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（２级）、主任医师、博士生及博士后导师，１９９８～２０００年留学美国。享受国务院特殊津
贴。２０１０年被中国医师协会耳鼻咽喉头颈外科医师分会授予“名医奖”称号。担任《中
国耳鼻咽喉颅底外科杂志》副主编和《中华耳鼻咽喉头颈外科杂志》等９种专业杂志编
委，承担国家自然科学基金３项，主编主译著作各２部，发表论文近２００篇，被ＳＣＩ收录
１３篇。曾经在世界著名的《变态反应与临床免疫学杂志》（ＪＡＬＬＥＲＧＹＣＬＩＮＩＭＭＵ
ＮＯＬ）及《欧洲变态反应学杂志》（ＡＬＬＥＲＧＹ）发表论文。擅长以鼻内镜手术为主的鼻部
疾病治疗。

　　随着功能性鼻窦内镜手术（ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌｅｎｄｏｓｃｏｐ
ｉｃｓｉｎｕｓｓｕｒｇｅｒｙ，ＦＥＳＳ）的开展和日益普及，多数慢性
鼻窦炎（ｃｈｒｏｎｉｃｒｈｉｎｏｓｉｎｕｓｉｔｉｓ，ＣＲＳ）的临床治疗获得
了长久稳定的疗效。但是不可否认，部分 ＣＲＳ即便
经过包括 ＦＥＳＳ在内的综合治疗以后，其疗效仍差
强人意，原因何在？其中一个重要的方面就是免疫

学因素，包括先天遗传性因素所导致的免疫异常。

免疫系统的基本功能包括免疫防御、免疫自稳

和免疫监视，其中任何一个环节出现问题均可导致

免疫功能障碍，由此引发的疾病称之为免疫缺陷病

（ｉｍｍｕｎｏｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙｄｉｓｅａｓｅｓ，ＩＤＤ）。常见的ＩＤＤ主要
有两种类型：①原发性免疫缺陷病（ｐｒｉｍａｒｙｉｍｍｕｎｏ
ｌｏｇｉｃａｌｄｉｓｅａｓｅｓ，ＰＩＤ），又称先天性免疫缺陷病，与遗
传有关，大多数为单基因遗传病；②继发性免疫缺陷
病，又称获得性免疫缺陷病，可发生在任何年龄，多

因严重感染，尤其是直接侵犯免疫系统的感染、恶性

肿瘤、应用免疫抑制剂、放射治疗和化学治疗等原因

引起［１］。

１　免疫缺陷病的分类及发病率

免疫学家早就注意到了这类问题，因为普通人

群中多数遗传性疾病的发病基本都遵循着孟德尔规

律，ＣＲＳ作为一组人群，其遗传性疾病的发病也占有
一定比列。例如ＰＩＤ是一种先天性遗传性疾病，其
发病率为１／５０００活产婴儿，并且含盖的疾病高达
１５０余种，受累基因１２０余种［２］。因此 ＣＲＳ人群中
也一定包含有ＰＩＤ患者。也正是基于此，由欧洲变
态反应和临床免疫学会（Ｅｕｒｏｐｅａｎａｃａｄｅｍｙｏｆａｌｌｅｒｇｙ
ａｎｄｃｌｉｎｉｃａｌｉｍｍｕｎｏｌｏｙ，ＥＡＡＣＩ）发起组织制定了第
一版欧洲慢性鼻 －鼻窦炎鼻息肉的意见书
（Ｅｕｍｐｅａｎｐｏｓｉｔｉｏｎｐａｐｅｒｏｎｒｈｉｎｏｓｉｎｕｓｉｔｉｓａｎｄｎａｓａｌ
ｐｏｌｙｐｓ２００５，ＥＰＯＳ２００５），并于之后不断更新，足见
免疫性因素在ＣＲＳ发病中的作用［３］。

２　免疫缺陷与慢性鼻窦炎

ＰＩＤ分为８大类，包括联合免疫缺陷、主要抗体
缺陷、其他已明确的免疫缺陷综合征、免疫失调性疾

病、吞噬细胞数目和功能先天性缺陷、天然免疫缺

陷、自身炎症性疾病及补体缺陷［２］。ＰＩＤ中以抗体
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缺陷的发病率最高，常见的免疫缺陷病有：先天性无

丙种球蛋白血症（又称 Ｂｒｕｔｏｎ病）和普通变异型免
疫缺陷病，属于主要抗体缺陷，多因原发性 Ｂ细胞
缺陷所致；ＤｉＧｅｏｒｇｅ综合征归属于“其他已明确的免
疫缺陷综合征”，是以原发性 Ｔ细胞缺陷为主；重症
联合免疫缺陷病同时存在 Ｔ、Ｂ细胞免疫缺陷，属于
联合免疫缺陷。

目前，有关ＣＲＳ临床遇到的问题可以归纳为以
下几个方面：①部分 ＣＲＳ病例药物治疗的疗效欠
佳，常时好时坏，特别是在儿童患者中占有相当的比

例；②ＣＲＳ经 ＦＥＳＳ治疗后，构成部分疾病原因的解
剖因素（如窦口狭窄、中隔偏曲等）已经纠正，但疗效

却不尽理想；③不明原因的顽固性或难治性鼻窦炎。
那么在这些ＣＲＳ患者群中，是否有先天性或遗传性
因素参与发病呢？由此引出了免疫缺陷的话题。

３　免疫缺陷病预警症状及检测评估措施

由于免疫缺陷病的病因复杂，临床表现缺乏特

异性，主要以反复、重症感染为突出表现，因此为了

及时发现 ＰＩＤ患者，国外许多国家都相继提出了
ＰＩＤ临床预警症状，归纳起来主要有以下 １０个方
面：①ＣＲＳ频发（≥２次／年），且每次发作比较严重；
②耳部感染频发（≥８次／年）；③肺炎频发（≥２次／
年）；④局部感染用抗生素治疗２个月以上无效；⑤
婴幼儿生长发育迟缓；⑥复发性皮肤病变或器官脓
肿；⑦家族原发性免疫缺陷；⑧口腔溃疡，儿童１岁
后仍易感鹅口疮；⑨缺乏淋巴结或扁桃体；⑩共济失
调［４］。就耳鼻咽喉科疾病范围而言，在报道的 ＰＩＤ
临床预警症状中，频发的鼻窦炎、中耳炎和肺炎是提

示ＰＩＤ存在的主要线索。
因此作为临床医师只要考虑到 ＣＲＳ有可能合

并免疫缺陷时，就应该按照免疫缺陷病的分类进行

比较详细的检查，必要时与相关科室协调共同研究

具体的免疫评估方案。常规的免疫评估包括了全血

细胞计数和分类、血清免疫球蛋白（包括ＩｇＧ、ＩｇＡ和
ＩｇＭ）水平测定和流式细胞仪分析（包括 ＣＤ３＋、
ＣＤ４＋和ＣＤ８＋，ＣＤ１９＋ＣＤ１６＋／ＣＤ５６＋）。采用常规
免疫评估可对大多数患者作出诊断，如果不能诊断，

仍然考虑与免疫因素相关时，可以进一步进行特异

性抗体水平测定和迟发型超敏反应皮肤试验。临床

上ＣＲＳ并发ＰＩＤ多为抗体缺陷，因此血清免疫球蛋
白水平检测尤为重要。

针对特异性抗体缺陷的检测及其临床应

用［５～７］，国外研究较多，而国内则尚未真正起步。有

作者对诊断为慢性鼻窦炎药物治疗效果不佳同时进

行了手术的１２９例患者进行了抗肺炎球菌抗体滴度
检测，发现在正常基线水平及以上者３６例，而在基
线水平以下者９３例（７２％）。该９３例患者中，２４例
失访，另外６９例进行了肺炎球菌疫苗注射，并于注
射后６周再次抽血检测抗体滴度，结果提示出现免
疫应答者５４例，无免疫应答者１５例（１１．６％），由
此初步推断该１５例患者属于特异性抗体缺陷［５］。

针对２岁以上患者虽然血清免疫球蛋白值正常
但疑似某种特异性抗体缺陷者，其患者血清对多糖

抗原的反应而言，如果采用标准肺炎球菌疫苗接种

后一定时间虽然抗体滴度≥１．３μɡ／ｍＬ，但在１４种
肺炎球菌血清型中出现反应者不足７种时，即可考
虑特异性抗体缺陷。对这类患者的处置必要时即可

静脉输注ＩＧ（免疫球蛋白）。而对２岁以上，血清总
ＩｇＧ显著降低（低于标准年龄２个 ＳＤ），同时 ＩｇＡ和
（或）ＩｇＭ较低者，如果对免疫接种反应较差甚或没
有反应，基本可以考虑普通可变型免疫缺陷病

（ｃｏｍｍｏｎｖａｒｉａｂｌｅｉｍｍｕｎｏｄｅｆｉｃｉｅｎｃｙ，ＣＶＩＤ），即普通
变异型免疫缺陷病。对这类病的处置基本同上，即

预防为主，必要时给予静脉输注ＩＧ等［６７］。

除了以上１０个常见的临床预警症状外，不同部
位、不同年龄段的感染也可以提示某些免疫功能的

缺陷，如反复发作难以用抗生素药物控制的中耳炎

和慢性鼻窦炎，多提示有可能存在着体液或细胞免

疫缺陷，特别是在成人患者中可能多为无丙种球蛋

白血症或普通变异型免疫缺陷病。其次不同的病原

微生物感染也可提示某些免疫功能的缺陷，例如念

珠菌感染常常提示Ｔ细胞或吞噬细胞功能缺陷。
由于免疫缺陷病的疾病谱相当广泛，即便采用

了最先进的方法，也无法保证“挂一漏万”，作为临

床医师最重要的是接诊ＣＲＳ且疗效不佳时，必须依
据患者所表现出的一些所谓预警症状修订诊疗思

路，进行病因排查，其中免疫学检查是非常重要的内

容之一。

４　遗传性综合征与难治性鼻窦炎

值得指出的是，一些鼻科领域少见且处理非常

棘手、手术治疗的效果又非常有限的几种遗传性疾

病，也应引起重视［８９］。①原发性纤毛不动综合征
（ＰＣＤ）：最常见者为卡他根纳氏 （Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ’ｓ）综
合征，由内脏转位、支气管扩张和鼻窦炎三联征组

·２·
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成。此类患者的特点是顽固性鼻 －鼻窦炎，伴水样
鼻溢液和中耳炎；②囊性纤维化（ｃｙｓｔｉｃｆｉｂｒｏｓｉｓ，
ＣＦ）：此类疾病患者几乎１００％合并鼻窦疾病，其中
以鼻息肉最多见。ＣＦ患者由于细胞氯离子转运异
常以及继发性细菌定植，常常导致黏液清除功能受

损，引起鼻窦炎；③杨氏综合征：主要特征为间歇性
梗阻性精子缺乏、慢性鼻窦支气管疾病、鼻息肉和支

气管扩张。其临床特点是：儿童时期经常患慢性鼻

窦炎；常见肺部感染反复发作，临床表现为顽固性咳

嗽和吐痰；尽管大部分患者在成年后还有支气管扩

张的Ｘ线表现，但临床症状会明显减轻；肺功能只
轻度受损。

５　结论

关注慢性鼻窦炎发病中的免疫学因素（包括由

于遗传导致的此类疾病）及其评估手段，有助于临

床医师在处理药物治疗效果不佳甚至进行了手术疗

效仍然不够理想的病例时，多一个思路，多一个办

法，为最终采取综合手段攻克顽固性慢性鼻窦炎积

累有价值的资料。
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［７］　赵长青．浅谈慢性鼻－鼻窦炎的疗效评定［Ｊ］．临床耳鼻咽喉

头颈外科杂志，２０１４，２８（５）：２８５－２８６．

［８］　赵长青，安云芳．免疫缺陷病与呼吸道炎症性疾病／／顾之燕，

李源．耳鼻咽喉头颈部变态反应病学［Ｍ］．北京：人民卫生出

版社，２０１２：１２９－１３８．

［９］　赵长青，安云芳．再次鼻内镜鼻窦手术值得关注的几个问题

［Ｊ］．中国眼耳鼻喉科杂志，２００８，８（３）：１３７－１３９．

（修回日期：２０１４－１１－１０）

·消息·

书讯

　　山西医科大学第二医院耳鼻咽喉头颈外科赵长青教授主编的《临床案例百科 －耳鼻咽喉头颈外科疾病
问答》一书近期由山西科学技术出版社出版发行。该书分为鼻部疾病篇、耳部疾病篇、咽喉部疾病篇及综合

篇四个篇章（共计６０万字），以３１４个真实案例介绍了耳鼻咽喉头颈外科相关疾病。参加编写的８０位专家
以＂医患问答＂的形式真实再现各自亲身经历典型案例，用简洁通俗的语言描述患者的就医经历、介绍医生
的诊疗方案以及解答诊治过程中患者关注的焦点问题，同时对每一个案例进行针对性的专业小结，内容与现

代耳鼻咽喉科学发展的新进展紧密结合。为了便于读者理解，部分典型案例还编配了精美插图。此外，该书

还将类似疾病归纳成同一单元，每个单元由一到两名专家进行画龙点睛式的＂导读和点评＂，将专业书籍的
深奥与科普读物的通俗融为一体，为医患双方构建一座相互沟通的桥梁。相信这样的写作风格、编排形式和

编写内容有利于患者朋友清楚认识自身疾病的特点、积极配合诊治，同时也有助于临床医生提升临床思维能

力、提高诊疗水平。

·３·


