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高惠英，张文，赵岩，曾小峰，张奉春，唐福林  

张文、赵岩、曾小峰、张奉春、唐福林，中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医院风湿免疫科，100032；高惠英，为进修医师，现
工作单位：山西医科大学第二医院风湿免疫科  

摘 要摘 要摘 要摘 要::::  患者女，23岁，因反复发热、皮疹22年，头痛17年，双耳听力下降2年，于2006年8月到北京协和医院住院诊治。患者于1岁半

时无明显诱因出现嗜睡、精神差，测体温37.8 ℃，伴皮疹，集中在头面部及躯干，为大片斑丘疹、发红，皮疹间夹有少许正常皮肤，不痛

不痒。发热多从凌晨4点开始，至上午10点后自行热退，同时疹退，隔日重复再现，在当地退热治疗后可好转3～5 d再发。发热症状一直持

续。患者7岁时说话舌头发硬，言语缓慢，发热同时伴头痛、恶心，但无呕吐，无头颈发硬，无肢体活动障碍，无饮水呛咳及视力异常，生

长发育尚可，同年在某市医院就诊，查腰椎穿刺诉异常，诊断为“化脓性脑膜炎”，给予输液、脱水、消炎(具体不详)3 d后头痛好转，但

发热皮疹无明显变化，停药后原症状再现，复查腰椎穿刺仍异常。1991年当地给予激素治疗(具体不详)20余天，期间无发热、皮疹及头

痛，自行停药10余天原症状再现。以后数年间断口服激素、肌注地塞米松及阿司匹林等药，症状时轻时重。2004年患者无诱因出现右耳耳

鸣，遂听力下降，至完全耳聋，后累及左耳，听力下降。病程中有时无诱因出现眼结膜充血，常有与发热伴发趋势。2006年8月就诊于北京

协和医院。查血常规、尿常规、肝肾功能和电解质均正常；红细胞沉降率(ESR)81 mm/1 h，C反应蛋白(CRP)7.11 mg/dl；自身抗体：抗核

抗体(ANA)、抗双链DNA抗体、抗中性粒细胞胞浆抗体(ANCA)、抗可提取核糖核抗原(ENA)均为阴性；C3略低；多种病毒抗体均阴性，囊虫补

体结合试验阴性，结核菌素皮试(-)；腰穿脑脊液压力120 mm H2O，常规白细胞138个，多核80%。定量细胞学：白细胞(600.0±0.5)/ml，

明显增高，细胞学为混合型炎性细胞反应，蛋白1.64 g/L，糖2.0 mmol/L；头颅MRI：平扫见延髓前池、桥前池、鞍上池、环池及双侧侧裂

池明显增宽，脑池内可见混杂短T2信号，脑室增大，脑沟增宽，增强后扫描，脑实质内未见明显异常增强信号，脑膜也未见明显强化。患

者1岁半会走路说话，能正常做家务，但发热时精神差，好哭，未能上学，仅能数数，不能计算和识字；成年时生长发育略低于同龄人及其

姐妹，个矮、背驼、嘴唇发厚，20岁经治疗后才有月经初潮，智力低于同龄人。家族中无类似疾病史。 
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