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【摘   要】嗜酸细胞肉芽肿性血管炎（EGPA）是以外周血和受累脏器组织中嗜酸性粒细胞增高并伴有坏死性肉芽

肿为特征的系统性血管炎，以呼吸系统受累（如哮喘）最为常见。影像学表现为肺部非固定性斑片状浸润影、磨

玻璃影、实变、结节、胸腔积液等，也可出现肺间充质改变。该病在成年人中常见，无明显性别差异；年龄是预

后不良的影响因素之一。临床研究分析发现老年患者有更高的患病率和死亡率，本文就老年患者EGPA的临床特征

进行文献复习，并综述如下。  
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【Abstract】  Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA) is mainly characterized by eosinophil-rich and 

necrotizing granulomatous inflammation and necrotizing vasculitis, predominantly affecting small to medium vessels, 

often involving the respiratory tract (asthma). Its radiological manifestations are non-persistent patchy migratory pulmonary 

infiltrates, ground-glass opacities, consolidation, nodules, pleural effusion, and may be interstitial lung changes. EGPA is common 

in adults, without obvious sex predominance. Age is one of poor prognostic factors, and the aged patients tend more 

frequently to have complications and a higher mortality. In this article, we reviewed the l iteratures concerning EGPA in 

the elderly and summarized its clinical characteristics. 
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嗜 酸 细 胞 肉 芽 肿 性 血 管 炎 （ eosinophilic 

granulomatosis with polyangiitis，EGPA）是一种主

要累及全身中小动静脉的系统性血管性炎症，以哮

喘、外周血和受累脏器组织中嗜酸性粒细胞增多、

嗜酸性粒细胞性坏死性血管炎伴有坏死性肉芽肿为

特征 [1]。该病被发现并记载是在19世纪40年代，被

认为可能是结节性多动脉炎的一种特殊类型。直到

1951年Churg和Strauss[2]第一次描述并将其命名为

Churg-Strauss综合征。自1991年抗中性粒细胞胞浆

抗体（antineutrophil cytoplasmic antibodies，ANCA）

在此病患者中被检出后，该病被归类为ANCA相关

性血管炎（ANCA-associated vasculitis，AAV）[3]。

2012 年 教 堂 山 会 议 （ Chapel Hill Consensus 

Conference ， CHCC ） 按 照 其 临 床 病 理 特 征 将

Churg-Strauss综合征重新命名为EGPA[1]。在疾病进

程中，大多数患者具有发热、乏力、关节痛、体质

量减轻等一般疾病特征，而后出现手脚麻木、皮肤

紫癜或结节、腹痛、蛋白尿、血尿等全身系统表现，

呼吸系统受累最常见。临床表现包括哮喘、鼻窦炎

或鼻炎等先驱症状，同时或先后伴有肺、神经系统、

皮肤、心、肾等全身器官受累的表现。最近有研究

提出，肺部病变几乎均于患者在初次诊断时即被发

现 [4]，胸部影像学检查常表现为肺部游走性斑片状

浸润影、磨玻璃影、实变结节以及胸腔积液等，长



中华老年多器官疾病杂志  2015年12月28日 第14卷 第12期  Chin J Mult Organ Dis Elderly, Vol.14, No. 12, Dec 28, 2015 ·945· 

期病程可有肺间充质改变。由于影像学表现没有特

异性，临床上易被误诊为肺结核、肺部感染、支气

管结核、过敏性肺炎等[5]。EGPA发病较少见，成年

人居多，无明显性别差异 [6]；平均发病年龄48岁，

有研究认为年龄（≥65岁）是影响预后的危险因素

之一[7]。EGPA的临床表现复杂，缺乏特异性，且首

发症状多样，易漏诊误诊，影响患者预后。 

本文依据2012年CHCC最新诊断标准总结对该

病新的认识，并对老年患者临床特征进行综述。 

1  呼吸系统受累表现 

1.1  哮喘 

文献报道约95%～100%的患者在疾病早期出现

哮喘 [8]，且呈进行性加重。哮喘一般于患者成年时

期出现，没有明显的季节性发作，常较典型的血管

炎期出现早2～18年[9]，但有部分患者在哮喘症状出

现数周后就发展为血管炎阶段[10]。哮喘可为先驱症

状持续多年极易被误诊为单纯支气管哮喘。无哮喘

症状也不能排除EGPA的诊断，国内有文献报道有的

患者在整个患病过程中均未出现喘息发作，但因典

型的病理表现明确了EGPA的诊断[11]。 

1.2  上呼吸道症状 

约47%～93%的患者以上呼吸道症状常为首发

表现[12]，主要有过敏性鼻炎、鼻窦炎、听力下降等

耳鼻喉症状，累及眼眶的肉芽肿也有文献报道[13]。

鼻窦CT显示鼻腔黏膜增厚但无明显的骨质侵蚀。 

1.3  肺内病变 

肺部是EGPA最常受累的部位之一，约有2/3患

者肺部受累 [14]。3%～8%的患者出现肺泡出血 [6]，

但较显微镜下多血管炎肺泡出血的发生率低 [15]。肺

内影像学表现有游走性斑片状影、磨玻璃影、树芽

征、支气管管壁增厚、支气管扩张、结节实变、间

充质性病变、胸腔积液等，其结节影与坏死性肉芽

肿性血管炎不同，很少形成空洞 [15]。在Uchiyama

等 [16]研究的123例EGPA患者中发现，哮喘和肺部浸

润病变在老年患者（＞60岁）和年轻患者中的发病

率无明显差异。 

2  其他系统受累表现 

神经系统受累多表现为以周围神经病变为特点

的肢体末端局限性或呈套状麻木感、感觉下降、疼痛

及肌肉萎缩等，肌肉瘫痪、脑出血、缺血性脑卒中、

癫痫、昏迷、精神失常等中枢神经系统受累表现较少

见。腹痛为消化系统受累最常见的症状，还可出现肠

梗阻、消化道穿孔等威胁生命的急性并发症。皮肤损

害是血管炎阶段的一个突出特点，以紫癜和结节最常

见。老年患者胃肠道受累更常见，且死亡率更高。国

外的病例研究显示 [16]，老年人多发性单一神经炎

（84.5%）和胃肠道受累（36.2%）发生率较高，年

轻人多发性单一神经炎（69.2%）的发生率较高。皮

肤受累表现以紫癜和红斑最常见，多出现于下肢。心

脏是心血管系统受累的主要靶器官之一，嗜酸性粒

细胞浸润心肌及冠状动脉可引起心力衰竭、心肌梗

死、二尖瓣脱垂、心包积液等。肾受累发生率较低，

常表现为微量免疫复合物沉积和节段性肾小球肾炎，

可有血尿、蛋白尿、高血压等表现。全身各关节均可

受累，表现为游走性关节痛，可伴有关节肿胀。 

3  相关检查结果 

常规检查主要包括血中嗜酸性粒细胞增高，红细

胞沉降率增快，C−反应蛋白增高等，肾受累时出现

血尿、蛋白尿及肾功能不全等。文献报道约40%患者

ANCA阳性，主要为髓过氧化物酶（myeloperoxidase，

MPO）-ANCA[17]，也有抗蛋白酶−3（anti-proteinase-3，

anti-PR3）-ANCA阳性诊断为EGPA的报道[18]，但很

少见。ANCA阳性患者肾、皮肤、外周神经受累更常

见，糖皮质激素治疗后易复发；ANCA阴性患者心脏

受累常见，临床可能存在两种不同亚型[19]。老年患

者与年轻患者MPO-ANCA阳性率无明显差异[16]。血

清IgE水平在大部分患者中增高，但是缺乏特异性。

目前有研究表明IgG4在75%疾病活动的患者中增高。

与IgE相比，IgG4与疾病活动的相关性更强[20]。新近

有研究指出嗜酸性粒细胞趋化因子−3（eotaxin-3）在

疾病活动时其血清水平大大升高，可为疾病提供诊断

性预测，但结论尚需临床验证[21]。其他关于标志物

如 胸 腺 活 化 调 节 细 胞 因 子 （ thymus and 

activation-regulated cytokine，TARC/CCL17）等的研

究也相继有报道[22]，目前仍没有可靠的标志物来检

查疾病的活动性[10]。 

肺功能检查可显示阻塞性或限制性通气功能

障碍及弥散功能障碍 [23]，支气管肺泡灌洗液中淋巴

细胞及嗜酸性粒细胞比例增高。EGPA的诊断主要

依据其病理组织学特点，即组织嗜酸性粒细胞增

多、坏死性血管炎、血管外嗜酸性粒细胞浸润和

（或）嗜酸性粒细胞肉芽肿形成 [2]。 

4  治  疗 

4.1  诱导缓解治疗 

五因子评分（Five Factor Score，FFS）可作为治疗
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方案的标准[24]，FFS＝0时可单独应用糖皮质激素治

疗。激素序贯疗法中，建议泼尼松（prednison）

1mg/（kg·d）应用2～3周后逐渐减量，理论上3个月

后降至0.3mg/（kg·d），6个月后降至0.15mg/（kg·d），

此后以最小有效剂量[0.15 mg/（kg·d）]维持。有危及

生命的临床症状时，推荐甲泼尼龙（methylprednisolone）

7.5～15mg/（kg·d）短期冲击治疗。 

当FFS＞0、复发、肺泡出血、严重眼病、爆发

性多发性单一神经炎等威胁生命的严重并发症出现

时，推荐糖皮质激素和免疫抑制剂联合治疗[25]。免

疫抑制剂对大部分患者有效，但对于伴有严重并发

症的老年患者反应差，静脉内用药可缓解老年患者

顽固性神经和心脏受累症状[16]。最近的研究表明，

对于≥65岁伴或不伴不良预后因素的老年人应用小

剂量免疫抑制剂，会避免药物相关的副作用[26]。 

4.2  维持治疗 

病情缓解后进行维持治疗，可避免疾病复发并协助

激素减量。一般用毒性较小的免疫抑制剂硫唑嘌呤

（azathioprine，AZA）或甲氨蝶呤（methotrexate，MTX）

联合逐渐减量的糖皮质激素维持18～24个月 [27]。

目前环磷酰胺（cyclophosphamide，CTX）常被用于

血管炎的诱导缓解，而不用于长期维持治疗[28]。泼

尼松的最佳维持剂量（＜7.5mg/d）可减轻应用激素

引起的副作用[26]，最近研究表明约85%的患者需要

以泼尼松（12.9±12.5）mg/d控制哮喘、鼻炎、关节

痛等症状[29]。 

4.3  其他药物 

4.3.1  利 妥 昔 单 抗   研 究 发 现 利 妥 昔 单 抗

（rituximab，RTX）对肉芽肿性血管炎和显微镜下

多血管炎患者（无EGPA患者）的诱导缓解疗效与

CTX一样有效[30]，且副作用更少。1项前瞻性研究结

果表明RTX对血管炎的维持治疗效果优于AZA[31]，

但研究不包括EGPA患者。RTX在治疗EGPA的个案

报道中是安全有效的[32]，缓解率在ANCA阳性患者

中更高[33]。 

4.3.2  美泊珠单抗  美泊珠单抗（mepolizumab）可

减少EGPA患者激素用量并降低疾病的活动性，使难

治性或复发的患者获得临床缓解，但临床研究中停

用此药后大部分患者病情复发[34]。 

4.3.3  奥马珠单抗  奥马珠单抗（omalizumab）可减

轻哮喘并协助激素减量，可用于治疗虽血管炎症状缓

解但哮喘仍存在的EGPA患者[35]。 

4.3.4  其他  血浆置换效果较差，但可用于ANCA

阳性伴急进性肾小球肾炎或肺肾综合征的患者，最

新的EGPA管理共识鼓励接种灭活疫苗，但对于应用

免疫抑制剂和应用泼尼松（≥20mg/d）的患者禁忌

注射减毒活疫苗[10]。 

5  预  后 

以往EGPA死亡率高达50%，随着糖皮质激素的

应用患者存活率明显提高，5年死亡率≤13.9%[36]。

老年EGPA患者预后较差，死亡率较高，更易发生并

发症，其中胃肠道受累等较常见[16]，早期发现可有

效遏制疾病进展。因此在疾病过程中早期诊断、早

期治疗、积极随访可提高患者生活质量、延长生存

期，对于老年患者可能有更大益处。 
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