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摘 要:目的 探讨20例白塞氏病患者的临床表现、累及范围以及发病特点和规律,降低首诊误诊率,提供更有效的治

疗方案。方法 根据2013年制定的白塞氏病国际诊断标准,对20例患者的发病年龄、发病部位、损害特点及实验室检

查等临床资料进行回顾性性分析,采用统计学方法进行描述性分析比较。结果 整个病程中,口腔溃疡的发生率高达

100.00%,眼部受累达到65.00%,生殖器溃疡为55.00%,关节损害者为20.00%,皮肤病变的有15.00%,针刺试验(+)

者为35.00%。结论 虽然针刺试验(+)、血沉加快以及蛋白电泳异常在白塞氏病的病程发展中具有一定意义,但要明

确诊断本病仍要以临床表现及症状体征为依据,还要与详细完善的采集病史相结合得出诊断结果。
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  白塞氏病(Behcet’sdisease,BD)是一种全身性疾

病,其诱发原因有很多种,发病累及部位遍布全身,在

临床上的表现形式各不相同,是一种复杂的综合征,在

全世界各地均有报道[1]。白塞氏病会侵害人的多种器

官,如口腔、皮肤、关节、眼睛和神经系统等,且诊断过

程存在诸多干扰因素。当在白塞氏病基础上累及神经

系统时,就成为神经白塞氏病(neuro-Behcet’sdis-
ease,NBD)。所以对于白塞氏病的治疗,一定要根据

病症选择适当的治疗方案,一旦误诊,就可能错失患者

的治疗良机甚至造成严重后果[2]。本文对20例白塞

氏病的临床资料进行分析,为临床诊断、治疗提供临床

依据。

1 资料与方法

1.1 一般资料 本文根据20例2016年9月—2017
年9月在天津市泰达医院就诊的白塞氏病患者临床资

料进行分析,其中男性有13例,女性7例。男性患者

占总比例的65.00%,女性患者占总比例的35.00%。

年龄分布12~55岁。病程1年以下者有5例,占总比

例的25.00%,病程2~10年的共12例,占总比例的

60.00%。10年以上者3例,占总比例的15.00%。

1.2 方法

1.2.1 临床资料分析 根据临床资料中病患的一般

信息和临床特点以及具体的发病表现来进行总结。

1.2.2 实验室检查方法 所有患者均行针刺反应试

验(pathergytest):用20号无菌针头在前臂屈面中部

斜行刺入约0.5cm,沿纵向稍作捻转后退出,24~48h
后局部出现直径>2mm的毛囊炎样小红点或脓疱疹

样改变为阳性[3]。在皮肤受到创伤或者静脉穿刺后出

现类似的表现也具有相同的意义。处于活动期的患者

还可进行血沉检查和蛋白电泳检查。

2 结果

2.1 白塞氏病各器官累及情况 在本文研究的20例

临床案例中,20例病患在初期均因口腔发病,口腔溃

疡反复发作前来就诊,且初期发病部位一般为角化较

差的舌尖或者嘴角区域,以及口腔内牙龈甚至是舌咽

部等,口腔病变比例为100.00%。患病后皮肤发生病

变的有3例,尤其是下肢出现结节状红斑,也会表现为

毛囊炎等症状,占总比为15.00%。20例病患中患生

殖器溃疡的主要以男性居多,主要表现为生殖器上发

生不同程度的溃疡,男性发生生殖器溃疡的有8例,女

性发生生殖器溃疡的有3例,男性生殖器溃疡一般出

现在阴囊、尿道口等,女性溃疡出现在阴唇和阴道壁

等。男性占比为40.00%,女性占比为15.00%。关节

损害:白塞氏病累及关节损害主要为大关节,其中膝、

髋关节与肘关节尤为明显。眼疾:白塞氏病导致眼疾

主要表现为结膜炎、前房积脓和虹膜睫状体炎等。见
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表1。

表1 白塞氏病各器官累及情况

病变部位 男 女 发病率(%)

口腔溃疡 13 7 100.00
皮肤病变 2 1 15.00
生殖器溃疡 8 3 55.00
关节损害 3 1 20.00
眼疾 9 4 65.00

2.2 实验室检查结果 对20例病患进行针刺试验,

呈阳性的有7例,测得白细胞升高的有6例。进行血

沉检查测得红细胞沉降率增快、C反应蛋白升高者13
例,冷球蛋白阳性者3例,HLA-B5阳性率较高,为14
例,与眼、消化道病变有关。

2.3 典型病例 患者男性,28岁。因言语含糊、右侧

肢体活动不利2d,于2016年12月21日来我院就诊。

2d前患者在无明显诱因下出现言语含糊、右侧肢体无

力,不伴头晕,无恶心、呕吐,不伴饮水呛咳、吞咽困难,

不伴复视、跌倒发作等。患者自觉症状逐渐加重,下肢

不能行走,就诊于我院急诊科,行头颅CT检查未见脑

出血,为进一步诊治,以“脑梗死”收入我科。查体:T

37℃,P100次/分,R20次/分,BP15.96/10.64kPa。

一般情况可,神志清楚,言语含糊,记忆力、计算力、定

向力尚可。双侧瞳孔等大等圆,直径3mm,对光反射

灵敏,双眼球各个方向运动充分,无眼震,无视野缺损,

无复视。双侧额纹对称,右侧鼻唇沟浅,伸舌右偏,无

饮水呛咳、吞咽困难。颈软。左侧上下肢肌力Ⅴ级,右

侧上下肢肌力Ⅳ级。双侧腱反射(++)。左侧巴宾斯

基征(-),右侧巴宾斯基征(+)。偏身感觉正常,左侧

共济运动稳准,右侧共济运动欠稳准,美国国立卫生院

卒中量表(NIHSS)评分3分(语言1分+面瘫1分+
共济失调1分)。头部CT平扫:未见颅内出血。头部

MRI:左侧基底节-丘脑区异常信号,建议进一步检查,

头部 MRA未见异常,临床考虑神经白塞氏病可能性

大,给予甘露醇脱水、地塞米松抗炎,病情好转。1周

后病情再次加重,出现排尿困难、视物模糊、视力下降

等全身症状。请皮肤科会诊:口腔溃疡散在分布于舌

及双颊,阴囊处可见与口腔溃疡形似的深而大的溃疡。

实验室检查:肝、肾功能正常,WBC9.6×109/L,N

61.2%,RBC4.29×1012/L,PLT233.0×109/L,C反

应蛋白(+),ESR77mm/h,冷球蛋白(+),HLA-B5
(+)。取病理检查结果显示:血管炎性病变。

3 讨论

BD是一病因不清,以血管炎为主要表现的自身免

疫性疾病,影响眼、皮肤、黏膜、关节、血管、肺、胃肠、神

经等多个部位或系统[4]。国外资料显示BD的发病以

青壮年男性多见[5]。本组病例中,亦以中青年多见,发

病年龄为12~55岁,与以往的报道基本符合。

该病的基本病理改变为血管炎,可累及大小动脉、

静脉及毛细血管,多以小血管和静脉为主,大多为渗出

性,少数为增生性,有时两者同时存在,病变部位可发

生充血、水肿、栓塞[6](见图1)。虽发病原因尚不十分

清晰,但有研究表明,一般患者在患病前均有过一段时

间发热病史,且可能伴有眼疾或是生殖器溃疡等症状,

所以当长期口腔溃疡、生殖器溃疡或是眼疾等反复发

作并久治不愈时,应考虑白塞氏病的存在,做好初期的

防治工作。白塞氏病常以反复的阿佛他溃疡起病,溃

疡呈疱疹样或单个病变,疼痛而表浅,表面覆盖灰白色

假膜,周围有红晕[7]。初期一般会出现口腔溃疡症状

和极容易误诊为口腔溃疡但根据口腔溃疡治疗方案无

法治愈。

图1 我院部分白塞氏病患者病理检查结果

A:大脑半球皮髓质交界处呈层状坏死;B:脑实质内血管炎性改

变,周围炎性细胞浸润轻微;C:脑组织内星形细胞增生;D:皮肤

黏膜下淋巴组织增生,血管扩张;E:溃疡组织内纤维组织增生,

间质炎细胞浸润;F:溃疡组织深层静脉周围单核细胞浸润

  BD眼部损害主要表现为葡萄膜炎,占70%~

80%,也可以表现为结膜炎、角膜炎、巩膜炎[8]。本组

中眼疾的发病率为65.00%,略低于上述报道,初期表

现为眼睛红肿、疼痛、畏光,且出现的症状反复并久治

不愈,逐渐影响视力甚至失明。这也是白塞病致残致

死的主要表现,为临床诊断提供一定依据。
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有38%~99%的BD患者出现皮肤病变[9],以多

发结节样红斑、痤疮样或丘疹脓疱样皮损较多见。部

分反复发作的阿佛他溃疡,也可出现在生殖器。本组

病例中,单纯出现皮肤病变的仅为15%,明显低于资

料显示,而生殖器受累的却达到55%。男性多见于阴

囊、阴茎、龟头、尿道口,女性多见于小阴唇、阴道壁、宫

颈及会阴,一般发生晚,不及口腔溃疡发作频繁 ,有时

几个月甚至几年发作一次,易漏诊[10]。

白塞氏病针刺反应呈阳性有重要的临床诊断价

值,据报道,我国白塞氏病人的针刺反应阳性率为

62.2%,而正常人均为阴性[11]。本组病人的针刺反应

阳性率为35%,低于该报道,这与患者进行针刺试验

时病变是否处于活动期有很大关系,有全身系统损害

的患者往往针刺反应均呈阳性。

上述列举病例却正好相反,以神经白塞氏病为首

发的不在少数,一旦误诊,后果不堪设想。根据临床经

验,定位的方法依次为脑干型、小脑型、周围神经型,此

例属于周围神经型。白塞氏病最严重的临床表现之一

就是损伤人的中枢神经,进而增加病患的致残率与致

死率。

白塞氏病会反复发作,临床表现也较为复杂,是一

种免疫性疾病,也是多系统的血管炎[12]。BD被经典

地称为丝绸之路病[13]。丝绸之路病在北欧等国家发

病率低,而在土耳其、日本等丝绸之路国家高发。因为

遗传与外部环境的影响,各国白塞氏病的临床表现各

不相同,不仅中国与外国不同,中国的不同地区也有所

不同[14]。

2013国际白塞氏病诊断标准:根据白塞氏病的症

状和体征评分,以下得分总和达到4分即可诊断白塞

氏病。①眼部病变:2分;②生殖器溃疡:2分;③口腔

溃疡:2分;④皮肤损害:1分;⑤神经系统损害:1分;

⑥血管表现:1分;⑦针刺反应* 阳性:1* 分(* 针刺反

应测 试 可 选,如 果 针 刺 反 应 阳 性,评 分 可 增 加 1
分)[15]。

4 结论

尽管国内外已经有很多研究者阐述了白塞氏病的

发病机制,但关于该病的病因学以及特异性诊断方法

仍有待进一步探索,实验室检查结果并无特异性,只能

作为辅助参考。若首发症状为口腔溃疡,并出现多器

官多系统病变,医生一定要和患者积极沟通询问详细

的临床体征,这样不仅能够减轻患者的恐惧和焦虑,同

时还能够随时了解病情的变化,及时对症治疗,以免误

诊。
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