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线状 IgA大疱性皮病（linear IgA bullous derma-
tosis，LABD）是一种少见的由免疫介导的以基底膜
带上连续性线状 IgA抗体沉积、表皮下水疱为特点
的自身免疫性疱病，其典型临床表现为“串珠状”环

形排列的水疱和大疱，水疱破溃后愈合迅速，儿童

型线状 IgA大疱性皮病相对少见。
1

患者，男，6岁，因面部、躯干、四肢散在水疱及
大疱 3个月伴瘙痒于 2022年 3月在天津市中医药
研究院附属医院就诊。3个月前无明显诱因于面部
出现大小不等的水疱，伴瘙痒，未理会。继而躯干、

四肢出现水疱，自行口服中成药（具体不详）未见明

显疗效，于当地医院静点“抗生素”5 d好转，停药后
再次复发。既往体健，足月出生，营养状态适中，父

母体健，非近亲结婚，家族中无类似患者。

体格检查：系统检查无异常，皮肤科检查：面部、

躯干、四肢散在大小不等的红斑、水疱，部分水疱发

生于正常皮肤上，部分水疱在红斑基础上发生，新发

水疱疱壁紧张，疱液清亮，部分陈旧水疱可见破溃

结痂，可见血疱，部分水疱呈环状排列，部分痂皮脱

落后遗留淡红色斑，皮疹以下肢为重（图 1）。
实验室检查：血常规（嗜酸性粒细胞数目 0.5伊

109/L）、尿常规、便常规、生化全项（肝肾功、血糖、血
脂、电解质等）、免疫全项（包括抗核抗体、抗 Sm抗
体、抗 ds-DNA抗体、抗可溶性核抗原抗体、抗 SS-A
抗体、抗 SS-B抗体等，其中 IgG 8.9 g/L；IgA 2.5 g/L；
IgM 1.8 g/L）均未见明显异常。腹部取病理示：表皮
下多发小水疱和裂隙，水疱内见较多中性粒细胞，

裂隙下真皮乳头顶部见中性粒细胞聚集的脓疡（图

2）。直接免疫荧光示：基底膜带可见 IgA呈线状沉
积（图 3）。

诊断：儿童线状 IgA大疱性皮病。
治疗：予以氨苯砜 1 mg/（kg·d）口服 1 周后无

新发皮疹，局部湿敷及外用激素类药膏等其他对症

支持治疗。

2
LABD是一种少见的由免疫介导的以基底膜带

上连续性线状 IgA抗体沉积、表皮下水疱为特点的
自身免疫性疱病，1979年由 Chorezelski命名，分为
成人型及儿童型。其典型临床表现为“串珠状”环形

注：A：下肢散在水疱大疱；B：后背、四肢散在红斑水疱及大疱；

C：下肢环状排列的水疱
1
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注：表皮下多发小水疱和裂隙，水疱内见较多中性粒细胞，裂隙

下真皮乳头顶部见中性粒细胞聚集的脓疡

2 HE 40伊

注：基底膜带可见 IgA呈线状沉积
3 SP 100伊
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排列的水疱和大疱，水疱破溃后愈合迅速，不形成

瘢痕，遗留色沉，呈慢性病程，周期性发作，能自行

缓解。儿童型 LABD相对少见，也曾被称为儿童良
性慢性大疱性皮病，在儿童慢性非遗传性大疱性皮

肤病中为最常见的疾病，儿童型在临床表现、治疗

预后等方面与成人 LABD均存在明显不同。一般认
为儿童型呈良性经过，一般 2耀3年可自行缓解。好
发于学龄前儿童。LABD发病机制不明，部分文献报
道，该病的发生可能与 HLA B8、DR3、DQ2、HLA Cw7
等基因有关[1]。有研究认为，机体可以产生针对基底

膜带位置相对分子质量为 97 000、120 000、18 000
的蛋白或喻型胶原等抗原的抗体，从而导致皮肤免
疫损害[2]。LABD的自身抗原主要位于透明层和致密
层，根据 IgA抗体针对的自身抗原所在的位置不同，
分为透明层型和致密层型，透明层型 LABD 的主要
抗原是 97 kD（LAD-97）抗原和 120 kD（LAD-1）抗
原，而致密层型 LABD 的主要抗原是 255 kD真皮
抗原和 290 kD（喻胶原）抗原[3-4]。常见的靶抗原有

BP180、LAD-1、LAD97、BP230和 LAD285等[5]，其中

BP80抗原可能在发病中起了重要作用。有人认为
BP180分子的分解片段 97 kD刺激机体在皮肤基底
膜带产生 IgA 抗体，引起抗原抗体反应，从而引起
皮肤损害[6]。大疱性类天疱疮的抗原为 BP180，因此
部分学者认为本病为大疱性类天疱疮的特殊类型。

部分患者发病前无明显诱因，称之为特发性 LABD，
部分患者发病前有明显诱因，药物（青霉素、万古霉

素、双氯芬酸钠等）、感染、自身免疫功能紊乱、创

伤、紫外线、炎症性肠病、恶性肿瘤（淋巴增生性疾

病）都可能诱发本病[7-8]。本病要与疱疹样皮炎及大

疱性类天疱疮和获得性大疱性表皮松解症等其他

表皮下疱病相鉴别。大疱性类天疱疮多见于 60岁
以上老年人，儿童相对较少，疱疹样皮炎多见于 25耀
55岁中年人，也可见儿童，获得性大疱性表皮松解
症多见于成年人，儿童及老年人也可发病，而 LABD
在儿童患者中的发病率要远远高于以上 3种疾病。
大疱性类天疱疮典型皮疹为紧张性大疱，呈半球

形，疱液清亮，水疱破裂后糜烂面不扩大，较快愈

合。组织病理改变为表皮基底膜带（BMZ）IgG及 C3
沉积而不是 IgA，循环抗 BMZ抗体为 IgG，而不是 I原
gA。疱疹样皮炎皮损呈对称性多形性皮疹，可见红
斑、丘疹、风团、水疱、血疱，但以水疱为主，水疱可

成群聚集或排列成环形、匐形、地图形，伴有剧烈瘙

痒。常有谷胶敏感性肠病，DF检查为颗粒状的 IgA
沉积于真皮乳头层，HLA-B8，HLA-DR3 和 HLA-
DQw2阳性率较高。获得性大疱性表皮松解症无明

显瘙痒症状，好发于易受外伤处，在无炎症的皮肤

上出现水疱大疱，愈后可见瘢痕、粟丘疹，DF为基
底膜带线状 IgG 沉积，大部分有补体 C3 沉积。
LABD诊断的主要依据是 BMZ线状沉积的 IgA。血
液检查可以发现血清中存在 IgA抗表皮基底膜带
抗体。另外盐裂皮肤、免疫电镜检查有助于抗原定

位[9]。本病例发病前无明显诱因，临床表现为串珠状

环状排列的水疱，环状损害中心可见结痂，损害愈

合后无瘢痕，伴有瘙痒，因条件有限未做基因检测，

结合理化检查及组织病理可诊断为儿童型线状 IgA
大疱性皮病。

治疗方面，因本病是一种能自行缓解的疾病，

因此治疗上多采用保守疗法，首选药物为氨苯砜[10]，

儿童对此药多较敏感，可用剂量 0.5耀1 mg/（kg·d），
1耀2周后病情改善，逐步减量维持治疗。本药可引起
罕见严重的氨苯砜综合征，常见于服用氨苯砜 3耀6
周时出现[11]，表现为高热、皮损、溶血性贫血，黄疸和

肝酶升高等。对于治疗过程中突然出现的不明原因

高热、表浅淋巴结肿大、肝大、皮损加重等要考虑到

此种情况。对氨苯砜治疗效果不佳或难以购买者，

可使用小剂量糖皮质漖素，但因其不良反应大，目

前多用在应用氨苯矾或其他药物疗效不佳的患者，

采取小剂量糖皮质激素与主要药物同时服用。与糖

皮质激素相比，氨苯砜相对安全性好，起效快，被认

为是治疗 LABD的首选药物。有使用秋水仙碱、柳氮
磺吡啶、麦考酚酯、四环素、烟酰胺、甲氨蝶呤、环孢

素、红霉素、雷公藤、大剂量静脉注射用人免疫球蛋

白等药物治疗 LABD 的报道。由于 LABD 发病率
低，目前没有严格的随机双盲对照研究来评价

LABD的治疗方案和药物疗效，尚有待进一步证实。
本患者予以盐酸西替利嗪口服，糠酸莫米松乳

膏外用 2周，嘱自行购买氨苯砜[0.5 mg/（kg·d）]口
服，后失访。

本病发病率相对较低，遇到水疱性疾病时应考

虑到本病的可能性，积极行病理及免疫荧光明确诊

断，根据患者个体差异选择适当治疗方案，因本病

大部分患者都能自动缓解，平均病程 3耀6年，因此
治疗上避免过度，对儿童患者注意糖皮质激素的不

良反应。
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