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·病例报告·

感染诱发灾难性抗磷脂综合征合并肢端坏死一例报告

李剑文 1 夏成焱 1 柳文尧 2 黄晖 1 张伟凯 1

灾难性抗磷脂综合征（catastrophic antiphospholipid syn⁃
drome，CAPS）是在很短的时间内出现多器官受累，并存在多

发性小血管闭塞的组织病理学证据和实验室证实存在抗磷

脂抗体（antiphospholipid antibodies，aPL）［1］。1992 年，学者

Asherson［2］首先提出了CAPS的概念。CAPS的概念提示临床

医生对该病的早期诊断及治疗干预有助于挽救病人短期内

出现的多器官功能衰竭［3］。目前，国内尚无关于CAPS截肢

的报道，国外报道也甚少。本文分析华中科技大学同济医学

院附属同济医院收治的 1例感染诱发CAPS合并截肢病例，

结合相关文献复习，对CAPS的临床表现、诊断、治疗及预后

进行分析总结。

临 床 资 料

病人，女，39岁，因“皮疹 2周，手肿肌痛 11 d，肢端变黑

8 d”入院，病人于2周前无明显诱因出现四肢点状皮疹，10 d
前出现右大腿及双上肢肌痛，伴双手肿胀，肢体麻木，无发

热、口腔溃疡，无咳嗽、咳痰、气喘等症状。于当地医院就诊，

查血常规白细胞升高（13.5×109/L）、转氨酶升高（ALT 159 U/L，
AST 72 U/L）、超敏C反应蛋白（hypersensitive C⁃reactive pro⁃
tein，hs⁃CRP）升高（16.9 mg/L）、D-D二聚体（D⁃D dimer）升高

（4.56 mg/L）。给予护肝、抗感染、抗过敏等治疗。血培养发

现金黄色葡萄球菌，四肢动静脉彩超提示符合双下肢动脉硬

化，血流通畅。后病情加重，曾出现持续性下腹痛及呕吐，白

细胞计数曾升至 21.5×109/L，hs⁃CRP：92.6 mg/L。给予告病

重，加强抗感染、抗凝、改善血供、护肝护胃、纠正电解质紊乱

及补液对症治疗。胸部+腹部+盆腔CT检查未见明显异常。

后病人及家属要求转华中科技大学同济医学院附属同济医

院治疗，以“金黄色葡萄球菌败血症”收入院。病人既往曾行

胆囊切除手术，同时发现丙肝，患卵巢囊肿6年，19岁曾吸食

海洛因，直系亲属有糖尿病史，梅毒螺旋体抗体定量（+），余

无特殊。

入院后查体：生命体征平稳，神志清楚，四肢点状褐色皮

疹及色素沉着。四肢皮温低，左足第1趾、右足第1~3趾及足

掌前部紫黑色伴疼痛及麻木，双手各指腹暗红色，右大腿中

段内侧有一4 cm×3 cm面积皮肤坏死，已结痂。

病人入院后，白细胞及 hs⁃CRP、红细胞沉降率（erythro⁃

cyte sedimentation rate，ESR）一直处于较高水平。入院后，病

人双下肢动静脉彩超提示左、右侧足背动脉峰值流速分别为

39 cm/s、37 cm/s（图 1）；左小腿小隐静脉血栓可能，余无异

常。肺部CT提示肺部感染，双侧胸腔积液并肺膨胀不全。

后四肢末端逐渐出现坏疽（图2 b），尤其以右足为重，后坏死

平面界限清楚，在右脚掌和足背中部（图2 c、d），左足坏疽进

展缓慢（图2 f、g）。遂决定先行右下肢截肢术，术中发现右足

血供极差，遂给予行右小腿下段截肢术。术后感染指标曾有

下降。截肢后5 d肢体残端换药显示伤口愈合不良（图2 e）。
术后第7天至术后第13天，病人病情出现骤变。首先出

现腹胀，腹部平片提示符合肠梗阻征象。双下肢剧痛，双下

肢MRI提示右侧胫前、胫后动脉完全闭塞，左侧胫后动脉及

足底动脉闭塞。下肢血管彩超提示右下肢深静脉血栓。左

足及手指坏疽进一步加重（图 2 h、i），右下肢残端出现坏死

（图2 j）。病人偶有胡言乱语。按风湿免疫科及血液科会诊

意见，查抗磷脂抗体全套提示抗心磷脂抗体 IgA型35.0 CU↑，

抗β糖蛋白 I抗体 IgA 43.3 CU↑。术后第14天病人出现急性

呼吸窘迫综合征的表现：胸闷、呼吸困难、心慌、大汗淋漓、烦

躁。血氧饱和度测不出，双肺呼吸音粗。凝血功能极度异

常：凝血酶原时间＞120 s↑危，国际标准化比值＞10 s↑危，

纤维蛋白原＜0.50 g/L↓危，活化部分凝血活酶时间＞180 s
↑危，结合临床表现、特征及影像学检查，考虑弥散性血管内

凝血（disseminated intravascular coagulation，DIC）。血常规异

常：白细胞计数20.46×109/L↑，血红蛋白57 g/L↓，血小板计

数 70×109/L↓。肌红蛋白＞1 200 ng/mL ↑危。急诊请血液

科、风湿免疫科及检验科会诊，根据以上检查结果及临床表

现，再结合截肢后残端病检结果提示脂肪及横纹肌变性坏死

及出血，血管壁增厚伴血栓形成（图3），考虑CAPS，建议输注

血浆，冷沉淀，激素冲击，丙种球蛋白冲击，免疫抑制剂，血浆

置换等治疗。立即予以输注新鲜冰冻血浆300 mL、冷沉淀凝

血因子3.25 U，甲泼尼龙琥珀酸钠（40 mg甲强龙）+氯化钠注

射液 100 mL静滴（每天 1次），人免疫球蛋白（pH=4，派斯菲

特，丙种球蛋白）20 g静滴，环磷酰胺（安道生）400 mg+氯化钠

注射液 500 mL 静滴，及进行血浆置换术（机采 200 mL/单
位）。治疗过程中，继续监测凝血功能（凝血四项+D⁃D di⁃
mer）及血常规等，从而进行抗凝等对症处理。向家属交代病

情，病人危重，不排除重要脏器栓塞，随时可能出现呼吸心跳

骤停等危及生命的情况，家属表示理解，要求全力抢救。经

过抗凝、激素、免疫抑制剂、丙种球蛋白、血浆置换及抗凝等

治疗7天后，病人病情稳定，由 ICU转入普通病房继续治疗，

普通病房治疗1周后，病人病情稳定，未出现反复，家属要求
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图1 术前下肢动脉彩超 a：可见双下肢动脉血流充盈、管壁光滑，管腔无明显扩张或狭窄，内未见明显异常回声；b：可见左、右足背动脉峰值

流速低，均低于40 cm/s

图2 病人图片资料 a：入院时右足第1~3趾及足掌前部紫黑色；b：5 d后四肢末端逐渐出现坏疽，尤其以右足为重；c、d：10 d后右足坏死平面

界限清楚，在右脚掌和足背中部；e：截肢后5 d肢体残端换药显示伤口愈合不良；f、g：左足坏疽进展缓慢，行右足截肢手术时，其坏死平面界限

仍不清晰，故左足当时未行截肢手术；h、i：左足及手指坏疽进一步加重；j：右下肢残端出现坏死

图3 病人截肢后残端病理检查结果 a：对组织进行HE染色，提示残端组织已变性、坏死，伴有出血（×40）；b：脂肪及横纹肌变性坏死及出血

（×100）；c：血管壁增厚伴血栓形成（×100）
转当地医院继续治疗，遂给予办理出院手续。

讨 论

CAPS是以血管内血栓形成、习惯性流产、伴随抗磷脂抗

体阳性为特征的一组临床综合征［4⁃5］。其中抗磷脂抗体包括

抗心磷脂抗体和/或抗β2⁃glcyprotein I抗体［1］。以“灾难性抗

磷脂综合征”为关键词在维普、万方及中国知网数据库进行

检索获取相关文献 27篇。在PubMed数据库以“catastrophic
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antiphospholipid syndrome，amputation”为关键词进行检索，共

获取 11篇英文文献，发表时间为 1996~2020年，提供的信息

较为有限。本文结合本例病人，对其进行分析。

临床上，CAPS起病非常隐匿，但是进展迅速，几小时至

几天内可出现多血管栓塞和急性多器官功能衰竭［2］。基础

病为原发性APS占60%，不到1%的APS病人会出现CAPS，部
分CAPS病人既往未诊断出APS或其他自身免疫疾病［6⁃7］。尽

管近些年检查手段及治疗方法有较大突破，病死率仍然高达

37%［8⁃10］。据文献报道［8，11］，CAPS病人中69%的病人为女性，

平均年龄为38岁。65%的病人发病都有诱因，最常见的是感

染（49%），老年人中肿瘤（33%）也很常见。CAPS临床表现为

多器官或系统受累［8］，多以肾脏损伤最为常见（73%），伴有不

同程度的肾衰竭；其次为肺损伤（60%），表现为急性呼吸窘

迫综合征以及肺栓塞；另外，中枢神经系统、心脏和皮肤等器

官也会受累。目前CAPS的最新诊断依据为：①有APS病史

或存在抗磷脂抗体；②各器官受累时间＜1周；③有小血栓形

成的组织病理学证据；④多器官血栓和（或）微血栓形成的其

他表现［12］。目前对于CAPS的治疗主要集中在两个方面，抗

凝治疗与抑制炎症因子风暴的免疫治疗。即抗凝治疗+血浆

置换和/或丙种球蛋白+激素治疗三联疗法，被认为是治疗

CAPS的重要手段［13］。肝素是CAPS最基础的抗凝治疗，肝素

能促进纤溶、抑制凝血酶和抑制补体激活。血浆置换能去除

血浆中的游离抗磷脂抗体、细胞因子等，还能补充白蛋白及

抗凝血酶等［5］。丙种球蛋白可直接抑制病理性抗磷脂抗体

的产生并能有效的加速其清除，从而有效迅速地降低抗磷

脂抗体滴度，下调炎性水平，从而降低血栓形成风险［10］。激

素治疗的主要作用是抑制细胞因子风暴，减少抗磷脂抗体介

导的血栓形成。三联疗法提高了CAPS病人的生存率，死亡

率可减少至20%［14］。

本例病人性别、年龄、发病时间等符合CAPS的临床特

点，感染为诱发因素，临床表现为肺部急性呼吸窘迫综合征，

双下肢血管闭塞及血栓形成，凝血功能极度异常，血小板计

数减少等。本例诊断依据为：病人存在抗磷脂抗体阳性，各

器官（双下肢+肺部）受累时间＜1周，截肢后病检结果提示

有小血栓形成的组织病理学证据（图 3），多器官血栓（双下

肢）。本例病人三联疗法治疗有效，挽救了病人的生命。国

外文献报道，几乎所有病人都是因为血管闭塞或/和合并血

栓导致截肢［15⁃18］。病人截肢或感染病灶清除后病情得到有效

缓解，强调及时有效抗感染、肢体坏死时及时截肢的必要性，

感染在CAPS的发病和扩大中起重要作用，可能是通过免疫

机制介导［6，19⁃20］。感染诱发CAPS疾病的病人预后更差，据北

京协和医院报道，CAPS在积极治疗的情况下，死亡率仍高达

46%，而感染诱发的病人死亡率更高达 57%，所以积极控制

感染灶显得尤为重要［21］。

CAPS 病人死亡率极高［21 ⁃ 22］，早期控制病情对于改善

CAPS病人预后有重要作用。但是在许多情况下诊断或鉴别

诊断十分困难。所以有学者提出，对于高度疑似病例，可适

当放宽诊断标准以免错过最佳的治疗时机［3］。感染对于骨

科医生来说非常常见，但是诊断CAPS会比较困难，当发生

CAPS时，可能会被认为是感染急性期，治疗效果往往不理

想，血管外科医生容易诊断为血栓闭塞性脉管炎。所以，诊

治CAPS需要多领域专家协作，如血液科、风湿免疫科、感染

科、重症医学科及放射介入等科室的参与，早期诊断和及时

治疗对于CAPS病人的远期预后具有重要意义。
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行轨迹良好无脱位。为保证骨腱部分牢固愈合，给予伸直位

固定制动，同时指导下肢肌力锻炼。4周复查，X线片见髌骨

上极撕脱骨块愈合。术后 7个月摄片检查可见髌骨周围愈

合良好，髌骨位置良好，无缺血坏死迹象，功能恢复良好，行

走时无不适感。

股四头肌肌腱断裂存在一些诊断和治疗陷阱，其可以同

时合并内外侧支持带断裂。为提高该病诊断，避免漏诊误

诊，应改仔细询问病史，认真进行体格检查，详细阅读影像资

料后进行病情分析和诊断。同时术中可采用锚钉结合髌骨

钻孔牢固缝合断裂的股四头肌肌腱及内外侧支持带，加强术

后管理，促进愈合，提高疗效。
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