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一 例特发性高嗜酸粒细胞综合征的诊治及文献分析 
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[摘要] 特发性高嗜酸粒细胞综合征(idiopathic hypereosinophilic syndrome，IHES)是一组病因不明、伴多器官损害的相 

对罕见的临床综合征。为提高对IHES尤其是IHES伴神经系统损害的认识，减少误诊、漏诊，提高诊治率，本文通过回顾1例 

以急性多数单神经损伤为首发症状的 IHES病例的诊治经过，复习 IHES伴神经系统损害的最新研究进展，有助于 IHES的诊 

断、鉴别诊断以及治疗。 
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特发性高嗜酸粒细胞综合征(idiopathic hypere— 

osinophilic syndrome，IHES)是一组病因不明、以嗜酸 

粒细胞(eosinophils，EOS)增多为特征，伴多器官损 

害的综合征。现就我科收治的 1例以急性多数单神 

经损伤为首发症状的 IHES病例的诊治经过并结合 

文献加以分析。 

1 病例资料 

患者，男，53岁，以“突发右下肢疼痛、麻木、无 

力伴肌肉萎缩 1月”于2009年 7月3 13收治入院。 

患者于6月 2 13中午突感右膝胀痛，伴右下肢乏力， 

当地医院考虑右膝关节轻度退行性变，予止痛治疗 

无效。右下肢无力症状加重，伴右腿从上至脚趾的 

放射性疼痛和麻感。因症状持续伴肌肉萎缩而转入 

我院。病后食欲稍差，体重减轻(5～6 kg)，小便正 

常，大便次数增加，每日2～3次。患者既往体健，无 

过敏史及家族史。入院体检：患者卧床，神志清楚， 

轻度消瘦。皮肤、心、肺未见异常，全腹肌略紧张，无 

压痛及反跳痛。神经系统检查：右股四头肌、腓肠肌 

及胫前肌轻度萎缩，肌张力略减低，右髋及膝关节肌 

力3级，右足背伸 2级、跖屈 4级，踌趾背伸 2级。 

右大腿及小腿腹侧针刺觉消失，足背以及脚趾背面 

针刺觉减退，右膝、踝及趾关节音叉震动觉和关节位 

置觉消失，右下肢背侧以及鞍区针刺觉存在。右提 

睾反射、膝反射及踝反射(．)，病理征(．)。多次血 

常规示：EOS绝对数 (7．73～7．89)×10 ／L，血红蛋 

白118 g／L，红细胞和血小板计数均正常，外周血白 

细胞分类：分叶核细胞 37％，嗜酸性分叶核细胞 

51％，嗜碱性分叶细胞 2％，成熟淋 巴细胞 9％， 
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成熟单核细胞 1％。外周血中性粒细胞碱性磷酸酶 

染色 98分(35—70分)。c反应蛋白70．9 mg／L。 

肝、肾功能、肌酶谱、免疫球蛋 白、自身免疫抗体系 

列、T细胞重链抗体及血肿瘤标志物均正常。骨髓 

穿刺：骨髓增生活跃 ，粒系：红系为 5．33：1，粒细胞 

系增生活跃 72％，EOS各阶段比例升高，形态未见 

异常，融合基因F1P1L1一PDGFRc~阴性(北京海思特 

生物技术研究所)，骨髓染色体核型分析检查未见 

异常，脑脊液化验正常。肌电图提示右股神经、右腓 

总神经及右胫神经神经源性受损。体感诱发电位提 

示右下肢深感觉通路受累。 

2 治疗经过及随访 

本病例以右下肢疼痛无力和腹痛、腹泻为主要 

临床表现，病后多次血常规显示 EOS绝对数 >7．0 

×10 ／L，诊断为 IHES伴多数周围神经病以及结肠 

炎。在镇痛、B族维生素、营养支持及预防激素副作 

用等治疗的基础上，予甲泼尼龙(1000 mg／d，连续 3 

d；500 mg／d，连续3 d)冲击治疗后，继以泼尼松(60 

mg／d)顿服。治疗 7 d后患者血 EOS比例及绝对数 

均降至正常范围，右下肢疼痛及麻木感减轻，右下肢 

无力症状稳定。1个月后随访，血 EOS计数正常范 

围，患者右下肢疼痛及麻木消失，远端肌力 3级，能 

拄拐行走。泼尼松逐渐减量，并 20 mr,／d维持治疗 

5月后随访，能独立行走。停泼尼松治疗 2月，病情 

未复发。 

3 讨 论 

现行 IHES的诊断标准则由 Chusid等 提出， 

包括：@EOS绝对数高于 1．5×10 ／L，持续6个月 

以上；②排除寄生虫感染、过敏、免疫相关或恶性肿 

瘤等所致的继发性 EOS增多；③多系统及多脏器受 



· 334· ／东南国堕医药2010年7月第 12卷第4期 Military Medical Journal。f Southeast china，Vo1．12，No．4，Ju1．2010 

累的证据。IHES的诊断是排除性诊断，确诊需除外 

多种继发 EOS增多的疾病。这类疾病除 EOS增多 

外，还有原发病相应 的症状和体征。融合基 因 

FlP1L1一PDGFRa阳性有助于慢性嗜酸粒细胞性白 

血病等克隆性嗜酸粒细胞增多症的诊断，且融合基 

因阳性患者伊马替尼治疗有效；而特征性染色体异 

位则有助于慢性髓细胞性白血病和骨髓增生异常综 

合征的诊断。 

Moore等 回顾确诊的IHES的病例发现，神经 

系统受损在 IHES具有特征性，呈急性或亚急性起 

病，根据累及部位而呈现相应的临床表现。中枢神 

经系统受累可表现为急性或亚急性弥漫性脑病，且 

可反复发作；表现为行为异常、认知功能改变及记忆 

缺失等，亦可表现器质性心理综合征、痴呆综合征、 

脑静脉窦血栓形成、脑梗死 、横贯性脊髓炎等 。 

EOS侵犯周围神经引起感觉或运动功能障碍，可表 

现为感觉．运动神经病、多发单神经病、神经根神经 

病或 自主神经病等。神经肌肉活检多发现 EOS浸 

润、血管炎及不同程度的轴索变性或缺失，伴或不伴 

髓鞘变性；受累肌肉呈神经源性萎缩。神经电生理 

检查提示神经性损伤，以轴索损伤为主，表现运动单 

位电位波幅降低，神经传导速度减慢 。 

IHES伴神经系统损伤的治疗首选糖皮质激素 

治疗，初始剂量 1 mg／(kg·d)，外周血 EOS数天后 

即可降为正常，症状控制后减量，并以小剂晕维持治 

疗。一般不主张长期服用，但有报道用甲泼尼龙(4 

mg／a)长达2年者_6 J。糖皮质激素无效或不耐受者 

可选择免疫抑制药物长春新碱或羟基脲 ；也可用 

干扰素(INF)进行免疫调节治疗 ，INF一0【一2b 300 

万 u皮下注射，每周3次，持续数月，可降低 EOS数 

量，并减少激素的用量。 

IHES临床较为少见，可累及多器官，尤其是在 

伴有神经系统损害时，因其临床表现多样，首诊时往 

往难以确诊。因此，临床上遇到 EOS增多合并神经 

系统损害伴或不伴其他系统器官损害的患者，常规 

检查及化验没有找到病因时，不论其起病形式如何， 

应考虑到罕见病 IHES，尽可能行骨髓融合基因、染 

色体等检测，除外克隆性嗜酸粒细胞增多如慢性嗜 

酸粒细胞白血病等，争取早期诊断、早期治疗。 
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