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 2.�断与治� 

 2.1如何�断本病？ 
SLE的�断要�合�床症状(如疼痛)、体征(如��)和��室� �分析，并且要除外其他疾病。由
于并不是所有症状和体征均会出�，所以很�快速的�断�病。�了与其他疾病�别，美国�湿
病�会制定了11��准，把�些�准�合起来，可以�断SLE。
�些�准是SLE病人的一些常�的表�。从起病到�断要具�上述11��准中的至少4�，才能
明确�断。但是，有�即使上述�准不够4�，有��的医生也可能做出�断。�断�准包括：

 蝶形�斑 
是分布于双面�部跨越鼻梁的�色皮疹。

 日光�敏 
�是�日光的�度皮肤反�。通常，�暴露的皮肤受累，而衣服遮盖的皮肤不受累。

 �状狼� 
�是一种硬��的高出皮肤的，�有�屑的皮疹。皮疹可出�在面部、�皮、耳朵、胸部或上肢
。皮�好�后，可能留有疤痕。在黑人中，�状�害比其他种族更常�。

 粘膜�� 
�出�在鼻或口腔黏膜的小的破�，其通常不伴有疼痛。但鼻黏膜��可能引起鼻出血。

 关�炎 
大部分SLE患儿可有关�炎，引起手、腕、 肘、膝关�或四肢其他关�的疼痛和��。疼痛可呈
游走性的，即从一个关��移到另一个关�。受累关�也可能�称性分布。SLE患儿不会有关�
不可逆�害(残疾)。

 �膜炎 
胸膜炎是胸膜（包被在肺�表面的一�外膜）的炎症。心包炎是心包膜（包�在心�表面）的炎
症。�些���炎症可引起心肺周��液。胸膜炎会引起特殊的胸痛，表��呼吸�加重。

 ��受累 
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几乎所有的SLE患儿可出���受累，受累程度�重不等。开始常常是无症状的，可能�在尿液
��和�功能相关的血液�����。有明��功能�害的患儿可能出�血尿和／或蛋白尿，及
浮�，尤其是足部和下肢的浮�。

 中枢神�系�受累 
包括�痛、抽搐和精神神�异常改�，如：注意力不能集中、��力降低、脾气性格改�、抑郁
和精神异常(一种�重的精神异常，表��思�和行�的障碍)。

 血液系�异常 
是由自身抗体攻�血�胞而引起。��胞(在肺部携�氧气供�身体的其他部分)破坏的�程称�
溶血，其�致溶血性�血。�种破坏可能是�慢的和相��微的，也有可能�展很快，需要�急
治�。
白�胞数减少称�白�胞减少症，通常并不危�。
血小板数减少叫血小板减少症,
血小板减少的儿童容易有皮肤瘀点瘀斑以及身体各部位的出血，如：消化道、尿道、子�和�。

 免疫学异常 
是指血液中可��到与SLE相关的自身抗体：
a) 抗磷脂抗体阳性(�附�1)
b) 抗双�DNA抗体（直接���胞中的��物�），主要在 SLE患者中出�。通常需要重复��
��指�，因�当SLE活��，抗双�DNA抗体滴度似乎也会增加，��指�有助于��疾病的
活�度。
c) 抗Sm抗体：在病人Ms.
Smith血液中首次��了�种抗体，并用其名字命名。�种抗体几乎是SLE特有的，有助于确定�
断。

 抗核抗体(ANA) 
抗核抗体(ANA) 是直接攻��胞核的自身抗体，几乎可以在所 有的SLE病人中��。但是，ANA
阳性并不一定确�SLE，因�在非SLE的其他疾病中也可出�ANA阳性。而且，�5%健康儿童也
可有弱阳性。

 2.2��室��有什么重要性? 
��室��有助于SLE的�断，并确定受累器官。�律的血液和尿液�����疾病活�、�价
疾病�重程度以及判断�物的耐受情况都很重要。部分化���可帮助��治��物，�估目前
�用的�物是否有效控制疾病的炎症反�。

常�的�床��：能够提示�一多�器受累疾病的活�度 血沉(ESR)和C反�蛋白(CRP)在炎症反
�存在�均升高。CRP在SLE病人中可以正常，但ESR是增快的。CRP升高可能提示合并其他感
染。 全血�胞�数可以���血、血小板和白�胞�数减低。
血清蛋白�泳可��γ球蛋白增加（促�炎症反�及自身抗体的合成）
白蛋白：降低提示存在��受累。 常�生化��可����受累(血清中尿素氮和肌�升高，血
�解�异常)、肝功异常。如有肌肉受累，可出�肌�升高。
肝功能及肌���：如果有肝�或肌肉受累，可出�肝�及肌�升高。 尿液����断SLE和随
�中确定是否存在��受累非常重要。尿液分析可以有�炎的不同表�，如尿中有��胞或大量
蛋白�。有�，可能要求分析SLE患儿24小�收集的尿液，可����早期受累的病人。
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�体水平：�体是固有免疫的一部分。�体蛋白(C3和
C4)会在免疫反�中被消耗，所以�些�体蛋白的水平降低提示疾病在活�，尤其是��。
目前有�多其他��用于�察不同部位受累情况。当存在��受累�，通常行��活�
（提取一小���）。�活�可以提供有关疾病类型、 SLE的�害程度和分期等有价�的信息，
并有助于��正确的治�方案。皮肤活�有�可以帮助做出皮肤血管炎、�状狼�或�多种皮疹
的特征的�断。其他���包括胸部X���(��心�和肺)、ECG (心��)和超声心���、肺
功能、���(EEG)、核磁共振(MR)或其他�部�描��以及可能的各种��活�。

 2.3�病能够治�或治愈�? 
目前SLE尚不能被治愈，SLE的治�帮助控制症状、�防并�症的�生，包括��器官持�性的
�害。首次确�SLE�，疾病活�明�。在�个�段，需要大�量的�物治�以控制疾病，并�
防�器�害。多数患儿�治�，疾病可以得到控制。随后在疾病�于�解期可�用小�量�物治
�或不治�。

 2.4如何�行治�? 
目前没有批准的用于治�儿童SLE的�物。SLE的大多数症状是由于炎症反�造成的，因此治�
旨在减�炎症反�。治�儿童SLE普遍�用以下五种�物：

 非甾体类抗炎�(NSAIDs)  
NSAIDs（如布洛芬或奈普生）用于控制关�炎引起的疼痛。通常只是短期的��，在关�炎好
�后需遵医嘱减少�量。�类�包括�多不同的�物，包括阿司匹林。目前，很少利用阿司匹林
的抗炎作用；而是广泛�用于抗磷脂抗体增高的患儿中，�防血液凝集。

 抗��物 
抗��物如���，�治�光敏性皮疹，如�状或�急性SLE 皮疹非常有效。可能需要几个月的
���物才起效。如能早期用�，�能减少疾病复�，改善���害并�防心血管系�及其他�
器�害。目前尚不清楚SLE和�疾有何关系。但���能够��SLE患者免疫系�异常，�在�
疾治�中也很重要。

 糖皮�激素 
如�尼松或�尼松�，可以减�炎症反�并抑制活�的免疫系�，是治�SLE的主要�物。病情
�的患儿，可��用糖皮�激素和抗�类�物治�。如病情��重，伴���害或其他内�器官
�害，�需要�合�用免疫抑制�物。通常每日�予糖皮�激素治�需数周或数月，才能控制最
初的疾病活�，甚至多数患儿需要服用此类�物数年。糖皮�激素的最初�量和��的�率取决
于疾病的�重程度和受累的器官系�。大�量口服或静脉�予糖皮�激素治�常用于�重的溶血
性�血、中枢神�系�病�和��重的��受累。在�用糖皮�激素几天后，儿童会感�明�好
�，感�体力�著增加。疾病的最初表�得到控制后，糖皮�激素可减到可能的最低水平以�持
患儿的良好状�。糖皮�激素减量必�逐步�行，并要同����床和��室数据以确保疾病活
�被控制。
有�，青春期少年会��停服糖皮�激素或减少/增加�量。也�他�是因��物的副作用，或是
他�感�疾病��定或�化。重要的是�患儿和家�明白糖皮�激素是如何其作用的，以及�什
么在没有医生的�控情况下停�或改��量是危�的。某些糖皮�激素 (可的松)是人体正常情况
下�生的激素，当�用糖皮�激素�行治�后，机体自身�生可的松受到抑制，而�生可的松的
�上腺�得"�惰"，反�低下。
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如果����用糖皮�激素后突然停�，机体将一�不能够�生足够的可的松。缺乏可的松的后
果是危及生命的 (�上腺功能不全)。另外，糖皮�激素�快的减量可能造成疾病复�。

 �解病情的非生物制��物(DMARDs) 
�些�物包括硫��、甲氨喋呤、�替麦考酚�和�磷�胺。他�的抑制炎症反�的方式不同于
糖皮�激素类�物。当�独糖皮�激素无法控制病情��用�些�物，且有助于医生减少每日糖
皮�激素的�量，以期在减少副作用的同�控制SLE的症状。
�替麦考酚�和硫��呤�片�，�磷�胺可�片�口服或静脉内冲�治�。�磷�胺治�用于
合并�重中枢神�系�受累的患儿。甲氨蝶呤��方式�口服片�或皮下注射。

 �解病情的生物制��物(生物DMARDs)  
生物DMARDs（通常�称�生物制�）�阻断自身抗体的�生或��作用的特定分子。其中之一
�利妥昔�抗，当�准治�控制疾病无效�首�。�利�抗是一种生物制�，其攻�能�生抗体
的B淋巴�胞，��物被批准用于治�成人SLE患者。一般来�，在儿童和青少年SLE患者�用生
物制�治�仍�于���段。
自身免疫性疾病的�域尤其是SLE相关的研究很多。未来的目�是明确特异性炎症和自身免疫反
�机制，以更好地�行靶向治�，而不是抑制整个免疫系�。目前，有�多正在�行的SLE相关
�床研究。它�包括��新的�法和�一步研究儿童不同�期的SLE。�种�极�行的研究，使
未来越来越多的SLE儿童�得希望。

 2.5�物的副作用有哪些? 
用于治�SLE的�物可有效控制症状和体征，但会�致不同的副作用(�副作用的�尽描述，��
物治�的章�)。

NSAIDs会�致以下副作用：如胃部不适（��后服用此类� 物），易出血，以及少�的��或
肝�功能的改�。抗��物可能�致�网膜病�，因此病人必�定期在眼科�家���。

糖皮�激素会造成�多短期和�期的副作用。当需要大�量和持������用糖皮�激素�，
�生�些副作用的��会增加。糖皮�激素的主要副作用包括： 身体外��化（如体重增加、�
月�、体毛生��度、皮肤改�̶紫�、痤�及易淤血）。体重增加可以通�低�卡�食和体育
��控制。 感染的危�性增加，尤其是�核和水痘。�用糖皮�激素的患儿接触水痘病人后�尽
快就�。通��用抗体(被�免疫)可以迅速�得抗水痘的保�力。
胃部��包括消化不良症或�心。�可能需要抗���物治�。 生�受限 少�的副作用包括：
高血� 肌无力(儿童可能表��爬楼梯或从椅子上起身困�)。
糖代�紊乱，尤其是有糖尿病的���向�。 情�改�，包括抑郁症和情�波�。
眼部��包括晶状体混�(白内障)和青光眼。 骨��薄(骨�疏松)。�种副作用可以通�体育�
�、�食富含��的食物以及�入�外的��和�生素D而减�。�些�防措施��在大�量糖
皮�激素治�开始��行。
需强�的是大多数糖皮�激素的副作用是可逆的，在其减量或停�后会消失。
DMARDs（生物制�或非生物制�）也有潜在的�重副作用。

 2.6治���持�多���? 
治���与疾病持�的��一��。一般��，多数SLE患儿遇到很大的困��才完全停用糖皮
�激素。�期小�量糖皮�激素�持治�也能够降低疾病的复���并使疾病得以控制。��多
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病人来�，�是防止疾病复�的最好的治�方案，且如此小�量的糖皮�激素几乎没有或�有�
微的副作用。

 2.7非常�的/�助治�怎么�? 
�如今有�多非常�的治�方法和�助治�，另患者及其家属困惑。 病人必�慎重权衡�种治�
�来的��和益�，因��些治�几乎没有被��有效，且其花�了大量的治��机和金�。 如
果你想用非常�或�助治�，首先�咨�你的儿科�湿病科医生。某些治�是会与��的�物相
互作用的。大多数非�科医生不会反�你��一些无害的治�，只要你遵循医嘱。不要停止服用
原有�物非常重要。当�些�物�控制疾病是必需的�候，如果疾病仍活�，�停服�物是非常
危�的。关于用�的���与你的医生��。

 2.8 哪些定期的��是必需的? 
�律随�很重要，因�如能早期���多可能出�于SLE病程中的情况，就能更容易�防或治�
。通常SLE患儿�每3个月随�1次。如需要，���求其他的�家�助：儿童皮科�家（皮肤�
理）、儿童血液病�家(血液疾病)或儿童��病�家 (��疾病)。社会工作者、
心理医生、�养�家以及其他保健��人�也��参与到SLE患儿的治�中来。
SLE患儿��律��血�、尿液��、全血�胞��、血糖、凝血功能以及�体和抗双�DNA抗
体水平。在免疫抑制�的治�的整个�程中必�定期行血液��，以确保骨髓造血功能不会太低
。

 2.9 疾病会持�多���? 
如前所述，SLE不能被治愈。如能遵医嘱�律�用�物治�可使疾病症状减�或消失。 除其他因
素，未能定期服用�物、感染、�激和日光照射均会�致疾病�化；�种�化也被称�"狼�复�
"。往往很���疾病会如何�展。

 2.10疾病的�期�后怎�? 
SLE的��会随着早期、�慎的�用���、糖皮�激素和DMARDs而得到�著改善。在�种治
�的情况下，�多儿童期起病的SLE病人�后非常好。否�，疾病可能非常�重，危及生命，并
且可能在整个青春期和�入成人期疾病持�活�。
在儿童期SLE的�后取决于内�器官受累的�重程度。有�著��或中枢神�系�受累的患儿需
�极治�。相反，�微的皮疹和关�炎可以很容易地得到控制。然而，具体每一个患儿的�后是
不可�知的。

 2.11它能完全恢复正常�? 
如果能早期�断并�与适当的治�，此病通常可以被控制，并最��入�解期。然而，正如前面
已�提到的，SLE是不能��的慢性疾病，确�的SLE患儿���持随�，�行持�地�物治�
。在SLE患儿成年后要得到成人�湿病�科医生的随�。
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