｇ／Ｌ。痰培

养：肺炎克雷伯菌、白色假丝酵母菌。胸片：双肺广泛病变、双

侧胸腔积液。予以机械通气，万古霉素抗感染，氟康唑抗真菌，

输注丙种球蛋白治疗。此后患者因肺部感染入院１０余次，予

以头孢他啶、复方磺胺甲唑抗感染，伊曲康唑抗真菌，输注丙

种球蛋白治疗。

图１　　患者面容可见多发散在分布传染性

软疣，部分有破溃及脓性分泌物

　　既往史及家族史：患者自新生儿皮疹后反复湿疹、多次呼

吸道感染，有过巨细胞病毒、水痘病毒感染，乳牙脱落延迟；母

亲有哮喘病史，其余无特殊。多次查嗜酸性粒细胞升高、ＩｇＥ

升高、ＩｇＭ降低、ＣＤ４降低，诊断为原发性免疫缺陷病：ＨＩＥＳ。

临床予以丙种球蛋白替代治疗及相关对症治疗后可控制病情。

查体：体温３８．５℃，呼吸２２次／分钟、脉搏１３０次／分钟、血压

１２６／６４ｍｍＨｇ。颜面部可见较多疣状皮疹，部分破溃、脓性分

泌物、结痂（图１）。会阴部可见较厚黑色痂壳，伴糜烂、白色分

泌物（图２）。牙齿杂乱、不齐，双肺呼吸音粗，可闻较多中细湿

音。心率齐、各瓣膜区未闻及病理性杂音，全腹软、无压痛、

反跳痛。右手食指及拇指指甲增厚、发灰。

图２　　患者会阴部可见较厚的黑色痂壳

　　辅助检查：血常规：白细胞总数１９．０８×１０９／Ｌ，血小板总

数３１２×１０９／Ｌ，红细胞总数３．８１×１０１２／Ｌ。大小便、肝肾功未

见明显异常。免疫Ⅰ号：免疫球蛋白Ｇ１１．１ｇ／Ｌ，免疫球蛋白

Ａ４．５ｇ／Ｌ，免疫球蛋白 Ｍ０．４２４ｇ／Ｌ，免疫球蛋白Ｅ１２３３．２

ｇ／Ｌ，补体Ｃ３１．３８ｇ／Ｌ、补体Ｃ４０．３５ｇ／Ｌ。淋巴细胞分类：

ＣＤ３４４％，ＣＤ１９４２％，ＣＤ４２５％，ＣＤ８１５％，ＣＤ５６＋ＣＤ１６

１１％。痰培养：肺炎链球菌、白色假丝酵母菌。宫颈细胞涂片：

人类乳头癌病毒（ＨＰＶ）高危型阳性、ＨＰＶ低危型阴性、ＨＰＶ

其他型阴性。胸部增强ＣＴ：双肺广泛病变（渗出实变、间质

化）。腹部彩超未见明显异常。表皮角化过度、表皮角化不全、

乳头瘤样增生、棘层肥厚、浅表可见空泡样变性，真皮浅层血管

周围灶性淋巴样细胞浸润（图３）。

图３　　会阴部皮疹组织病理检查结果

（苏木精伊红染色，×１００）
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　　诊断：（１）原发性免疫缺陷病，ＨＩＥＳ；（２）肺炎；（３）传染性

软疣；（４）尖锐湿疣；（５）指甲真菌感染。治疗：予以输注丙种球

蛋白替代治疗，头孢硫脒、阿奇霉素抗感染，氟康唑抗真菌，外

搽咪喹莫特乳膏、莫匹罗星等对症治疗后，好转出院。院外继

续予以复方磺胺甲唑、伊曲康唑、阿奇霉素治疗。

２　讨　　论

　　ＨＩＥＳ即乔布综合征（Ｊｏｂｓｙｎｄｒｏｍｅ），又称Ｂｕｃｋｌｅｙ综合

征［１］。该病多为散发，少数为常染色体显性或隐性遗传。主要

特征有：异位性皮炎样皮肤损害、反复皮肤及肺部感染、血清

ＩｇＥ明显增高
［２］。

ＨＩＥＳ分为如下两型：（１）ＨＩＥＳ１型，此型最为常见，多数

为散发病例，部分是由于信号传导及转录活化因子３基因突变

导致的常染色体显性遗传［３］。临床表现为多系统异常，多为结

缔组织、脉管、骨骼及牙齿异常，表现为病理性骨折、乳牙脱落

延迟、脊柱侧弯及特征性面容（前额及下颌突出、眼睛深陷、双

眼外眦距离增宽、宽鼻梁、厚嘴唇）。反复肺炎，严重者可发生

脓胸或肺脓肿，肺部曲霉菌感染。反复皮肤葡萄球菌脓肿，湿

疹，新生儿皮疹，异位性皮炎样皮疹，慢性黏膜皮肤念珠菌感

染：甲癣、鹅口疮、阴道念珠菌感染［４５］。（２）ＨＩＥＳ２型，呈常染

色体隐性遗传，主要由胞质分裂专一物８蛋白（ｄｅｄｉｃａｔｏｒｏｆｃｙ

ｔｏｋｉｎｅｓｉｓ８，ＤＯＣＫ８）基因突变导致
［６］。近期报道，磷酸葡萄糖

变位酶３基因突变也可导致
［７］，个别案例为酪氨酸激酶２基

因突变［２］。与前者同样表现为反复皮肤及肺部感染，异位性皮

炎样皮肤损害，但多无结缔组织、脉管、骨骼及牙齿异常，多表

现为皮肤病毒感染，包括传染性软疣、人乳头状瘤病毒感染，带

状疱疹、复发性疱疹感染，以及神经系统并发症如偏瘫、缺血性

梗死、蛛网膜下腔出血等，可有硬化性胆管炎、结肠炎、肉芽肿

性软组织病变、中央神经系统淋巴瘤、转移性平滑肌肉瘤等少

见表现［４，６］。该型发病越早，病死率越高，常发生于２０岁前
［６］。

辅助检查：ＨＩＥＳ患者血清ＩｇＥ升高（正常值３０～６００Ｕ／

ｍＬ），但血清ＩｇＥ升高程度与疾病严重程度无相关性。９０％的

患者嗜酸性粒细胞增多。ＨＩＥＳ１型患者 Ｔ１７细胞减少。

ＨＩＥＳ２型患者血清ＩｇＭ水平降低、淋巴细胞减少
［６］。

治疗：（１）一般疗法，加强营养和皮肤护理。（２）抗感染疗

法，ＨＩＥＳ患者的皮肤多有持续性感染，特别是金黄色葡萄球

菌感染，可予以抗生素抗感染治疗（例如复方磺胺甲唑），皮

肤脓肿需切开引流。皮肤真菌感染口服抗真菌药物有效，肺部

真菌感染可抗曲霉菌治疗。（３）免疫替补治疗，大剂量免疫球

蛋白治疗对重症感染和湿疹样皮炎有效，但对皮肤病毒感染无

效。骨髓移植对由ＤＯＣＫ８突变导致的 ＨＩＥＳ有意义
［８］。（４）

广泛的传染性软疣和人乳头状瘤病毒感染可予以咪喹莫特、激

光治疗，干扰素也有一定疗效［６］。

该病例患儿自幼新生儿皮疹后反复湿疹，反复肺部感染、

有过巨细胞病毒、水痘病毒感染，乳牙脱落延迟。多次查嗜酸

性粒细胞升高、ＩｇＥ升高、ＩｇＭ 降低、ＣＤ４降低，诊断为原发性

免疫缺陷病：ＨＩＥＳ。临床予以丙种球蛋白替代治疗及相关对

症治疗后可控制病情。该病例为日后临床工作有一定的借鉴

意义。
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ＰＶＰ术后直肠上段坏死伴全腹膜炎１例
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　　骨质疏松性椎体压缩性骨折（ｏｓｔｅｏｐｏｒｏｔｉｃｖｅｒｔｅｂｒａｌｃｏｍ

ｐｒｅｓｓｉｏｎｆｒａｃｔｕｒｅｓ，ＯＶＣＦｓ），采用经皮椎体成形术（ｐｅｒｃｕｔａｎｅ

ｏｕｓｖｅｒｔｅｂｒｏｐｌａｓｔｙ，ＰＶＰ）治疗，临床疗效满意，术后并发症少。

关于术后并发症的报道也多，但关于术后出现肠道问题的报道

相对较少。本科室２０１５年３月收治１例患者，采用ＰＶＰ治

疗，术后出现不明原因的直肠上段坏死伴全腹膜炎，经积极处

理，痊愈出院，现报道如下。

１　临床资料

　　患者，女性，８５岁，入院３个月前自觉出现不明原因的腰

部疼痛，位于腰骶部两侧，呈持续性胀痛，体位变化时加重，无

下肢疼痛及麻木感，未引起重视。２个月前曾在本院检查，腰

椎Ｘ线片提示腰４椎体压缩性骨折，骨密度检查提示重度骨
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