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咱摘 要暂 目的院总结 缘源例初次住院天疱疮患者的临床特点及治疗经验遥方法院分析 圆园园怨年 愿月耀圆园员源年 员圆月在南京医科大
学第一附属医院皮肤科初次住院治疗的天疱疮患者的临床表现尧实验室及病理检查尧治疗方案及并发症等情况遥 结果院缘源例住
院患者以寻常型天疱疮及红斑型天疱疮为主袁临床可见皮肤水疱和渊或冤黏膜水疱性损害袁组织病理检查为表皮内水疱袁收治的
缘源例患者中 缘猿例均系统使用糖皮质激素治疗袁大多联合免疫抑制剂渊主要为甲氨蝶呤或环磷酰胺冤袁源怨例经治疗后痊愈或显
效袁总有效率 怨园援苑源豫袁寻常型天疱疮和红斑型天疱疮在最大糖皮质激素使用量尧最大激素量维持时间及住院天数方面无显著差
异渊孕 跃 园援园缘冤袁副肿瘤性天疱疮的预后较差袁低白蛋白血症和感染是影响预后的危险因素遥 结论院系统使用糖皮质激素是治疗天
疱疮的首选袁视病情联合使用免疫抑制剂可增加疗效袁积极纠正低白蛋白血症和防治感染有利于病情缓解遥
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天疱疮是一组严重威胁患者生命的自身免疫

性疾病袁临床特点为皮肤及黏膜出现松弛性水疱或
大疱袁尼氏征阳性袁组织病理学特征为表皮内水疱袁
表皮及血清中存在抗桥粒芯糖蛋白抗体遥 目前天疱
疮治疗以系统使用糖皮质激素为主袁辅以免疫抑制
剂如环磷酰胺尧甲氨蝶呤尧硫唑嘌呤及环孢素 粤等袁
对于病情危重的天疱疮患者可酌情使用静脉注射

用人免疫球蛋白治疗遥 笔者回顾分析了南京医科大
学第一附属医院皮肤科 圆园园怨年 愿月耀圆园员源年 员圆月
初次住院天疱疮患者的临床资料袁总结其临床特点
及治疗经验遥
员 对象与方法

员援员 对象

收集自 圆园园怨年 愿月耀圆园员源年 员圆月期间袁 在南
京医科大学第一附属医院皮肤科初次住院治疗的

天疱疮患者的临床资料袁包括患者一般情况尧临床
表现尧合并症尧入院时实验室检查及病理检查结果
和预后遥
员援圆 方法

缘源例患者除 员例轻症寻常型天疱疮患者使用
异甘草酸镁静脉注射治疗外袁余均以系统使用糖皮质

激素治疗为主袁或联合甲氨蝶呤尧环磷酰胺尧人免疫球
蛋白袁辅以补钾尧补钙尧补充白蛋白等营养支持及抗感
染治疗等遥 疗效判断标准院淤痊愈院皮疹完全消退曰于
显效院无新发皮损袁苑园豫以上的皮疹消退曰盂未愈院病
情未控制袁或出现新发皮损袁自动出院者曰榆死亡遥
对例数较多的寻常型天疱疮和红斑型天疱疮

患者的最大糖皮质激素使用量及维持时间尧住院天
数情况进行比较和统计分析曰并且分析了静脉注射
用人免疫球蛋白尧大剂量糖皮质激素尧低白蛋白血
症尧电解质紊乱尧感染对本病的影响遥
员援猿 统计学方法

结果采用 杂孕杂杂员怨援园软件进行分析袁计量资料比
较采用 贼 检验袁 样本率的比较使用 字圆 检验袁孕 臆
园援园缘为差异具有统计学意义遥
圆 结 果

圆援员 一般情况

圆园园怨 年 愿 月耀圆园员源年 员圆月期间收治了 缘源 例
初次住院治疗的天疱疮患者袁包括寻常型天疱疮 猿园
例袁红斑型天疱疮 员猿例袁落叶型天疱疮和增殖型天
疱疮各 员例袁疱疹样天疱疮 源例袁副肿瘤性天疱疮
缘例袁以寻常型及红斑型最为多见遥其中男 圆愿例袁女
圆远例曰年龄 圆苑耀愿源岁袁有 猿例患者发病年龄约源园 岁
渊缘援缘远豫冤袁员怨例患者发病年龄在 源园耀远园岁渊猿缘援员怨豫冤袁
猿圆例患者发病年龄跃远园岁渊缘怨援圆远豫冤袁平均发病年龄
远员援愿缘岁遥 病程 员苑 凿耀怨年袁平均 圆园援员猿个月遥
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圆援圆 临床表现

伴有口腔等黏膜处损害者 圆园例 渊猿苑援园源豫冤袁其
中 缘例伴有外阴黏膜损害袁圆例伴有眼黏膜损伤袁
缘 例患者在发病初以口腔溃疡为主要症状就诊袁几
乎所有患者皮损散发全身多处遥 员源例为寻常型患
者袁红斑型患者无黏膜损害发生袁副肿瘤性天疱疮
患者均伴有不同程度的黏膜损害遥 尼氏征阳性者
猿缘例袁其中寻常型 圆猿例渊远缘援苑员豫冤遥 首次就诊共有
员缘例渊圆苑援苑愿豫冤患者出现误诊袁其中 猿例误诊为大疱
性类天疱疮袁圆例误诊为湿疹袁圆例误诊为过敏性皮
炎袁圆例误诊为口腔溃疡袁员例诊断为药疹袁员例误诊
为脓疱疮袁员例误诊为中毒性表皮坏死松解型药疹袁
员例误诊为多形红斑袁员例误诊为病毒疹袁员例误诊
为念珠菌性口腔炎遥
圆援猿 合并症

圆苑例渊缘园豫冤患者在天疱疮发病时即伴有一种
或者多种疾病袁员缘例患者伴高血压病袁 伴 圆型糖尿
病和肺部感染各 苑例袁缘例患者既往有脑梗塞病史袁
伴冠心病尧贫血者尧胆囊炎尧胆结石各 圆例袁伴高脂
血症尧心功能衰竭尧银屑病尧败血症尧前列腺炎等各
员例遥 副肿瘤性天疱疮患者中有 猿例伴 悦葬泽贼造藻皂葬灶
病袁圆例经 悦栽检查分别伴胸腺瘤尧腹膜后肿瘤渊未经
手术病理明确肿瘤性质冤遥
圆援源 入院时实验室检查及病理检查

外周血白细胞增高 圆源 例袁 中性粒细胞增高
员怨例袁嗜酸粒细胞增高 源例袁血红蛋白下降 缘例袁红
细胞下降 源 例袁悦反应蛋白增高 员源例袁 血沉增快
员员例袁尿白细胞增高 员远例袁尿隐血 员园例袁尿蛋白阳
性者 怨例袁员员例伴有低白蛋白血症袁苑例患者低钾袁
员圆例患者低钙袁缘例伴有肝功能异常袁 丙氨酸氨基
转移酶渊粤蕴栽冤和渊或冤天门冬氨酸氨基转移酶渊粤杂栽冤
增高袁愿例伴有肾功能异常袁血素氮和渊或冤肌酐增
高遥 缘源例患者大多在入院前 猿个月内或入院后立即
接受皮肤组织病理检查袁 且符合天疱疮病理诊断曰
接受直接免疫荧光检查者 圆缘例袁有 猿例未见阳性曰
间接免疫荧光检查者 圆源例袁远例阴性遥
圆援缘 预后

住院治疗的天疱疮患者中痊愈者 员苑例袁 显效
者 猿圆例袁源例未愈袁员例死亡渊死于肺部感染冤袁愈显
率渊痊愈垣显效冤为 怨园援苑源豫渊表 员冤遥 寻常型天疱疮患
者治疗的愈显率为 怨猿援猿猿豫袁红斑型天疱疮愈显率为
怨圆援猿员豫袁两组愈显率比较无显著差异渊字圆越园援园员源袁孕 越
园援怨园缘冤曰落叶型尧增殖型及疱疹样天疱疮患者经住院
治疗病情均缓解曰猿例进行手术治疗的副肿瘤性天
疱疮患者病情获得改善袁另 圆例因经济因素及病情
较重袁自动出院遥
圆援远 寻常型与红斑型天疱疮患者治疗情况比较

将自动出院患者及死亡患者排除袁两组分别有
圆愿例和 员圆例袁 两组住院期间使用的最大糖皮质激
素用量尧最大激素量维持时间及住院天数无显著性
差异渊表 圆冤遥
圆援苑 静脉注射人免疫球蛋白对天疱疮治疗的影响

员缘例病情较重患者在系统使用糖皮质激素的
基础上静脉注射人免疫球蛋白袁最大糖皮质激素使
用量为渊员圆猿援苑缘 依 怨猿援员员冤皂早渊换算为泼尼松量冤袁显著
高于未使用免疫球蛋白者的最大激素用量渊源怨援员苑 依
圆源援愿猿冤皂早渊贼越猿援愿远袁孕 约 园援园园员冤袁同时住院时间也较长
渊贼越缘援猿怨园袁孕 约 园援园园员冤袁 两者住院期间的愈显率无显
著性差异渊字圆越圆援苑怨怨袁孕越园援园怨源袁表 猿冤遥
圆援愿 其他影响因素

分别分析系统使用大剂量糖皮质激素尧低白蛋
白血症尧电解质紊乱尧感染等因素对本病住院时间
及预后的影响遥 使用大剂量糖皮质激素渊静脉注射
甲基强的松龙用量逸愿园 皂早 辕 凿冤 的患者住院时间显
著延长渊贼越圆援愿缘园袁孕越园援园园苑冤袁但其愈显率无显著影响
渊字圆越园援猿远缘袁孕越园援缘源远冤遥低白蛋白血症及电解质紊乱未
明显影响患者的住院天数渊贼值分别为 员援远员怨尧员援远猿园袁

组别

寻常型天疱疮

红斑型天疱疮

贼值
孕值

表 圆 寻常型天疱疮与红斑型天疱疮患者治疗情况比较

例数

圆苑
员圆

最大糖皮质激素使用量 葬渊皂早冤
远远援苑源 依 猿员援猿源
怨猿援苑缘 依 怨员援员远

原员援猿愿缘
原园援员苑源

最大激素量维持时间渊凿冤
员苑援园苑 依 愿援苑圆
员猿援愿猿 依 缘援源怨

员援员愿猿
园援圆源源

住院天数渊凿冤
猿园援猿园 依 圆员援源怨
圆远援员苑 依 员苑援怨员

园援缘愿员
园援缘远缘

葬院换算为泼尼松量遥

渊例冤
类型

寻常型天疱疮

红斑型天疱疮

落叶型天疱疮

增殖型天疱疮

疱疹样天疱疮

副肿瘤性天疱疮

表 员 各型天疱疮临床疗效比较

例数

猿园
员猿
园员
园员
园源
园缘

痊愈

苑
愿
园
园
员
员

显效

圆员
园源
园员
园员
园猿
园圆

未愈

员
员
园
园
园
圆

死亡

员
园
园
园
园
园
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孕值分别为 园援员员圆尧园援员员园冤袁 但低白蛋白血症可显著
降低愈显率渊字圆越缘援怨园圆袁孕越园援园员缘冤遥电解质紊乱对愈显
率无显著影响渊字圆越猿援愿源远袁孕越园援园远怨冤遥出现感染的患者
共有 员猿例袁其中 苑例肺部感染渊员例合并尿路感染袁
员例伴败血症冤袁远例皮肤感染曰 出现未愈及死亡的
患者中 源例均伴有感染曰感染显著延长了患者的住
院时间渊贼越圆援源园缘袁孕越园援园圆园冤袁 并且显著降低愈显率
渊字圆越怨援圆缘源袁孕越园援园员园袁表 猿冤遥

圆援怨 并发症及不良反应

长期使用糖皮质激素及免疫抑制剂可以产生

多种并发症及不良反应袁本研究中 源例天疱疮患者
出现了骨质疏松袁圆例在使用糖皮质激素后出现了
股骨头坏死袁圆例出现向心性肥胖渊骨质疏松尧股骨
头坏死及向心性肥胖均发生在系统使用糖皮质激

素 员年后冤遥 经住院治疗后 圆员例患者有不同程度的
电解质紊乱渊以低钾尧低钙为主冤袁怨例患者存在肝功
能异常袁粤蕴栽和 渊或冤粤杂栽升高袁苑例伴有肾功能异
常袁尿素氮和渊或冤肌酐增高袁苑例患者在治疗过程中
出现血糖异常升高袁远例出现激素性高血压袁源例患
者有低白蛋白血症遥
猿 讨 论

天疱疮是一种皮肤及黏膜部位出现尼氏征阳

性的水疱或大疱为主要临床表现的少见的自身免

疫性疾病袁其中寻常型天疱疮最为常见遥 本研究收

集的病例中有 猿园例渊缘缘援缘远豫冤为寻常型袁平均发病
年龄在 远员援愿缘岁袁以中老年居多遥天疱疮患者血清中
存在抗表皮棘细胞间桥粒结构蛋白渊凿藻泽皂燥早造藻蚤灶泽袁
阅泽早冤 的 陨早郧抗体袁阅泽早与血清中的 陨早郧抗体结合于
角质形成细胞表面袁引起了角质形成细胞间黏附的
丧失和水疱形成咱员暂袁临床上可见皮肤水疱和渊或冤黏
膜糜烂遥 本研究分析发现寻常型天疱疮患者发生口
腔等黏膜损害者占 源远援远苑豫袁副肿瘤性天疱疮均伴黏
膜损害袁 而红斑型天疱疮患者中无明显黏膜损害遥
检测血清 阅泽早 猿抗体可以判断寻常型天疱疮是否处
于活动期或缓解期袁对临床判断病情及治疗有指导
作用咱圆暂遥 大多数天疱疮患者通过直接免疫荧光和间
接免疫荧光可以检测到 陨早郧抗体袁 本研究中住院患
者两者的阳性率分别为 愿愿豫和 苑缘豫袁可能与所取材
皮损的新鲜程度及病情活动程度有关遥
目前针对天疱疮的治疗方案仍首选系统使用

糖皮质激素袁一项荟萃分析提到尽管有些药物如硫
唑嘌呤尧霉酚酸酯尧环磷酰胺尧人免疫球蛋白在减少
激素用量尧 加速疾病恢复或延迟复发等方面有益袁
但是与单独使用糖皮质激素相比袁都不能显著提高
缓解率咱猿暂遥本研究中寻常型和红斑型天疱疮居多袁治
疗以系统使用糖皮质激素联合甲氨蝶呤或环磷酰

胺为主袁 经比较在住院期间使用的最大激素量尧维
持时间及住院天数未有显著性差异袁并且两者的好
转率分别为 怨猿援猿猿豫尧怨圆援猿员豫袁均能很好地控制病情遥
系统使用糖皮质激素治疗本病仍然是行之有效的

方法遥 静脉注射用人免疫球蛋白是治疗天疱疮的一
种安全有效方法袁能短期内控制病情袁降低感染发
生率 咱源暂袁尤为适用部分常规糖皮质激素剂量无法
控制病情咱缘暂或激素治疗不敏感的患者咱远暂遥 人免疫
球蛋白由于价格极其昂贵袁 患者往往在病情危重
的情况下才同意使用袁 所以常合并使用较大剂量
的糖皮质激素袁住院时间也较长遥 本研究中有 员缘例
此类患者袁但由于样本量的限制袁无法进一步比较
分析遥 今后将继续收集病例资料尧 增加样本量有
助于更客观地评价人免疫球蛋白在天疱疮治疗中

的作用遥
副肿瘤性天疱疮伴有良性肿瘤者多数手术后

预后良好遥 员项对 缘猿例副肿瘤性天疱疮患者的研究
表明本病的病死率为 远愿豫袁死亡主要原因是感染及
肿瘤进展袁伴有广泛皮损或严重黏膜损害时袁预后
较差咱苑暂遥 本研究观察的 缘例患者中 猿例经手术确诊
为 悦葬泽贼造藻皂葬灶病袁住院治疗后均获得缓解曰另外 圆例
合并复杂的严重感染袁未进行手术治疗袁经积极治

因素

静脉注射人免

疫球蛋白

使用者

未使用者

糖皮质激素

渊换算为泼尼
松量冤

逸愿园 皂早 辕 凿
约愿园 皂早 辕 凿

低白蛋白血症

约猿园 早 辕 蕴
逸猿园 早 辕 蕴

电解质紊乱

出现者

未出现者

感染

出现者

未出现者

表 猿 各项因素对天疱疮治疗的影响

住院时间

渊凿冤

缘怨援圆缘 依 圆缘援远猿
圆员援猿圆 依 员员援猿园

源园援愿缘 依 圆苑援愿员
圆猿援怨员 依 员猿援源园

猿远援猿愿 依 圆源援缘怨
圆远援园猿 依 员苑援愿圆
猿源援圆怨 依 圆猿援怨愿
圆源援愿愿 依 员远援圆愿
源员援远苑 依 圆怨援园园
圆缘援员园 依 员缘援苑源

贼值

缘援猿怨园

圆援愿缘园

员援远员怨

员援远猿园

圆援源园缘

孕值

约园援园园员

园援园园苑

园援员员圆

园援员员园

园援园圆园

愈显率

渊豫冤

愿园援园园
怨源援愿苑

愿远援远苑
怨圆援员员

苑远援源苑
怨苑援猿园
远缘援猿怨
怨苑援猿苑
愿源援远员
怨苑援缘远

字圆值

圆援苑怨怨

园援猿远缘

缘援怨园圆

猿援愿源远

怨援圆缘源

孕值

园援园怨源

园援缘源远

园援园员缘

园援园远怨

园援园员园

愿苑远窑 窑



疗后虽皮肤损害有所缓解袁但本身伴有肿瘤且性质
未定袁整体病情未有显著好转袁预后不佳遥
低白蛋白血症直接影响激素治疗的效果袁此前

已有文献报道低白蛋白血症影响天疱疮患者皮损

的缓解率袁并且加重病死率咱愿暂袁虽然对血清白蛋白降
低的患者给予了积极的营养支持尧静脉补充人血白
蛋白袁但是仍然显著影响住院患者的愈显率遥
天疱疮患者治疗过程中电解质紊乱是发生率

最高的不良反应袁其中低钙发生率占电解质紊乱者
中的 缘苑援员源豫袁 电解质紊乱相对容易纠正和控制袁所
以对天疱疮愈显率没有明显影响遥 骨质疏松尧股骨
头坏死往往在糖皮质激素使用较长时间渊超过 员年冤
后才发生袁临床上治疗早期补充钙剂及定期检查骨
密度等对减少此类不良反应起到有益作用遥 部分患
者在病程中出现血糖异常升高尧 激素性高血压尧肝
肾功能损害等不良反应袁虽对症处理后均能得到控
制袁但是临床上仍应加以重视遥
本研究观察的天疱疮患者伴感染者 员猿例袁积

极抗感染等措施后未能显著缩短其住院时间及改

善愈显率遥 感染是影响天疱疮预后的严重合并症或
并发症袁长期使用糖皮质激素及免疫抑制剂增加了
继发感染的几率袁且易感染耐药菌株咱怨暂袁使用免疫抑
制剂的患者由于免疫抑制会使感染更频繁且更加

严重咱员园暂袁而本研究也发现感染对天疱疮的预后有不
利影响袁所以在天疱疮的临床治疗中袁联合免疫抑
制剂治疗时应警惕和注意防治感染遥
综上袁系统使用糖皮质激素是治疗天疱疮的主

要药物袁视病情联合免疫抑制剂治疗尧人免疫球蛋
白有助于控制病情袁积极纠正低白蛋白血症和防治
感染有利于病情缓解袁重视天疱疮治疗过程中电解

质紊乱的问题袁低钙血症不容忽视遥
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