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【摘要】　儿童系统性红斑狼疮（ｃｈｉｌｄｈｏｏｄｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ，ｃＳＬＥ）是一种侵犯多系统和多脏器
的自身免疫性疾病，临床表现多样，首发症状各异。其诊断结合美国风湿病学会（ＡＣＲ）、欧洲抗风湿病联盟
（ＥＵＬＡＲ）及系统性红斑狼疮国际合作临床组织（ＳＬＩＣＣ）分类标准进行，ｃＳＬＥ治疗的药物包括激素、免疫抑制
剂及生物制剂。ｃＳＬＥ更易出现肾脏、血液及神经系统受累，病程凶险，为进一步统一对ｃＳＬＥ的认识，规范ｃＳＬＥ
的诊治，改善中国ｃＳＬＥ患儿的预后，中华医学会儿科学分会风湿病学组等学术组织牵头制定《儿童系统性红斑
狼疮临床诊断与治疗专家共识（２０２２版）》，以飨读者。
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　　儿童系统性红斑狼疮（ｃｈｉｌｄｈｏｏｄｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓ
ｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ，ｃＳＬＥ）是一种侵犯多系统和多脏器的自身
免疫性疾病，患儿体内存在以抗核抗体（ＡＮＡ）为代表的
多种自身抗体。中国ＳＬＥ的患病率为３０／１０万～７０／１０
万［１］，ｃＳＬＥ占总ＳＬＥ病例数的１０％ ～２０％，ｃＳＬＥ占儿
童风湿病的１５％～２５％［２］。与成年期发病的患者相比，

儿童更易出现肾脏、血液及神经系统受累，ｃＳＬＥ病情更
为凶险，具有更高的疾病活动性和药物负担，脏器损伤

更严重，重要脏器，如肾脏、心血管和神经精神疾病的发

病率更高，导致与疾病相关的致残和致死率更高，带来

非常沉重的家庭和社会负担［３６］。

近年来，美国，欧洲及加拿大等在国际上有重要影

响力的组织和机构都制定了 ｃＳＬＥ的诊疗及管理指南

或共识［７８］。近期我国也有关于 ｃＳＬＥ的指南出台［９］，

对于规范ｃＳＬＥ管理的临床实践有一定推动作用。但
也存在以下问题：根据中国 ＳＬＥ研究协作组的队列研
究显示，我国成人 ＳＬＥ患者的表现与国外并不相同，
ｃＳＬＥ的临床特点也有一定的种族差异［５６］，照搬国外

指南有可能与我国国情不符；国内现有的ｃＳＬＥ指南并
没有国内ｃＳＬＥ的循证研究基础，推荐的意见多参考国
外文献，且基本遵循成人指南的诊疗建议，不能很好

地指导儿科临床实践。为此，中华医学会儿科学分

会风湿病学组等学术组织基于国内外最新研究证

据，结合我国 ｃＳＬＥ的临床实践情况，制定了《儿童系
统性红斑狼疮临床诊断与治疗专家共识（２０２２版）》
（简称本共识）。
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１　流行病学和发病机制
近年来大量研究表明，ｃＳＬＥ发病机制是遗传、免疫

调节、种族和环境因素相互作用的结果。

在儿童年龄组，发病高峰在１２～１４岁之间，该病的
男女比例在各年龄组内各不相同。在学龄前儿童 ＳＬＥ
（＜６岁）中，男女比例相等（１１）。在学龄期儿童和青
春期前后，男女比例为１４～５，女性更多见；在青春期
后，男女比例为１９～１０，呈典型分布［１０］。

遗传因素在狼疮发病中起重要作用，同卵双生的

ｃＳＬＥ风险较异卵双生者高１０倍。ｃＳＬＥ患儿的兄弟姐
妹患病风险较健康人群高８～２０倍［１１］。近年来报道发

现早发型狼疮（５岁之前起病）患儿在ｃＳＬＥ中的比例为
３．９％～５．０％，这类患儿与单基因突变关系密切，推动
了对狼疮机制的进一步认识。已知ＳＬＥ的单基因突变
可包括以下４类突变［１２］：（１）补体因子；（２）参与核酸内
源性代谢的酶［细胞外脱氧核糖核酸酶（ＤＮａｓｅ）］；（３）
直接参与干扰素（ＩＦＮ）Ⅰ型途径的蛋白；（４）参与调节Ｂ
和Ｔ淋巴细胞自我耐受的因子，已发现的基因有
ＴＲＥＸ１、ＤＮＡＳＥ１Ｌ３、ＳＡＭＨＤ１、ＲＮＡＳＥＨ２ＡＢＣ、ＡＤＡＲ１、
ＩＦＩＨ１、ＩＳＧ１５、ＡＣＰ５、ＴＭＥＭ１７３、ＰＲＫＣＤ、ＲＡＧ２等，目前已
描述了１００多个多基因、多因子ＳＬＥ易感位点和３０多
个引起单基因型ＳＬＥ和ＳＬＥ样表型的基因［１３］，基因分

析评估单基因狼疮（全外显子组或全基因组测序）对于

提高对遗传基础的认识，增加新药靶标和生物标志物开

发的选择非常重要，单基因狼疮的发现为未来探讨狼疮

的发病机制及靶向治疗提供了新的思路。

２　临床表现
ｃＳＬＥ的临床特点为多系统、多器官损害，临床表现

多样，首发症状各异。少数病例呈急性起病，大部分患

儿为亚急性起病，与成人相比，ｃＳＬＥ的临床表现有自己
的特点（图１）［１１，１４１５］。
２．１　全身症状　绝大多数患儿有非特异性表现，包括
发热，可表现为不同热型；其他常见表现有食欲不振、乏

力、淋巴结大和体质量下降［１１，１４］。

２．２　皮肤黏膜症状　７０％的患儿可见皮肤症状。５０％
的病例可见典型的蝶形红斑，其他皮肤表现有红色斑

疹、丘疹、急性丹毒样或大疱样皮疹、糜烂、结痂和出血

性紫癜等。可见于全身各部位，手掌、足底和指趾末端

也可有红斑。口腔黏膜、牙龈、硬腭、软腭可出现红斑和

溃疡，类似溃疡也可出现于鼻黏膜。可出现非瘢痕性脱

发、雷诺现象，指（趾）坏疽等。患儿常有日光过敏，暴晒

后皮疹加重或出现新皮疹。约４．０％的患儿可出现孤立
的盘状狼疮，约０．７％的患儿仅出现狼疮样脂膜炎，这类
患儿大部分会发展为ｃＳＬＥ，约１０％～２０％的儿童病例
在整个病程中不出现皮疹［１６１９］。

２．３　肌肉骨骼症状　约７０％ ～８０％的病例有关节症
状。表现为关节炎或关节痛。关节炎定义为关节肿胀

并伴有疼痛和／或活动受限。５０％的病例起病时有关节
炎，可见于腕、肘、肩、膝、踝及手指关节。可为游走性或

持续性，但很少引起关节破坏和畸形。部分患儿可出现

图１　儿童系统性红斑狼疮的临床特点
Ｆｉｇｕｒｅ１　Ｃｌｉｎｉｃａｌｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓｏｆｃｈｉｌｄｈｏｏｄｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ

·２４６· 中华实用儿科临床杂志２０２２年５月第３７卷第９期　ＣｈｉｎＪＡｐｐｌＣｌｉｎＰｅｄｉａｔｒ，Ｍａｙ２０２２，Ｖｏｌ．３７，Ｎｏ．９



fmx_T3RoZXJNaXJyb3Jz

肌肉疼痛和肌炎［２０］。

２．４　心脏症状　心包、心肌、心内膜均可受累。其中以
心包炎为多见，患儿可出现胸痛，一般积液量不多，严重

者可有大量心包积液。约１０％的病例出现心肌炎，轻者
仅见心电图异常，表现为异位搏动及各种传导阻滞，重

症出现心脏扩大和心力衰竭。心内膜炎常与心包炎同

时存在［１９］。

２．５　肾脏症状　儿童临床出现肾脏受累者约占５０％～
８０％，其中约２２％病例发展为肾功能不全。狼疮肾脏损
害多发生在肾外症状出现的同时或于起病２年内，少数
患儿狼疮性肾炎（ＬＮ）的症状可出现于肾外症状之前。
临床表现可为无症状性蛋白尿和／或血尿、肾炎综合征、
肾病综合征，甚至急进性肾小球肾炎。病变持续和复发

还可导致慢性肾功能不全，甚至肾衰竭。患儿可出现尿

量异常（少尿或夜尿增多）、血尿、泡沫尿、水肿及高血压

等表现。多数患儿可有镜下血尿。ＬＮ一旦出现持续的
氮质血症、血肌酐（ＳＣｒ）≥ ８８．７μｍｏｌ／Ｌ（发病２个月
内），内生肌酐清除率（ＣＣｒ）明显下降，大量蛋白尿、红细
胞管型和蜡样管型或有持续性高血压［舒张压＞１２ｋＰａ
（９０ｍｍＨｇ，１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ），＞４个月］，均提示肾
脏损害严重，预后不良［２１２２］。ＬＮ是引起ｃＳＬＥ死亡的主
要原因之一。

诊断ＬＮ的金标准为肾活检。肾脏病理对ＬＮ的诊
断、活动性评估、治疗选择及预后判断有重要意义。在

排除直立性蛋白尿后，推荐初诊怀疑肾脏受累，特别是

持续性蛋白尿≥１．０ｇ／２４ｈ（或蛋白尿≥０．５ｇ／２４ｈ伴
有血尿和／或管型尿）和／或不明原因的肾小球滤过率
（ＧＦＲ）下降时，均推荐进行肾活检［２３］。对难治 ＬＮ（活
动性ＬＮ接受初始免疫抑制治疗后肾损害加重，或诱导
缓解治疗６个月无效）、ＬＮ复发并怀疑肾脏病理类型发
生转换或为确定肾病变是否活动时，应考虑重复肾活

检［２４］。肾活检应由有经验的肾脏病理医师进行判读，

根据国际肾脏病学会／肾脏病理学会（ＩＳＮ／ＲＰＳ）２００３对
ＬＮ的病理分型［２５］，见表１［２６］。２０１８年ＩＳＮ／ＲＰＳ对ＬＮ
病理分型和美国国立卫生研究院（ＮＩＨ）肾组织活动性／
慢性化评分系统作了部分修订，直接用活动性指数（ＡＩ）
和慢性指数（ＣＩ）来表示病理活动性［２７］。ＬＮ的病理表
现还可为狼疮足细胞病或狼疮血栓性微血管病（ＴＭＡ）。
狼疮足细胞病以足细胞足突广泛融合为特征，伴或不伴

系膜细胞或基质增生，除肾小球系膜区免疫复合物沉积

外，内皮下和上皮侧均无免疫复合物。狼疮ＴＭＡ是指
狼疮患儿出现微血管病性溶血性贫血，血小板减少或不

同程度的肾功能损害；或有肾脏病理证实的血栓性微血

管病变。狼疮ＴＭＡ可累及肾间质小动脉（入球动脉、小
叶间动脉）和肾小球［２８］。

表１　ＩＳＮ／ＲＰＳ２００３狼疮性肾炎的组织学分型
Ｔａｂｌｅ１　ＩＳＮ／ＲＰＳ２００３ｈｉｓｔｏｌｏｇｉｃａｌｃｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎｏｆｌｕｐｕｓｎｅｐｈｒｉｔｉｓ
病理分型 名称 病理表现

Ⅰ型 轻微系膜性ＬＮ 光镜下肾小球正常，免疫荧光和／或电镜可见系
膜区免疫复合物沉积

Ⅱ型 系膜增生性ＬＮ 光镜可见轻度系膜细胞或伴系膜基质增生，免疫

荧光和电镜可见系膜区少量孤立性免疫复合

物沉积

Ⅲ型 局灶性ＬＮ ＜５０％的肾小球受累，病变呈局灶、节段或球性分
布，毛细血管内或血管外增生性病变均可出现，

伴节段内皮下沉积，伴或不伴系膜增生病变

Ⅳ型 弥漫性ＬＮ ≥５０％的肾小球受累，细胞和／或系膜基质增生，
可见基底膜节段性增厚（白金耳）。毛细血管

内或血管外增生性病变均可出现，伴弥漫内皮

下沉积，伴或不伴系膜增生病变

Ⅴ型 膜性ＬＮ 光镜下基底膜弥漫增厚，可见球性或节段性上皮

下免疫复合物沉积，伴或不伴系膜病变

Ⅵ型 严重硬化性ＬＮ ≥９０％的肾小球表现为球性硬化，不再有活动病
变

　　注：ＩＳＮ／ＲＰＳ：国际肾脏病学会／肾脏病理学会；ＬＮ：狼疮性肾炎　
ＩＳＮ／ＲＰＳ：ＩｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌＳｏｃｉｅｔｙｏｆＮｅｐｈｒｏｌｏｇｙ／ＲｅｎａｌＰａｔｈｏｌｏｇｙＳｏｃｉｅｔｙ；ＬＮ：ｌｕ
ｐｕｓｎｅｐｈｒｉｔｉｓ

由于尚未发布新修订病变和分型的可重复性及临

床意义的验证结果，故本共识推荐 ＩＳＮ／ＲＰＳ２００３分型
仍是金标准，并采纳２０１８年肾组织活动性／慢性化评分
修订意见（表２）。建议增加狼疮足细胞病和狼疮ＴＭＡ
两个特殊病理类型。

表２　修订版ＮＩＨ狼疮性肾炎活动性指数及慢性指数评分标准
Ｔａｂｌｅ２　ＲｅｖｉｓｅｄＮＩＨｌｕｐｕｓｎｅｐｈｒｉｔｉｓａｃｔｉｖｉｔｙｉｎｄｅｘａｎｄｃｈｒｏｎｉｃｉｎ
ｄｅｘｓｃｏｒｉｎｇｃｒｉｔｅｒｉａ
病理指标 定义 计分

ＡＩ
　肾小球毛细血管内细胞增多 ＜２５％为１＋；２５％ ～５０％

为２＋；＞５０％为３＋
０～３

　中性粒细胞浸润和／或核碎裂 同上 ０～３
　肾小球纤维素样坏死 同上 （０～３）×２
　肾小球内皮下沉积物（包括透明

样微栓塞）

同上 ０～３

　肾小球细胞性和／或纤维细胞性
新月体

同上 （０～３）×２

　间质炎细胞浸润 同上（占皮质区间质比例） ０～３
　ＡＩ总分 ０～２４
ＣＩ
　肾小球硬化（包括球性和节段） ＜２５％为１＋；２５％ ～５０％

为２＋；＞５０％为３＋
０～３

　纤维性新月体 同上 ０～３
　肾小管萎缩 同上（占皮质区间质比例） ０～３
　间质纤维化 同上（占皮质区间质比例） ０～３
　ＣＩ总分 ０～１２

　　注：ＮＩＨ：美国国立卫生研究所；ＡＩ：活动性指数；ＣＩ：慢性指数；表中％
指肾小球病变指标占肾小球的比例，或肾小管间质指标占肾小管／间质的
比例。纤维素样坏死和新月体的评分加倍　ＮＩＨ：ＮａｔｉｏｎａｌＩｎｓｔｉｔｕｔｅｓｏｆ
Ｈｅａｌｔｈ；ＡＩ：ａｃｔｉｖｉｔｙｉｎｄｅｘ；ＣＩ：ｃｈｒｏｎｉｃｉｎｄｅｘ；Ｉｎｔｈｉｓｔａｂｌｅ，％ ｒｅｆｅｒｓｔｏｔｈｅｐｒｏ
ｐｏｒｔｉｏｎｏｆｇｌｏｍｅｒｕｌａｒｌｅｓｉｏｎｉｎｄｅｘｉｎｇｌｏｍｅｒｕｌｕｓ，ｏｒｔｈｅｐｒｏｐｏｒｔｉｏｎｏｆｔｕｂｕｌｏｉｎ
ｔｅｒｓｔｉｔｉａｌｉｎｄｅｘｉｎｒｅｎａｌｔｕｂｕｌｅｓ／ｉｎｔｅｒｓｔｉｔｉａｌ．Ｉｆｒｅｎａｌｐａｔｈｏｌｏｇｙｓｈｏｗｅｄｃｅｌｌｕｌｏｓｉｃ
ｎｅｃｒｏｓｉｓａｎｄｃｒｅｓｃｅｎｔ，ｔｈｅｓｃｏｒｅｗｉｌｌｂｅｄｏｕｂｌｅｄ

２．６　神经和精神症状　神经精神损害是本病的严重表
现之一，又称神经精神性狼疮（ＮＰＳＬＥ），建议在ｃＳＬＥ中
也使用ＮＰＳＬＥ的美国风湿病学会（ＡＣＲ）命名法和病理
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来定义，发生率约为２０％～５０％［２９］。临床表现见表３。
表３　ＮＰＳＬＥ的临床表现
Ｔａｂｌｅ３　ＣｌｉｎｉｃａｌｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｏｆＮＰＳＬＥ
ＮＰＳＬＥ类型 比例 表现

中枢神经系统的弥漫性

脑功能障碍：以器质

性脑综合征为代表

３５％～６０％ 意识障碍、定向力障碍、智能减

退、记忆差、计算不能等，可伴

有异常行为如冲动、伤人、自

伤、幻觉、妄想和木僵等

局灶性脑功能障碍：以

癫痫和脑血管意外为

主

１０％～３５％ 癫痫大发作、头痛、嗜睡、眩晕、

视物模糊等。还可出现颅神

经麻痹、舞蹈样动作、震颤、偏

瘫、失语等

周围神经损害 少见 多发性神经炎等［２９］

其他 罕见 视神经脊髓炎谱系疾病［３０］和颅

内静脉窦血栓形成等［３１３２］

　　注：ＮＰＳＬＥ：神经精神性狼疮　ＮＰＳＬＥ：ｎｅｕｒｏｐｓｙｃｈｉａｔｒｉｃｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓ
ｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ

ＮＰＳＬＥ需要全面的、多学科评估来排除感染、恶性
肿瘤及其他情况，并考虑神经系统表现的类型和时间，

是否存在神经系统疾病以外的疾病活动情况，全身症

状、神经影像学和脑脊液检查异常，抗磷脂抗体（ａＰＬ）阳
性等来评估病情。ＮＰＳＬＥ的血清学诊断比较困难，相关
抗体中，抗神经元抗体、抗淋巴细胞毒抗体、抗神经丝抗

体及抗核糖体Ｐ蛋白抗体、抗Ｎ甲基Ｄ门冬氨酸受体
（ＮＭＤＡＲ）抗体、抗水通道蛋白４（ＡＱＰ４）抗体等在临床
诊断中有一定价值，也是狼疮区别于其他疾病的依据。

２．７　消化系统受累　４０％～６０％的ＳＬＥ患儿可出现消
化道受累，８％～１０％的患儿有临床确认的胃肠道表现。
患儿可有腹痛、腹泻、恶心、呕吐等。剧烈腹痛须与急腹

症相鉴别。严重腹痛患儿需警惕自身免疫性胰腺炎、肠

系膜血管炎［３３］。少数患儿可发生蛋白丢失性肠病、胆

囊炎和肠炎等［３４］。

２．８　肺部及胸膜受累　３０％～５０％的ｃＳＬＥ患儿有呼
吸系统异常，３０％～３５％的ＳＬＥ患儿出现胸膜炎最为常
见，胸腔积液可为单侧或双侧，一般为少量至中等量。

胸痛是最常见的主诉症状，临床及亚临床肺胸膜病变是

常见的表现［３５］。急性肺出血和肺高压是最严重的狼疮

相关肺部病变，发生率分别＜５％和＜２％。急性狼疮肺
炎的表现为急性发热、呼吸困难、咳嗽及胸疼，Ｘ线可见
双肺弥漫性斑状浸润。但诊断狼疮肺炎时必须与其他

肺部感染相鉴别。部分患儿可出现间质性肺炎，罕见的

表现还包括肺血栓栓塞性疾病［３６］。

２．９　血液系统受累　ＳＬＥ儿童中血液系统异常较常
见，包括贫血、白细胞减少、淋巴细胞减少和血小板减

少。５０％ ～７５％的 ＳＬＥ患儿存在贫血，病因包括
Ｃｏｏｍｂｓ阳性自身免疫性溶血性贫血和慢性病引起的贫
血［３７］。白细胞计数下降主要是由于淋巴细胞绝对计数

下降，血小板减少的患病率介于１０％～５０％，可为ｃＳＬＥ
的首发表现，对于以血液系统表现，如特发性血小板减

少性紫癜（ＩＴＰ）或以Ｅｖｅｎ′ｓ综合征起病的患儿［３７］，需注

意早期ＳＬＥ的可能。血栓性血小板减少性紫癜（ＴＴＰ）
是一种不常见，但可危及生命的急性并发症［３８］，患儿可

出现血小板减少、溶血性贫血、肾功能不全等，外周血可

见破碎红细胞等。

２．１０　内分泌系统受累　可出现甲状腺功能异常、糖代
谢异常、生长迟缓、性发育延迟等表现。

２．１１　眼部症状　可出现巩膜炎、虹膜炎、视网膜血管
炎和出血。眼底检查可见棉絮状斑（ｃｏｔｔｏｎｗｏｏｌｓｐｏｔ）。
２．１２　并发症
２．１２．１　感染　感染是ＳＬＥ患儿最常见的并发症，感染
可能由病毒、细菌或机会性微生物引起，应用激素及免

疫抑制剂的患儿尤其需注意曲霉菌及卡氏肺孢子虫感

染［３９］。

２．１２．２　ＴＭＡ　是指以各种原因引起的微血管血栓形
成为病理基础，以血小板减少、微血管病性溶血性贫血

和器官功能障碍为特征。狼疮ＴＭＡ的发病机制不明，
可能与 ＳＬＥ的 ａＰＬ、血管性血友病因子裂解酶
（ＡＤＡＭＴＳ１３）的抗体或抑制物导致 ＡＤＡＭＴＳ１３酶活性
缺乏（类似于ＴＴＰ）或补体调节蛋白功能异常等因素有
关。外周血破碎红细胞检测，ＡＤＡＭＴＳ１３活性及抗体和
肾脏病理有助于诊断［３８］。

２．１２．３　抗磷脂综合征（ａｎｔｉｐｈｏｓｐｈｏｌｉｐｉｄｓｙｎｄｒｏｍｅ，
ＡＰＳ）　是一种以反复血管性血栓事件、复发性自然流
产、血小板减少等为主要临床表现，伴有ａＰＬ持续中度
或高度阳性的自身免疫性疾病。儿童患者可继发于

ｃＳＬＥ，临床表现复杂多样，最突出表现为血管性血栓形
成［４０］。患儿体内存在狼疮抗凝集物（ｌｕｐｕｓａｎｔｉｃｏａｇｕｌａｎｔ，
ＬＡ）和／或ａＰＬ中度或高度阳性。最常检测到的ａＰＬ亚
群为ＬＡ、抗心磷脂抗体（ａｎｔｉｃａｒｌｉｐｉｎａｎｔｉｂｏｄｙ，ＡＣＬ）及
β２糖蛋白１（β２ｇｌｙｃｏｐｒｏｔｅｉｎ１，β２ＧＰ１）。儿童抗磷脂综
合征常表现为体内高凝（易血栓），体外低凝（活化部分

凝血活酶时间延长）。

２．１２．４　巨噬细胞活化综合征（ＭＡＳ）　ＭＡＳ是由于广
泛性、急性血管炎所致，急剧发生的ｃＳＬＥ并发症。以高
热为特征，伴有多器官受累症状（严重ＮＰＳＬＥ症状，肝、
脾肿大，全身极度衰竭），肾功能进行性下降，高血压，出

现狼疮肺炎或肺出血的临床表现，检查可见全血细胞减

少、凝血功能障碍、肝酶、铁蛋白和三酰甘油升高［４１］。

ＭＡＳ的发生率为１％～９％［４２］。骨髓检查发现巨噬细胞

吞噬血细胞现象具有提示意义。

３　实验室检查
本共识推荐ｃＳＬＥ常用的实验室检查，见表４。

４　ｃＳＬＥ的诊断
ＳＬＥ分类标准主要是在成人ＳＬＥ中制定的，目的是

确定一个相对同质的患者人群，以纳入临床试验。１９９７
年ＡＣＲ标准为最普遍应用的分类标准，另一个分类标
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表４　儿童系统性红斑狼疮实验室检查
Ｔａｂｌｅ４　Ｌａｂｏｒａｔｏｒｙｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｏｆｃｈｉｌｄｈｏｏｄｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅ
ｍａｔｏｓｕｓ
检查项目 检查内容

常规检查 全血细胞计数和分类计数；血生化检查，包括肝肾功能、电解

质、心肌酶、血脂等；尿液分析（包括尿沉渣检查）、大便常

规、凝血功能；Ｃ３和Ｃ４或ＣＨ５０补体水平；尿蛋白定量
炎性指标 红细胞沉降率、Ｃ反应蛋白、血清铁蛋白
自身抗体 抗核抗体、抗双链ＤＮＡ抗体、抗可提取性核抗原抗体和抗磷

脂抗体，包括狼疮抗凝物抗体、ＩｇＧ和ＩｇＭ型抗心磷脂抗
体以及ＩｇＧ和ＩｇＭ型抗β２糖蛋白１抗体，类风湿因子及
抗环瓜氨酸肽抗体等

其他 肾穿病理，心电图，胸片，根据脏器受累情况进行ＣＴ或ＭＲＩ
检查，心脏或肾脏超声等

　　注：ＣＨ５０：补体５０％溶血试验；ＣＴ：电子计算机断层扫描：ＭＲＩ：磁共
振成像　ＣＨ５０：５０％ ｃｏｍｐｌｅｍｅｎｔｈｅｍｏｌｙｓｉｓ５０％ ａｓｓａｙ；ＣＴ：ｃｏｍｐｕｔｅｄｔｏｍｏ
ｇｒａｐｈｙ；ＭＲＩ：ｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇ

准为系统性红斑狼疮国际合作临床组织（ＳＬＩＣＣ）分类标
准，基于ＡＣＲ标准制定并于２０１２年发表［４３］，欧洲儿科

风湿病学的单一枢纽和接入点（ｓｉｎｇｌｅｈｕｂａｎｄａｃｃｅｓｓ
ｐｏｉｎｔｆｏｒｐｅｄｉａｔｒｉｃｒｈｅｕｍａｔｏｌｏｇｙｉｎＥｕｒｏｐｅ，ＳＨＡＲＥ）推荐
ＳＬＩＣＣ标准可用于儿童狼疮的诊疗中［７］；第三个为２０１９
年欧洲抗风湿病联盟（ＥＵＬＡＲ）／ＡＣＲ分类标准（表５），
要求ＡＮＡ阳性作为基本入组标准，根据各种项目进行
加权，医师根据临床或实验室特征，判断ＳＬＥ的相对可
能性（相对于其他疾病），总分≥１０分归为 ＳＬＥ［４４］。
２０１２年ＳＬＩＣＣ标准的敏感性更高，１９９７年ＡＣＲ标准的
特异性更高［４５４７］。Ｆｏｎｓｅｃａ等［４６］提出 ＥＵＬＡＲ／ＡＣＲ
２０１９标准的替代分界点用于ｃＳＬＥ，该分界点≥１３分具
有更高的特异性、阳性预测值和分界点准确性。

以成人为中心的标准敏感性和特异性有限，本共识

推荐在ｃＳＬＥ的诊断中需联合应用３种标准进行诊断，
以免漏诊。推荐有如下临床表现需注意单基因狼疮：儿

童早期发病（＜５岁），父母有血缘关系，一级亲属有自
身免疫性疾病家族史［１３］。

５　狼疮的疾病活动度评估
提示疾病活动的症状可为皮疹加重、关节肿痛和大

量脱发。实验室指标可为红细胞沉降率加快、白细胞

和／或血小板减少、溶血性贫血（血红蛋白下降、网织红
细胞增高及 Ｃｏｏｍｂｓ试验阳性）和补体降低，抗双链
ＤＮＡ抗体阳性。而ＡＮＡ、抗Ｓｍｉｔｈ抗体、抗Ｕ１小核糖体
蛋白（ＲＮＰ）抗体、抗干燥综合征Ａ抗原（ＳＳＡ）抗体、抗
干燥综合征Ｂ抗原（ＳＳＢ）抗体只是ＳＬＥ的诊断指标，
而不是观察疾病活动度和疗效判断的指标［４８］。

疾病活动性可定义为基础炎症性疾病过程的可逆

表现。疾病活动性增加，更常被称为疾病发作，定义为

至少１个器官系统中“可测量的ＳＬＥ疾病活动恶化”，导
致新增或临床体征加重，可能与新的或恶化的ＳＬＥ症状
相关；根据症状的严重程度，可能需要强化治疗。而疾

病损伤是指疾病活动或ＳＬＥ治疗引起的不可逆的组织

表５　２０１９年修订的ＥＵＬＡＲ／ＡＣＲ系统性红斑狼疮诊断标准
Ｔａｂｌｅ５　２０１９ＥＵＬＡＲ／ＡＣＲｃｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎｃｒｉｔｅｒｉａｉｎｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓ
ｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ
临床领域或标准 定义 权重

全身状况 发热 ２
皮肤黏膜 非瘢痕性脱发 ２

口腔溃疡 ２
亚急性皮肤狼疮或盘状狼疮 ４
急性皮肤狼疮 ６

关节 ＞２个关节滑膜炎／肿胀／积液，＞２个关节活动
受限加晨僵＞３０ｍｉｎ

６

神经系统 谵妄 ２
精神异常 ３
癫痫 ５

浆膜炎 胸膜积液或心包积液 ５
急性心包炎 ６

血液系统 白细胞减少症＜４×１０９／Ｌ ３
血小板减少症＜１００×１０９／Ｌ ４
溶血性贫血 ４

肾脏 蛋白尿＞０．５ｇ／２４ｈ ４
肾活检：Ⅱ型或Ⅴ型 ＬＮ ８
肾活检：Ⅲ型或Ⅳ型 ＬＮ １０

抗磷脂抗体 抗心磷脂抗体或抗β２糖蛋白或狼疮抗凝物阳性 ２
补体 低 Ｃ３或低 Ｃ４ ３

低 Ｃ３和低 Ｃ４ ４
特异抗体 抗 ｄｓＤＮＡ抗体阳性 ６

抗Ｓｍｉｔｈ抗体阳性 ６

　　注：ＥＵＬＡＲ／ＡＣＲ：欧洲抗风湿病联盟／美国风湿病学会；ＬＮ：狼疮性
肾炎；ｄｓＤＮＡ：双链ＤＮＡ；纳入标准：抗核抗体≥１８０（ＨＥｐ２细胞方法）；
如果计分标准可以被其他比系统性红斑狼疮性疹更符合的疾病解释，该

计分标准不计分；标准至少１次出现就足够；ＳＬＥ分类标准要求至少包括
１条临床分类标准以及总分≥１０分可诊断；所有的标准，不需要同时发
生；在每个记分项，只计算最高分　ＥＵＬＡＲ／ＡＣＲ：ＥｕｒｏｐｅａｎＬｅａｇｕｅＡｇａｉｎｓｔ
Ｒｈｅｕｍａｔｉｓｍ／ＡｍｅｒｉｃａｎＣｏｌｌｅｇｅｏｆＲｈｅｕｍａｔｏｌｏｇｙ；ＬＮ：ｌｕｐｕｓｎｅｐｈｒｉｔｉｓ；ｄｓＤＮＡ：
ｄｏｕｂｌｅ－ｓｔｒａｎｄｅｄＤＮＡ；Ｅｎｔｒｙｃｒｉｔｅｒｉｏｎ：ａｎｔｉｎｕｃｌｅａｒａｎｔｉｂｏｄｙａｔａｔｉｔｒｅｏｆ
≥１８０ｏｎＨＥｐ－２ｃｅｌｌｓｏｒａｎｅｑｕｉｖａｌｅｎｔｐｏｓｉｔｉｖｅｔｅｓｔ．Ａｄｄｉｔｉｖｅｃｒｉｔｅｒｉａ：Ｄｏ
ｎｏｔｃｏｕｎｔａｃｒｉｔｅｒｉｏｎｉｆｔｈｅｒｅｉｓａｍｏｒｅｌｉｋｅｌｙｅｘｐｌａｎａｔｉｏｎｔｈａｎｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓ
ｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ．Ｏｃｃｕｒｒｅｎｃｅｏｆａｃｒｉｔｅｒｉｏｎｏｎａｔｌｅａｓｔｏｎｅｃｌｉｎｉｃａｌｃｒｉｔｅｒｉｏｎａｎｄ
≥１０ｐｏｉｎｔｓ．Ｃｒｉｔｅｒｉａｎｅｅｄｎｏｔｏｃｃｕｒｓｉｍｕｌｔａｎｅｏｕｓｌｙ．Ｗｉｔｈｉｎｅａｃｈｄｏｍａｉｎ，ｏｎｌｙ
ｔｈｅｈｉｇｈｅｓｔｗｅｉｇｈｔｅｄｃｒｉｔｅｒｉｏｎｉｓｃｏｕｎｔｅｄｔｏｗａｒｄｔｈｅｔｏｔａｌｓｃｏｒｅｓ

和器官改变［４９］。评分包括系统性红斑狼疮评分指数

（ｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓｄｉｓｅａｓｅａｃｔｉｖｉｔｙｉｎｄｅｘ，
ＳＬＥＤＡＩ）（表６）和ＳＬＩＣＣ／ＡＣＲ损伤指数（ＳＤＩ）［５０］。ＳＤＩ
的儿科版本也可用于ｃＳＬＥ的临床实践，包括２个额外
的领域：生长障碍和继发性性征延迟（表７）［７，５０］。每年
应使用标准化损伤参数进行累积损伤评估。本共识建

议应用所有ｃＳＬＥ患儿在临床实践中应定期评估疾病活
动参数，使用２种标准化验证的疾病活动指标之一：
ＳＬＥＤＡＩ２０００或儿科英国狼疮评估小组（ＢＩＬＡＧ）指数
２００４（ｐＢＩＬＡＧ２００４）评估儿童狼疮的病情活动度，每年
应使用ＳＤＩ（主要使用儿童ＳＤＩ）对儿童ＳＬＥ疾病活动度
及疾病损伤进行评分。

低疾病活动状态（ＬＬＤＡＳ）的定义为：ＳＬＥＤＡＩ２０００
评分≤４，主要器官无任何疾病活动，与以往疾病评估相
比无新的疾病活动特征，ＳＬＥＤＡＩ医师全球评估得分≤
１；泼尼松剂量≤７．５ｍｇ／ｄ，免疫抑制剂和生物制剂应用
量为标准维持剂量［５１］。
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表６　ＳＬＥＤＡＩ２０００评分
Ｔａｂｌｅ６　ＳＬＥＤＡＩ２０００ｓｃｏｒｅ
积分 临床表现

８ 癫痫发作：最近开始发作的，除外代谢、感染、药物所致

８ 精神症状：严重紊乱干扰正常活动。除外尿毒症、药物影响

８ 器质性脑病：智力的改变伴定向力、记忆力或其他智力功能的损害

并出现反复不定的临床症状，至少同时有以下２项：感觉紊乱、
不连贯的松散语言、失眠或白天瞌睡、精神运动性活动增高或降

低。除外代谢、感染、药物所致

８ 视觉障碍：系统性红斑狼疮视网膜病变，除外高血压、感染、药物所致

８ 颅神经病变：累及颅神经的新出现的感觉、运动神经病变

８ 狼疮性头痛：严重持续性头痛，麻醉性止痛药无效

８ 脑血管意外：新出现的脑血管意外。应除外动脉硬化

８ 脉管炎：溃疡、坏疽、有触痛的手指小结节、甲周碎片状梗死、出血

或经活检、血管造影证实

４ 关节炎：２个以上关节痛和炎性体征（压痛、肿胀、渗出）
４ 肌炎：近端肌痛或无力伴肌酸磷酸激酶增高，或肌电图改变或活

检证实

积分 临床表现

４ 管型尿：血红蛋白、颗粒管型或红细胞管型

４ 血尿：＞５个红细胞／高倍视野，除外结石、感染和其他原因
４ 蛋白尿：＞０．５ｇ／２４ｈ，新出现或近期增高
４ 脓尿：＞５个红细胞／高倍视野，除外感染
２ 脱发：新出现或复发的异常斑片状或弥散性脱发

２ 新出现皮疹：新出现或复发的炎症性皮疹

２ 黏膜溃疡：新出现或复发的口腔或鼻黏膜溃疡

２ 胸膜炎：胸膜炎性胸痛伴胸膜摩擦音、渗出或胸膜肥厚

２ 心包炎：心包痛及心包摩擦音或积液（心电图或超声心动检查证

实）

２ 低补体：ＣＨ５０、Ｃ３、Ｃ４低于正常范围的最低值
２ 抗双链ＤＮＡ抗体：滴度增高
１ 发热：＞３８℃
１ 血小板下降：低于正常范围的最低值

１ 白细胞下降：＜３×１０９／Ｌ
　　注：ＳＬＥＤＡＩ：系统性红斑狼疮评分指数；ＣＨ５０：５０％补体溶血单位；ｃＳＬＥ：儿童系统性红斑狼疮；ＳＬＥＤＡＩ得分范围为０～１０５分，得分越高，表明
ｃＳＬＥ的炎症变化越严重。ＳＬＥＤＡＩ得分低于５被认为是病情得到充分控制的标志。ＳＬＥＤＡＩ积分对ＳＬＥ病情的判断：０～４分基本无活动；５～９分轻
度活动；１０～１４分中度活动；≥１５分重度活动　ＳＬＥＤＡＩ：ｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓｄｉｓｅａｓｅａｃｔｉｖｉｔｙｉｎｄｅｘ；ＣＨ５０：５０％ ｈａｅｍｏｌｙｔｉｃｃｏｍｐｌｅｍｅｎｔ；ｃＳＬＥ：
ｃｈｉｌｄｈｏｏｄｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ；ＴｈｅｓｃｏｒｅｏｆＳＬＥＤＡＩｒａｎｇｅｄｆｒｏｍ０ｔｏ１０５．Ｔｈｅｈｉｇｈｅｒｔｈｅｓｃｏｒｅ，ｔｈｅｍｏｒｅｓｅｒｉｏｕｓｔｈｅｉｎｆｌａｍｍａｔｏｒｙｃｈａｎｇｅｏｆｃＳＬＥ．Ａ
ＳＬＥＤＡＩｓｃｏｒｅｏｆｌｅｓｓｔｈａｎ５ｉｓｃｏｎｓｉｄｅｒｅｄｔｏｂｅａｓｉｇｎｏｆａｄｅｑｕａｔｅｃｏｎｔｒｏｌｏｆｔｈｅｄｉｓｅａｓｅ．ＴｈｅｊｕｄｇｍｅｎｔｏｆＳＬＥＤＡＩｓｃｏｒｅｏｎｔｈｅｃｏｎｄｉｔｉｏｎｏｆＳＬＥ：０－４ｐｏｉｎｔｓ，
ｂａｓｉｃａｌｌｙｎｏａｃｔｉｖｉｔｙ；５－９ｐｏｉｎｔｓ：ｍｉｌｄａｃｔｉｖｉｔｙ；１０－１４ｐｏｉｎｔｓ：ｍｏｄｅｒａｔｅａｃｔｉｖｉｔｙ；≥１５ｐｏｉｎｔｓ，ｓｅｖｅｒｅａｃｔｉｖｉｔｙ

表７　儿童ＳＬＩＣＣ／ＡＣＲ损伤指数
Ｔａｂｌｅ７　ＳＬＩＣＣ／ＡＣＲｄａｍａｇｅｉｎｄｅｘｉｎｃＳＬＥ
项目 积分

眼部（任一眼，经临床评估）

白内障

视网膜改变或视神经萎缩

０或１
０或１

神经精神症状

认知障碍（如记忆缺陷、计算困难、注意力不集中、口语或书

面语言困难、表现水平受损）或严重精神病ａ

癫痫发作需要治疗６个月
曾发生脑血管意外（评２分，如果＞１），并非由于恶性肿瘤手
术

颅或周围神经病变（视神经除外）

横贯性脊髓炎

０或１

０或１
０或１，２

０或１
０或１

肾脏

估计或测量肾小球滤过率＜５０％
蛋白尿≥３．５ｇ／２４ｈ
终末期肾病（不论是否需要透析或移植）

０或１
０或１
３

肺脏病变

肺动脉高压（右心室突出或Ｐ２亢响）
肺纤维化（物理及放射检查）

肺萎缩（放射检查）

胸膜纤维化（Ｘ线检查）
肺梗死（Ｘ线检查）或肺切除，非恶性肿瘤所致

０或１
０或１
０或１
０或１
０或１

心血管系统

心绞痛或冠状动脉搭桥术

心肌梗死（评２分，如果＞１）
心肌病（心室功能不全）

瓣膜病（舒张期杂音或收缩期杂音３／６级）
心包炎（６个月）或心包切除术

０或１
０或１，２
０或１
０或１
０或１

项目 积分

周围血管病变

跛行６个月
小的组织缺失

曾有显著组织丢失（如手指或肢体缺失切除）（评２分，如果＞１）
静脉血栓形成伴肿胀溃疡或静脉淤滞

０或１
０或１
０或１，２
０或１

胃肠道病变

梗死或切除肠（十二指肠），脾脏，肝脏，或胆囊（评２分，如果＞１）
肠系膜供血不足

慢性腹膜炎

上消化道狭窄或行手术

胰腺功能不全需要酶替代或假性囊肿

０或１，２
０或１
０或１
０或１
０或１

肌肉骨骼

肌肉萎缩或无力

关节变形或侵蚀性关节炎（包括可纠正的畸形，除外缺血坏死）

骨质疏松伴骨折或椎体塌陷（不包括缺血性坏死）

缺血性坏死（评２分，如果＞１）
骨髓炎

肌腱断裂

０或１
０或１
０或１
０或１，２
０或１
０或１

皮肤

瘢痕性慢性脱发

广泛瘢痕或盘状瘢痕（除头皮和牙髓间隙外）

皮肤溃疡（除外血栓形成）＞６个月

０或１
０或１
０或１

糖尿病（无论治疗与否）

恶性肿瘤（除外异形增生）（评２分，如果＞１）
０或１
０或１，２

性腺功能早衰 ０或１
生长停滞 ０或１
青春期延迟 ０或１

　　 注：ＳＬＩＣＣ／ＡＣＲ：系统性红斑狼疮国际合作临床组织／美国风湿病学会；ｃＳＬＥ：儿童系统性红斑狼疮；ＳＤＩ：ＳＬＩＣＣ／ＡＣＲ损伤指数；ＳＤＩ用于评估ｃＳＬＥ
疾病损害程度，损伤评分＞０的患儿，死亡风险更高，ｃＳＬＥ积累额外组织损害的风险也更高［５０］。ａ严重精神病，即具有以下特征的精神障碍：严重精神症
状和行为异常，基本生活技能明显缺失；病程延长　ＳＬＩＣＣ／ＡＣＲ：ＳｙｓｔｅｍｉｃＬｕｐｕｓＩｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌＣｏｌｌａｂｏｒａｔｉｎｇＣｌｉｎｉｃｓ／ＡｍｅｒｉｃａｎＣｏｌｌｅｇｅｏｆＲｈｅｕｍａｔｏｌｏｇｙ；ｃＳＬＥ：
ｃｈｉｌｄｈｏｏｄｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ；ＳＤＩ：ＳＬＩＣＣ／ＡＣＲｄａｍａｇｅｉｎｄｅｘ；ＳＤＩｉｓｔｏｅｖａｌｕａｔｅｔｈｅｄｅｇｒｅｅｏｆｃＳＬＥｄｉｓｅａｓｅｄａｍａｇｅ．Ｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｄａｍａｇｅｓｃｏｒｅ＞０
ｈａｖｅａｈｉｇｈｅｒｒｉｓｋｏｆｄｅａｔｈａｎｄａｈｉｇｈｅｒｒｉｓｋｏｆｃＳＬＥａｃｃｕｍｕｌａｔｉｎｇａｄｄｉｔｉｏｎａｌｔｉｓｓｕｅｄａｍａｇｅ［５０］．ａＳｅｖｅｒｅｐｓｙｃｈｏｓｉｓ，ｔｈａｔｉｓ，ｍｅｎｔａｌｄｉｓｏｒｄｅｒｗｉｔｈｔｈｅｆｏｌｌｏｗｉｎｇｃｈａｒａｃ
ｔｅｒｉｓｔｉｃｓ：ｓｅｖｅｒｅｍｅｎｔａｌｓｙｍｐｔｏｍｓａｎｄａｂｎｏｒｍａｌｂｅｈａｖｉｏｒ，ｏｂｖｉｏｕｓｌａｃｋｏｆｂａｓｉｃｌｉｆｅｓｋｉｌｌｓ；ｐｒｏｌｏｎｇｅｄｃｏｕｒｓｅｏｆｄｉｓｅａｓｅ
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６　ｃＳＬＥ的治疗
ｃＳＬＥ的治疗强调达标治疗理念，须考虑３方面目

标：（１）控制患儿临床症状，提高患儿生活质量；（２）减少
疾病活动造成的脏器损害；（３）降低复发率和远期死亡
率。本共识推荐以达到疾病完全缓解，或应以全部器官

的低疾病活动度为治疗目标。并最大限度地减少并发

症和药物毒性，最终提高生存率。ｃＳＬＥ的管理需要一
个多学科和多专业的团队，由一名儿科风湿病专家协调

所有儿科亚专科对患儿进行支持［７，５１］。治疗中需根据

患儿临床特点、疾病活动度和严重程度以及并发症，联

合开展ｃＳＬＥ的个体化治疗。
６．１　一般治疗　急性期应卧床休息，加强营养，避免日
光暴晒；缓解期应逐步恢复日常活动及学习，但避免过

度劳累；积极防治感染、诱发因素，治疗中还需注意与儿

童生长和发育有关的特殊问题以及疾病和治疗对儿童

心理带来的不良影响。

６．２　药物治疗　
６．２．１　抗疟药物　抗疟药物是治疗ｃＳＬＥ患儿的免疫
治疗方案的基础用药，与糖皮质激素联用可减少激素的

剂量及 ＳＤＩ评分。推荐所有 ｃＳＬＥ患儿需加用羟氯喹
（ＨＣＱ）治疗［５２］，剂量为５ｍｇ／（ｋｇ·ｄ），可１次或分２次
服用，用药１～２个月疗效达到高峰。视网膜病变是
ＨＣＱ最重要的不良反应。在开始ＨＣＱ的第１年进行基
线眼科检查，每０．５年到１年进行１次眼科筛查，包括
色觉和视野以及眼底检查。

６．２．２　糖皮质激素　糖皮质激素是治疗ＳＬＥ的主要药
物。因其强大的抗炎作用，能较快地控制一般症状，较小

剂量即可以看到疗效。不同情况推荐激素用量见表８。
表８　ｃＳＬＥ激素用量推荐
Ｔａｂｌｅ８　ＲｅｃｏｍｍｅｎｄｅｄｄｏｓａｇｅｏｆｇｌｕｃｏｃｏｒｔｉｃｏｉｄｓｉｎｃＳＬＥ
分类 用量 疗程

发热、口腔炎、关节炎及

胸膜积液等

０．５～１．０ｍｇ／（ｋｇ·ｄ），
分次服

病情稳定后缓慢减量

狼疮性肾炎、急性溶血

性贫血及中枢神经系

症状

开始剂量宜大，１．５～２．０
ｍｇ／（ｋｇ·ｄ），分３次服

临床症状缓解，维持不能少

于４周逐渐减量，初期每
次可减５～１０ｍｇ，以后
为２．５～５．０ｍｇ，待病情
稳定后以最小剂量长期

维持

严重的狼疮性肾炎，如

弥漫增殖性肾炎、中

枢神经系统受累及巨

噬细胞活化综合征

甲泼尼龙冲击疗法，剂量

为 １５～３０ｍｇ／（ｋｇ·
剂），最大量不超过１ｇ，
每日１剂，连续３ｄ

然后改用泼尼松口服。必

要时可隔３～５ｄ后再重
复１个疗程

　　注：ｃＳＬＥ：儿童系统性红斑狼疮　ｃＳＬＥ：ｃｈｉｌｄｈｏｏｄｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙ
ｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ

激素减量初期每次可减５～１０ｍｇ，以后为２．５～
５．０ｍｇ，待病情稳定后以最小剂量长期维持，大多数患儿
的每日泼尼松剂量减少至５ｍｇ甚至更低。在长期用药过
程中应注意激素的不良反应，如严重细菌感染、肺结核扩

散、霉菌感染、病毒感染或混合感染。激素剂量≥７．５ｍｇ／ｄ

与ｃＳＬＥ患儿白内障、骨质疏松性骨折和心血管损伤相
关。此外，糖皮质激素可能对最终身高和青春期延迟有

一定影响［５３５５］。随着生物制剂的应用，部分患儿可达到

停用激素的目标。推荐对于增生性ＬＮ的激素减量可参
考２０２１年儿童狼疮及ＬＮ患儿激素减停国际共识［５４］。

６．２．３　免疫抑制剂　常用药物有环磷酰胺、霉酚酸酯、
钙调磷酸酶抑制剂（他克莫司、环孢素）和甲氨蝶呤等，

治疗狼疮常用免疫抑制剂的用法及适应证推荐，见表９。
表９　治疗ｃＳＬＥ常用的免疫抑制剂
Ｔａｂｌｅ９　ＩｍｍｕｎｏｓｕｐｐｒｅｓｓａｎｔｓｕｓｅｄｉｎｃＳＬＥ
药物 常用剂量 主要适应证 主要不良反应

羟氯喹［５２］ ５ｍｇ／（ｋｇ·ｄ），最大４００ｍｇ无禁忌证的ｃＳＬＥ全程
治疗

视网膜病

环磷酰胺［１，５６５７］ ０．５～１．０ｇ／ｍ２，最大量为
１ｇ／剂，每月１次，连用
６～８次。诱导缓解后可
酌情改为其他免疫抑制

剂维持

重症狼疮及弥漫增殖

性肾炎的诱导治疗；

神经精神性狼疮和

重型系统性血管炎

患儿；严重和危及生

命的ＳＬＥ表现（如血
液病、心肺病、胃肠

病）的诱导治疗

感染，性腺抑

制，骨髓抑

制，肿瘤

霉酚酸酯［５８６１］ １２００～１８００ｍｇ／（ｍ２·ｄ），
（最大３０００ｍｇ／ｄ），口服

增生性和膜性ＬＮ，神经
精神 ＳＬＥ的诱导和
维持治疗；活动性狼

疮的诱导期治疗，狼

疮的维持治疗

感染，骨髓抑

制

他克莫司［２８，６０６１］ 单药剂量３ｍｇ／ｄ［０．０４０～
０．０７５ｍｇ／（ｋｇ·ｄ）］；多
靶点方案剂量：他克莫司

起始剂量为 ０．０５ｍｇ／
（ｋｇ·ｄ），不超过２ｍｇ／ｄ，
血药浓度控制在 ４～
６ｎｇ／ｍＬ，并在３～６个月
时减少剂量到１ｍｇ／ｄ

用于Ⅲ～Ⅴ型ＬＮ的诱
导及维持治疗，尤其

是临床表现为高蛋

白尿的重度 ＬＮ患
儿；难治性 ＬＮ患
儿，他克莫司为基础

的多靶点疗法

胃肠道不适，

肝肾损害

甲氨蝶呤［５９］ １０～１５ｍｇ／ｍ２，口服或皮下
注射

轻中度狼疮减少激素

用量；狼疮肌肉关节

受累

肝毒性，胃肠

道不耐受，

骨髓抑制

硫唑嘌呤［５１，５７］ ２～３ｍｇ／（ｋｇ·ｄ），最大
１５０ｍｇ

轻中度狼疮减少激素

用量；ＬＮ的维持治
疗

感染，骨髓抑

制

环孢素［２８，６０］ ３～５ｍｇ／（ｋｇ·ｄ），口服或
静脉滴注

狼疮血液系统受累，巨

噬细胞活化综合征

治疗

高血压，牙龈

增生，多毛

来氟米特［６２］ ０．３～０．５ｍｇ／（ｋｇ·ｄ），最
大不超过１５ｍｇ

增殖性ＬＮ治疗 肝功能损害，

白细胞减

少，感染

　　注：ｃＳＬＥ：儿童系统性红斑狼疮；ＳＬＥ：系统性红斑狼疮；ＬＮ：狼疮性肾
炎　ｃＳＬＥ：ｃｈｉｌｄｈｏｏｄｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ；ＳＬＥ：ｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙ
ｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ；ＬＮ：ｌｕｐｕｓｎｅｐｈｒｉｔｉｓ

６．２．４　免疫球蛋白　静脉滴注大剂量丙种（免疫）球蛋
白主要用于重症ＳＬＥ；常规剂量的激素和／或免疫抑制
剂治疗无效；作为联合治疗的一部分；并发严重感染；顽

固性血小板减少的长期治疗。方法为４００ｍｇ／（ｋｇ·ｄ），
连用２～５ｄ，以后酌情每月１次；或１ｇ／（ｋｇ·ｄ），１ｄ内
静脉滴注［１，６３］。

６．３　靶向性生物制剂
６．３．１　贝利尤单抗（Ｂｅｌｉｍｕｍａｂ）　贝利尤单抗是Ｂ淋
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巴细胞刺激因子（ＢＬｙｓ）的特异性抑制剂，能与可溶性
ＢＬｙｓ结合，阻止其与Ｂ淋巴细胞表面受体结合，从而抑
制Ｂ淋巴细胞存活增殖并分化成产生免疫球蛋白的浆
细胞。推荐用法为静脉滴注贝利尤单抗（１０ｍｇ／ｋｇ，前３
次每２周给药１次，随后每４周给药１次），可降低严重
复发风险和激素用量，提高临床缓解率，延缓器官损伤。

活动期患者尽早加用贝利尤单抗可能会改善预后。根

据ＰＬＵＴＯ研究（一项应用贝利尤单抗治疗儿童狼疮的
随机、双盲、安慰剂试验）结果［６４］，该药物在儿童狼疮的

长期治疗中安全有效。本共识推荐用于５岁及以上接
受标准治疗，但仍有高疾病活动的活动性自身抗体阳性

ＳＬＥ患儿［６５］。贝利尤单抗作为Ⅲ型、Ⅳ型ＬＮ诱导期常
规治疗［２８］；在常规治疗基础上加用贝利尤单抗可提高

ＬＮ诱导缓解的成功率，减少复发，延缓肾功能恶化［２４］。

６．３．２　利妥昔单抗（Ｒｉｔｕｘｉｍａｂ）　利妥昔单抗是一种
人鼠嵌合的抗ＣＤ２０单克隆抗体，可用于肾脏、血液及神
经系统受累者［６６］，也可用于重度或难治性ＳＬＥ患儿的
治疗［５２］。静脉滴注利妥昔单抗（每周３７５ｍｇ／ｍ２，连续
２～４周为１个疗程）可提高临床缓解率，常见不良反应
包括输液反应和感染等。利妥昔单抗可用于难治性Ⅲ／
Ⅳ型或Ⅴ型ＬＮ，ＮＰＳＬＥ及灾难性ＡＰＳ患儿［２８，５１］。对存

在脏器受累的难治性ＳＬＥ或对标准免疫抑制治疗不耐
受或有禁忌的患儿，可尝试应用利妥昔单抗。应用中监

测Ｂ淋巴细胞数量及功能，以避免严重感染的发生。
６．３．３　泰它西普（Ｔｅｌｉｔａｃｉｃｅｐｔ）　泰它西普是中国自主
研制的新一代ＳＬＥ双靶点生物制剂，被国家药监局批准
上市，成为全球首个拥有ＳＬＥ适应证的“双靶点”生物
制剂，是一种Ｂｌｙｓ（ＢＡＦＦ）和ＡＰＲＩＬ的双靶点靶向抑制
剂［６７］。适用于在常规治疗上仍有高疾病活动性、自身

免疫抗体阳性的ＳＬＥ患者。泰它西普在成人患者的用
法为皮下注射，每周１次，每次２支（８０ｍｇ／支）。在儿
童患者中的有效性和安全性还有待于进一步研究明确，

尚无适应证。

６．４　其他治疗　包括血浆置换［６８］及免疫吸附治疗等。

造血干细胞移植（ＨＳＣＴ）［６９］、免疫吸附应仅用于经系统
内科治疗无效、高球蛋白血症、高滴度抗体等难治性患

者［１，５７，５９］。血浆置换可用于重症狼疮及狼疮合并 ＴＭＡ
患者［６８］。ＨＳＣＴ不应作为ＳＬＥ的治疗常规，但对部分难
治性ＳＬＥ患儿也是一种可能的治疗选择［６９］。

６．５　不同重要脏器受累的治疗
６．５．１　ＬＮ的治疗　对于Ⅰ型和Ⅱ型ＬＮ，小剂量泼尼
松和抗疟药是一线治疗，需根据肾外症状情况应用缓解

病情抗风湿病药物。对于Ⅲ型和 Ⅳ 型ＬＮ，诱导治疗推
荐霉酚酸酯或静脉注射环磷酰胺联合糖皮质激素，或他

克莫司联合霉酚酸酯和激素，或贝利尤单抗联合环磷酰

胺／霉酚酸酯和激素，而维持治疗推荐用霉酚酸酯或硫

唑嘌呤，对于使用霉酚酸酯或环磷酰胺治疗过的无效／
复发及持续性肾病范围蛋白尿等难治性ＬＮ患儿，以他
克莫司为基础的多靶点疗法可有效改善肾脏缓解情况，

降低ＳＬＥ疾病活动指数［２８］。对于单纯膜性ＬＮ（Ⅴ型），
建议霉酚酸酯联合低剂量口服泼尼松诱导治疗，霉酚酸

酯或硫唑嘌呤可作为维持治疗用药。常规治疗基础上

加用贝利尤单抗可提高ＬＮ诱导缓解的成功率，减少复
发［２９，６０，７０］。本共识推荐 ＬＮ的治疗路径，见图２。对于
无条件开展肾穿刺的患儿，推荐根据蛋白尿严重程度及

ＧＦＲ情况（包括血清肌酐、年龄、身高、性别），选择诱导
缓解治疗方案［７０］。

６．５．２　ＮＰＳＬＥ的治疗　治疗分为２个方面，（１）对症
治疗：纠正高血压和代谢紊乱，抗癫痫发作；视情况而应

用抗焦虑，抗抑郁，情绪稳定药或抗精神病治疗。（２）对
ｃＳＬＥ的治疗，应根据病因为弥漫性炎症综合征或局灶
性（局限性）血栓栓塞过程进行治疗［７１］。参照 ＥＵＬＡＲ
及ＳＨＡＲＥ对ＮＰＳＬＥ治疗的指南［７，７２］，本共识推荐的治

疗路径，见图３。
６．５．３　狼疮血液系统受累　血液系统受累患儿根据受
累的程度选用激素及免疫抑制剂治疗，必要时可加用生

物制剂治疗［７，７３］。本共识推荐治疗路径，见图４。
６．５．４　狼疮ＴＭＡ治疗　如果肾功能进行性减退，或严
重肾功能不全需肾脏替代治疗，除传统大剂量甲泼尼龙

静脉冲击和免疫抑制治疗外，应联合血浆置换或双重血

浆置换（ＤＦＰＰ）治疗。血清ａＰＬ阳性，或伴有ＡＰＳ者，应
使用抗凝剂和ＨＣＱ［７０，７３７４］。
６．５．５　ＭＡＳ的治疗　需要大剂量甲泼尼龙冲击治疗，
并通过针对受累脏器的对症治疗和支持治疗，以帮助患

儿度过危象。后续的治疗可按照重型ＳＬＥ的原则，继续
诱导缓解和维持巩固。

６．６　治疗效果的评估　ＳＬＥ的治疗中应贯穿达标治疗
的理念［７５］，因此评估治疗的效果非常重要，疾病缓解或

低疾病活动度是最理想的目标之一。儿童风湿病国际

试验组织（ＰｅｄｉａｔｒｉｃＲｈｅｕｍａｔｏｌｏｇｙＩｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌＴｒｉａｌｓ
Ｏｒｇａｎｉｚａｔｉｏｎ，ＰＲＩＮＴＯ）及ＡＣＲ已制定并验证了一套标准，
来检测ｃＳＬＥ的治疗临床反应［７６］，包括基于问卷的评估，

由医师、患儿及患儿父母就患儿的疾病活动度、健康状

态和生存质量进行评价以及采用全面疾病活动度指数

（结合病史、检查和实验室检查数据）［７７］。评价标准包

括ＰＲＩＮＴＯ／ＡＣＲ５０：２个核心反应变量的任意一个至少
改善５０％，且伴不超过１项指标有３０％以上的恶化。
ＰＲＩＮＴＯ／ＡＣＲ３０：３个核心反应变量至少改善３０％，且
伴不超过１项指标有３０％以上的恶化。ＳＬＥ应答指数
（ＳＲＩ）４，指治疗后ＳＬＥＤＡＩ基线评分较治疗前下降≥４。
２０１９年ＡＣＲ提出了儿童期红斑狼疮改善指数（ＣＨＩＬＩ），
作为衡量ｃＳＬＥ治疗反应的工具，重点关注临床相关改

·８４６· 中华实用儿科临床杂志２０２２年５月第３７卷第９期　ＣｈｉｎＪＡｐｐｌＣｌｉｎＰｅｄｉａｔｒ，Ｍａｙ２０２２，Ｖｏｌ．３７，Ｎｏ．９



fmx_T3RoZXJNaXJyb3Jz

　　注：ＬＮ：狼疮性肾炎；ＨＣＱ：羟氯喹；ＤＭＡＲＤｓ：改善病情抗风湿药；ＣＹＣ：环磷酰胺；ＭＭＦ：吗替麦考酚酯；ＡＺＡ：硫唑嘌呤；ＣＮＩ：钙调磷酸酶抑制剂；
ＲＴＸ：利妥昔单抗；ＡＣＥＩ：血管紧张素转换酶抑制剂；ＡＲＢ：血管紧张素受体拮抗剂；ＴＡＣ：他克莫司；ＣｓＡ：环孢素　ＬＮ：ｌｕｐｕｓｎｅｐｈｒｉｔｉｓ；ＨＣＱ：Ｈｙｄｒｏｘｙｃｈｌｏｒｏ
ｑｕｉｎｅ；ＤＭＡＲＤｓ：ｄｉｓｅａｓｅｍｏｄｉｆｙｉｎｇａｎｔｉｒｈｅｕｍａｔｉｃｄｒｕｇｓ；ＣＹＣ：Ｃｙｃｌｏｐｈｏｓｐｈａｍｉｄｅ；ＭＭＦ：Ｍｙｃｏｐｈｅｎｏｌａｔｅｍｏｆｅｔｉｌ；ＡＺＡ：Ａｚａｔｈｉｏｐｒｉｎｅ；ＣＮＩ：ｃａｌｃｉｎｅｕｒｉｎｉｎｈｉｂｉｔｏｒｓ；
ＲＴＸ：Ｒｉｔｕｘｉｍａｂ；ＡＣＥＩ：ａｎｇｉｏｔｅｎｓｉｎｃｏｎｖｅｒｔｉｎｇｅｎｚｙｍｅｉｎｈｉｂｉｔｏｒ；ＡＲＢ：ａｎｇｉｏｔｅｎｓｉｎｒｅｃｅｐｔｏｒａｎｔａｇｏｎｉｓｔ；ＴＡＣ：Ｔａｃｒｏｌｉｍｕｓ；ＣｓＡ：Ｃｙｃｌｏｓｐｏｒｉｎｅ

图２　狼疮性肾炎的治疗路径
Ｆｉｇｕｒｅ２　Ｔｒｅａｔｍｅｎｔｒｅｃｏｍｍｅｎｄａｔｉｏｎｓｏｆｌｕｐｕｓｎｅｐｈｒｉｔｉｓ

善（ＣＲＩｃＳＬＥ），有助于对ｃＳＬＥ患儿和青少年的治疗反
应程度进行分类［７８］。Ｄｏｒｉｓ缓解的定义是ｃＳＬＥＤＡＩ＝０，
医师总体评分（ｐｈｙｓｉｃｉａｎｇｌｏｂａｌａｓｓｅｓｓｍｅｎｔ，ＰＧＡ）＜０．５
以及泼尼松剂量≤５ｍｇ／ｄ［７９］。本共识推荐上述评估方
法可以应用于我国狼疮患儿的疗效评估。

６．７　ｃＳＬＥ的健康监测和慢病管理　健康监测是 ＳＬＥ
慢病管理组织用来为患儿提供高质量医疗服务的工

具［８０］。国际上对ｃＳＬＥ患儿护理的共识建议包括９个
质量指标：诊断性检查、心血管风险、生活方式教育、ＬＮ
管理、骨骼健康监测、眼科检查、从儿科医疗向成人临床

转诊的过渡、药物管理和免疫接种［８１］，本共识建议较大

的三级儿童风湿病中心尽早开展ｃＳＬＥ慢病管理相关工
作，对患儿管理内容推荐，见表１０。ｃＳＬＥ的诊疗路径推
荐，见图５。

综上所述，本共识对ｃＳＬＥ的临床特点及诊治在检
索国内外文献基础上进行了专家共识推荐，由于ｃＳＬＥ
高质量的研究较少，部分推荐仍参照成人指南进行外推，

一旦出现新的证据，将定期更新这些建议，以期进一步规

范国内ｃＳＬＥ的诊断、治疗，改善中国ｃＳＬＥ患儿的预后。

　　注：ＮＰＳＬＥ：神经精神性狼疮；ＣＹＣ：环磷酰胺；ＡＺＡ：硫唑嘌呤；ＭＭＦ：
吗替麦考酚酯；ＣｓＡ：环孢素；ＲＴＸ：利妥昔单抗；ＩＶＩＧ：静脉用丙种球蛋白；
ＡＰＬ：抗磷脂抗体；ＩＮＲ：国际化标准比值　ＮＰＳＬＥ：ｎｅｕｒｏｐｓｙｃｈｉａｔｒｉｃｓｙｓｔｅｍｉｃ
ｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ；ＣＹＣ：Ｃｙｃｌｏｐｈｏｓｐｈａｍｉｄｅ；ＡＺＡ：Ａｚａｔｈｉｏｐｒｉｎｅ；ＭＭＦ：Ｍｙ
ｃｏｐｈｅｎｏｌａｔｅｍｏｆｅｔｉｌ；ＣｓＡ：Ｃｙｃｌｏｓｐｏｒｉｎｅ；ＲＴＸ：Ｒｉｔｕｘｉｍａｂ；ＩＶＩＧ：ｉｎｔｒａｖｅｎｏｕｓｉｍ
ｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎ；ＡＰＬ：ａｎｔｉｐｈｏｓｐｈｏｌｉｐｉｄａｎｔｉｂｏｄｙ；ＩＮＲ：ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌｎｏｒｍａｌｉｚｅｄ
ｒａｔｉｏ

图３　神经精神性狼疮的治疗路径
Ｆｉｇｕｒｅ３　Ｔｒｅａｔｍｅｎｔｒｅｃｏｍｍｅｎｄａｔｉｏｎｓｏｆｎｅｕｒｏｐｓｙｃｈｉａｔｒｉｃｌｕｐｕｓ
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　　注：Ｈｂ：血红蛋白；ＭＭＦ：吗替麦考酚酯；ＡＺＡ：硫唑嘌呤；ＲＴＸ：利妥昔单抗；ＣｓＡ：环孢素；ＣＹＣ：环磷酰胺；ＩＶＩＧ：静脉用丙种球蛋白；ＴＴＰ：血栓性血小板
减少性紫癜；ＲＴＸ：利妥昔单抗　Ｈｂ：ｈｅｍｏｇｌｏｂｉｎ；ＭＭＦ：Ｍｙｃｏｐｈｅｎｏｌａｔｅｍｏｆｅｔｉｌ；ＡＺＡ：Ａｚａｔｈｉｏｐｒｉｎｅ；ＲＴＸ：Ｒｉｔｕｘｉｍａｂ；ＣｓＡ：Ｃｙｃｌｏｓｐｏｒｉｎｅ；ＣＹＣ：Ｃｙｃｌｏｐｈｏｓｐｈａｍｉｄｅ；
ＩＶＩＧ：ｉｎｔｒａｖｅｎｏｕｓｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎ；ＴＴＰ：ｔｈｒｏｍｂｏｔｉｃｔｈｒｏｍｂｏｃｙｔｏｐｅｎｉｃｐｕｒｐｕｒａ；ＲＴＸ：Ｒｉｔｕｘｉｍａｂ

图４　狼疮血液系统受累治疗路径
Ｆｉｇｕｒｅ４　Ｔｒｅａｔｍｅｎｔｒｅｃｏｍｍｅｎｄａｔｉｏｎｓｏｆｌｕｐｕｓｈｅｍａｔｏｌｏｇｉｃａｌｓｙｓｔｅｍｉｎｖｏｌｖｅｍｅｎｔ

　　注：ｃＳＬＥ：儿童系统性红斑狼疮；ＳＤＩ：ＳＬＩＣＣ／ＡＣＲ损伤指数；ＳＬＩＣＣ／ＡＣＲ：系统性红斑狼疮国际合作临床组织／美国风湿病学会；ＡＣＥＩ：血管紧张素转
换酶抑制剂；ＡＲＢ：血管紧张素受体拮抗剂；ＰＲＩＮＴＯ：儿童风湿病国际试验组织；ＳＲＩ：狼疮应答指数；ＣＨＩＬＩ：儿童期红斑狼疮改善指数　ｃＳＬＥ：ｃｈｉｌｄｈｏｏｄ
ｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ；ＳＤＩ：ＳＬＩＣＣ／ＡＣＲｄａｍａｇｅｉｎｄｅｘ；ＳＬＩＣＣ／ＡＣＲ：ＳｙｓｔｅｍｉｃＬｕｐｕｓＩｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌＣｏｌｌａｂｏｒａｔｉｎｇＣｌｉｎｉｃｓ／ＡｍｅｒｉｃａｎＣｏｌｌｅｇｅｏｆＲｈｅｕｍａｔｏｌｏｇｙ；
ＡＣＥＩ：ａｎｇｉｏｔｅｎｓｉｎｃｏｎｖｅｒｔｉｎｇｅｎｚｙｍｅｉｎｈｉｂｉｔｏｒ；ＡＲＢ：ａｎｇｉｏｔｅｎｓｉｎｒｅｃｅｐｔｏｒａｎｔａｇｏｎｉｓｔ；ＰＲＩＮＴＯ：ＰｅｄｉａｔｒｉｃＲｈｅｕｍａｔｏｌｏｇｙＩｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌＴｒｉａｌｓＯｒｇａｎｉｚａｔｉｏｎ；ＳＲＩ：ＳＬＥ
ｒｅｓｐｏｎｓｅｉｎｄｅｘ；ＣＨＩＬＩ：ｃｈｉｌｄｈｏｏｄｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓｉｍｐｒｏｖｅｍｅｎｔｉｎｄｅｘ

图５　儿童系统性红斑狼疮的诊疗路径
Ｆｉｇｕｒｅ５　Ｄｉａｇｎｏｓｉｓａｎｄｔｒｅａｔｍｅｎｔｐａｔｈｗａｙｏｆｃｈｉｌｄｈｏｏｄｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ

表１０　ｃＳＬＥ的慢病管理推荐
Ｔａｂｌｅ１０　ＣｈｒｏｎｉｃｄｉｓｅａｓｅｍａｎａｇｅｍｅｎｔｒｅｃｏｍｍｅｎｄａｔｉｏｎｓｆｏｒｃＳＬＥ
慢病管理内容 监测建议

生活方式教育 避免日晒，在户外使用防晒霜

控制体质量、适当锻炼、均衡膳食

疾病随访管理 至少每３个月进行１次ｃＳＬＥ的临床评估
疾病急性期及疾病复发期每月评估疾病活动度

每３个月监测肾脏情况，如有大量蛋白尿及时加血管紧张
素转换酶抑制剂或血管紧张素受体阻滞剂

监测血压，及时应用降压药物治疗

监测血糖

药物安全性监测 加用免疫抑制剂治疗的患儿需每１～２个月进行血常规、
血生化检查

应用激素患儿需行骨密度监测，如异常每年需复查１次
应用激素患儿常规补充钙剂及维生素Ｄ
应用激素和羟氯喹者至少每年进行眼部检查

儿童向成人转诊 对１６～１８岁儿童制定转诊过渡期计划

　　注：ｃＳＬＥ：儿童系统性红斑狼疮　ｃＳＬＥ：ｃｈｉｌｄｈｏｏｄｓｙｓｔｅｍｉｃｌｕｐｕｓｅｒｙ
ｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ

（邓江红　李彩凤　张俊梅　檀晓华　执笔）
参与本共识讨论、制定的专家（按姓氏拼音排序）：曹兰芳（上海交通大学

医学院附属仁济医院）；陈同辛（上海交通大学医学院附属上海儿童医学

中心）；陈雨青（安徽省儿童医院）；邓江红（国家儿童医学中心，首都医科

大学附属北京儿童医院）；封其华（苏州大学附属儿童医院）；韩梅（大连

市儿童医院）；金燕睴（上海交通大学医学院附属上海儿童医学中心）；李

彩凤（国家儿童医学中心，首都医科大学附属北京儿童医院）；李亚蕊（山

西省儿童医院）；李玉峰（上海交通大学医学院附属新华医院）；李志辉

（湖南省儿童医院）；廖亚彬（昆明市儿童医院）；刘小惠（江西省儿童医

院）；刘翠华（郑州大学附属儿童医院，河南省儿童医院）；卢美萍（浙江大

学医学院附属儿童医院）；孙利 （上海复旦大学儿科医院）；檀晓华（国家

儿童医学中心，首都医科大学附属北京儿童医院）；尹薇（武汉妇女儿童医

院）；张洪霞（山东大学齐鲁儿童医院）；张俊梅（国家儿童医学中心，首都

医科大学附属北京儿童医院）；郑雯洁（温州医科大学附属第二医院）；周

志轩（首都儿科研究所附属儿童医院）

利益冲突　所有作者均声明不存在利益冲突
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