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摘  要 

目的：报道一例嗜酸性肉芽肿性多血管炎(eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, EGPA)合并

非结核分枝杆菌病，分析其临床表现、诊断标准、治疗方法，结合文献分析其临床特点。方法：回顾性

分析广州市第十二人民医院2021年11月8日收治临床表现最终诊断为嗜酸性肉芽肿性多血管炎的患者。

以“嗜酸性肉芽肿性多血管炎”为检索词，检索2021年1月1日至2023年12月31日期间发表在PubMed、
中国知网、万方数据库、中华医学期刊全文数据库的病例报道，共获得文献71篇，其中外文62篇，中文

9篇。结果：包括本病例在内共有72例，男性40例，平均年龄(53.9 ± 14.28)岁；女性32例，平均年龄

(57.63 ± 17.69)岁；中位年龄58岁。其中c-ANCA、p-ANCA均阳性7例，c-ANCA、p-ANCA均阴性46例，

单纯c-ANCA阳性7例，p-ANCA阳性12例，60例有病理结果支持。主要临床表现：哮喘、鼻窦炎、神经

炎、嗜酸性粒细胞增多、IgE升高，对治疗敏感。结论：EGPA是罕见多系统炎症性疾病，发病率低，常

因表现不特异而被误诊。关键是，在使用糖皮质激素之前，该病具有普遍致命性，50%未经治疗的患者

在血管炎发作后3个月内死亡。自从全身性糖皮质激素的广泛应用以及选择性应用免疫抑制剂治疗病情

较重的患者，EGPA患者的预后已显著改善。 
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Abstract 
Objective: This paper aims to report a case of eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA) 
complicated by nontuberculous mycobacterial disease, analyze its clinical manifestations, diagnos-
tic criteria, and treatment methods, and review its clinical characteristics in light of the literature. 
Methods: A retrospective analysis was conducted on a case admitted to Guangzhou Twelfth People’s 
Hospital on November 8, 2021, whose clinical manifestations ultimately led to a diagnosis of eosin-
ophilic granulomatosis with polyangiitis. Using “eosinophilic granulomatosis with polyangiitis” as 
the search term, case reports published between January 1, 2021, and December 31, 2023, in Pub-
Med, CNKI, Wanfang Database, and the Chinese Medical Journal Full-text Database were retrieved. 
A total of 71 articles were obtained, including 62 in foreign languages and 9 in Chinese. Results: 
Including the present case, a total of 72 cases were analyzed. Among them, there were 40 males with 
a mean age of 53.9 ± 14.28 years, and 32 females with a mean age of 57.63 ± 17.69 years (median 
age: 58 years). Both c-ANCA and p-ANCA were positive in 7 cases, both negative in 46 cases, c-ANCA 
alone positive in 7 cases, and p-ANCA alone positive in 12 cases. Pathological results supported the 
diagnosis in 60 cases. The main clinical manifestations included asthma, sinusitis, neuritis, eosino-
philia, elevated IgE, and sensitivity to treatment. Conclusion: EGPA is a rare multisystem inflamma-
tory disease with low incidence. It is often misdiagnosed due to nonspecific manifestations. The key 
point is that before the use of glucocorticoids, the disease is generally fatal, with 50% of untreated 
patients dying within three months of vasculitis onset. Since the widespread application of systemic 
glucocorticoids and the selective use of immunosuppressants in severely ill patients, the prognosis 
of EGPA patients has significantly improved. 
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1. 引言 

嗜酸性肉芽肿性多血管炎(eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, EGPA)是罕见的多系统炎症性

疾病，属于抗中性粒细胞胞质抗体(ANCA)相关血管炎(AAV)的一种。以前称作 Churg-Strauss 综合征(CSS)
或变应性肉芽肿血管炎，是一种以变态反应性鼻炎、哮喘和外周血嗜酸性粒细胞显著增多为特征的多系

统疾病[1]-[6]。国际最新数据显示，其年发病率估计在每百万分之 0.5 至 4.2 例之间，患病率只有

10.7~13/100 万[7]。常因表现不特异而被误诊。现报道 1 例嗜酸性肉芽肿性多血管炎合并非结核分枝杆菌

病患者，以提高临床医生对该病的认识。 

2. 临床资料 

2.1. 一般资料 

患者男性，69 岁。因“维持性血液透析 1 年余，反复气促 3 月”于 2021 年 11 月 8 日收治入院。2020
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年因血肌酐升高在深圳某医院血液透析治疗，发现血清免疫固定电泳异常克隆的免疫球蛋白(IgG-λ 型 M
蛋白阳性)，无器官累及证据。患者于 2021 年 8 月因反复气促在当地多家医院住院治疗。2021 年 10 月 12
日再次因气促 1 月余在广州市某医院肾内科住院，查：血常规：白细胞、嗜酸性粒细胞增多。胸片：1) 
双肺纹理增粗，双肺可见斑片、絮状、大片状密度增高模糊影，以双中下肺为主，双肺门浓密，所见考虑

双肺渗出；2) 胸腔积液。胸部 CT：双侧大量胸腔积液，肺受压含气不全，以双肺渗出水肿为主，待排合

并炎症。胸腔积液常规提示漏出液。胸腔积液培养 + 涂片(需氧)：未找到细菌、真菌及抗酸杆菌，胸腔

积液肿瘤标志物检测阴性。既往有慢性鼻炎 1 年。 

2.2. 查体 

入院查体：双肺呼吸音粗，右下肺呼吸音降低，双肺可闻及少量干湿啰音，心前区无隆起，心界向

左扩大，心率 70 次/分，律齐，二尖瓣听诊区可闻及 2~3/6 级喷射样杂音。 

2.3. 入院相关检查 

2021 年 11 月收治入我院后，辅助检查：血常规：嗜酸性粒细胞比值 18.7%，嗜酸性粒细胞绝对值

1.38*109/L。尿常规：尿蛋白 2+，生化：CRP 79.08 mg/L，PCT 2.12 pg/ml，Pro NT-BNP > 35,000 ng/L，
ESR：90 mm/h，尿素 22.72 mmol/L，肌酐 742 μmol/L。血清 T-spot 阳性，PPD 试验阴性。过敏原吸入－

食物组 28 项检测：螨虫阳性。寄生虫全套：弓形虫 IgG 抗体阳性，弓形虫 IgM 抗体阴性。单纯疱疹病毒

I 型 IgM，单纯疱疹病毒 II 型 IgM 阴性，巨细胞病毒、风疹病毒阴性。痰培养(一般菌 + 真菌)：阴性。

痰抗酸杆菌涂片显微镜检：未找到抗酸杆菌。免疫 + 补体 + 风湿八项：免疫球蛋白 E (IgE) 2709.00 ng/ml。
余均在正常范围。免疫固定电泳：发现异常单克隆条带，单克隆免疫球蛋白类型为 IgG-λ型，提示 M 蛋

白阳性。免疫固定电泳：发现异常单克隆条带，单克隆免疫球蛋白类型为 IgG-λ型。流式免疫表现型：白

血病/淋巴瘤微小残留病变细胞检测阴性，骨髓中可见约 0.34%浆细胞。白血病/淋巴瘤微小残留病变细胞

检测(16CD)：可见 0.34%浆细胞。骨髓活检：镜下骨髓细胞增生轻度低下，造血组织占 25%左右。造血

细胞三系均有所减少，以中晚幼细胞为主，粒红比例为 2:1，嗜酸性粒细胞稍多，巨核细胞较少。血细胞

(骨髓象)形态学分析报告(图 1)：骨髓增生明显活跃，嗜酸性粒细胞增多(占 19.5%)；血片嗜酸性粒细胞比

例增高，占 35%。染色体：共分析 30 组核型，未发现异常克隆。人类白血病抗原 B27 基因测定阴性。肿

瘤标志物提示：糖类抗原 CA125：51.05 u/ml。胸部 CT：1) 考虑双肺肺水肿并右下肺炎症；2) 双侧胸腔

少量积液。 

2.4. 诊断及治疗 

入院诊断：1) 慢性肾衰竭；2) 高血压病 3 级(极高危组)；3) 胸腔积液；4) 嗜酸性粒细胞增多症；

5) 单克隆异常免疫球蛋白血症；6) 肺部感染。入院后予以美罗培南 0.5 g 静脉滴注 q12h 抗感染治疗 4 天

后，复查胸部 CT：1) 双肺肺水肿并左肺炎症较前进展；2) 右侧少量胸腔积液较前吸收，左侧胸腔少量

积液大致同前。行右侧胸腔穿刺，胸腔积液沉渣石蜡包埋(图 2)：镜下见较多纤维素渗出，可见大量嗜酸

性粒细胞、中性粒细胞、单核细胞和一些间皮细胞。肺泡灌洗液、胸腔积液 T-spot 检测：阳性。胸腔积

液 TNPseq 宏基因组 + 靶向测序检测：检出胞内分枝杆菌。副鼻窦 CT 提示左侧上鼻窦炎症。血管炎 4
项检测：MPO-ANCA：1.93 AU/ml，PR3-ANCA：46.7 AU/ml。胸腔积液培养、胸腔积液脱落细胞学检查、

肺泡灌洗液结核分枝杆菌核酸检测、肺泡灌洗液一般菌 + 真菌培养：未见异常。胸科医院会诊意见为：

考虑非结核分枝杆菌性胸膜炎。2021 年 12 月 2 日予以阿奇霉素 + 利福平 + 乙胺丁醇及护肝治疗后，

患者出现肝功能受损。2021 年 12 月 10 日肝功能恢复正常后改克拉霉素 + 莫西沙星 + 乙胺丁醇治疗。

患者仍有喘息，2021 年 12 月 27 日复查血常规：嗜酸性粒细胞较前有所下降，血清 T-SPOT：阴性，IgE 
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1874 ng/ml，血管炎 4 项：MPO-ANCA：2.94 AU/ml，PR3-ANCA：49 AU/ml。胸部 CT：右下肺炎症较

前吸收，右侧胸腔少量积液。2022 年 1 月 19 日在抗非结核分枝杆菌治疗的基础上，予以 30 mg 泼尼松

qd、输注免疫球蛋白、孟鲁司特抗白三烯治疗。9 天后患者喘息明显缓解，复查血常规：嗜酸性粒细胞绝

对值(EO#) 0.01*109/L，嗜酸性粒细胞百分比(EO%) 0.10%，血沉 2 mm/h。血管炎 4 项：MPO-ANCA：2.38 
AU/ml，PR3-ANCA：15.7 AU/ml。IgE：671.9 ng/ml。胸部 CT (图 3)：弥漫性渗出较前吸收，胸腔积液较

前明显减少。副鼻窦 CT (图 4)：左侧鼻窦炎症较前吸收。 
 

 
Figure 1. Bone marrow pathology: Numerous eosinophils and multinucle-
ated giant cells are observed (indicated by red arrows) 
图 1. 骨髓病理：可见大量嗜酸性粒细胞、多核巨细胞(红色箭头所示) 

 

 
Figure 2. Paraffin-Embedded cell block of pleural effusion sediment on November 
23, 2021: Numerous eosinophils are observed (indicated by red arrows) 
图 2. 2021 年 11 月 23 日胸腔积液沉渣包埋石蜡：可见大量嗜酸性粒细胞

(红色箭头所示) 

 

 
Figure 3. Comparison of chest CT before and after EGPA treatment: Diffuse patchy 
opacities in both lungs showed significant resolution (indicated by red arrows) 
图 3. EGPA 治疗前后胸部 CT 对比：双肺弥漫斑片阴影明显吸收(红色箭头所示) 
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Figure 4. Comparison of paranasal sinus CT before and after EGPA treatment: Inflam-
mation in the left sinus showed improvement compared to before (indicated by red 
arrows) 
图 4. EGPA 治疗前后副鼻窦 CT 对比：左侧鼻窦炎症较前吸收(红色箭头所示) 

3. 讨论 

本病例独特的临床价值在于，它同时呈现了嗜酸性肉芽肿性多血管炎(EGPA)、非结核分枝杆菌(NTM)
感染与意义未明的单克隆丙种球蛋白病(MGUS)三种相对罕见的疾病状态。其临床过程表现为反复喘息、

嗜酸性粒细胞增多及难治性胸腔积液，而最终确诊延迟的主要原因在于感染(NTM)与潜在的系统性血管

炎(EGPA)相互交织，且伴有浆细胞疾病背景。以下将探讨它们相互之间可能的免疫学联系，并提出相关

的发病机制假设。 

3.1. EGPA 与 NTM 感染：双向免疫调节的复杂性 

EGPA 是一种以嗜酸性粒细胞浸润和抗中性粒细胞胞浆抗体(ANCA)为特征的系统性血管炎。理论上，

Th2 型免疫应答在 EGPA 中占主导，表现为 IL-4、IL-5 和 IL-13 水平升高，促进嗜酸性粒细胞活化和 IgE
产生。然而，分枝杆菌感染(包括 NTM)需要 Th1 型免疫应答(如 IFN-γ、TNF-α介导的巨噬细胞活化)来控

制。两者在免疫学上看似矛盾，本病例却提示二者可能并存，机制假设如下： 
首先，免疫调节失衡导致机会性感染。EGPA 患者接受的糖皮质激素或免疫抑制剂治疗(即使剂量较

低)可能抑制 Th1 型免疫，导致潜伏或环境中的 NTM 发生临床感染。本病例中的 NTM 感染可能不是独

立事件，而是 EGPA 相关免疫功能紊乱或治疗所致的“机会性”感染。 
其次，EGPA 相关的固有免疫缺陷。嗜酸性粒细胞在分枝杆菌感染中具有双重作用。一方面，嗜酸性

粒细胞可通过释放毒性颗粒蛋白和形成胞外诱捕网(EETs)对抗分枝杆菌；另一方面，过度活化的嗜酸性

粒细胞可能损伤组织、重塑微环境，反而有利于非典型病原菌的定植。嗜酸性粒细胞产物可抑制巨噬细

胞的杀菌功能，从而为 NTM 提供生存优势。本病例中明显升高的嗜酸性粒细胞水平可能反映了这种有

害的免疫偏移。 
最后，NTM 感染作为 EGPA 的触发因素。感染是血管炎已知的诱发或加重因素。分枝杆菌抗原可能

通过分子模拟或超抗原机制激活 T 细胞和 B 细胞，诱发抗内皮细胞或抗中性粒细胞抗体的产生，从而触

发或激活 EGPA。本病例在 NTM 感染背景下出现 EGPA 全身表现，不能排除感染扮演了“二次打击”的

角色。 

3.2. MGUS 与 EGPA/NTM 的潜在联系 

MGUS 是一种无症状的浆细胞增殖状态，但其存在可能影响免疫网络。本病例中 MGUS 的临床意义

值得关注，可能存在以下几种关联假设： 
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第一，免疫调节异常的共同土壤：EGPA、NTM 易感性和 MGUS 均可能与免疫系统的老化或失调相

关(免疫衰老)。某些细胞因子基因多态性(如 IL-4、IL-10、TNF-α)可同时增强 Th2 应答、降低抗分枝杆菌

免疫及促进 B 细胞克隆性增生。本病例可能是这种多向性免疫调控障碍的临床表现。 
第二，单克隆蛋白对免疫应答的调控：MGUS 产生的单克隆免疫球蛋白可能具有免疫调节功能，例

如与嗜酸性粒细胞表面受体结合，增强其生存或效应功能；或抑制巨噬细胞对 NTM 的吞噬和呈递。部分

单克隆蛋白具有细胞因子样活性或抗炎特性，但本病例中未检测到这种直接作用，需要进一步的血浆学

或功能学研究加以验证。 
第三，对预后的叠加效应：MGUS 本身不引起症状，但若同时存在 EGPA 和慢性 NTM 感染，可能

导致更持久的抗原刺激和慢性炎症，从而增加MGUS向多发性骨髓瘤或其他淋巴增殖性疾病转化的风险。

对这一患者进行长期血清单克隆蛋白监测具有必要性。 

3.3. 对本病例诊断延迟的反思与临床启示 

本病例中，NTM 感染的临床症状(咳嗽、胸腔积液、影像学浸润)与 EGPA 肺部受累完全重叠，且二

者均可出现嗜酸性粒细胞升高、CRP 和 PCT 升高(尽管典型寄生虫或过敏性疾病中 PCT 正常，但 ANCA
相关性血管炎活动期可能出现 PCT 假性升高)。因此，单凭这些指标无法区分感染与疾病活动。关键教训

是：嗜酸性粒细胞增多背景下的肺部病变，即便高度怀疑 EGPA，也必须常规排查 NTM 及其他机会性病

原体，尤其是在有免疫异常背景(包括 MGUS)或既往使用糖皮质激素的患者中。 

4. 结论 

本病例支持以下发病机制假设：存在一种先天性的或获得性的免疫调节偏移(可能与 MGUS 相关的

免疫背景有关)，导致 Th2 型免疫占优，促进了 EGPA 的易感性；同时 Th1/巨噬细胞免疫功能相对不足，

导致了 NTM 的慢性感染。这两种病理过程相互叠加，形成了治疗困难和诊断迷惑的复杂临床表型。本病

例对现有文献的挑战在于：目前罕见报道 EGPA、NTM 和 MGUS 三者并存。它提示我们在面对嗜酸性粒

细胞增多、胸腔积液和 IgE 升高时，应拓宽鉴别诊断思路，将感染(尤其是 NTM)和浆细胞疾病纳入评估，

并避免将 EGPA 简单视为孤立事件。尽管全球肺部 NTM 病例的发病率和患病率呈增长趋势，这与一系

列潜在的健康状况有关，例如免疫抑制、年龄、性别和既往肺部疾病史[8]。有研究显示，1997~2003 年

间，北美的 NTM 病例患病率从每年 9.1 例增加到 14.1 例/100,000 人/年[9]。我国 1990 年全国第三次结核

病流行病学抽样调查显示 NTM 感染率 15.4%，NTM 分离率为 4.9%。该病例是在 EGPA 基础上合并了非

结核分枝杆菌感染。其次，患者嗜酸性粒细胞、IgE 升高，累及呼吸系统，才考虑 EGPA 的诊断。经过副

鼻窦 CT 检查，结合骨髓活检及胸腔积液沉渣包埋检查，提示大量嗜酸性粒细胞浸润等结果，符合 1990
年美国风湿病学会(American College of Rheumatology, ACR)的嗜酸性肉芽肿性多血管炎(EGPA)分类标准：

反复喘息、胸闷及呼吸困难等症状，考虑哮喘样发作，除了无单发或多发神经病变，其他 5 项均符合，

评分大于 6 分，诊断 EGPA 成立。 
EGPA 的诊断标准是参照 ACR 标准(首选，表 1)和 Lanham 标准(表 2)。ACR 在 1990 年为确诊血管

炎的患者制定了 6 条 EGPA 分类标准。以至少符合其中 4 条来诊断 EGPA 的敏感性是 85%，特异性是

99.7%。2018 年《嗜酸性肉芽肿性多血管炎诊治规范多学科专家共识》[10]特别提出：该标准中的第一条

“哮喘”的真正含义是指哮喘样表现，包括喘息、胸闷及呼吸困难。该共识提出 EGPA 可分为局限型和

全身型两种。满足 1990 年 ACR 制定的 6 条标准中的至少 4 条，且仅有肺部和呼吸系统受累(包括耳鼻喉)
的 EGPA 患者，称为局限型 EGPA。若满足 1990 年 ACR 制定的 6 条标准中的至少 4 条，有至少 2 个及

以上器官受累者，则为全身型 EGPA。局限型 EGPA 可以转化为全身型 EGPA。2022 年 ACR 和欧洲抗风
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湿病联盟(EULAR)修订了 EGPA 的分类标准(表 3)，从传统的六选四标准变成 7 项评分评估分值[11]。在

排除类血管炎后，总分 ≥ 6 分，诊断为中小血管炎的患者可被归类为 EGPA，敏感性 85% (95% CI 77% 
to 91%)特异性 99% (95% CI 98% to 100%)。患者无论是参照 ACR 1990 年分类标准还是 2022 年分类标

准，总得分 ≥ 6 分，均符合 EGPA 的诊断。 
 
Table 1. ACR classification criteria for eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA) in 1990 
表 1. 1990 年 ACR 嗜酸性肉芽肿性多血管炎(EGPA)分类标准 

标准 定义 

哮喘 喘息病史或呼气相弥漫高调的啰音 

外周血嗜酸性粒细胞(EOS)增多 >10% 

单发或多发神经病变 由系统血管炎引发的单神经或多发性单神经病变或多神经病变(手套/袖套

样分布) 

肺非固定性浸润影 影像学检查提示游走性或短暂性肺部浸润影(不包括固定性浸润影) 

鼻窦病变 鼻窦疼痛或压痛，鼻窦影像学提示鼻窦透亮度下降 

活检提示血管外 EOS 浸润 活检结果(包括动脉、小动脉、小静脉)显示血管外大量 EOS 浸润 

注：如果符合 6 项标准中的 4 项，则诊断 EGPA。 

 
Table 2. Lanham criteria 
表 2. 兰哈姆标准 

哮喘(Asthma) 

外周血嗜酸性粒细胞计数峰值 > 1.5 × 106/cc 

累及 ≥ 2 肺外器官的全身性血管炎 

注：应满足所有 3 项标准才能诊断 EGPA。 

 
Table 3. 2022 ACR/EULAR EGPA classification criteria 
表 3. 2022 年 ACR/EULAR EGPA 分类标准 

7 项标准 得分 

阻塞性气道疾病 +3 

鼻息肉 +3 

多发性单神经炎或运动神经病 +1 

嗜酸性粒细胞 ≥ 1 (*109/L) +5 

血管外嗜酸性粒细胞为主的炎症/骨髓嗜酸性粒细胞增加 +2 

镜下血尿 −1 

cCANCA 或 PR3-抗体阳性 −3 

注：在已有小血管/中型血管血管炎的诊断下使用，将 7 项标准分数相加；EGPA 分类需要总分 ≥ 6 分。 

 
EGPA 的治疗和预后取决于疾病的严重程度、受累的器官、病情是否活动等因素。临床诊断 EGPA

后，应评估患者有无可能的肾脏、心脏、消化道或周围神经受累，因为这些与预后不良有关。目前已开

发出 2 个评分系统可评估 EGPA 和其他血管炎患者的血管炎活动度，分别是“五因子评分”(five-factor 
score, FFS) (表 4)和伯明翰血管炎活动度评分(Birmingham Vasculitis Activity Score, BVAS)。这些评分系统
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用于指导初始治疗。FFS 最初在 1996 年制定[7]，于 2011 年修订[12]。每项因素计 1 分。FFS 评分范围为

0~2 分，不存在任何因素为 0 分，存在 1 项因素为 1 分，存在≥2 项因素为 2 分。五因子评分(FFS)旨在评

估 EGPA 和其他全身性坏死性血管炎患者在诊断时的预后，以 5 年死亡率为指标，相比于评分较高的患

者，评分较低的患者预后更好[13]。大多数死亡源于疾病血管炎期的并发症，最常见的死因为：心力衰竭

和/或心肌梗死、脑出血、肾衰竭、消化道出血、哮喘持续状态。在“五因素”中，心脏受累、消化道疾

病以及年龄 ≥ 65 岁似乎都是预后不良的最强指标。心脏受累是 EGPA 相关死亡的主要原因[14]。 
 
Table 4. Five-factor score 
表 4. 五因子评分 

风险因素 评分 

年龄 > 65 岁 +1 

存在有症状的心功能不全 +1 

存在严重的胃肠道受累(如肠穿孔、出血、胰腺炎等) +1 

存在肾功能不全(肌酐 > 150 umo/L) +1 

无耳鼻喉症状  

 
EGPA 总体治疗方案分为诱导缓解和维持治疗 2 个阶段，标准治疗使用激素和(或)免疫抑制剂，激素

(GC)是 EGPA 治疗的基础药物，诱导治疗阶段建议起始剂量 1 mg/kg/天(泼尼松)，4~6 周后逐渐减量。然

而，使用标准方案治疗的患者复发率仍较高，长期使用 GC 导致各种不良反应，如骨质疏松、糖尿病、高

血压等[15] [16]。大多数 EGPA 患者单用糖皮质激素治疗便可得到缓解。心脏、肾、消化道或中枢神经系

统受累的患者通常需要加用免疫抑制剂治疗。长期使用免疫抑制剂导致一系列不良反应，如淋巴细胞减

少、中性粒细胞减少、出血性膀胱炎、皮疹等。2021 年美国 ACR 和 2022 年欧洲 EGPA 治疗共识均强调

了靶向药使用的价值。2021 年 ACR 发布了 EGPA 治疗关键建议的更新，生物靶向制剂在 EGPA 治疗中

具有重要地位。根据治疗靶点的不同，目前常见的治疗 EGPA 的生物制剂包括抗 CD20 单抗(利妥昔单

抗)、抗 IL-5/IL-5R 单抗(美泊利珠单抗、瑞利珠单抗、贝那利珠单抗)、抗 IgE 单抗(奥马珠单抗)。 
以“嗜酸性肉芽肿性多血管炎”为检索词，检索 2021 年 1 月 1 日至 2023 年 12 月 31 日期间发表在

PubMed、中国知网、万方数据库、中华医学期刊全文数据库的病例报道，共获得文献 71 篇，其中外文

62 篇，中文 9 篇。包括本病例在内，共有 72 例，男性 40 例，平均年龄 53.9 ± 14.28 岁；女性 32 例，平

均年龄 57.63 ± 17.69 岁；中位年龄 58 岁。其中单纯 c-ANCA 阳性 7 例，p-ANCA 阳性 12 例，c-ANCA、

p-ANCA 均阳性 7 例，c-ANCA、p-ANCA 均阴性 46 例；60 例有病理结果支持。主要临床表现：哮喘、

鼻窦炎、神经炎、嗜酸性粒细胞增多、IgE 升高，对治疗敏感(表 5)。 
 

Table 5. Clinical characteristics, treatment and prognosis of 72 cases of eosinophilic granulomatosis with polyangiitis 
表 5. 72 例嗜酸性肉芽肿性多血管炎病例的临床特征、治疗与预后比较 

组别 性别 哮喘 鼻窦炎 IgE 神经炎 病理 c-ANCA p-ANCA 治疗 预后 

 男 女 无 有 无 有 无 有 无 有 无 有 无 有 无 有 激素 联合 缓解 死亡 

英文 
文献 32 30 5 57 21 41 32 29 25 37 10 52 50 12 44 18 11 51 59 3 

中文 
文献 8 2 2 8 2 8 4 6 8 2 2 8 8 2 9 1 1 8 10 0 

百分率
(%) 55.5 44.4 9 90.2 31.9 68.0 50.0 48.6 45.8 54.1 16.6 83.3 80 19.4 73.6 26.3 16.6 81.9 95.8 4.17 
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另外，患者存在意义未明的单克隆丙种球蛋白血症(monoclonal gammopathy of undetermined signifi-
cance, MGUS)。MGUS 是一种无临床症状的癌前克隆性浆细胞或淋巴浆细胞增生性疾病，定义为血清单

克隆蛋白(M 蛋白)浓度 > 3 g/L，骨髓单克隆浆细胞 < 10%，且该增生过程中不伴有相关的终末器官损伤，

即溶骨性病变、贫血、高钙血症、肾损害及高黏滞血症。在 50 岁以上的人群中，MGUS 的发生率超过 3% 
[17]。MGUS 有 3 种不同的临床类型：非 IgM 型 MGUS、IgM 型 MGUS、轻链型 MGUS，其中非 IgM 型

MGUS (IgG、IgA 或 IgD 型 MGUS)是最常见的 MGUS 亚型。单克隆丙种球蛋白血症与免疫疾病的关系

已有报道[18] [19]。目前尚不确定这些疾病是发病机制上相关还是仅仅恰巧共存。该患者 1 年前在外院诊

断 MGUS，入院后予以重复骨髓穿刺活检及相关检查，并未发现与增生相关过程的终末期器官损害，考

虑 MGUS 与 EGPA 共存。MGUS 有可能进展为冒烟型(无症状性)多发性骨髓瘤(SMM)，并进一步进展为

症状性多发性骨髓瘤(MM)。MUGS 患者应接受长期随访。 
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