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53例成人Still病临床特征分析及文献复习

李咏1　马科2

　　[摘要]　目的:通过对53例成人Still病例临床资料进行回顾性分析,以提高对该病的诊疗水平。方法:回
顾性分析我院53例成人Still病患者的临床资料、辅助检查和疾病预后转归情况。结果:在回顾性分析中,女性

患者较男性患者例数更多(52.8%vs.47.2%),发生严重并发症如多器官功能损害、噬血综合征等的患者预后较

差。基线降钙素原、白介素-6、C反应蛋白、血沉、白细胞计数、中性粒细胞百分比在不同预后患者之间无明显差

异。预后好患者治疗后铁蛋白水平明显低于预后差患者[(4898±8938)μg/Lvs.(31810±17710)μg/L,P<
0.001],预后好患者在治疗后铁蛋白水平较治疗前明显下降[(4898±8938)μg/Lvs.(14270±19070)μg/

L,P<0.001],预后差患者治疗后铁蛋白水平较治疗前仍持续上升[(31810±17710)μg/Lvs.(15240±22150)

μg/L,P<0.001]。结论:成人Still病是以发热、皮疹、关节疼痛为主要特征的一类疾病,铁蛋白对患者的诊断和

治疗具有较好的预测效果,大部分患者通过治疗预后较好,少部分出现严重并发症的患者预后差。
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　　Abstract　Objective:Toimprovethediagnosisandtreatmentofadultonsetstilldisease(AOSD),weretro-
spectivelyanalyzed53casesofAOSD.Method:Weretrospectivelyanalyzedtheclinicaldata,auxiliaryexamination
andprognosisof53patientswithAOSDinourhospital.Result:Intheretrospectiveanalysis,womenweremore
thanmen(52.8%vs.47.2%),patientswithseverecomplicationssuchasmultipleorgandysfunctionandhemoph-
agocyticsyndromehadpoorprognosis.Therewerenosignificantdifferencesinbaselinelevelofprocalcitonin,inter-
leukin-6,Creactiveprotein,erythrocytesedimentationrate,whitebloodcellcountandneutrophilpercentageinpa-
tientswithdifferentprognosis.Ferritinlevelsofpatientswithgoodprognosisweresignificantlylowerthaninpa-
tientswithpoorprognosisaftertreatment[(4898±8938)μg/Lvs.(31810±17710)μg/L,P<0.001],ferritin
levelsofpatientswithgoodprognosissignificantlydecreasedcomparedtobaseline [(4898±8938)μg/Lvs.
(14270±19070)μg/L,P<0.001],andferritinlevelscontinuedtoincreaseinpatientswithpoorprognosisafter
treatment[(31810±17710)μg/Lvs.(15240±22150)μg/L,P<0.001].Conclusion:AOSDisakindofdisease
characterizedbyfever,rash,jointpain.Ferritinhasgoodpredictiveeffectonthediagnosisandtreatmentofpa-
tients,mostpatientshadagoodprognosis,patientswithseriouscomplicationshadapoorprognosis.
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　　成人Still病(adultonsetstilldisease,AOSD)
是病因不明发病机制尚不清楚的一组临床综合征,
以发热时间长、外周血白细胞升高、多形性皮疹、关
节炎或关节痛、咽痛、内脏损害、淋巴和脾脏肿大为

其主 要 表 现。根 据 目 前 的 文 献 统 计:发 病 年 龄

为14~83岁,好发年龄16~35岁,女性稍多于男

性,分布无种族差异,无地域差异。因其临床症状

酷似
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败血症或感染引起的变态反应,又被称为变应性亚

败血症,1987年以后统一命名为成人Still病〔1-2〕。
由于该病临床表现多样化并且诊断复杂,同时具备

感染性疾病、血液系统某些恶性疾病的特点,诊断

和鉴别诊断存在较难之处,加之临床上滥用抗生素

的现象非常普遍,治疗上不够规范(激素的选择、剂
量和疗程;免疫抑制剂的使用等),因此漏诊、误诊

率高。以往普遍认为此病预后良好,但近年来我院

内科、感染科和ICU 收治的 AOSD患者合并感染

性休克、急性肝衰竭、噬血细胞综合征、ARDS等严

·734·



临床急诊杂志 第18卷

重并发症不在少数,病死率高。因此本文收集了

2012~2016年来我院收治的成人Still疾病患者53
例,并进行了临床资料分析和文献复习,现报告如

下。
1　资料与方法

1.1　一般资料

收集我院内科、感染科、ICU于2012~2016年

收治的53例 AOSD患者,其中男25例,女28例。
患者 年 龄 17~63 岁,住 院 时 间 平 均 (23.17±
11.53)d(5~56d)。53例患者中,首发症状为发

热者37例(69.8%),皮疹和(或)关节痛者7例

(13.2%),皮疹多位于四肢、躯干和颈部,以红色斑

丘疹较为常见,热退后消失,而关节受累以膝盖关

节受累者较多,伴淋巴结肿大者5例(9.4%),肝脾

肿大者3例(5.7%),肌肉疼痛1例(1.9%)。这些

患者中并发噬血综合征、急性呼吸窘迫综合征、多
器官功能衰竭的患者13例,给予激素冲击、免疫抑

制剂和持续床边血透后,部分患者病情有所好转,
但有仍6例死亡,发生严重并发症的患者病死率约

46.2%,本研究中出现并发症和死亡的患者统一定

义为预后差患者,余为预后好患者。
入院后常规检查患者血常规、红细胞沉降率、C

反应蛋白、血清铁蛋白、血脂、凝血三项、抗核抗体、
类风湿因子、血气分析、肿瘤标志物、血培养等。通

过 分 析, 铁 蛋 白 平 均 值 (14 385.03
±19213.52)μg/L(范围1159~86704μg/L),治
疗后铁蛋白平均值(8063.61±13223.56)μg/L(范
围32~53391μg/L)。降 钙 素 原 平 均 值 (0.84
±1.76)ng/ml(范围0.1~10.32ng/ml),白介素-
6 平 均 值 (49.87±122.81)pg/ml(范 围 4
~687pg/ml),血沉平均值(63.9±40.7)mm/h
(范围12~237mm/h)。C反应蛋白平均值(78.98
±77.68)mg/L(范围10~302mg/L)。白细胞平

均值(13.87±6.94)×109/L[范围(2.32~36.39)
×109/L],中 性 粒 细 胞 百 分 比 平 均 值 (83.33±
8.97)%(范围53.8%~95.9%)。
1.2　诊断标准

所有患者符合1992年日本成人Still病研究委

员会提出的诊断标准〔3〕。主要标准:①发热>39℃
并持续1周以上;②关节痛持续2周以上;③典型

皮疹;④白细胞增高>10×109/L(中性粒细胞>
0.80)。次要标准:①咽痛;②淋巴结和(或)脾大;
③肝功能异常;④类风湿因子阴性和抗核抗体阴

性。排除感染性疾病、恶性肿瘤及其他风湿病。以

上诊断指标中符合5项或以上(其中主要指标需2
项或以上)可诊断为 AOSD。
1.3　纳入排除标准

符合上述 AOSD 主要诊断标准,住院资料完

整。凡是不符合上述诊断标准,资料不完整、不确

切,或者可疑诊断,或合并其他疾病的病例,均排除

在外。
1.4　统计学处理

本实验采用 GraphPadPrism6.0对实验数据

进行处理,数据以■x±s表示,组间差异比较采用t
检验或非参数检验,以 P<0.05 为差异有统计

学意义。
2　结果

2.1　不同预后患者临床相关指标基线水平比较

预后好与预后差患者的临床指标基线水平比

较差异无统 计 学 意 义 (N.S):基 线 铁 蛋 白 水 平

[(14270±19070)μg/Lvs.(15240±22150)μg/
L,N.S],降钙素原[(1.03±1.96)ng/mlvs.(0.80
±1.26)ng/ml,N.S],白介素6[(100.5±160.7)

pg/mlvs.(196.2±203.6)pg/ml,N.S],血 沉

[(63.89±42.01)mm/hvs.(74.67±20.34)mm/
h,N.S],C反应蛋白[(109.4±67.11)mg/Lvs.
(138.6±146.9)mg/L,N.S],白细胞计数[(14.17
±6.94)×109/Lvs.(11.57±7.13)×109/L,N.
S],中性粒细胞百分比[(83.5±8.79)% vs.(82±
11.17)%,N.S]。见图1。
2.2　治疗后不同预后患者铁蛋白水平比较

与治疗前比较,预后差患者治疗后铁蛋白仍进

行性 上 升 [(31810±17710)μg/Lvs.(15240
±22150)μg/L,P<0.001],而预后好患者铁蛋白

明显下降[(4898±8938)μg/Lvs.(14270±19
070)μg/L,P<0.001]。治疗后,预后好患者铁蛋

白水平明显低于预后差患者[(4898±8938)μg/L
vs.(31810±17710)μg/L,P<0.001]。见图2。
3　讨论

近年来伴随临床诊疗水平的提高,对AOSD这

一疾病的理解越来越深刻,AOSD也称为亚急性败

血症,是以高热、皮疹、关节疼痛为主要临床表现,
严重时伴多器官功能损害的一类疾病〔4-5〕,可能与

感染、遗传和免疫异常(淋巴细胞、浆细胞浸润、
IgG、IgM、RF)有关,也有报道表明和某些感染(例
如链球菌、肠耶尔森菌、病毒、葡萄球菌)和遗传因

素(HLA-B8、Bw35、B44、DR4)有关,疾病相关的细

胞因子有 TNF-α、IL-1、IL-2、IL-6等〔6-8〕。治疗上

一般抗生素治疗无效,糖皮质激素和免疫抑制剂治

疗有效〔9〕。
既往报道AOSD以女性稍多,这与本研究中的

数据基本一致。在临床上,此病常被误诊为感染性

疾病,因此本文也对感染性疾病的相关标志物在

AOSD中的表达水平进行了分析,例如降钙素原、
白介素-6、血沉、C反应蛋白、白细胞等指标。我们

发现,对于降钙素原来说,以怀疑感染临界值0.5
来看,大部分患者基本正常,少数有升高。对于白
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介素-6和C反应蛋白来说,大部分患者有升高,

图1　不同预后患者指标基线水平比较

图2　治疗后不同预后患者铁蛋白水平比较

而对于血沉来看,大部分患者较正常值相比较是明

显升高,这和AOSD具有自身免疫性疾病的特点是

密切相关的〔4〕。对于铁蛋白而言,几乎所有患者的

均有明显增高,而且大多增高5~10倍以上。对于

预后而言,基线的铁蛋白水平无明显差异,但治疗

后,尤其是糖皮质激素和免疫抑制剂治疗后,不同

预后患者的铁蛋白水平存在明显差异。以往有报

道铁蛋白对 AOSD有一定诊断意义〔10〕,对于普通

的感 染 性 疾 病 而 言,铁 蛋 白 亦 可 以 增 高,但 和

AOSD铁蛋白升高的幅度相比较远远不及。在本

研究中,大部分患者铁蛋白水平大于5000,重症患

者大于50000;而对于疗效而言,治疗后,预后较好

患者铁蛋白多有明显下降,而预后差的患者多无变

化甚至进一步增高。这在以后的临床工作中可能

是一个值得借鉴的地方。如果铁蛋白较正常值明

显增高(5~10倍以上),对诊断此病有重要意义。
另外,如果在治疗过程中,铁蛋白未见明显下降,或
仍持续上升,则多提示预后不良,对临床诊治具有

重要的预警作用,对于这一部分患者需要尽快行激

素冲击、免疫抑制剂、血透等治疗。
对AOSD而言,临床上面临的主要问题在于误

诊(主要是感染性疾病的鉴别诊断)、漏诊率高(以
往对该病认识不够)、诊断和鉴别诊断困难、抗生素

使用不规范、激素和免疫抑制剂的使用不规范等。

通过本研究,可以对临床AOSD的诊治提供一定的

参考。首先从辅检来看,PCT等指标大多未见明显

增高,而血沉、C 反应蛋白、铁蛋白等指标明显增

高,本研究中大部分患者(75%)的铁蛋白水平超过

正常值10倍以上,这和以往的报道也是相类似的,
因此临床上碰到符合AOSD临床表现,而常规抗感

染治疗效果不佳,铁蛋白指标明显高于正常值时,
要高度怀疑 AOSD可能。目前有观点认为血清铁

蛋白的水平与疾病的活动性相关,可作为判断疗效

的指标之一,本研究也有相似之处,本组53例患者

中,预后较好患者经治疗后血清铁蛋白均有下降,
但在少数预后差的患者当中,治疗后铁蛋白仍持续

升高。AOSD尚无统一的治疗方案,对于目前来说

主要治疗方案有:非甾体消炎药和糖皮质激素,大
部分患者对激素治疗反应较好,特别对以系统症状

为主的 AOSD患者疗效更佳。本文大部分患者通

过运用糖皮质激素治疗预后良好,少部分患者如效

果不佳或出现噬血细胞综合征等严重并发症可考

虑激素冲击治疗,加用免疫抑制剂或生物制剂,例
如 TNF拮抗剂、IL-1α拮抗剂、甲氨蝶呤、免疫球蛋

白、环 磷 酸 胺、环 孢 素,同 时 可 考 虑 行 血

液透析〔11-13〕。
综上所述,AOSD是一种以发热、皮疹、伴随关

节症状为主要表现的全身性疾病,铁蛋白的水平以
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及动态变化对该病的诊治具有重要意义,该疾病总

体来说对激素治疗敏感,且预后良好,但对于少数

发生噬血细胞综合征、多器官功能衰竭等并发症,
同时治疗后铁蛋白仍持续增高的这部分患者,病死

率仍然较高,临床上对此类患者需高度警惕。同

时,由于 AOSD是排除性诊断疾病,即使确诊后仍

要加强随访,并警惕转化为肿瘤、感染等其他疾病

可能,并及时调整治疗方案,追踪随访其预后。
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