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摘  要 

新生儿红斑狼疮(Neonatal lupus erythematosus, NLE)是一种罕见的结缔组织病，可以影响多个器官，

包括皮肤、心脏、肝脏、骨髓和中枢神经系统。其发病机制与母体内自身抗体(抗干燥综合征A抗体和抗

干燥综合征B抗体)通过胎盘进入胎儿体内引起的多器官、系统免疫损伤有关。NLE的主要临床表现是皮

肤损害和先天性心脏传导阻滞(Congenital heart block, CHB)，也可能累及肝脏和血液系统。罕见的情

况下，多个系统同时受累。先天性心脏传导阻滞是NLE最严重的表现，病死率高，预后较差。因此，对

具有高危因素的母亲，应加强围产期管理，以便早期诊断和干预。为了改善NLE患儿的预后，我们需要

进一步深入研究其发病机制和防治策略。本综述对新生儿红斑狼疮在病因、临床表现、治疗和预后等方

面的研究进展进行的总结。 
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Abstract 
Neonatal lupus erythematosus (NLE) is a rare connective tissue disease that can affect multiple 
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organs, including skin, heart, liver, bone marrow, and central nervous system. Its pathogenesis is 
related to the multi-organ and systemic immune damage caused by maternal autoantibodies (an-
ti-Sjögren syndrome A antibodies and anti-Sjögren syndrome B antibodies) entering the fetus 
through the placenta. The main clinical manifestations of NLE are skin lesions and congenital heart 
block (CHB), which may also involve the liver and blood system. Rarely, multiple systems are af-
fected simultaneously. Congenital heart block is the most serious manifestation of NLE, with high 
mortality and poor prognosis. Therefore, perinatal management should be strengthened for moth-
ers with high-risk factors to facilitate early diagnosis and intervention. In order to improve the 
prognosis of children with NLE, we need to further study its pathogenesis and prevention and 
treatment strategies. This review summarizes the research progress on the etiology, clinical ma-
nifestations, treatment and prognosis of neonatal lupus erythematosus. 
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1. 病因 

目前认为 NLE 的致病机制主要是母体内的 SSA 和 SSB 抗体 IgG 进入胎儿体内形成抗原抗体复合物，

导致器官损害，引起疾病[1] [2]。除此之外，遗传因素和免疫调节异常等因素也可能与 NLE 的发生相关。

最新研究表明[3]，胎儿易感基因 DNAJC6 与 NLE 发生有关，并且对心脏发育和功能具有关键影响。这

项研究揭示了 CHB 发生的遗传机制，并提供了新的治疗策略可能性。虽然研究结果需要进一步验证，但

对于 CHB 的研究和治疗有着积极意义，并为未来的研究和临床实践指明了新方向。HLA 基因位点的变

异与胎儿发生 CHB 的易感性相关，包括特定位点的变异增加或减少 CHB 的风险[4]。这些变异可能影响

胎儿免疫系统功能，导致 CHB 的发生。在评估 CHB 风险时需要考虑其他因素。研究结果为 NLE 的病因

提供新视角，并为未来治疗提供潜在的靶点。需要进一步研究验证，包括更大规模的临床实验、分子生

物学研究和动物模型，以确定 HLA 基因位点变异与 NLE 之间的确切关联和作用机制。 

2. 临床表现 

2.1. 常见临床表现 

NLE 常见于面部、颈部和手部的皮肤病变[5]，表现为红斑、斑块、结节和水泡等症状。这些皮肤问

题往往被误诊为其他疾病而被忽视，但同时还可能引发心脏并发症，其中胎儿心动过缓是一个早期征兆。

即使母亲没有明显症状，超过半数血清检测阳性的母亲也可能患有 NLE。因此，医务人员应当警惕 NLE，
及时诊断和治疗，尤其在出现胎儿心动过缓或皮肤症状时。疫苗接种可能会引发症状加重的现象[6]，但

同时也具有保护患儿免受其他疾病侵害的重要作用。在考虑接种疫苗时，应综合考虑患儿的免疫状态、

风险以及疫苗的安全性，以确保在最大程度上保护患儿免受感染的同时降低接种风险。这样才能在保护

患儿健康的前提下有效预防潜在的疾病风险。CHB 是 NLE 中最严重的并发症之一，完全性 CHB 甚至可

能导致死亡率高达 30% [7]。房室传导阻滞可分为不同程度，包括 I 度、II 度和 III 度。在某些情况下，I
度和 II 度房室传导阻滞可被缓解或完全消失，但 III 度房室传导阻滞通常是不可逆的[8]。一项研究表明，
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NLE 患者中，CHB 是最常见的临床表现之一，约占 65.2%比例，高于皮肤损伤的发生率[9]。NLE 可能对

心脏造成损害，包括心内膜弹力纤维增生症、瓣膜病、心肌炎、扩张性心肌病、心包积液和心律失常等

[10]。同时，婴儿患有新生儿红斑狼疮时可能会出现中性粒细胞减少、血小板减少，甚至再生障碍性贫血

或溶血性贫血。此外，新生儿红斑狼疮也可能对肝胆系统产生影响，导致胆汁淤积、肝功能衰竭、转氨

酶升高以及肝脾肿大[11] [12]。尽管黄疸在 NLE 患者中不常见，但仍有可能发生。 

2.2. 罕见的表现 

除了典型的临床症状外，NLE 还可能呈现一些罕见表现。这些罕见表现对于医生尽早诊断和治疗疾

病起着重要作用。例如，当肝脏功能受损导致新生儿出现血红蛋白沉淀症时，可能会出现典型的“浣熊

眼”或“猫头鹰眼睛”体征[13]。Song 等人的研究发现[14]，NLE 中发热的患病率高达 25.9%。尽管发热

在一些 NLE 患儿中可能出现，但却鲜有文献提及此症状。这可能是因为发热在患有 NLE 的婴儿中严重

程度和频率不一，并且发热本身也是一种非特异性症状，容易与其他感染性疾病混淆。因此，当婴儿出

现不明原因的发热，特别是伴有皮疹时，应当考虑到罕见的病因，如 NLE[15] [16]。在 Ammar 等人的病

例报告中，患儿患有新生儿狼疮肝病的同时还伴发了新生儿血色素沉着症，这是一种罕见的新生儿疾病

[13]。新生儿血色素沉着症的特征是铁在血液中异常沉积，导致皮肤、黏膜和内脏出现棕色色素沉着。经

过类固醇治疗，患儿的病情最终得到了一定程度的缓解。M.G. Kartheeka [17]报道了一例少见病例，患者

出现高胆红素、升高的转氨酶和凝血紊乱等多种并发症。经过 IVIG 和换血治疗效果不明显，医生建议将

其转介至肝脏移植中心。尽管 TORCH 检测结果正常，但暗示可能存在其他导致急性肝功能衰竭的因素。

这种情况表明这种病例的治疗效果较差，因此需要进一步的诊断和治疗来明确引起急性肝功能衰竭的确

切原因。先天性疤痕是一种罕见的疤痕[18]，通常在出生时就已经存在。这种疤痕的主要特征包括红斑和

色素增多，常见于面部、躯干和上肢。对于这种疤痕，医生应该考虑是否与 NLE 有关，并且应该尽早采

取治疗措施。  

3. 诊断 

根据美国风湿病协会的诊断标准[19]，诊断新生儿红斑狼疮需要满足一定条件：新生儿出现先天性心

脏传导阻滞且伴有阳性的抗 SSA 抗体和/或抗 SSB 抗体，或者新生儿出现相关皮肤损害经过确定且伴有

上述阳性抗体。对于表现出环形红斑、皮肤病变、心电图异常、贫血和血小板减少的新生儿，应该怀疑

可能存在新生儿红斑狼疮，并了解母亲是否有自身免疫性疾病史[20]。尽管胎儿心磁图是一种新型无创检

查手段，但其临床应用受到限制，而超声心动图则成为临床上首选的诊断和鉴别胎儿心律失常的方法，

因其技术成熟、可靠性高、经济便捷[21]。 

4. 治疗及预后 

对于 NLE 患者来说，大多数症状是暂时的，只有心脏受损是一个长期问题。目前尚无有效的治疗方

法来应对 III 度房室传导阻滞(CHB)造成的心脏损害，严重情况下可能需要安装心脏起搏器[22]，可以通

过锻炼来改善缓慢的心率，不过需要监测抗体引起的心脏问题的风险。定期进行随访和提供心理支持也

是至关重要的。研究表明，使用羟氯喹(HCQ)可以有效降低 CHB 的复发率[23] [24] [25] [26] [27]。针对抗

SS-A 和抗 SS-B 阳性的孕妇，在妊娠初期给予 HCQ 治疗可能是一个有效的策略。因此，在孕妇中预防先

天性房室传导阻滞的发生时，可以考虑使用 HCQ 治疗。怀孕期间，特别是在怀孕 16~24 周时，进行产前

超声等检查非常重要，以便及早发现房室传导阻滞。一旦这种情况被确认，及时采取产前干预措施是必

要的，例如使用地塞米松、硫酸羟氯喹、丙种球蛋白以及血浆置换等治疗方法，以确保胎儿的健康[24]。

https://doi.org/10.12677/acm.2024.1441338


谭术军，努尔亚·热加甫 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2024.1441338 2629 临床医学进展 
 

静脉注射免疫球蛋白(IVIG)在治疗儿童系统性红斑狼疮(SLE)中被广泛使用，尤其在危重症患者中效果更

为显著[28] [29]，根据欧洲指南的建议，IVIG 可向所有危重症儿童 SLE 患者推荐，表明 IVIG 是一种有

效的治疗选择[29]。在张利等人的研究中，他们选取了 45 例新生儿红斑狼疮(NLE)患者，研究了 2010 年

1 月至 2020 年 12 月间对他们进行静脉注射人免疫球蛋白(IVIG)治疗的效果。研究结果表明，IVIG 治疗

可以显著改善患者的皮疹、肝功能损伤和发热等症状，但在处理血小板减少和Ⅰ度房室传导阻滞方面效果

不尽如人意。总的来看，IVIG 在治疗儿童 SLE 方面显示出一定的疗效，因此可以被认为是一种有效的治

疗选择[30]。 

5. 结语 

文献指出，一些患者可能出现罕见症状，这可能是 NLE 的症状之一。因此，当出现这些罕见症状时，

应该考虑到可能是 NLE。心室传导阻滞是新生儿狼疮最严重的并发症之一，会导致心脏功能异常。因此，

每位孕妇都应该接受抗核抗体测试，以便早期发现和治疗 NLE，不管有无症状。大部分新生儿狼疮的症

状通常在出生后才会显现出来，因此目前唯一的诊断方法是通过胎儿超声心动图检查来观察心脏传导系

统是否异常，以确定是否存在 NLE。推广孕期服用羟氯喹可能有助于预防 NLE 的发生。尽管 NLE 的诊

断有一定困难，但疾病标志物在诊断和预测 NLE 方面非常重要。为了提供更准确、及时的诊断和干预措

施，需要进一步研究 NLE 的诊断和治疗。 
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