
或＞（ ＋ ）。

【诊断标准】

美国风湿病学会制定的系统性红斑狼疮（

）诊断标准：

颊部红斑遍及颊部或高出皮肤的固定性红斑，

常不累及鼻唇沟部位。

盘状红斑隆起的红斑上覆有角质性鳞屑和毛

囊栓塞，且病灶可有萎缩性癜痕。

光过敏。

口腔溃疡口腔或鼻咽部无痛性溃疡。

关节炎非侵蚀性关节炎，累及两个或两个以上

的关节，关节肿痛或渗液。

浆膜炎

①胸膜炎一胸痛、胸膜摩擦音或心包渗液。

②心包炎一心电图异常，心包摩擦音或心包渗液。

肾脏病变

①蛋白尿，

②管型一可为红细胞、血红蛋白、颗粒管型或混合管



抗体阳性。

抗体阳体。

代谢紊乱，如尿毒症、酮症酸中毒或电解质紊乱所致。

血液学异常

①溶血性贫血伴网织红细胞增多。

②白细胞＜

③淋巴细胞＜

（除外药物影响）。④血小板＜

免疫学异常

①狼疮细胞阳性。

②抗

③抗

④梅毒血清试验假阳性。

免疫荧光抗核抗体阳性，还可有补体

皮肤狼疮带试验（非病损部位）或肾活检阳性。

项中具备上述 项或 项以上者可以确诊。

【鉴别诊断】

化（ ）及多发性肌炎（

本病主要应与混合结缔组织病（

，类风湿关节炎（

鉴别（表 。

）进行

，系统性硬

降低，

神经系统异常抽搐或神经症状，除外非药物或

型。



）分两大临床类型：局限性硬皮病和系

）又名硬皮病系统性硬化病（

统性硬皮病。

一、局限性硬皮病（

【诊断标准】

儿童和青年女性多见。

有界限清楚的斑块状或线状硬皮病损。

无系统性硬皮病典型血清学和内脏受累表现。

【鉴别诊断】

局限性硬皮病的皮肤损害应与下列疾病鉴别（表

此为试读,需要完整PDF请访问: www.ertongbook.com



指端骨质吸收。④肺纹理增粗或见小的

【诊断标准】

以 岁多见，女性发病较多。

手指及掌指关节及以上皮肤对称性增厚、绷紧和

硬化，这类病变可累及整个肢体、面部、颈及躯干。患者

手指伸屈受限、面部表情固定、张口闭口困难，胸部紧束

感。

内脏受累病症常见有食管受累所致吞咽困难；

心脏受累表现为心肌炎、心包炎或心内膜炎；肺部受累可

发生广泛性肺间质纤维化；肾脏受累可发生硬化性肾小

球炎。少数病例有多神经炎。

左右，

模糊、数目减

血沉增快、荧光抗核抗体阳性率

抗体阳性。甲皱微循环示毛细血管

牙周膜增宽。

少、血流迟缓，多伴有出血点。

线检查 食管、胃肠道蠕动

减少或消失。

囊状改变。⑤软组织内有钙盐沉积阴影。



，若无第 项，项者，可能为

【诊断标准】

）和皮肌炎（多发性肌炎（

等提出的诊断标准。）的诊断可参照

肢带肌（肩 带肌、骨盆带肌和四肢近端肌肉）和

颈前屈肌呈现对称性软弱无力，有时伴吞咽困难和呼吸

肌无力。

肌肉活检示病变的横纹肌纤维变性、坏死、被吞

噬、再生及单核细胞浸润等。

）等增高。血清肌酶（如

肌电图有肌源性异常。

皮肤特征性皮疹，包括上睑紫红色和眶周为中心

的水肿性紫红色斑；掌指关节和指间关节伸面的

毛细血管扩张性红斑；膝肘关节伸面、上胸丘疹；甲根皱

”字区鳞屑性红斑皮疹和面部皮肤异色病样改变。

判定标准：

：符合前确诊 项以及第 项标准。确诊

项，但无第 项标准。可能 ：符合

前 项及第

：符合前

项中的

则可能为

【鉴别诊断】

多发性肌炎和皮肌炎与系统性红斑狼疮和风湿性多

肌痛、重症肌无力、进行性肌营养不良等相鉴别，见表

、表、表





脂膜炎（ ）好发于

【诊断标准】

岁女性。

皮 下 结 节 成 批 发 生 以上、中等硬

度、境界清楚的皮下结节，与皮肤粘连，有触痛或自发痛。

好发于四肢，尤其是下肢，对称分布。经数周、数月结节

～ 　　　

此为试读,需要完整PDF请访问: www.ertongbook.com



可自行消退。留有局部皮肤凹陷及色素沉着。结节每隔

数周或数月反复发作。

发热常与皮肤结节的出现伴行，热型不定，持续

周。还可有乏力、食欲减退、肌肉和关节疼痛。

可侵犯内脏脂肪而出现相应的症状。

组织病理

①急性炎症期：脂肪变性坏死，嗜中性白细胞为主的

炎症浸润。

②巨噬细胞期：病变区出现大量泡沫细胞，嗜中性粒

细胞减少或消失。小血管增生，其内膜肿胀。

③纤维化期：浸润细胞减少、消失，胶原纤维大量增

生致纤维化。

【鉴别诊断】

本病需与结节性红斑、硬结性红斑、皮下脂质肉芽肿

病等鉴别。

①结节性红斑：春秋季好发。结节多局限于小腿伸

侧，疼痛及红肿明显，不破溃，消退后局部无凹陷萎缩。

无内脏损害，全身症状轻微。

②硬结性红斑：慢性经过，结节暗红色，位于小腿屈

侧，破溃后形成穿凿性溃疡。组织病理系结核性肉芽肿。

③皮下脂质肉芽肿病：多见于儿童，结节散在，消退

后无萎缩和凹陷，无自发痛或仅有轻压痛，无发热等全身

症状。

（丁国瑾）



若继发于自身免疫性疾可分为原发性和继发性。

抗磷脂综合征（

，若无任何免疫性疾病则称为原发病者称为继发性

性

【诊断标准】

多发生于年轻女性患者。

癫

血栓形成、习惯性流产、神经症状（脑卒中发作、

等）、肺动脉高压症、皮肤受累（网状青斑、下肢溃疡、

皮肤坏死、肢端坏疽）。

实验室检查

）阳性。①抗磷脂抗体（

）阳性。

）阳性。

②抗心磷脂抗体（

③狼疮抗凝物质（

试验阳性。

【鉴别诊断】

抗磷脂综合征主要与血栓性血小板减少性紫癜

）进行鉴别，见表

。



是一种外分泌干燥综合征（

受累，称为原发性

腺受累为主的系统性自身免疫性疾病，如仅有外分泌腺

，若同时伴有其他免疫性风湿病损

害或继发于此类疾病者，称之为继发性

【诊断标准】

个月以上的眼干涩感，或眼有异物感，或每

干燥综合征的诊断参考欧洲诊断标准（

有

日需用

个月以上的口干症，或进食时需用水送下，

次以上的人工泪液。

有

或角膜染色指数

或反复出现持续不退的腮腺肿大。

滤纸试验 为阳

性。

灶性淋巴细胞浸润下唇 膜活检显示≥



抗体阳性。

项中至少

抗

凡具备上述

阳性者。

项，并除外另一结缔组织

病、淋巴瘤、艾滋病、结节病、移植物抗宿主病则可诊断原

发性

另有

。

或，已有某一肯定的免疫风湿病同时有上述

中的两项阳性则诊断为继发性

【鉴别诊断】

干燥综合征主要与肾小管酸中毒等进行鉴别，见表

腮腺造影、唾液腺核素扫描、唾液流率有任一项

为阳性。

此为试读,需要完整PDF请访问: www.ertongbook.com



种结缔组织并与其近缘疾病之

）亦称重叠结缔组织重叠综合征（

病，诊断要点如下。

同时或先后出现两种或两种以上的结缔组织病，

并可均满足各自的诊断标准。

可有系统性红斑狼疮与原发性重叠综合征重

叠；原发性重叠综合征与多发性肌炎或皮肌炎重叠；系

统性红斑狼疮与多发性肌炎重叠；系统性红斑狼疮与

类风湿关节炎重叠；系统性红斑狼疮与结节性多动脉

炎重叠等。

也可出现上述

间的重叠，如与贝赫切特（白塞）病、干燥综合征、脂膜炎

或韦格纳肉芽肿病之间的重叠，还可出现与慢性淋巴细

胞性甲状腺炎（桥本甲状腺炎）、溶血性贫血等自身免疫

性疾病之间的重叠。有时可出现上述疾病之间的移行与

转化。

重叠综合征较单一结缔组织疾病病情重，表现复

杂，治疗效果差，预后不良。

（王金铠）

混合性结缔组织病（

【诊断标准】



，发病年龄以女性发病率高，约占

岁左右居多。

缓慢发病，系自身免疫性疾病。有人认为与遗

传、病毒感染有关。

发病初期常有发热，雷诺现象和双手肿胀或指端

硬化，关节及肌肉病变多见。常合并多脏器受损表

现。

有弥漫性结缔组织病的临床特点。患者常兼有

红斑狼疮，皮肌炎或多发性肌炎和硬皮病，类风湿关节炎

等混杂症状，而难以确诊属于哪一种疾病。

血清学检查

）抗体

①血清高滴度免疫荧光抗核抗体呈斑点状。

②高滴度核酸酶敏感的可提取核抗原（

：（血凝法＞

抗体阳性。③免疫扩散法示核糖核蛋白（

【鉴别诊断】

、硬混合性结缔组织病需与系统性红斑狼疮（

皮病、多发性肌炎或皮肌炎及重叠综合征作鉴别，见表

。



病。

周以上，以弛张热为主。

【诊断标准】

病（成人

人

病为特征，多见于儿童，称

病。

发 热 高 热 持 续

伴有寒战、全身不适、食欲低下。少数呈不规则低热。

皮疹复发性一过性向心性橙红色斑丘疹，多随

高热而出现，热退而消隐。

关节症状部分患者在发病时出现一过性关节

炎，多数病例在发病数周甚至数年后出现慢性多发性关

节炎，以大关节为主，小关节也可受累，多呈对称性。

）以全身性急性起

岁后发病者称成



病应与败血症、风湿热、系统性红斑狼疮

其他系统损害主要表现有肝、脾及周围淋巴结

肿大，肝功能异常。少数出现心包炎、心肌炎、胸膜炎、肌

痛、肌肉萎缩。

白细胞计数增高伴核左移，血沉增快，血培养阴

性。

抗生素治疗无效而肾上腺皮质激素可使症状缓

解。

【鉴别诊断】

成人

）及淋巴瘤相鉴别，见表





患者可无晨僵，或晨僵不足

线改变（至少有骨质疏松及关节间隙

【诊断标准】

）目前多

年推荐的分类标准。有下列

类风湿性关节炎（

采用美国风湿病学会

项之

，病程至少

项可诊断

晨僵≥

个以上关节肿胀。个或

腕、掌指、近端指间关节肿胀。

对称性关节肿胀。

类风湿结节。

类风湿因子阳性。

手指关节

周。

狭窄）。

周。

但我国少部分

病程不足

【鉴别诊断】

类风湿性关节炎主要与强直性脊柱炎进行鉴别，同

时也应与其他伴有皮下结节和类风湿因子阳性的疾病相


