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自身免疫性多内分泌腺病综合征
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型
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例报道

沈
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芳#
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宋红伟!
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吴松华#

!

包玉倩#
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贾伟平#
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#上海交通大学附属第六人民医院内分泌代谢科
7

上海市糖尿病临床医学中心
7

上海市糖尿病研究所
7

上海市糖尿病重点实验室
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上海
!

!""!$$

$

!闸北区临汾医院内科
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自身免疫性多内分泌腺病综合征!
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#

CX,

"是由于自身免疫疾病而引起的

!

个或
!

个以上的内分泌腺或与其有关联的自身免疫性疾

病&

CX,

临床较少见#现将我院收治的
#

例以甲状旁腺机能

减退和桥本氏甲状腺炎为主要表现的
CX,7

&

型报道如下&

资 料 和 结 果

患者#女#

))

岁&因0反复发作四肢抽搐伴脱发+视力下

降
%

年1收入我院&

%

年前患者无诱因下开始出现四肢抽搐#

以双上肢明显#发作时双手呈0助产士手1样#每月发作
#

次&

在外院就诊检查甲状旁腺素!

XLH

"为
!=(

.3

-

S

#并行甲状

旁腺
/L

检查诊断为0甲状旁腺功能减退1#给予钙尔奇
7U

片

口服#症状无好转&

&

年前开始发作#较前频繁#平均
$

天发

作
#

次#需要静滴葡萄糖酸钙后肢体末端搐搦症状才能缓

解&

$

年前出现视物模糊+畏光+流泪+乏力+记忆力减退#伴

反复脚癣&

!

年前闭经&患者在
$"

岁左右开始出现脱发#后

出现左侧头顶斑秃&父亲及弟弟皆有早期脱发史&

体检
!

体温
$%V

#脉搏
("

次-分#呼吸
#(

次-分#血压

#!"

-

("88H

3

!

#88H

3

/"=#$$PX$

"&神志清楚#呼吸平

稳#对答切题#言语流利#头发稀疏干枯#局部呈斑秃样改变#

全身皮肤干燥苍黄#体毛稀疏&黏膜无黄染#无瘀点瘀斑#无

贫血貌&右侧眼外眦下方肌肉不自主阵发抽动#导致眨眼动

作&全身浅表淋巴结未及肿大&颈软#气管居中#甲状腺
&

度肿大#质软#两侧可触及
#-8

!左右大小结节#质软无压痛#

表面光滑#可随吞咽活动&胸廓无畸形#双乳发育正常#双肺

呼吸音清#未及干湿性罗音&心率
("

次-分#心律齐#各瓣膜

区未及病理性杂音&腹平软#无压痛+反跳痛&肝脾肋下未

触及#无肾区叩击痛#无移动性浊音#肠鸣音正常&脊柱无畸

形#双下肢无浮肿&四肢肌力+肌张力正常&第二性征发育

正常&
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辅助检查
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血尿粪常规+肝功能+肾功能+血脂+血糖+心

肌酶+胰岛功能及肿瘤标记物均正常&血电解质显示低钙+

高磷血症和血钾偏低!表
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上腺皮质激素!

C/LH

"+血皮质醇!
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"及小剂量地塞米松抑制
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抗体均阴性&血胰岛细胞谷

氨酸脱羧酶抗体及蛋白酪氨酸抗体均阴性&甲状腺
O

超%双

侧甲状腺结节&头颅核磁共振%左侧基底节腔隙灶#左额部局

部皮下软组织变薄&骨密度%

S

#7)

L

值为
"=&

#股骨全部
L

值

为
"=(

骨量正常&骨盆
I

线未见明显异常&眼科检查白内

障#眼球
O

超%双眼玻璃体混浊$双眼未见视网膜脱离的声像

图表现&甲状旁腺核素扫描%左甲状腺瘤可能$心电图+胸片
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正常&消化系统+子宫附件超声正常&

图
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入院予补钾+补钙!钙尔奇
U'""8

3

4'#

"及维生素
U

!罗

盖全
"=!&

#

3

E'#

"治疗后#期间四肢抽搐发作减少&出院后

未再发作手足抽搐#

#

个月后随访电解质&

讨
!

论

CX,

分为
$

型和
&

型)

#

*

&

CX,7

$

型好发于幼童#患者

有慢性皮肤念珠菌感染+甲状旁腺功能减退和
C##'20%

病#

至少存在其中
!

个病症&可有性腺功能衰竭+自身免疫性甲

状腺炎+

$

型糖尿病#也可与非内分泌系统疾病如吸收不良

综合征+秃头症+恶性贫血+慢性活动性肝炎+白癜风+干燥综

合征等有关系&

&

型常于成人发病#出现自身免疫性甲状腺

疾病!如
A1$(+2

病+慢性淋巴细胞性甲状腺炎等"+

$

型糖尿

病+

C##'20%

病#可伴有甲状旁腺功能低下+原发性性腺功能

低下+垂体炎及秃发+疱疹性皮炎+特发性血小板减少性紫

癜+重症肌无力+僵人综合征+

X$1P'%2$%

病等非内分泌腺体

自身免疫疾病&

CX,7

&

型在内分泌疾病中发病率为
#Q

)

!

*

&

CX,7

&

型

较
CX,7

$

型为常见#任何年龄均可发病#但在
!"

"

$"

岁女

性多见#女性发病率是男性的
$

倍)

$

*

#由于受累腺体先后发

病#多在成人期确诊&也部分反映
CX,7

&

型所包含疾病的

女性倾向&

CX,7

$

型属多基因病#与
HSCU@$

!

UKO

(

"!"#

"和
U@)

!

UKO#

(

"$"!

"密切相关#也受非
HSC

基因和

环境因素的影响)

)

*

&

CX,7

&

可发生于家族中的多代个体#

各种内分泌疾病发生时间可相隔
!"

年#在患者的
#

级亲属

中
CX,

的发病率亦有
$#Q

#故患者及亲属应每隔
$

"

&

年检

测血糖+促甲状腺激素!

L,H

"和维生素
O#!

水平)

&

*

&

CX,7

&

中约
%"Q

出现自身免疫性甲状腺疾病#约
&"Q

合并
#

型糖尿病&自身免疫性甲状腺疾病中以桥本氏甲状

腺炎最为常见#其次是
A1$(+2

病&临床见到的
&

型以
$

型

糖尿病合并自身免疫性甲状腺疾病或
C##'20%

病最多见#而

合并甲状旁腺机能减退者非常少见&结合此患者的临床特

点%女性#

$+

岁发病#四肢抽搐症状和体征表现典型#化验示

低钙高磷血症#尿排钙增多而磷减少#血
XLH

水平显著降

低#

O

超及同位素扫描未见到甲状旁腺#诊断特发性甲状旁

腺功能减退明确&其次#患者的血甲状腺激素及
L,H

水平

虽正常#但血甲状腺自身抗体!

LAC

+

LXFCE

"强阳性#

O

超

显示甲状腺多发结节#提示存在慢性淋巴细胞性甲状腺炎#

虽由于患者拒绝而未行甲状腺细针穿刺细胞学检查证实#但

其临床甲状腺肿及特异性较高的
LXF7CE

强阳性#基本可以

诊断桥本氏甲状腺炎&再则#患者
)!

岁闭经#

O

超虽未见到

卵巢有形态异常#但血性激素检查提示血
6!

+

X

降低#而

!,H

+

SH

升高#呈绝经后表现#提示可能存在卵巢早衰#有性

腺功能减退的依据&结合患者存在上述甲状旁腺+甲状腺和

性腺等多个内分泌腺体的自身免疫病#故考虑符合
CX,7

&

型的诊断&由于条件限制#未能进行突变基因测定&

CX,7

&

还可有性腺功能减退#但较
CX,7

$

中少见&临

床工作中值得注意的是#

CX,7

&

也可伴发非内分泌系统自

身免疫性疾病#如恶性贫血+乳糜泻和秃头症等&该患者
$"

岁左右起出现脱发#平时有畏光+流泪#目前头发局部呈斑秃

样改变#双眼白内障#提示可能有外胚层营养不良&但患者

发病年龄大#幼时是否存在皮肤念珠菌感染病史目前患者不

能准确提供#虽有足癣等真菌感染病史#但目前无此临床证

据#故考虑其诊断更符合
&

型#而自身免疫性多内分泌腺病

综合征
$

型证据不足&

目前对
CX,7

&

型无特殊治疗#主要对降低的腺体功能

采取相应激素替代治疗#但治疗中亦应注意它们之间的相互

关系和影响&本患者以甲状旁腺机能减退为主#甲状腺功能

尚在正常范围#年龄
))

岁#基本已过育龄期#故主要予补钙

及罗盖全治疗&但需随访甲状腺+肾上腺功能#必要时给予

补充甲状腺素和糖皮质激素&
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自身免疫性多内分泌腺病$

!

甲状腺机能减退$

桥本氏甲状腺炎
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