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!!不稳定性心绞痛是临床上常见的心血管系统疾
病#由冠状动脉严重狭窄或易损斑块破裂所致#会引
起冠状动脉血流减低和心肌缺血*不稳定性心绞痛
的临床主要症状为胸痛+胸闷等#主要的危险因素为
吸烟+高血压+糖尿病+血脂异常等*作者报道了$例
诊断为不稳定性心绞痛合并干燥综合征及肺淋巴管

肌瘤病患者#以期为临床相关疾病的诊治提供参考*

?!临床资料
患者#女#)-岁#主诉,阵发性胸闷胸痛$年#加重

1个月-#于1%1$年'月/日入院*患者$年前出现
心前区疼痛#在活动后明显加重#休息后有所缓解*
患者在平卧位时无明显症状#在侧卧位时有胸闷症
状*患者于当地医院就诊#行冠状动脉强化计算机断
层扫描$24'检查示!左前降支多处狭窄#0%̂ "-%̂
不等#回旋支开口起始部(%̂ 狭窄&胸部24提示!弥
漫囊样改变*当地医院诊断,不稳定性心绞痛#肺淋
巴管肌瘤病-#未进行进一步诊治后转入本院*既往
冠心病病史$年#服用他汀类药物降脂#否认糖尿病+
高血压+传染病病史#否认药物过敏和麻醉毒品成瘾
史*入院后体格检查!体温')&6f#心率/6次"@#,#
呼吸1%次"@#,#血压$10")/@@ LD$$@@ LD_
%&$''IQ>'#神志清楚#消瘦#心肺查体未见异常*血
常规!白细胞计数1&/1g$%("\#中性粒细胞计数

$&1/g$%("\*生化检查!总蛋白(1&'D"\#球蛋白

0/&1D"\#腺苷脱氢酶'/&6N"\$参考区间%"16N"

\'#甘油三酯$&-(@@"G"\*甲状腺功能-项!促甲
状腺激素)&$'@N"\#其余结果如心肌酶谱+肌钙蛋
白U+Z.二聚体+感染系列+大小便常规+低密度脂蛋白
等均未见异常*心电图!Y$"Y'导联B波倒置*入
院胸部24检查报告!双肺多发囊泡影#双肺实性微小
结节灶$图$'#冠状动脉钙化#双腋窝多发肿大淋巴
结*入院诊断考虑!不稳定性心绞痛#肺淋巴管肌

瘤病*

图$!!患者入院胸部24检查图像

!!患者主诉为胸闷胸痛#结合心电图存在前壁导联

B波倒置的情况*行冠状动脉造影检查#发现冠状动
脉供血呈均衡型分布#左主干未见狭窄#左前降支近
中段弥漫性狭窄#狭窄程度达/%̂ 左右#左回旋支的
钝缘支1开口可见(6̂ 左右节段性狭窄#右冠状动脉
自第一转折处以远弥漫性狭窄#狭窄程度为'%̂ "
/6̂ *见图1*行冠状动脉血管内超声$UYNK'检查#
发现左前降支近中段弥漫性斑块#最小有效管腔面
积$0@@1*见图'*

!!根据造影结果#在回旋支病变处植入支架$枚#
前降支病变处串联植入支架1枚#术后症状明显好
转*患者实验室检查发现白细胞计数减低#促甲状腺
激素升高&24提示双腋窝多发肿大淋巴结*为进一
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步查找原因#围绕感染+血液系统疾病+自身免疫性疾
病等进行检查#结果显示#抗干燥综合征8抗体'5#
抗干燥综合征3抗体$5#抗;"E:;61抗体'5#红细
胞沉降率)'@@"C$*'#免疫球蛋白V为1'&$D"\
$*'#免疫球蛋白 X为%&0/$D"\$+'#血红蛋白+血
小板计数+类风湿因子+2.反应蛋白$27Q'+补体'
$2''+补体0$20'等未见异常*腮腺彩色多普勒超声
提示!双侧腮腺弥漫性病变*追问患者病史#自述口
干+眼干多年#进食需用水送服#既往多次腮腺肿大*
根据干燥综合征诊断标准($)#支持诊断干燥综合征*
请风湿免疫科会诊#结合病情#给予帕夫林和羟氯喹
治疗*患者病情好转后出院#随访$个月#未再发作
胸痛+胸闷#胸部24较此前无变化*参考1西罗莫司
治疗淋巴管肌瘤病专家共识2中对肺淋巴管肌瘤病治
疗的推荐#建议患者在原治疗方案的基础上加用西罗
莫司#长期使用以延缓肺功能下降(1)*

!!>!前降支中段弥漫狭窄&E!钝缘支1开口处狭窄*

图1!!左右冠状动脉造影图像

图'!!UYNK图像

@!讨!!论
干燥综合征是临床上常见的慢性免疫系统疾病#

主要累及外分泌腺体的分泌功能#肺也是易累及器
官#常以间质性肺炎和支气管炎为主要表现#其他肺
部表现还有肺淀粉样变+肺淋巴瘤+肺栓塞等('.))*肺
淋巴管肌瘤病是一种罕见且病因未明+不断进展的弥
漫性肺部疾病#其组织学特征是平滑肌样细胞异常增
殖#并通过淋巴系统扩散#而肺脏是主要靶器官(1)*
干燥综合征和肺淋巴管肌瘤病形态特点及病理生理

学机制存在明显不同*干燥综合征囊性改变主要分
布在肺野中下部区域#大多囊壁不规则#直径为6")%

@@#但淋巴管肌瘤病囊样改变主要于双肺野中均匀
分布(-)*两种疾病之间是否存在联系尚无定论*本
例患者以阵发性胸痛入院#胸痛特点与典型心绞痛相
似#诊断为不稳定性心绞痛*此后行冠状动脉造影和

UYNK检查#发现多处血管存在重度狭窄&该患者没有
冠心病高危因素#怀疑冠状动脉粥样硬化发生和进
展#可能与干燥综合征或肺淋巴管肌瘤病有关*

一项干燥综合征与心血管疾病的 @:B>分析显
示#干燥综合征患者发生冠心病的风险更高(/)#但其
加速动脉粥样硬化的发病机制仍不清楚(()*有报道
称#该机制可能与自身免疫和炎性反应相关($%)#在干
燥综合征中内皮细胞的损伤和黏附分子的过度表达

都增强了单核细胞和淋巴细胞的迁移及低密度脂蛋

白胆固醇的摄取#加速了纤维性动脉粥样硬化斑块的
形成*有关干燥综合征和淋巴管肌瘤病的相关性研
究报道指出#在肺淋巴管肌瘤细胞中广泛检测到

4K2$和4K21的功能丧失突变#并激活哺乳动物雷
帕霉素靶蛋白$@4[7'#而在各种结缔组织病中

@4[7的活性均有增加($$)#@4[7的激活可能是干
燥综合征发病的关键机制*近年来#研究报道 @4[7
抑制剂治疗干燥综合征取得了较好的疗效($1.$0)#同时
发现干扰素.-$URW.-'+3细胞激活因子$38RR'和毒
蕈碱乙酰胆碱受体抗体的激活与干燥综合征的发生

有关#@4[7抑制剂可以抑制38RR刺激的细胞增
殖($6)*有关@4[7与动脉粥样硬化的关系#近年来
多篇文章报道#@4[7是抑制自噬的主要信号激酶#
抑制自噬又与内皮衰老和动脉粥样硬化进展发生密

切相关($).$-)*笔者推断#@4[7的激活可能是引起'
种疾病发生和进展的关键因素*

本例患者除常规抗栓降脂治疗外#还加用了帕夫
林$白芍总苷胶囊'和羟氯喹*有研究指出#帕夫林和
羟氯喹均可以降低干燥综合征患者的心血管风

险(/#$/)*根据淋巴管肌瘤病指南#加用@4[7抑制剂
西罗莫司#可抑制淋巴管肌瘤细胞增殖($()*西罗莫司
同时也是常见的药物支架涂层材料#其可抑制动脉硬
化进展和炎症发生#有利于控制患者动脉粥样硬化的
进展($$.$1)*遗憾的是#西罗莫司在我国并没有获批治
疗淋巴管肌瘤病或者动脉粥样硬化疾病的适应证*

综上所述#作者检索文献未找到有关'种疾病合
并发生的相关病例报道#'种疾病是否存在某种关联
目前尚不得而知*作者推断 @4[7的激活可能是引
起'种疾病发生和进展的关键因素#未来可以针对'
种疾病的细胞学特性进行相关性研究*
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