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　　复发性多软骨炎是一种少见的、累及全身多系
统的自身免疫性疾病，主要累及耳廓、鼻、喉、气管、

支气管及关节等软骨组织，反复炎症可导致组织结

构破坏和器官功能障碍。该病发病率较低，好发年

龄常在３０～６０岁。临床表现复杂多变，极易误诊。
该病早期症状不典型，且在以往的相关病例报道中，

累及喉气管软骨的相对较少。本文报道１例以呼
吸困难为首发表现的复发性多软骨炎病例，旨在提

高临床医生对该病的认知水平。

１　临床资料

患者，女，２０岁，因进行性呼吸困难被送入急诊
室。患者１个月前因双耳耳廓肿痛于当地医院就
诊，治疗效果不佳。２０ｄ前外院行颈胸部 ＣＴ显示
双肺有少量炎症、心包积液，喉壁局部增厚（图１），
初步诊断为支气管哮喘合并社区获得性肺炎。随后

给予口服抗生素和地塞米松２０ｍｇ／ｄ治疗，第２天
症状明显好转，短期内逐渐减少激素用量，停用激素

后耳廓肿痛加重并胸骨前压痛，胸部 Ｘ线检查发现
右侧轻微肋骨骨折。需进一步评估。入院时患者呈

急性面容，由平板车推入病房，呼吸困难（Ⅲ度），持
续吸氧状态，心率快、吸气三凹征；双耳耳廓明显肿

胀、支撑力减弱（图２）；喉镜检查显示声门下喉狭窄
（图３）；心电图显示窦性心动过速和不完全右束支
传导阻滞。转入我科后判断为由复发性多软骨炎引

起的喉气管狭窄（ｌａｒｙｎｇｏｔｒａｃｈｅａｌｓｔｅｎｏｓｉｓ，ＬＴＳ），随
后紧急送入手术室行局麻下气管切开术。术中见患

者颈部气管已失去正常软骨形态，气管壁明显肿胀

增厚，气道狭窄，置入带气囊的气管导管扩张气道受

限，常规的７号和６号带气囊塑料气管导管因硬度

不够无法置入。在紧急情况下，立即插入８号金属
气管导管并扩张气道，然后插入带气囊的塑料气管

导管，期间血氧饱和度一度降至５０％以下，紧急给
予吸氧。待患者病情稳定后，在支撑喉镜下进行了

气管软骨活检，病理结果显示局部坏死伴急慢性炎

症细胞浸润；ＰＥＴＣＴ显示主支气管壁、耳廓软组织、
鼻背、上腭、双侧口咽壁、左后壁软组织均有高氟代

脱氧葡萄糖代谢（图 ４）。类风湿因子未见明显异
常，Ｃ反应蛋白１０４．６３ｍｇ／Ｌ，血沉８１ｍｍ／ｈ，肌红
蛋白１６８．９０ｎｇ／ｍＬ。给予甲泼尼龙２００ｍｇ／ｄ，然后
减至４０ｍｇ／ｄ；甲氨蝶呤３片／周，第２天晚上加服
叶酸片５ｍｇ／周。２周后改为口服泼尼松４５ｍｇ／次，
每天３次；钙尔奇Ｄ６００ｍｇ／ｄ。激素治疗１周后症
状明显好转，相应指标恢复正常状态并拔除气管套

管。经过２个月的随访，患者症状明显改善。

２　讨论

复发性多软骨炎是少见的复发性、破坏性、广泛

累及软骨及其他结缔组织的自身免疫性疾病，有反

复发作和缓解、慢性进行性破坏的特点。耳廓软骨

炎是最常见症状，表现为耳垂无累及模式，特点是突

然出现红斑和疼痛，反复发作致软骨缺失、畸形，耳

廓支撑力下降，耳廓变柔软并下垂。部分患者可发

生鼻软骨炎，通常与耳廓受累不一致，反复发作可致

鼻鞍畸形［１］。喉部受累可见干咳、声嘶和喘鸣，可

有甲状软骨和气管前部压痛［２］。气管支气管树炎

症损伤软骨环可致吸气相动态阻塞，形成 ＬＴＳ，增加
继发感染的机会。喉软骨框架化脓性软骨炎被描述

为叠加感染的后遗症［３］。
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图１　患者外院ＣＴ示咽喉壁增厚　　图２　双耳耳廓软骨支撑力减弱　２ａ：右耳；２ｂ：左耳　　图３　入院后喉镜检查　　
图４　入院后ＰＥＴＣＴ检查示双侧耳廓区、主支气管管壁软组织高氟代脱氧葡萄糖代谢　４ａ：双侧耳廓软骨区（↑）；４ｂ：双侧
主支气管管壁区（↑）

　　复发性多软骨炎可与多种结缔组织病共存，目
前研究热点推测复发性多软骨炎是结缔组织病的一

个分支［４］。非特异性炎症标志物如血沉和 Ｃ反应
蛋白可通过检测辅助系统性疾病的诊断。有类风湿

因子、抗核抗体和抗 ＩＩ型胶原抗体阳性，前两种缺
乏特异性，后一种不常见。针对Ⅱ、Ⅸ和Ⅺ型胶原蛋
白以及软骨基质蛋白 ｍａｔｔｉｌｌｉｎ１（成人气管、耳鼻软
骨特有）的特异性更高的抗体在动物实验中显示潜

力，但人类试验尚待进行［５］。

临床诊断主要参照１９７６年ＭｃＡｄａｍ标准：①反
复发作的双侧耳廓软骨炎；②非侵蚀性多关节炎；
③鼻软骨炎；④眼炎；⑤喉气管软骨炎；⑥耳蜗和
（或）前庭功能受损。６项中符合以上３项或以上可
确诊；如果临床诊断十分明显，也可无需活检病理证

实。ＣＴ可见支持性软骨结构增厚和塌陷而致的
ＬＴＳ，不明原因气管及支气管广泛狭窄，软骨环显示
不清，或局限性管壁塌陷应怀疑此病。ＰＥＴＣＴ可显
示出特征性耳鼻气管支气管三联征，需与梅毒、麻风

及真菌及其他细菌所致的感染性软骨炎、韦格纳肉

芽肿、淋巴瘤等疾病相鉴别。２０２３年法国复发性多
软骨炎诊疗实用指南建议系统地筛查气管支气管，

筛查是否存在其他结缔组织病的基因突变与骨髓增

生异常，尤其是出现皮肤或肺部病变或血栓栓塞并

发症情况，排除抗中性粒细胞胞质抗体相关性血管

炎并寻找相关的自身免疫或炎症疾病［６］。

多数情况下，皮质类固醇是主要治疗药物，局部

关节受累可用非甾体抗炎药，耳廓软骨炎可用秋水

仙碱，更多受累病变需全身使用皮质类固醇，严重病

例可能需要免疫抑制剂如环磷酰胺、硫唑嘌呤、环孢

素、甲氨蝶呤、阿达木单抗、英夫利昔单抗、依那西普

或阿那白滞素。某些情况下氨苯砜有效［７］，硫唑嘌

呤可部分替代类固醇，英夫利昔单抗治疗顽固病例

可能有效［８］。必要时需紧急气管切开稳定气道，病

情稳定时可行矫正塌陷鼻软骨和声门下狭窄的手

术［９］。小部分患者接受气道重建，以提供更长期的

气道稳定性［１０１１］。设定 １０ｃｍＨ２Ｏ的夜间持续气
道正压通气可能有助于卧位时气道通畅。病程从轻

度到严重暴发性发作不等，死亡通常与呼吸系统受

累（喉梗阻）或心血管疾病（动脉瘤或瓣膜功能不

全）有关［１２］。

本病例相对独特，因为该患者的不典型表现导

致延误诊断。鉴于相对少见，临床医生可能将复发

性多软骨炎漏诊。本病例旨在强调复发性多软骨炎

的潜在病理生理学、治疗策略和管理，以引起临床医
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师对该病的重视。
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