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属科室风湿免疫科病因尚不清楚，由于多数患者先有上呼吸

道症状，继有肾小球肾炎，因此有人认为上呼吸道感染后被

分离的缓缓蛋白可成为致敏原，导致机体产生变态反应而发

生全病。有报导用三甲氧苄氨嘧啶（TMP）及碘胺甲基异唑

（SMZ）治疗获得长期存活，提示本病与微生物感染有关。

半数病例类风湿因子阳性，具有高丙种球蛋白血症及循环免

疫复合物有关，并有细胞免疫介入的自身免疫性疾病。许多

资料发现活动期韦格内肉芽肿患者具有抗白细胞自身抗体、

抗SSA及抗SSB抗体、经免疫抑制剂治疗，病情缓解时，血清

抗嗜中性粒细胞胞浆抗体（ANCA）可消失，病情复发时再

次出现，表明ANCA与本病发病机制有关。曾有少数病例最

后发展为恶性淋巴瘤，因此本病是否系对恶性肿瘤的反应也

尚待进一步探讨。病理全身系统和脏器均可受累，病理特点

有： 1.呼吸道上部（鼻，副鼻窦，鼻咽部，鼻中隔为主）或

下部（气管，支气管及肺）都可有坏死性肉芽肿性病变，小

血管管壁纤维素样坏煞费苦心，全层有单核细胞，上皮样细

胞和多核巨细胞浸润，病变严重时可侵犯骨质引起破坏，肺

部病变可有空洞形成，肉芽肿也见于上颌骨、筛骨眼眶等处

。广泛的血管炎引起的梗死及溃疡造成鞍状鼻畸形，眼球突

出等。 2.肾脏病变呈坏死性肾小球肾炎的改变，肾小球毛细

血管灶性或节段性坏死，嗜中性及嗜酸性粒细胞血管壁有IgG

、IgM、C3，C4等沉积，小血管壁有纤维蛋白样变生。 3.全

身性灶性坏死性血管炎，主要侵犯小动脉，细动脉、小静脉



、毛细血管及其四周组织，血管壁有多形核细胞浸润，纤维

蛋白样变性，肌层及弹力纤维破坏，管腔中血栓形成，管壁

坏死，形成小动脉瘤，出血等，除肺、肾外、皮肤、心血管

，消化、神经等系统均可受累。临床表现男女均可发生，男

：女为3：2，半数以上发病年龄为30～50岁，多数病人有发

热，体重减轻，乏力及关节痛、肌痛等，典型的患者具有上

呼吸疲乏、肺及肾脏病变三联症状。病初常有持久性鼻炎或

鼻窦炎的上呼吸道症状表现，如鼻溢，流脓涕、鼻衄甚或不

排出坏死组织，在鼻甲和鼻中隔表面可见粗糙不平颗粒状物

并附有结痂，严重者鼻中隔穿孔，鼻骨破坏形成鞍鼻，少数

病例表现为急性喉道梗阻，下呼吸道症状表现不一，如咳嗽

，小量咯血，常继发细菌感染。严重者可发生大量肺泡性出

血，出现呼吸困难甚至呼吸衰竭。 肾脏损害几乎见于所有病

例，一般在发病后半年内出现蛋白尿、红白细胞及管型尿、

病情恶化时多伴有高血压，可导致肾功能衰竭。若无肾病时

不能排除本病。 皮肤粘膜损害约见于60%病例，表现为紫癜

、出血性疱疹、结节，浸润性斑块和溃疡等。1/4病例损害出

现于疾病的早期，表现为坏死性丘疹和水泡，常对称分布于

四肢和臀部，坏疽性脓皮病损害有时可作为早期表现。 眼部

损害约占20%～60%病例，可能由肉芽肿及血管炎所致，包括

角膜结膜炎，角膜巩膜溃疡，肉芽肿性巩膜色素层炎，视神

经血管炎、视网膜小动脉炎、眼球前突等。 耳部损害约占1/4

的病例，可因肉芽肿引起的中耳腔、鼓窦破坏。鼻部溃疡、

咽鼓管闭塞引起渗出性或化脓性中耳炎，听力减退，眩晕等

表现。 神经系统病变约占1/5左右。神经系统血管炎是产生症

状的主要原因，表现多神经炎，运动感觉神经障碍等。也可



由鼻或鼻窦肉芽肿侵犯邻近神经组织造成上睑下垂，眼肌麻

痹：累及垂体后叶引起尿崩症等。 心血管系统受累约15%左

右，表现为心包炎、心肌炎、心律失常等，晚期可出现高血

压，心力衰竭。 消化系统受累者，表现为口腔，肠道粘膜发

生大小、深浅不一的溃疡，出现腹痛，腹泻、便血等，偶有

腮腺炎、肝炎、胰腺炎的报道。本病常呈进行性发展，预后

较差。早期以上呼吸道症状开始，继累及全身各系统，能肾

脏最常见，多在半年内发一，一旦出现肾功能衰竭，是死亡

的是主要原因，因此在患者出现肾功能损害前，及早采取积

极治疗，是延缓病程的要害。少数患者可唯一累及肺或皮肤

，胃肠道，缺少肾小球肾炎及上呼吸道病变，属局限型韦格

内肉芽肿。病情良性，与典型韦格内肉芽肿关系不清。检

查1.白细胞、嗜酸性粒细胞常增高。慢性肾功能不全者常有

小细胞性贫血。血沉增高，非凡当系统受累时更为明显。尿

液检查出现蛋白、红白细胞提示肾脏受累，肾功能与肾受损

的病变一致。部分病例类风湿因子阳性，r球蛋白增高，循环

免疫复合物增高，血清补体正常或轻度增高，抗SSA、SSB抗

体，抗平滑肌抗体阳性。 近年许多文献报告用嗜中性粒细胞

作为抗原底物的间接免疫荧光法测定病人的血清抗嗜中性粒

细胞浆抗体（ANCA）是本病的特异性抗体。呈亮，粗颗粒

型，活动期的敏感性为70%～100%，特异性为86%，可作为诊

断本病和监测活动性的指标。 2.X线检查 胸片示两肺多发性

病变，早期多为非特异性间质浸润，继而出现浸润性，结节

性，甚或空洞性病灶，孤立性肿块等，类似肺炎、结核、肺

癌等，少数病人可因肉芽肿阻塞气道形成肺不张。支气管体

层显相示气管或支气管狭窄。上呼吸道X线显示鼻窦粘膜增



厚，甚至鼻及鼻窦骨质破坏。 3.病理检查 上呼吸道病变活检

可显示血管炎或坏死性肉芽肿，活检阴性并排除本病。反复

检查可提高阳性率。肾活检在部分病例可见肾小球局灶性、

节段性、坏死性肾小球肾炎，在活动性损害和坏死区常有纤

维蛋白沉积。诊断诊断依据主要是结合临床及组织病理检查

： 1.上呼吸道或下呼吸道出现坏死性肉芽肿。 2.肺、皮肤有

原发性局灶型坏死性血管炎。 3.灶性坏死性肾小管肾炎。 为

了能早期诊断，应对下列情况注重检查，必要时反复进行病

理组织检查： 1.慢性鼻炎及/或鼻窦炎者伴有粘膜糜烂或肉芽

组织增生。 2.眼、口腔粘膜溃疡、坏死或肉芽肿。 3.肺部有

可变性结节状阴影或空洞。 4.皮肤有紫癜、结节浸润性斑块

，坏死、溃疡等。 1990年美国风湿病协会提出的标准可供参

考：①鼻或口炎（痛或无痛性口腔溃疡、血性鼻分泌物）。

②胸片示结节、固定性肺浸润或空洞形成。③尿液镜下血尿

（红细胞＞5/高倍视野）或红细胞管型。④组织活栓示动脉

壁或动脉及小动脉四周及组织有肉芽肿炎症改变。符合上述2

项或2项以上标准，可诊断为韦格内肉芽肿，敏感性为88.2%

，特异性为92%。鉴别诊断需鉴别诊断的有结节性多动脉炎

，主要节段性地累及中小动脉呈炎性及坏死病变，无肉芽肿

性损害，侵犯的组织器官多，临床表现多样，常有皮下结节

，高血压，腹部症状，早期出现肾脏损害，而呼吸疲乏常不

受累。淋巴瘤样肉芽肿病，为系统性血管浸润性和血管中心

性坏死性肉芽肿病，上呼吸道常不受累，病变主要累及肺、

皮肤、神经及肾间质，以淋巴细胞、浆细胞、组织细胞、异

形淋巴细胞浸润，虽有肉芽肿性血管炎表现，但肉芽肿损害

常不明显，血管炎表现也非典型白细胞破碎性或纤维蛋白样



坏死型。中线恶性网状细胞增多症，为鼻和面部破坏性病变

，通常不累及肺脏，病理上以凝固性坏死为主，有多形性细

胞浸润，亦可见异形淋巴细胞，不伴有血管炎及肉芽肿变。

肺出血肾炎综合征（Goodpasture syndrome），肾及肺活检免

疫荧光抗体法可测得抗肾小基底膜抗体，并可测得循环

抗GBM抗体，可与韦格内肉芽肿鉴别。治疗局限型可行X线

治疗，选用单一肾上腺皮质激素或免疫抑制剂即可有效。系

统型未予治疗者则预后差。80%患者一年内常死于肾功能衰

竭。早期诊断，早期治疗，在肾功能损害前予以积极治疗，

使本病预后大为改观，93%患者可达到完全缓解。目前多主

张迟早采取明上腺皮质激素合并免疫抑制剂联合疗法，泼尼

松每日1mg/kg用6～10周，病情好转后减低剂量维持6～18个

月。免疫抑制剂可选用环磷酰胺、硫唑嘌呤、氨甲蝶呤等。

环磷酰胺可作为治疗本病的基本药物，每日2mg/kg，病情严

重时可每日4～5mg/kg体重（静脉注射或口服）。待病情稳定

，缓解后持续用药1年以上，逐渐减量至终止治疗，停药后复

发再次治疗仍有效。 对于已发生肾功能衰竭者，疗效一般不

满足，除应用强有力的联合治疗外，有报告采用血液透析及

肾移植而获得成功者。 最近有报告用复方新诺明治疗本开门

见山，5年存活率达95%，故本病若经积极治疗可望完全缓解
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