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        全身性紅斑狼瘡（systemic lupus erythematosus, SLE）為一種可影響多重器
官之自體免疫疾病。於兒童期發病者（childhood-onset SLE, cSLE），常呈現較高
疾病活性與更具侵襲性的臨床表現，對生長發育、器官功能及長期健康影響深遠。
過去兒童狼瘡之臨床診斷與治療多依循成人指引，然研究與實務已顯示，兒童患者
在流行病學、疾病嚴重度及器官侵犯型態上均具明顯差異，且正處於生長與青春期
發展之關鍵階段。故其治療除須有效控制疾病外，亦需兼顧成長發育與未來生育等
長期影響，凸顯建立專屬兒童狼瘡診療指引之必要性。

　　有鑑於此，台灣兒童過敏氣喘免疫及風濕病醫學會整合國內專家，依據本土流
行病學資料與臨床經驗，並結合國際最新實證與相關指引，共同制定「台灣兒童全
身性紅斑狼瘡臨床診療指引」，以回應兒科臨床照護之實際需求。

　　本指引為國際首部以兒童全身性紅斑狼瘡為核心之整合性診療指引。其內容
系統性涵蓋診斷策略、疾病監測、治療架構及全人照護，並轉化為具體可行之臨床
流程，以支持不同病程與複雜情境下之精準決策。同時強調全人照護理念，納入感
染預防、疫苗接種、心理社會支持與轉銜醫療，促進醫療團隊與家庭之共同參與，建
立連續且整合之照護模式。

　　本學會並同步推動英文版指引論文投稿國際醫學期刊，促進台灣經驗與全球
兒童狼瘡照護之接軌與交流。未來將持續依循最新證據定期檢視與更新指引內容，
使其與時俱進。期盼本指引之發表，不僅提升我國兒童狼瘡之照護品質，亦能作為
國際臨床實務之重要參考，最終改善病童之長期健康與生活品質。
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第一章 

緒論與流行病學
�.� 緒論
         全身性紅斑狼瘡 (systemic lupus erythematosus, SLE)，是一種全身性的自體
免疫疾病，其特徵為免疫系統失調導致多器官發炎而產生臨床的各種症狀。在全身性
紅斑狼瘡患者中，�� 歲前發病，定義為兒童全身性紅斑狼瘡 (childhood-onset SLE, 
cSLE)，簡稱兒童狼瘡，約佔所有全身性紅斑狼瘡患者的��%[�]。
         
         儘管兒童狼瘡在兒童族群中相對罕見，但它對患者個人、家庭乃至整體醫療系統
構成了極為顯著且沈重的負擔[�]。過去臨床上將兒童視為「縮小的成人」，而直接挪用
成人全身性紅斑狼瘡 (adult-onset SLE, aSLE，簡稱成人狼瘡) 的診斷標準與治療模
式[�]。但目前更多的臨床與基礎研究證據顯示，兒童狼瘡在疾病表現型、免疫病生理
機轉、藥物治療乃至長期預後，均顯著不同於成人狼瘡[�]。
         
         雖然全球普遍認為兒童狼瘡有其獨特性，由於受限於兒科臨床研究的難度[�]，
目前除歐洲 SHARE (Single Hub and Access point for paediatric Rheumatology 
in Europe) 曾提出證據導向建議外[�]，直至 ���� 年美國風濕病學會 (American 
College of Rheumatology, ACR) 發布新版狼瘡性腎炎 (lupus nephritis, LN) 指引
時，才有篇幅特別針對兒童與青少年提出治療建議[�]。顯示出兒童狼瘡的臨床處置
的確有特殊性。其挑戰在於不僅需控制器官嚴重發炎，還需兼顧避免治療相關的副
作用，以免影響兒童未來的營養與生長發育[�]。在此前提下，若直接引用成人的指
引，不僅無法滿足兒童狼瘡的特殊需求，更可能導致治療不足或過度的潛在風險[�]。
因此，建立一份獨立、嚴謹且切合兒童特殊需求的兒童狼瘡專門指引，是優化兒童患
者長期預後與生活品質的當務之急。
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�.�.� 兒童全身性紅斑狼瘡流行病學
         兒童狼瘡與成人相比，其臨床表現往往呈現出更強的侵襲性與嚴重度[�]。因此，

精確掌握兒童狼瘡的流行病學特徵，對於建立早期診斷、治療方針、甚至制定公共衛

生政策都至關重要。本章節將回顧全球與台灣的兒童狼瘡的流行病學資料，並比較

兒童與成人狼瘡差異。

�.�.�.� 國際兒童全身性紅斑狼瘡現況
         國際兒童狼瘡的流行病學研究顯示，其發生率與盛行率因地區、種族及研究方

法的差異而有所不同。全球兒童狼瘡年發生率介於每 �� 萬名兒童 �.�� - �.� 例，盛

行率範圍則約達每 �� 萬名兒童 �.�� - ��.� 例[�]。儘管統計數據有所差異，但仍有

幾項一致的特徵：首先，兒童狼瘡在非白人（包括亞洲裔、非洲裔、西班牙裔及美洲原

住民）中更為盛行且疾病表現型更嚴重[�]；其次，兒童狼瘡於 � 歲以下極為罕見，中

位診斷年齡通常落在 �� 至 �� 歲，正值青春期發展的關鍵時期[�]。此外，性別分佈也

呈現出與青春期密切相關的動態變化，青春期前，女性對男性的比例相對較低 

(�.�:�)；青春期後，女性對男性比例則上升至 �:� - �:�，接近成人狼瘡的性別分佈

[��]。

�.�.�.� 台灣兒童全身性紅斑狼瘡現況
        台灣關於的成人狼瘡流行病學統計資料較為完整，但針對兒童狼瘡的全國性資

料較少且數據差異較大。一項 ���� 年的健保資料庫調查 (��歲以下) 估計，兒童狼瘡

盛行率為男孩每 �� 萬人�.� 例，女孩 ��.� 例，整體為 �.� 例[�]。而 ���� 年依健保資

料庫統計����-����年間 (n=�,���)，的結果顯示為：女性對男性比例為 �.�:�，平均

診斷年齡為 ��.� ± �.� 歲。值得注意的是，此平均診斷年齡 (��.� 歲) 顯著高於全球

文獻報導的中位發病年齡 (��-�� 歲)，其中 ��.�% 的患者在 ≥�� 歲時診斷[��]。

�.�兒童全身性紅斑狼瘡流行病學
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*��歲以下：�.��/ ��萬人年；��-��歲：�.�� / ��萬人年；��-��歲:�.��/��萬人年
**�� 歲以下：女生��.�/ ��萬人；男生：�.�/ ��萬人

�.�.�.�  兒童與成人狼瘡流行病學
        台灣的成人狼瘡流行病學顯示出高於國際的平均疾病負擔：其盛行率呈現上升

趨勢，從 ���� 年的每 �� 萬人 ��.� 例上升至 ���� 年的 ��.� 例[��]，另一項研究

更報告 ���� 年的盛行率為 ��.� 例[��]。在發生率方面，成人狼瘡發生率估計約為

每 �� 萬人年 �.� - �.� 例[��]，而台灣兒童狼瘡發生率則因統計年齡而有所差異，

統計資料顯示: ��歲以下的發生率為�.��/��萬人年；�� - ��歲為�.��/��萬人年；

��-��歲為�.��/��萬人年；也有另一數據顯示��歲以下女童發生率為:�.��/��萬

人年，男童則為: �.�� /��萬人年而��-��歲兒童狼瘡發生率約為女生:�.��/��萬人

年， 男生則為�.��/��萬人年[��, ��]，可以看出隨著年齡增加就越接近成人的發生

率。此數據顯著高於白種人[��]，但與其他亞洲國家相近[��]，證實了台灣及亞洲地

區確實承受著較嚴峻的狼瘡疾病負擔與較高的發生率。

兒童狼瘡

指標 台灣

�.� - �.�[��]

��.� - ��.�[��]

�.��:�[��]

��.�[��]

國際

� - ��[��]

�� - ��[��]

��:�[��]

��.� - ��.�[�]

盛行率
(每��萬人)

女性 : 男性

平均診斷
年齡

成人狼瘡

發生率 
(每��萬人/年)

台灣

   �.�[�]**

(��歲以下)

�.�:� - �.�:�[��]

�� - ��.� ±�.�[��, ��]

�.�� - �.��[��, ��]*

國際

�.�� - �.�[�]

� - �[�]

�� - �� 
  (中位數)[�]

青春期前: 
�.�:�

青春期後: 
    �:� - �:� [��]

表 一：兒童與成人全身性紅斑狼瘡流行病學
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以下就臨床表現與追蹤處置等七大關鍵面向的相異處提出討論：

�.� 兒童與成人全身性紅斑狼瘡之異同

�.�.� 疾病嚴重度
         兒童狼瘡患者初次診斷時的 SLEDAI (SLE disease activity index) 分數顯著高
於成人 (多倫多世代數據： ��.� ± ��.� vs �.� ± �.�, p < �.����)，且此疾病的高活
動度常常持續整個病程，尤其在全身性及腎臟活動度均高於成人[��, ��]。此外，兒
童患者也有近四分之一的復發率[��]。因此高疾病活動度、高損傷風險與高復發率三
者交互影響的循環，相較於成人狼瘡，臨床在照顧病童上是極大的挑戰。

�.�.� 臨床表現
         兒童狼瘡與成人狼瘡在臨床表現上有顯著差異，兒童狼瘡呈現更廣泛且嚴重的
全身性發炎表現，包括發燒、淋巴結腫大、黏膜皮膚侵犯 （如:蝴蝶斑）、狼瘡腎炎及血
管炎[��]。此外，兒童患者的器官侵犯更具威脅性，其神經精神表現 
(neuropsychiatric systemic lupus erythematosus, NPSLE) 風險顯著較高，如:癲
癇發生率約為成人患者的兩倍，且更常出現血液學異常 （如：溶血性貧血、血小板或
白血球低下）。而成人患者的臨床表現則常以胸膜炎、乾燥症候群、雷諾氏現象及光
敏感[�]。這反映了兩者疾病模式的差異： 即兒童狼瘡病程急遽且具高度侵襲性，而
成人狼瘡較偏向慢性、纖維化或血管病變的病程。

�.�.� 腎臟侵犯
         腎臟侵犯是兒童狼瘡最具破壞性的特徵，與成人狼瘡有顯著的不同。兒童患者
發生狼瘡腎炎的比例顯著較高 (��.�-��% vs. ��.�-��%)，風險約為成人的�倍 (OR 
�.��)[�]。其組織病理學常以較嚴重的增生型腎炎 (Class III/IV) 為主。台灣資料顯示 
Class IV 佔比高達��.�%[��]，且其他研究也佐證兒童患者的腎臟侵犯更常伴隨預
後不良的組織病理切片下的新月體 (crescent) 及尿液細胞圓柱體 (cast)[��]。使兒
童患者進展至末期腎病 (end stage renal disease, ESRD) 的風險增加，提高死亡率
[��]。
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�.�.� 血清學
        兒童與成人狼瘡在血清學上有明顯差異，反映了不同的病理機轉也提高兒童患
者的診斷挑戰。一篇統合分析顯示兒童有較高的 anti-dsDNA 及 IgG/IgM 
anticardiolipin 抗體陽性率，而類風濕因子 (RF) 陽性率普遍低於成人[��]。兒童患
者 Anti-dsDNA 抗體陽性率 (��% - ��%) 及效價 (titer) 顯著高於成人 (��% - 
��%)[��]，此高陽性頻率與高效價特徵被視為兒童腎炎高發生率與高嚴重度的主要
因素。然而，臨床需特別注意 ANA 陰性率的病童：儘管罕見，但在青春期前，若僅依
賴 ANA 來作為篩檢工具，可能會遺漏少數 ANA 陰性或單基因相關之早發性 (�歲以
前) 的兒童個案[��]。

�.�.� 遺傳學
         兒童與成人狼瘡以多基因型表現為主[�]。但是單基因狼瘡 (monogenic 
lupus) 的表現在兒童的佔比遠高於成人，特別是在五歲以下發病、具家族史或屬難
治型的病童，且發病年齡與遺傳風險呈負相關，顯示這類兒童狼瘡為高度遺傳相關
的疾病[�]。而此類少見單基因兒童狼瘡的致病突變多集中於補體缺陷 （如 C�q） 或
核酸降解異常 （如 TREX�），後者會導致胞內核酸堆積並激活 STING 途徑，引發「第
一型干擾素病變」 (type I interferonopathy)。可以解釋大多數的兒童狼瘡患者均表
現出強烈的 IFN 基因特徵，遠高於成人[�]。綜上所述，兒童狼瘡基因的角色遠比成人
重要。

�.�.� 併發症與共病
         兒童狼瘡患者承受沉重的長期併發症負擔，此源於疾病本身與長期免疫抑制劑
的藥物治療的影響。目前的存活率可高達��%以上，但是兒童狼瘡患者死亡風險仍
顯著高於成人（HR: �.�）[��]，台灣數據顯示與同年齡層相比: ��歲以下患者死亡風
險高於成人 (HR: �.�� vs �.��)[��]。主要死因為嚴重感染 (��%) 與腎衰竭 (��.�%)
[��]。其次，兒童期發病之狼瘡患者在追蹤至成人期時，因長期治療與累積性類固醇
暴露所致的不可逆器官損傷更為常見[��]。與成人期發病之狼瘡患者相比，兒童狼瘡
患者的類固醇相關損傷風險較高，如：白內障與缺血性股骨頭壞死[��, ��]。此外，紅
斑性狼瘡的慢性全身性發炎與長期類固醇暴露被認為可能促進動脈粥樣
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硬化進展並提高心血管事件風險[��]。一般而言，兒童狼瘡以肌肉骨骼系統的共病較
常見而成人則以心衰竭、糖尿病與結核病較常見[��]。

�.�.� 治療與處置
         兒童狼瘡的治療與處置是兒科風濕病學中最複雜的挑戰。由於疾病嚴重度高，
常需接受高強度免疫抑制劑[��]。然而，既要控制疾病，又須確保藥物副作用不影響
還在生長發育的兒童。如:高劑量類固醇雖能控制疾病但卻抑制生長，長期服用更會
增加如: 缺血性股骨頭壞死、月亮臉等類固醇副作用的風險。兩者常處於根本衝突，
使得多學科團隊的介入不可或缺[��]。此團隊須共同應對病童特有的挑戰，包括監測
身高與青春期發育、維護骨骼健康、提供社會心理支持與遵囑性、甚至是未來生育能
力的保存與兒童到成人過渡期的照護銜接[��]。
         綜合上述差異，再次凸顯了制訂獨立兒童狼瘡指引的必要性。成人指引主要針
對已發育成熟的個體，目標在於緩解症狀與防止併發症；相較之下，兒童的目標則是
除緩解症狀與防止併發症外更要確保個體正常發展。關於生長與發育的監測，將於
第 �.� 節「 兒童狼瘡監測工具與頻率」中闡明；而社會心理支持、治療遵囑性、生育力
保存及過渡期照護等議題，則於第 �.� 節「日常生活注意事項、疫苗接種與感染預
防」中提供詳細指引。
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表 二：兒童與成人全身性紅斑狼瘡之特徵比較

顯著性：* (有差異, p<�.��), ** (顯著, p<�.��), *** (極顯著, p<�.���)

兒童
狼瘡

特徵

診斷時 SLEDAI[��] /疾病復發率[��]***

疾病嚴重度

發燒***/淋巴結腫大***/口腔潰瘍*/
神經精神表現***/抽搐***[�, ��]

臨床表現

胸膜炎***/肺部侵犯***/乾燥症候群/ 
雷諾氏現象*/光敏感*[�]

狼瘡腎炎 (LN) **[�] /增生型腎炎 (Class III/IV) [��]

腎臟侵犯

白血球減少*/貧血***/血小板減少***[�, ��]

血液檢查

Anti-dsDNA 高[��]/類風濕因子(RF)陰性[��]

血清學

單基因狼瘡/ IFN-I 特徵[�, ��]

遺傳學

心血管疾病風險[��,��]/總體死亡率[��]/末期腎病[��, ��]/
類固醇相關損傷***[��]

併發症與共病

成人
狼瘡

低

少見

常見

少見

少見

少見

少見

較低

弱

高

常見

少見

常見

常見

常見

較常見

較高

強烈生長發育/生殖能力保存/同儕壓力/遵醫囑性/
銜接照顧[��]

治療與處置建議
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         兒童狼瘡的致病機轉是一個複雜、動態且多因子的過程，涉及基因易感性 
(genetic predisposition)、免疫系統失調 (immune dysregulation) 與環境及內因
性誘發因子三者間的病理交互作用[��, ��]。其中，基因構成了疾病發展的基礎，環境
與內因性因子觸發疾病發作，而免疫調節異常則是疾病持續進展與損傷的核心。

         與成人狼瘡相比，兒童狼瘡展現出獨特的病理生理學輪廓。臨床上，兒童狼瘡通
常表現為更具侵襲性的表型，伴隨顯著較高的器官損傷盛行率，尤以狼瘡腎炎和神經
精神系統侵犯 (NPSLE) 為甚。此種嚴峻的臨床表現，歸因於其潛在更強的遺傳傾向，
以及在兒童狼瘡中表現尤為顯著的第一型干擾素特徵 (type I interferon signature)
[�]。本章節旨在解析這些複雜的交互作用，闡明兒童狼瘡如何從潛在的遺傳易感狀態
演變為活躍的全身性自體免疫疾病。

第二章

致病機轉
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圖 一：兒童全身性紅斑狼瘡的致病機轉[��, ��]
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       基因易感性構成了兒童狼瘡發病的關鍵基礎，且其基因的角色顯著高於成人狼
瘡。兒童狼瘡的遺傳架構並非多基因與單基因的絕對二分，而呈現一種連續性分佈
[��]；在此連續體中，兒童狼瘡較成人狼瘡更傾向於由單基因變異所驅動[��]。

�.�.� 多基因易感性及單基因突變
         大多數兒童狼瘡病例屬於多基因遺傳疾病，其致病易感性源自於累積的基因變
異，其單獨存在不一定致病，但攜帶越多此類的基因變異，患病風險越高[��]。目前透
過全基因組關聯分析 (Genome-Wide Association Study, GWAS) 已發現超過 ��� 
個相關位點。此類的多基因變異大致可以依照功能分為四大類： (�) 與免疫訊號傳導
相關基因，例如第一型干擾素下游路徑的IRF�、STAT�、IFN-I 訊號；(�) B淋巴細胞活
化和功能相關基因，例如BLK、BANK�等調控B細胞活化和耐受性的基因；(�) 與免疫
複合物清除相關基因及 (�) 人類白血球抗原 (HLA) class II 呈現[��, ��]。在這些免疫
調節的關鍵途徑中，單一核苷酸多型性 (Single Nucleotide Polymorphism, SNPs) 
的累積效應影響全身性紅斑狼瘡的發病風險[��]。

         然而，單基因突變也可導致全身性紅斑狼瘡的發病，這類基因突變通常會導致極
高風險的狼瘡，且病情往往較嚴重或發病較早，在兒童狼瘡患者中，由單基因突變導
致的狼瘡佔比顯著高於成人，特別容易在小於�歲的早發型兒童狼瘡患者發現[��, 
��]。這類突變主要包括TLR�的功能增強型突變、補體系統如C�QA、C�等基因突變所
造成的補體缺陷，或涉及干擾素路徑相關基因 TREX�、SAMHD� 等清除細胞內核酸
的功能缺失，這些均構成了兒童狼瘡的核心病理機制[��]。

         值得注意的是，單基因突變與多基因風險並非截然二分的獨立機制，而是匯聚於
特定的病理途徑[��]。以 IFN-I 途徑為例，TREX� 等單基因突變因造成胞內 DNA 清除
障礙，直接誘發下游訊號；而 IRF� 或 STAT� 等多基因變異則增強了訊號傳導的敏感
度[��, ��]。無論哪種途徑，兩者最終均導致第一型干擾素系統的過度活化而致病[��, 
��]。

�.� 基因
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�.�.�  台灣本土基因研究數據
         來自台灣林口長庚紀念醫院的兩項關鍵研究，也指出兒童狼瘡遺傳結構的異質
性。一篇針對小於 � 歲極早發型患者的分析顯示，高達 ��% (�/�) 具有明確的單基
因病因，包括 TREX�（表現為 Aicardi-Goutières syndrome）及 SLC�A�（表現為 
Lysinuric protein intolerance) 突變[��]。此結果提示，部分臨床符合全身性紅斑狼
瘡分類標準的極早發病例，實質上是由特定單基因病變所致的類狼瘡表現
(lupus-like manifestations) [��]。另一方面，一個較大樣本 (n=���, 平均 ��.� 歲) 
的定序研究發現，��.�%的患者攜帶罕見且具潛在致病性的先天性免疫缺陷疾病 
(inborn error of immunity, IEI, 或舊稱  primary immunodeficiency 
diseases, PID) 相關基因變異，特別是涉及 NF-κB 訊號傳導途徑（如 BCL��B, 
NFKB�），並指出大多數兒童狼瘡並非單基因，而是多基因風險上再加罕見變異所
致[��]。綜合上述發現，台灣本土證據勾勒出兒童狼瘡遺傳致病機制的年齡依賴性
特徵： 極早發 (<� 歲) 群體具有高度的單基因致病風險；而一般兒童狼瘡群體 (�-�� 
歲) 則更傾向於寡基因 (oligogenic) 模式，即在多基因風險背景下，由罕見 IEI 變異
進一步推升致病風險。其他大型兒童狼瘡研究及回顧文獻亦支持這種由單基因逐漸
過渡至寡基因與多基因的模式。因此，對於小於 � 歲發病、具顯著感染史或自體免疫
家族史的兒童狼瘡患者，臨床應強烈建議進行基因檢測，以利精確診斷、預後評估及
潛在標靶治療的選擇。

表三：台灣兒童全身性紅斑狼瘡患者關鍵基因研究總結

WES: Whole Exome Sequencing; IEI: inborn error of immunity

研究 患者群體 臨床意義方法

Lee WF 
et al., ����

Wu CY 
et al., ���� 

全外顯子
定序 (WES)

��% 具致病基因：
• TREX1 
• SLC7A7

主要基因發現

�. 極早發兒童狼瘡
具高比例的類狼瘡
單基因變異
�. 需基因鑑別診斷

發病年齡
<�歲 (n=�)

IEI 標靶 
基因定序

��.�% 攜帶罕見致病性
的IEI基因變異：
• TREX1
• NFKB1
• NFKB2
• BCL11B

兒童狼瘡群體具有
較高比例IEI基因
變異

發病年齡 
< �� 歲
(n=���)
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         免疫失調是全身性紅斑狼瘡致病機轉的核心。其主要病理特徵為自身耐受性喪
失[��, ��]，導致自身反應性 (autoreactive) T 細胞和 B 細胞活化，體內產生高親和
力的病理性自體抗體 (autoantibody)，包括標誌性的 anti-dsDNA 和 anti-Sm 抗體
[��-��]。致病機轉涉及多層次的免疫失調，涵蓋自然免疫與後天免疫的異常。兩者透
過細胞激素及細胞間的直接交互作用，建立自我強化的致病性正回饋迴路，包括第一
型干擾素通路[��]、B 細胞與 T 細胞功能障礙[��-��]、補體缺陷[��]、嗜中性球胞外
陷阱 (neutrophil extracellular traps, NETs) 異常、凋亡細胞清除缺陷[��, ��]及表
觀遺傳修飾異常[��]。相較成人狼瘡，兒童狼瘡常呈現更強的第一型干擾素特徵 
(type I IFN signature) 及更活躍的濾泡外 B 細胞 (extrafollicular B cell, EF B cell) 
反應[��, ��, ��]。這些兒童特有的免疫特徵有助解釋其較嚴重的臨床表現，並成為標
靶療法設計的理論基礎。

�.�.� 自然免疫： 清除缺陷與第一型干擾素途徑的活化
        兒童狼瘡的病理機制始於自然免疫系統的恆定失衡，主要特徵為清除內源性細
胞碎片（如凋亡細胞）及嗜中性球胞外陷阱釋放 (netosis) 的能力缺損。在兒童狼瘡患
者中，NETs 的生成增加與降解受損，導致異常累積，成為 dsDNA 及 histone 等自體
抗原的持續來源[��, ��]。這些富含核酸的細胞碎片經由類鐸受體 (toll-like 
receptor, TLR)⸺特別是辨識 RNA 的 TLR� 與辨識 DNA 的 TLR�⸺異常活化漿細
胞樣樹突細胞 (plasmacytoid dendritic cell, pDC)，誘導以 IFN-α 為主的第一型干
擾素大量分泌[��, ��-��]。作為關鍵的致病介導因子，第一型干擾素營造出強烈的促
發炎微環境，藉由降低 T 細胞活化閾值並促進 B 細胞分化與存活，驅動後天免疫耐受
性的崩潰[��]。此種全身性第一型干擾素的過度表現構成了兒童狼瘡的核心分子標
記，其強度在兒童族群中顯著高於成人，且與中樞神經及腎臟侵犯和疾病活動度高度
相關，有助解釋兒童狼瘡臨床表現較為急劇及器官傷害累積較快[�, ��]。

�.�.� 補體失調： 保護者與破壞者的雙重角色
         補體系統在兒童狼瘡的致病機轉中展現出矛盾的雙重角色。在生理狀態下，C�q 

�.� 免疫失調
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與 C� 負責清除凋亡細胞碎片與免疫複合物。因此，C�q、C� 或 C� 的遺傳性同型合
子缺損 (homozygous deficient) 是全身性紅斑狼瘡最強的單一遺傳風險因子，其
中C�q缺陷的致病率高達 ��%[��, ��]。其機轉在於： 清除功能受損導致自體核酸抗
原累積，進而驅動漿細胞樣樹突細胞活化及第一型干擾素生成。

然而，疾病建立後，補體系統轉而主導組織損傷。沉積於組織的免疫複合物強烈活化
補體經典路徑，釋放C�a與C�a等過敏毒素 (anaphylatoxins) 招募發炎細胞，並形
成膜攻擊複合物 (membrane attack complex, MAC) 直接造成細胞溶解與組織破
壞。[��, ��]此消耗性活化過程導致血清C�與C�濃度下降，確立了其作為評估兒童
狼瘡疾病活動度，特別是腎炎活性的關鍵臨床生物標記地位[��, ��]。

�.�.� 後天免疫： B 細胞與 T 細胞的交互失調
         在持續性第一型干擾素刺激的背景下，後天免疫系統的耐受性隨之崩解，其中B
細胞與T細胞的交互失調扮演了關鍵角色。兒童狼瘡患者體內產生自體反應性B細胞
的調節機制發生障礙，使周邊耐受性喪失[��-��]。自體抗體透過淋巴組織濾泡中的
生發中心反應產生，但其選擇過程異常，使自身反應性B細胞無法被有效清除
[��-��]。這些異常機制包括： 逃離負向篩選 （negative selection）、無法產生不反應
性B細胞[��-��]。
         此外，部分B細胞經由濾泡外途徑活化。增生的周邊輔助T細胞 （T peripheral 
helper cells, Tph） 促使此途徑活化，並分泌IL-��，驅動濾泡外B細胞 （特別是
DN� 亞群） 分化為抗體分泌細胞[��-��]。濾泡外途徑活化後，相關B細胞次族群隨
之增生，包括DN� （double negative-�） B細胞、漿母細胞 （plasmablasts） 等等
[��-��]。這些細胞的增加已證實與 SLEDAI 及狼瘡自體抗體呈顯著正相關，在兒童
狼瘡和嚴重狼瘡腎炎中尤具致病性。值得注意的是，此機制形成致病性正回饋迴
路：DN� B 細胞分泌 IFN-γ 與 IFN-α 等細胞激素，促進周邊輔助T細胞的分化與活
化；活化後的T細胞則透過 IL-�� 刺激B細胞增殖與漿母細胞分化。此 Tph-B 細胞
間的相互促進機制不僅解釋了兒童狼瘡腎臟病變的快速進展，也提示單純標靶B細
胞或T細胞的療法可能因未能阻斷此雙向迴路而效果受限。同時，調節性T細胞功能
減弱與 Tfh/Tph、Th�� 等效應T細胞群的相對擴張，進一步降低對自體反應性B細
胞的制衡，使上述T‒B交互失調得以長期維持[��-��]。
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�.� 誘發因子

        在由遺傳易感性與免疫失調的條件下，誘發因子被視為在特定時間點誘發或加
劇疾病進程的關鍵後天因素。這些因子提供了必要的刺激，將潛在的自體免疫傾向轉
化為顯著的臨床疾病。

�.�.� 環境因子： 紫外線
        紫外線 (ultraviolet, UV) 暴露是兒童狼瘡公認的疾病誘發因子，其臨床相關性即
為光敏感性 (photosensitivity)，此亦為兒童狼瘡的常見表現[��]。其致病機轉為 
UVB 作為強效細胞凋亡誘導劑，誘導皮膚角質細胞 (keratinocytes) 大量凋亡[��, 
��]。在 兒童狼瘡 患者中，由於先天性的凋亡細胞清除機制缺陷，導致因 UV 暴露而產
生的大量核酸抗原無法被有效移除[��]。這些異常累積的自體抗原隨後被皮膚內的
漿細胞樣樹突細胞捕獲，進而活化第一型干擾素途徑與發炎細胞激素產生，加劇局部
皮膚發炎（如蝴蝶斑）與全身性的免疫反應。此機轉亦解釋了全身性紅斑狼瘡患者對 
UV 輻射具更高敏感性的臨床觀察[��]。

�.�.� 病毒感染
        目前許多研究發現部分病毒感染與全身性紅斑狼瘡的發病或是疾病惡化有關，
但病毒誘發全身性紅斑狼瘡的機轉並非單一路徑，而是多種免疫失衡疊加累積的結
果。相關的病毒包括 EB 病毒 (Epstein-Barr virus, EBV)、人類細小病毒 B��

（parvovirus B��）、巨細胞病毒（cytomegalovirus, CMV) 等，其中EB 病毒與全身性
紅斑狼瘡的相關性，在流行病學、血清學證據及機轉探討證據最強[��]。
         而病毒造成全身性紅斑狼瘡的致病機制主要涉及兩種途徑。其一為分子擬態
(molecular mimicry)，即病毒蛋白 （如EBV 的 EBNA-�）與宿主自體抗原（Sm 抗原）
間的結構極為相似，可誘發抗原決定位擴散 (epitope spreading)，進而產生交叉反
應性的自體抗體[��, ��]。其二，病毒感染加強了先前所述全身性紅斑狼瘡病患的免
疫失調，如：病毒 DNA/RNA 被先天性免疫受體（如 TLR�、TLR�）偵測後，誘發強烈第
一型干擾素途徑和後續發炎反應的活化[��]；受病毒感染後的細胞也會釋放出大量
核酸，加劇自體抗體的生成[��]。最後，病毒本身的特性亦是關鍵。以EB病毒為例，其
為一種專門感染 B 細胞的病毒，能對 B 細胞進行直接活化。其病毒蛋白（如 LMP-�）
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會偽裝成人體的訊號分子（例如 CD��），藉此干擾關鍵的 B 細胞訊號路徑（如 
NF-κB）[��, ��]。此過程使受 EBV 感染的 B 細胞得以規避免疫系統的正常監控，獲
得異常生存優勢，從而導致本該被清除的 B 細胞存活，並最終產生自體抗體[��, ��]。
此外，部分病毒（如: human endogenous retroviruses、EBV）會透過改變 DNA 甲基
化、組蛋白修飾與 microRNA 表現，長期影響免疫細胞的反應模式，特別是在干擾素
相關與全身性紅斑狼瘡易感基因上。這些表觀遺傳學變化使個體更容易發展為自體
免疫疾病[��]。

�.�.� 內生性因子：性荷爾蒙
        兒童狼瘡的發病高峰與青春期高度重疊，此現象強烈提示性荷爾蒙在致病機轉
中扮演著關鍵的角色。數據顯示，兒童狼瘡在青春期前 （<�� 歲） 的性別分佈較為均
衡；然而進入青春期 （��-�� 歲） 後，女性發病率急遽上升，最終形成 �-�:� 的顯著女
性好發趨勢[��]。雌激素 （特別是 estradiol） 在女性青春期顯著上升，並已被證實具
有促進自體免疫 (pro-autoimmune) 的效應[��]。與外源性觸發因子不同，性荷爾蒙
更可能扮演疾病調節的角色。例如，雌激素可促進 B 細胞活化因子 (B cell activating 
factor, BAFF) 的轉錄，而 BAFF 是B細胞存活的關鍵因子，其體內濃度與全身性紅斑
狼瘡疾病活性密切相關[��]。因此，在具遺傳易感性的個體中，青春期所帶來的體內
荷爾蒙環境劇變，可能極大地加劇了潛在的免疫失調，從而決定了兒童狼瘡的發病時
點與顯著的性別分佈。
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第三章

診斷與分類標準

         狼瘡腎炎是兒童狼瘡預後不良（如末期腎臟病、死亡）的最主要決定因素。然而，
兒童狼瘡的診斷面臨獨特挑戰。首先，現有主要分類標準 (���� ACR, ���� SLICC, 
���� EULAR/ACR) 均基於成人標準延伸與驗證而來[��]。其次，兒童狼瘡病患常表現
出高比例的無症狀狼瘡腎炎 (silent lupus nephritis)，即臨床症狀與病理結果的不
同步 (clinicopathological dissociation)—當尿液檢查正常或輕微異常時，腎臟組織
學卻已存在顯著活動性病變。此特性易導致診斷延遲，錯失早期治療介入的關鍵時
機。

         鑑於兒童狼瘡的嚴重性、狼瘡腎炎的高盛行率及其無症狀表現的特性，建立一套
針對兒科族群、兼顧特異性 (specificity) 與早期敏感性 (sensitivity) 的診斷流程至
關重要。本章節旨在回顧現有全身性紅斑狼瘡分類標準在兒童狼瘡的應用效能，並依
據實證提出適用於臺灣臨床應用的兒童狼瘡及狼瘡腎炎共識建議。
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        全身性紅斑狼瘡診斷標準的改變，反映了對疾病病理生理學認識的深化： 從早期

的臨床表現組合，到強調免疫學異常，最終發展至以血清學為必要標準的加權評分系

統。然而，上述各版標準應用在兒童狼瘡族群時，均存在其特定的缺點與侷限性。

�. ���� ACR 標準 (���� American College of Rheumatology Criteria)
        ���� 年 ACR 標準 （�� 項中 ≥� 項） 在兒童狼瘡族群中展現了高特異性，兒科研

究證實可達 ��.�%[��]。此高特異性使其在具典型多系統為主的兒童狼瘡患者中，仍

為一項有效的診斷工具[��]。然而，該標準的重大缺陷在於敏感性不足，尤其是在疾

病早期；兒科研究顯示其敏感性變異大，疾病初期可低至 ��%，整體介於 ��.�% - 

��.�%[��, ��]。此標準的局限在醫師需等患者隨著病程演進，表現足夠的臨床症狀，

才能達到確診門檻。此特性在疾病早期或以單一器官（如腎臟或血液）為首發表現的

非典型病例中，易造成顯著的診斷延遲[��]。

�. ���� SLICC 標準 (���� Systemic Lupus International Collaborating 
Clinics Criteria)
        為了解決 ���� ACR 標準的敏感性不足，SLICC 於 ���� 年提出新標準。此標準

擴增至 �� 項（�� 項臨床、� 項免疫），並建立雙軌確診途徑： (�) 滿足 ≥� 項（含 ≥� 

臨床與 ≥� 免疫），或 (�) 經切片證實的狼瘡腎炎 且 ANA 或 Anti-dsDNA 呈陽性

[��]。���� SLICC 顯著提升了兒童狼瘡的分類敏感性，兒科研究顯示高達 ��.�% - 

��.�%[��]，一份兒童狼瘡統合分析亦證實其具有最高的匯總敏感性 (��.��%)[��]。

此標準的關鍵創新為「獨立腎臟標準」(stand-alone renal criterion)，允許僅憑血清

學陽性加腎臟切片證據即可分類[��]；對於僅呈現腎臟病變，或以腎炎為初次表現的

兒童狼瘡而言，此設計具有關鍵臨床價值，有效解決了 ���� ACR 在此情境下的局限

性[��]。然而，敏感性的提升伴隨特異性的相對下降，部分研究顯示其特異性低於 

���� ACR 標準（可降至 ��.�%）[��]。

�.� 全身性紅斑狼瘡應用診斷標準之演進
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�. ���� EULAR/ACR 標準 (���� European League Against 
Rheumatism/American College of Rheumatology Criteria)
        ���� EULAR/ACR 標準旨在整合前代標準的特異性與敏感性，採用獨特的雙階

段判定： 首要條件為 ANA 陽性 (ANA ≥�:��)，在此基礎上，若患者在 �� 項定義的臨

床及免疫領域中累積加權分數達 �� 分，即可歸類為全身性紅斑狼瘡[��]。在兒童狼

瘡應用分析中，���� EULAR/ACR 展現了良好的平衡： 其敏感性 (�� - ��%) 與 

SLICC 相當，而特異性 (�� - ��.�%) 則優於或與 SLICC 相當[��-��]。此標準的優

勢在於其加權系統，賦予高特異性項目（如 Anti-dsDNA）及高嚴重性項目（如 Class 

III/IV LN) 極高權重 (�� 分）[��, ��, ��]。此設計有效解決 ���� ACR 在無症狀狼瘡

腎炎等非典型表現上的分類局限性；例如，ANA 陽性患者僅憑 Class IV LN 切片 

(�� 分) 即可滿足分類[��, ��]。因此，���� EULAR/ACR 顯著提升了以腎臟為主要表

現兒童狼瘡亞型的識別敏感度。然其局限性亦不容忽視： 首先，ANA 作為首要條件，

在鑑別其他 ANA 高陽性率的兒科疾病 （如混合型結締組織疾病或幼年型皮肌炎） 時，

特異性面臨挑戰[��]；其次，兒童狼瘡患者的 ANA 陽性率隨年齡增加而上升，這表

示年齡較小的兒童狼瘡患者，或某些自體抗體表現較低之遺傳傾向的兒童狼瘡患

者，可能因 ANA 陽性的診斷必要條件而被延遲診斷[��]。最後，其加權計分系統在

臨床實際應用上，相較於 ���� ACR 或 ���� SLICC 標準，操作較為繁瑣不便。
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表四： 三種全身性紅斑狼瘡分類標準於兒童族群之比較
詳細臨床與免疫標準詳見附錄一

特性 ���� ACR[��] ���� SLICC[��] ���� EULAR/ACR[��]

分類結構 �� 項標準中
符合 ≥� 項 

�� 項標準中符合 ≥� 
項 (含 � 臨床 + � 免疫)

或 切片證實 LN + 
ANA/Anti-dsDNA (+) 

必要條件: 
ANA ≥�:�� 

計分: 臨床 + 免疫加權
計分 ≥��

低至中
(��% - ��.�%) 

註：早期敏感性最低 

高
(��% - ��.�%) 

註：統合分析中最高

高
(��% - ��.�%) 

註：早期診斷敏感性高 

極高
(��.�% - ��.�%)

中至高
(��.�% - ��.�%) 

高
(��.�% - ��.�%) 

註：普遍優於 SLICC 

高特異性，適用於
典型多系統疾病

最高的敏感性；
獨立腎臟標準有助

於狼瘡腎炎診斷 

高敏感性與高特異性的最佳
平衡；加權系統能識別嚴重、

單一器官侵犯

早期或非典型 (如單
純狼瘡腎炎) 疾病的
敏感性極低 ，導致

診斷延遲

特異性較 ACR 
���� 低 

ANA 作為首要條件，在兒科族
群中可能因其他自體免疫疾
病高陽性率而降低特異性;年
齡較低的族群或基因變異導
致的兒科組群有較高的比率

ANA為陰性

全身性紅斑
狼瘡敏感性 

全身性紅斑
狼瘡特異性 

對全身性紅斑
狼瘡的優勢

對全身性紅斑
狼瘡的限制
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         在臨床應用時，診斷的及時性與準確性同等重要。考量到三套標準各自的優劣（

���� ACR 的高特異性、���� EULAR/ACR 的高敏感性與優化結構），以及兒童狼瘡

疾病的嚴重性，本指引建議採用一個務實的「序列式診斷流程」（sequential 

diagnostic algorithm)。此流程的設計理念為特異性優先，敏感性補強─首先使用

高特異性的 ACR ���� 標準快速篩選出典型的兒童狼瘡病例，再對其餘臨床高度懷

疑的病例啟用高敏感性的 EULAR/ACR ���� 標準進行救援式診斷，以確保早期或非

典型病例不被遺漏。

�.� 兒童全身性紅斑狼瘡臨床診斷建議流程

圖二：兒童全身性紅斑狼瘡之序列式診斷流程圖

否

否

臨床懷疑兒童狼瘡患者
(出現不明原因發燒、皮疹、關節炎、血球低下或蛋白尿等)

步驟�: 優先評估 ���� ACR 標準
檢視��項臨床及免疫標準

步驟�: 適用 ���� EULAR/ACR 標準d

臨床及免疫加權計分

是否符合 ≥�/��
項標準a?

為高度懷疑兒童
狼瘡患者b?

ANA陽性c

Titer ≥�:��

總加權分 ≥��分?
排除其他診斷

否

是

是

否

是

是 兒童狼瘡診斷成立

兒童狼瘡診斷成立

兒童狼瘡可能性低

兒童狼瘡可能性較低
持續追蹤

無法符合 ���� EULAR/ACR 評分標準,若仍
高度懷疑可考慮使用 ���� SLICC標準e。

兒童狼瘡可能性較低
持續追蹤

無法符合���� EULAR/ACR 評分標準,若仍
高度懷疑可考慮使用 ���� SLICC 標準e。
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註：

a���� ACR 具有極高特異性 (��.�% - ��.�%)，若患者已表現出典型的多系統症狀，使用此標準可以最快速、精確地完

成分類，無需進行複雜的計分，可立即啟動治療。b如有家族史、不明原因的嚴重單一器官侵犯如腎炎，或多重但未達 � 

項的臨床表徵。cANA 是 ���� EULAR/ACR 標準的強制性首要條件。若 ANA 陰性，則兒童性狼瘡的可能性極低，且無法

進入步驟 � 的評分系統。若 ANA 陽性 (titer ≥�:��)，則該患者可能屬於 ���� ACR 無法識別的早期、非典型或以腎臟

為主的兒童狼瘡。d此步驟利用 ���� EULAR/ACR 標準，旨在納入 ���� ACR 因敏感性不足而遺漏的病例。���� 

EULAR/ACR 具備更高的早期敏感性，以及對單一器官或血清學異常的識別能力。此流程設計本身也促進了對無症狀狼

瘡腎炎的積極篩檢。 ���� EULAR/ACR 之計分系統賦予腎臟項目極高權重 (�-��分)，這促使臨床醫師為完成評分而必

須進行尿液檢查 (urine analysis/urine-protein creatinine ratio, UPCR)，一旦發現異常 (詳見 �.� 節)，便會導向腎臟

切片評估，進而提升狼瘡腎炎的早期診斷率。 e仍有一小部分 (�-�%) 的兒童狼瘡病患ANA維持陰性，和某些基因遺傳、

補體缺陷或疾病早期檢測相關，因此若臨床上即使ANA陰性，仍強烈懷疑罹患兒童狼瘡，可以使用 ���� SLICC 標準輔

助診斷。 
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�.� 狼瘡腎炎的診斷標準

        狼瘡腎炎是決定兒童狼瘡預後的關鍵因素。目前診斷主要根據臨床實驗室檢驗

結果與腎臟切片的組織病理學綜合評估後確立。儘管非侵入性生物標記可提供重要

的篩檢資訊，腎臟切片仍是目前確診與指導治療的黃金標準。鑑於兒童狼瘡具有高

盛行率、病理表現嚴重且常呈無症狀隱匿進展的特性，本指引強調應採行積極篩檢

與較低門檻的切片策略。本指引綜合 ISN/RPS (����/����) 分類系統及 ACR、

EULAR/ERA-EDTA、APLAR、SHARE、CARRA/PReS 等國際權威指引，制定了專屬於 

兒童狼瘡 的腎臟切片決策分級，涵蓋「第一級： 明確適應症」與「第二級： 強烈考慮適

應症」。

表五：兒童全身性紅斑狼瘡腎臟切片適應症

持續性 （至少 � 次以上） 顯著蛋白尿：
· UPCR ≥���� mg/g （或 �� 小時尿

蛋白 ≥� g/day）

· UPCR ≥��� mg/g （或 �� 小時尿蛋
白 ≥�.� g/day）合併下列任一次要條
件：
- 活動性尿液沉渣（Active urinary 
sediment）：出現血尿 >� RBCs/HPF、
膿尿 >� WBCs/HPF、細胞圓柱
- 血清學活性證據：C�/C� 補體低下、
Anti-dsDNA 升高

�. 應先排除功能性蛋白
尿、尿路感染或其他非腎
絲球原因。
�. 依據 CARRA/PReS 核
心兒童狼瘡資料集與臨床
實務，兒童族群難以準確
收集 ��小時尿液，建議優
先採用清晨單次 UPCR及
尿液試紙六級分類，並同
時評估尿比重、白血球與
潛血，以提升蛋白尿追蹤
的準確性。

腎功能急性惡化是組織損傷
的強烈訊號，需立即評估

不明原因的 eGFR 下降
· 排除脫水、藥物中毒或其他非狼瘡腎炎

造成的腎損傷後，仍出現持續下降；
· 兒科患者使用 modified Schwartz 

公式計算 eGFR
- eGFR = �.��� × [身高 (cm) / 血清
肌酐(mg/dL)]；
- 除測量血清肌酐外，必須同步監測身
高、體重與 BMI
- 例外：對於已知進入慢性腎臟病的��
歲以上青少年，宜使用CKiD U�� 公式

顯著蛋白尿

不明原因之
腎功能惡化

第一級
明確適應症

理由 臨床/實驗室標準適應症分級

或
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理由 臨床/實驗室標準適應症分級

· 持續蛋白尿 ≥ �.� g/day，

· 持續蛋白尿 �.� - �.� g/day + 次要條件
次要條件（符合以下其一）：
- 活動性尿沉渣：如出現血尿 (>� RBCs/HPF) 

、膿尿 (>� WBCs/HPF)、細胞圓柱
- 血清學活動性證據 (如 C�/C� 低下、
Anti-dsDNA 升高)

或

持續鏡下血尿 (>� RBC/HPF)

來源為腎絲球 (具變形紅血球或紅血球圓
柱體)

且

鑑於兒童狼瘡具高比例無
症狀狼瘡腎炎及快速進展
風險，此表現可能提示早
期增生性腎炎 
(Proliferative LN)

判定前必須嚴格排除尿路感
染、結石、劇烈運動或經期
等因素

持續性
單純性血尿

持續性
低度蛋白尿

第二級
強烈考慮

註：UPCR = urine protein-creatinine ratio (尿蛋白-肌酐比值)
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�.�.� 腎臟切片時機與監測
         鑑於兒童狼瘡的高風險及其病程常具隱匿性，臨床篩檢不應延遲至出現水腫、
高血壓等明顯症狀時才介入，而應維持主動且規律的監測[��, ��, ��]。常規監測項
目應涵蓋血清肌酸酐、eGFR 等血液檢查，以及詳盡的尿液評估[��, ��, ��]。在尿液
監測方面，依據 CARRA/PReS 核心兒童狼瘡資料集建議，考量兒童族群收集準確的 
�� 小時尿液較為困難，實務上多依賴單次尿蛋白/肌酐比值 (Urine 
protein-creatinine ratio UPCR) 與尿液分析之趨勢變化[��]。因此，臨床建議更強
調使用清晨單次 UPCR 及尿液試紙 � 級分類，並同時評估尿比重、白血球與潛血，以
獲得最準確的追蹤數據[��, ��]。   
        在切片建議上，本指引綜合 ISN/RPS 病理分類架構及 ACR、EULAR/ERA-EDTA、
APLAR 等建議，制定「第一級：明確適應症」，凡患者符合以下任一條件即強烈建議進
行腎臟切片： 
�.排 除功能性或感染因素後，至少確認兩次以上的持續性顯著蛋白尿，標準為： 
· 單次 UPCR ≥ ���� mg/g 或 �� 小時尿蛋白 ≥�.� g/day[��]；或
· 蛋白尿 ≥ �.� g/day 但伴隨活動性尿液沉渣（如 >� RBCs/HPF 的血尿、 >� 

WBCs/HPF 的膿尿或細胞圓柱）或血清學活躍跡象（C�/C� 補體低下或 
Anti-dsDNA 升高）[��, ��, ��]

�.排除脫水、藥物中毒或其他非狼瘡因素後出現不明原因的 eGFR 下降[��, ��, ��]。
針對兒科患者務必使用 Modified Schwartz formula 進行精確計算，因此兒童狼瘡
病患除了測定血清肌酸酐之外，還必須規則監測身高、體重與 BMI[��, ��, ��]。 

�.�.� 灰色地帶的臨床決策深入探討
         鑑於兒童狼瘡的高侵襲性與「無症狀狼瘡腎炎」 的高盛行率[��, ��]，本指引主
張應採用更嚴謹的蛋白尿閾值，此觀點獲多項證據支持：高達 ��% 尿液檢查正常的
兒童狼瘡患者切片下仍可見顯著組織學病變，且在蛋白尿 < �.� g/day 且無活動性
尿沉渣的患者中，約 ��% 已有活動性狼瘡腎炎病變，若未及時發現將累積成不可逆
的慢性損傷[��, ��]。 
         基於此，本共識制定了「第二級： 強烈考慮」切片的適應症，強調需連續兩次尿檢
確認以捕捉早期病變： 

�.持續性低度蛋白尿，即持續蛋白尿 ≥�.� g/day，或持續蛋白尿 �.� - �.� g/day 但
伴隨以下任一條件[��, ��]： 
· 活動性尿液沉渣（如 >� RBCs/hpf 的血尿、 >� WBCs/hpf 的膿尿或細胞圓柱）

[��, ��, ��] 
· 血清學活動性證據（如 C�/C� 補體低下、Anti-dsDNA 升高）[��, ��] 
�.持續性單純性血尿，定義為排除尿路感染、結石、劇烈運動或經期等干擾因素後，確
認為持續且源自腎絲球（具變形紅血球或紅血球圓柱體）的鏡下血尿 (>� RBC/HPF) 
[��, ��]。 
         綜上所述，本共識的積極策略與 SHARE 指引及 APLAR 共識所強調「在臨床高
度懷疑腎病時應降低切片門檻」之精神相符，雖多數國際指引仍以 ≥�.� g/day 為主
要門檻，但在持續低補體、高 anti-dsDNA 或高 SLEDAI 活動度的情況下，面對持續
存在的微量蛋白尿（�.�-�.� g/day）或單純腎絲球性血尿，我們建議臨床醫師應更傾
向早期進行腎臟切片，以免錯失治療關鍵時機。  
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�.�.� 腎臟切片時機與監測
         鑑於兒童狼瘡的高風險及其病程常具隱匿性，臨床篩檢不應延遲至出現水腫、
高血壓等明顯症狀時才介入，而應維持主動且規律的監測[��, ��, ��]。常規監測項
目應涵蓋血清肌酸酐、eGFR 等血液檢查，以及詳盡的尿液評估[��, ��, ��]。在尿液
監測方面，依據 CARRA/PReS 核心兒童狼瘡資料集建議，考量兒童族群收集準確的 
�� 小時尿液較為困難，實務上多依賴單次尿蛋白/肌酐比值 (Urine 
protein-creatinine ratio UPCR) 與尿液分析之趨勢變化[��]。因此，臨床建議更強
調使用清晨單次 UPCR 及尿液試紙 � 級分類，並同時評估尿比重、白血球與潛血，以
獲得最準確的追蹤數據[��, ��]。   
        在切片建議上，本指引綜合 ISN/RPS 病理分類架構及 ACR、EULAR/ERA-EDTA、
APLAR 等建議，制定「第一級：明確適應症」，凡患者符合以下任一條件即強烈建議進
行腎臟切片： 
�.排 除功能性或感染因素後，至少確認兩次以上的持續性顯著蛋白尿，標準為： 
· 單次 UPCR ≥ ���� mg/g 或 �� 小時尿蛋白 ≥�.� g/day[��]；或
· 蛋白尿 ≥ �.� g/day 但伴隨活動性尿液沉渣（如 >� RBCs/HPF 的血尿、 >� 

WBCs/HPF 的膿尿或細胞圓柱）或血清學活躍跡象（C�/C� 補體低下或 
Anti-dsDNA 升高）[��, ��, ��]

�.排除脫水、藥物中毒或其他非狼瘡因素後出現不明原因的 eGFR 下降[��, ��, ��]。
針對兒科患者務必使用 Modified Schwartz formula 進行精確計算，因此兒童狼瘡
病患除了測定血清肌酸酐之外，還必須規則監測身高、體重與 BMI[��, ��, ��]。 

�.�.� 灰色地帶的臨床決策深入探討
         鑑於兒童狼瘡的高侵襲性與「無症狀狼瘡腎炎」 的高盛行率[��, ��]，本指引主
張應採用更嚴謹的蛋白尿閾值，此觀點獲多項證據支持：高達 ��% 尿液檢查正常的
兒童狼瘡患者切片下仍可見顯著組織學病變，且在蛋白尿 < �.� g/day 且無活動性
尿沉渣的患者中，約 ��% 已有活動性狼瘡腎炎病變，若未及時發現將累積成不可逆
的慢性損傷[��, ��]。 
         基於此，本共識制定了「第二級： 強烈考慮」切片的適應症，強調需連續兩次尿檢
確認以捕捉早期病變： 

�.持續性低度蛋白尿，即持續蛋白尿 ≥�.� g/day，或持續蛋白尿 �.� - �.� g/day 但
伴隨以下任一條件[��, ��]： 
· 活動性尿液沉渣（如 >� RBCs/hpf 的血尿、 >� WBCs/hpf 的膿尿或細胞圓柱）

[��, ��, ��] 
· 血清學活動性證據（如 C�/C� 補體低下、Anti-dsDNA 升高）[��, ��] 
�.持續性單純性血尿，定義為排除尿路感染、結石、劇烈運動或經期等干擾因素後，確
認為持續且源自腎絲球（具變形紅血球或紅血球圓柱體）的鏡下血尿 (>� RBC/HPF) 
[��, ��]。 
         綜上所述，本共識的積極策略與 SHARE 指引及 APLAR 共識所強調「在臨床高
度懷疑腎病時應降低切片門檻」之精神相符，雖多數國際指引仍以 ≥�.� g/day 為主
要門檻，但在持續低補體、高 anti-dsDNA 或高 SLEDAI 活動度的情況下，面對持續
存在的微量蛋白尿（�.�-�.� g/day）或單純腎絲球性血尿，我們建議臨床醫師應更傾
向早期進行腎臟切片，以免錯失治療關鍵時機。  
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         鑑於兒童狼瘡具有高嚴重度與致死風險，本指引旨在建立一套積極且標準化的
監測與治療原則。臨床處置的核心策略包含： 精確的活動度監測、明確的達標治療
(treat-to-target, T�T) ，以及長期的損傷評估；其中更特別強調生長發育的監測與高
頻率追蹤。
         本章節內容涵蓋標準化監測工具與時程 (�.�)，以及依循國際共識 (Paediatric 
Rheumatology European Society, PReS; Childhood Arthritis and 
Rheumatology Research Alliance, CARRA) 所定義的治療目標 (�.�)。我們的終極
目標是透過積極控制疾病、預防復發並最小化藥物（尤其是類固醇）副作用，有效遏止
不可逆的器官損傷，藉此改善台灣兒童狼瘡患者的長期腎臟預後與整體存活率。

第四章

監測工具與治療目標
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�.�.�監測時程與臨床評估
        達標治療策略的執行仰賴標準化的回診時程，以密切監測兒童狼瘡的多變病程
並即時調整治療。本指引依據疾病狀態制定了動態調整的追蹤架構，並與國際共識
一致[��]。 
        針對新診斷、處於疾病活動期（含正在進行起始治療或經歷復發）的患者，建議
回診頻率為每 �-�週一次，穩定後可延長至每�-�個月一次；特別是活動性狼瘡腎炎
或病情嚴重者，在治療初期應採取更密集的每月一次監測，直至疾病活性受控，此階
段評估重點涵蓋疾病活性、醫病雙向評估、常規血清學及腎臟功能[��, ��, ��]。 
        當疾病活性受控、進入穩定狀態或達到兒童狼瘡低疾病活動度 (childhood 
low disease activity state, cLLDAS) 目標時，回診頻率建議維持在符合國際共識
的每 � 個月一次[��, ��]；對於已達到完全腎臟反應或臨床緩解 (clinical 
remission on glucocorticoids, cCR) 狀態者，則可適度放寬至每 �-� 個月一次
[��, ��]。 
        此外，由於兒童狼瘡發病年齡早於成人，疾病本身、藥物或治療期間的併發症（
如: 感染）皆可能造成身體器官永久損傷[��, ��-��]。因此，應於初次診斷後 �‒�� 
個月時建立器官損傷指標 (SLICC/ACR Damage Index, SDI) 的基準資料，此後每
年定期評估[��, ��] 。
        除上述常規評估外，本指引亦強調兒童特有的生長與發育監測：身高、體重與 
BMI 應於每次回診同步測量[��, ��, ��]；青春期發育評估 (tanner stage) 自 �‒�� 
歲起每年進行一次，若上述生長發育有遲緩跡象則加密至每 � 個月評估一次[��]。
關於藥物安全監測與長期健康與共病管理的監測，將於第七章節中提供詳細指引。

�.�.� 疾病活性評估
        客觀量化疾病活性是達標治療策略的基礎[��, ��]。臨床建議以 SLEDAI-�K 
(Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index ����) 作為評估當下
狀態與定義治療目標 (cLLDAS/cCR) 的首選工具[��, ��]。其他疾病活性指標，包括 
BILAG score (British Isles Lupus Assessment Group Score) 可用於精細評估特

�.� 兒童狼瘡監測工具與頻率
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定器官病變與復發嚴重度[��, ��]，以及狼瘡反應者指數 (Systemic Lupus  
Erythematosus Responder Index, SRI) 可以用於追蹤治療成效方面的評估[��]，
因上述兩種評估方式較繁複，臨床使用不易，本指引仍以SLEDAI-�K為主要疾病活
性評估指標。SLEDAI-�K的中文版評估量表見本指引附錄二。
        評估兒童狼瘡疾病活性時，常規生物標記應於每次回診或至少每 � 個月執行一
次[��, ��, ��, ��]，包含：(�) 核心評估指標—用於評估全身疾病活動度（Global 
disease activity）與主要器官侵犯，包括全血球計數、發炎指數、腎功能和腎臟評估

（尿液分析及 UPCR）；(�) 與兒童狼瘡活性相關的血清學指標（如 C�、C�、
anti-dsDNA 等）—用於監測兒童狼瘡疾病活性趨勢與復發風險。其細項與臨床意義
列於「表六：兒童全身性紅斑狼瘡臨床檢測的生物標記項目與臨床意義」中。
        此外，本指引亦提出經兒童狼瘡驗證的新型生物標記，未來或能輔助臨床監測，
早期偵測疾病活性。例如，狼瘡腎炎患者追蹤可採用尿液 NGAL 與 MCP-�。此類標
記具備非侵入性與優越的預測價值。有別於傳統標記多反映當下的發炎狀態，研究
顯示尿液 NGAL 可在臨床腎炎復發前 �-� 個月即開始上升。在臨床實務上，若看似
穩定的患者出現尿液 NGAL 數值連續攀升，可能預示亞臨床腎臟復發（subclinical 
renal flare）。另外，Anti-C�q 自體抗體在已有狼瘡腎炎的患者中，可作為腎炎活動
與復發風險的輔助性血清標誌，可與 anti-dsDNA、補體及尿檢結果整合解讀[��]。
醫師可藉由上述指標的變化作為警訊，主動提高監測頻率並考慮早期優化治療，以
期在顯著蛋白尿與實質腎損傷發生前及時介入。
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表六： 兒童全身性紅斑狼瘡臨床檢測的生物標記項目與臨床意義

監測項目

血液

血液

尿液

尿液

全血球計數

發炎指數
(ESR / CRP)

尿蛋白/
肌酐比值
 (UPCR, 
Spot Urine)

尿液沉渣
 (Urine 
Sediment)

檢體 參考數值 (cut-off levels) 與定義 臨床重要性與判讀

· 白血球低下 (WBC <����/µL)
· 淋巴球低下 (lymphocyte 

<����/µL)
· 血小板低下 (platelet <���k/µL)
· 溶血性貧血：血色素 (Hb) 下降伴隨 

reticulocyte 上升。

【嚴重度分級】
· 正常： <��� mg/g
· 異常： >��� mg/g
· 腎病症候群範圍： >���� mg/g 或 

尿蛋白排泄量 >� g/m�/day

【治療目標 (T�T)】
· �個月：數值下降  ≥��%
· �個月：數值下降  ≥��%
· ��個月完全緩解： <���-��� mg/g

 (兒童理想目標： <��� mg/g)

【活動性定義】
· RBC： >� / HPF
· 出現 RBC Casts (紅血球圓柱)
· 變形紅血球 (acanthocytes) >�%

【異常】
· 高於實驗室正常上限
· 較個人基準值顯著上升

· 淋巴球低下常與高活動度相關。
· 血小板低下嚴重時需緊急處置。 

· 發炎指數不具有SLE特異性，但
可以鑑別患者整體發炎狀況。

· ESR： SLE 活動時常升高，但不
具特異性。

· CRP： SLE 活動時通常正常或微
升。若 CRP 顯著升高，優先懷疑
細菌感染或漿膜炎。

· 黃金指標：蛋白尿下降速度直
接決定長期腎臟存活率。

· 若治療 �-� 個月未達標，應視
為治療反應不佳，需考慮換藥
或重做切片。

· 兒童特點：兒童腎臟儲備力較
好，建議應追求數值完全正常
化（UPCR <��� mg /g）。

· 活動性發炎指標：若 UPCR 升
高同時伴隨活躍尿沉渣，強烈
提示增生性狼瘡腎炎復發。

· 若 UPCR 升高但尿沉渣乾淨，
可能僅是慢性損傷或疤痕化。

核心評估指標
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監測項目

血液

血液

血液

血液

腎絲球過濾率
 (eGFR)

補體
(Complement;
 C�, C�)

Anti-
dsDNA

其他抗體
 (Anti-Sm, 
Ro/La, aPLs)

檢體 參考數值 (cut-off levels) 與定義 臨床重要性與判讀

【惡化定義】
· 急性惡化： 較個人基準值下降 

>��-��%
· 慢性損傷： 長期低於年齡預期值

【異常】
· 陽性或高效價
· 數值顯著爬升

【異常】陽性

【異常】
· 低於實驗室正常下限
· 較個人基準值顯著下降

· 器官損傷指標：治療目標為維持 
eGFR 穩定

· 兒童特點：需使用 modified 
Schwartz 公式計算 (需身高數
據)。

· 消耗性指標： 反映免疫複合物沉
積。提示全身性活動（尤其是腎
臟、血液、血管炎）

· 若補體持續低下但無臨床症狀，
需密切觀察，但未必馬上加藥。

· 在狼瘡腎炎的治療中，補體回升
通常早於蛋白尿改善；若治療後
補體持續低下，提示持續性免疫
活動。

· 致病性指標： 與腎炎、血管炎及
嚴重皮膚活動高度相關。

· 高風險組合： 若 「C�/C� 下降 ＋ 
dsDNA 升高」 同時出現，為疾病
復發的強烈預測指標，建議縮短
回診間距。

· Anti-Sm： 特異性高，與中樞神
經/腎臟侵犯有關。

· aPLs (抗磷脂抗體)： 血栓風險
評估 (lupus anticoagulant, 
aCL, anti-β�GPI)。初次陽性或
有症狀，建議每一年檢測一次。

核心評估指標

免疫活性與預警指標
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�.�.� 醫病評估
        完善的兒童狼瘡評估須結合醫師與病患/家屬的觀點。醫師整體評估 
(Physician Global Assessment, PGA)  (�-�分) 是達標治療的核心指標，目標為降
至 ≤ � (cLLDAS) 或 < �.� (cCR)[��, ��]。家長/病人整體評估 (Patient/Parents' 
Global Assessment, PaGA) 則依 CARRA/PReS 建議列為必要監測，用以反映疲勞、疼
痛等生活品質 (patient-reported outcome, PRO) 議題[��]。
        兩者若出現低 PGA、高 PaGA 的落差，常暗示患者受藥物副作用或非典型症狀所
苦[��]。因此，本指引強調以 PGA 確立治療終點，並藉由 PaGA 落實以患者為中心的整
體照護[��]。常用於兒童狼瘡的 PGA 和 PaGA 量表資料見附錄三與四。

�.�.�兒童特異性監測項目
        兒童狼瘡的監測必須納入兒科特有的發育指標。生長與青春期發育的監測尤為
關鍵，因其易受慢性疾病活性與類固醇治療的雙重負面影響[��, ��, ��]。本指引建
議，每 � 個月一次的回診均應測量身高、體重並計算 BMI，將數據繪製於生長曲線上
並評估其生長速率[��, ��]。
        此外，應至少每年進行一次正式的青春期評估 (Tanner staging) 並記錄初經狀
態[��, ��]。此嚴格監測的基本原理在於，生長遲緩與青春期延遲在兒童版器官損傷
指數中均被定義為不可逆的器官損傷項目[��, ��]。

�.�.�器官損傷指數
        達標治療策略的最終目標是預防不可逆的器官損傷，因此標準化的損傷評估實
屬必要。本指引建議在診斷時進行評估，之後每年評估一次。若遇到重大臨床事件，
應待病程穩定並確認損傷持續 ≥� 個月後再次評估[��, ��]。關於評估工具，本指引
建議優先採用兒童版 SDI (Ped-SDI)。
        若使用標準成人SLICC/ACR 損傷指數 (SDI) ，則應額外監測以下三點：(�) 青春
期發育延遲；(�) 與疾病活動度相關的生長速度下降；(�) 長期類固醇治療相關的生
長副作用。此建議的理由在於，成人 SDI 未能涵蓋兒童狼瘡關鍵的兒科特異性指標，
特別是生長遲緩與青春期延遲。
        這兩項指標均是兒童狼瘡疾病活性與長期類固醇治療所造成的嚴重且不可逆
的後果[��]。因此，若僅使用成人 SDI，將會系統性地低估兒童狼瘡疾病本身及類固
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醇毒性在兒童患者身上所造成的真實長期損傷負擔。常用於兒童狼瘡的SDI量表資
料見本指引附錄五。

圖三：兒童全身性紅斑性狼瘡臨床監測與追蹤流程圖

a疾病活性指標評估：SLEDAI-�K 、PGA 、PaGA; b核心實驗室檢查項目包括：CBC 、Cre/eGFR 、ALT/AST、ESR/CRP、尿液常規檢查
(U/A) 、UPCR; c包括補體C�/C�及anti-dsDNA antibody; d若生長發育有遲緩跡象則改成每 � 個月評估一次；e每�-�年進行檢測；
f初次使用Hydroxychloroquine時需做基準評估，接下來年度追蹤。

評
估

追
蹤

病患初次及回診評估

核心評估與狀態分類

判斷疾病狀態

每次回診評估項目 年度評估項目

· 疾病活性指標評估a

· 理學檢查:血壓、身高、體重、BMI 等
· 核心實驗室檢查項目b

· 狼瘡 SLE 相關血清學檢驗c

· 藥物安全監測:視使用藥物所需之項目

高強度監測方案
新診斷/活動期/復發

回診頻率:每�-�週
(穩定後延長至每�-�個月)

回診頻率:每�-�個月
(依病情穩定度調整)

重點監測內容:
除每次回診評估項目外，需注意:
狼瘡腎炎患者腎功能及尿液檢查間隔不
宜超過�個月

重點監測內容:
除每次回診評估項目外,需注意:
· 活動性狼瘡腎炎:密集追蹤尿沉渣/尿蛋

白定量
· 監測起始期/高劑量類固醇副作用

標準監測方案
已達穩定 (cLLDAS) 或緩解 (cCR) 狀態

· 器官損傷: Ped-SDI/SDI
(診斷 �-�� 個月後開始)

· 生長發育: 生長速度、Tanner
分期 (�歲起)d

· 共病管理: 維生素D、骨密度 (
高風險者)e、新血管風險、眼科f

· 心理/轉銜: 憂鬱/焦慮篩檢、轉
銜前 �-� 年開始結構化評估
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�.� 兒童狼瘡治療目標

        達標治療策略的核心重點在於設定清楚且可測量的治療目標。本指引依循國際
兒童狼瘡 T�T 工作小組 (International cSLE T�T Task Force) 的最新共識，採用
分層的治療目標，依序為：首先達到兒童低疾病活動度狀態，進而推進至使用類固醇
控制下無臨床症狀的臨床緩解 (cCR)，並以實現停用類固醇的臨床緩解 (cCR-�) 作
為最終目標[��, ��]。

�.�.� 兒童低疾病活動度狀態
        兒童低疾病活動度狀態 (cLLDAS) 是兒童狼瘡治療的主要目標，其定義為一個
若能持續維持，即與疾病復發、器官損傷及藥物毒性等不良預後呈低度相關的狀態
[��]。根據 PReS 認可的國際共識，cLLDAS 必須同時滿足以下條件：(�) SLEDAI-�K 
評分 ≤�，且無主要器官病變；(�) 與上次評估相比，無新發疾病特徵；(�) PGA ≤� 
(�-� 分量表)；(�) 穩定維持奎寧類藥物、免疫抑制劑或生物製劑之治療；以及 (�) 
Prednisolone (或等效劑量) 劑量 ≤�.�� mg/kg/day 或 每日最高 ≤�.� mg，並取
兩者中較低者[��]。cLLDAS 與成人的關鍵區別在於引入體重校正： �� 公斤以下者
劑量需 ≤�.�� mg/kg/day，�� 公斤以上者才適用 �.� mg 上限。此設計旨在避免固
定劑量 �.� mg 對兒童造成過量暴露並抑制生長，以確保發育安全[��]。

�.�.� 類固醇治療下之臨床緩解

        使用類固醇下的臨床緩解 (cSLE clinical remission on glucocorticoids, 
cCR) 是較 cLLDAS 更嚴謹的治療目標，定義為在極低劑量糖皮質素及維持性免疫
抑制治療下達到臨床疾病無活動性[��, ��]。依據兒童狼瘡緩解國際共識，cCR 必須
同時滿足以下所有標準：(�) 臨床 SLEDAI-�K 評分 = �（此定義允許血清學標記異常，
如低補體或 anti-dsDNA 陽性）；(�) PGA <�.� (�-� 分量表)，此標準較 cLLDAS 嚴格；
(�) Prednisolone (或等效劑量) 劑量須同時滿足 ≤�.� mg/kg/day 且 每日最高 � 
mg/day；(�) 患者處於穩定的維持治療（奎寧類藥物、免疫抑制劑及/或生物製劑）。
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�.�.� 停用類固醇之臨床緩解

        停用類固醇的臨床緩解  (clinical remission on glucocorticoids-�, cCR-�) 
是所有兒童狼瘡患者的最理想治療目標，代表在完全不使用全身性類固醇的情況下，
達到臨床疾病無活性的狀態[��]。鑑於類固醇對兒童的長期危害（包括生長抑制、骨
質疏鬆、器官損傷），實現 cCR-� 對於改善患者的長期預後至關重要。cCR-� 的共識
定義標準與 cCR 幾乎完全相同，唯一的區別在於完全停用類固醇[��]。本指引採
用經國際 PReS 認可的達標治療定義，旨在使台灣兒童狼瘡的臨床實踐與全球最高
標準保持一致。

表七：兒童全身性紅斑狼瘡治療目標之共識定義

兒童低疾病活動度 
(cLLDAS)[��] 

臨床緩解-使用類固醇 
(cCR) [��] 

臨床緩解-停用
類固醇 (cCR-�) [��] 

≤�，且無主要
器官活性 � �

≤�.� ≤�.� <�.�

≤�.�� mg/kg/day

或 

≤�.� mg/day

(取兩者中較低者)

標準

維持治療 

SLEDAI-�K

醫師整體評估 

(�-� 分)

類固醇劑量 
(Prednisolone 

或等效劑量)

≤�.� mg/kg/day

且 

≤� mg/day

�

穩定接受奎寧類藥物、免疫抑制劑及/或生物製劑藥物控制
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第五章 

治療概論

�.� 簡介
        跨團隊整合照護是兒童狼瘡疾病管理的核心。兒童狼瘡為一種以全身性發炎為
主軸的自體免疫疾病，可影響一個或多個器官系統，且多需長期使用免疫調節/免疫
抑制藥物以維持控制。治療的共同目標在於： 有效降低疾病活動度、預防復發與器官
損害、達成並維持疾病緩解，同時盡可能減少藥物相關不良反應及對生長發育的影
響。
        兒童狼瘡與成人狼瘡使用的藥物種類大致相同，但由於兒童狼瘡相關隨機對照
試驗與高品質實證指引相對不足，臨床治療策略多參考成人經驗，並結合兒科特性
與臨床實務進行優化與調整。在基礎治療方面，hydroxychloroquine（HCQ） 除非
有明確禁忌或無法耐受，建議所有患者皆應長期使用；並應遵循每日最大建議劑量
上限，以降低視網膜病變風險。此外，兒童狼瘡的治療原則以跨器官的整合性治療為
主，僅在單一器官明顯受影響時採器官特異性策略；當多器官同時受影響時，應優先
處理威脅生命或可能造成不可逆損傷的器官。對於器官威脅或危及生命的急性發作 

（如嚴重神經精神徵候、第 III / IV / V 型腎炎、肺出血、心肌炎、血栓性微血管病變、巨
噬細胞活化症候群等），可考慮使用 methylprednisolone 脈衝治療 （pulse 
therapy） 以迅速控制發炎；相對地，若僅有皮膚表現且無全身或器官受影響，通常
以局部治療合併基礎治療即可。對於單獨使用 HCQ 治療或 HCQ 合併類固醇治療後
仍無法有效控制病情的患者，或是無法將類固醇減量至可接受的長期維持劑量 （
prednisolone ≤� mg/day或等效劑量） 者，應考慮及早加免疫抑制劑[��]。
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        兒童狼瘡整體治療強度需依疾病活動度與受影響器官之嚴重程度動態調整；每次

治療調整或更改前，必須主動評估病人服藥順從性，以避免將「未規律用藥」誤判為「

治療失敗」，進而導致不必要的加強免疫抑制。臨床上亦須強調：每一種藥物皆有其特

定副作用、適用時機、建議劑量與必要監測項目，醫師在開立與追蹤治療時，應同時兼

顧療效與安全性，並依個別風險進行規劃與衛教，以降低累積毒性與可避免的不良事

件。

        本章節將先概述兒童狼瘡常用藥物之適應症、劑量原則、療效監測與安全性管理，

後續再依各器官系統之臨床表現提供分層治療建議。

圖四：兒童全身性紅斑狼瘡治療流程圖
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擇

根據疾病活動度與受侵犯器官嚴重程度選擇藥物

HCQ (除非有禁忌症)

所有患者皆應做足防曬措施,以整體綜合性治療為原則,
僅在單一器官明顯受影響時採器官特異性治療

僅皮膚黏膜症狀

局部外用治療
(GC/CNI)

輕中度疾病
Class I/II 狼瘡腎炎

(骨關節炎、神經精神症狀及
抽搐、漿膜炎、AIHA、ITP 等)

嚴重疾病 
 Class III/IV (土V) 狼瘡腎炎
 (嚴重神經精神症狀、TMA、
MAS、肺泡出血、心肌炎等)

中至高劑量類固醇
土

免疫抑制劑 
或

生物製劑(Rituximab/
Belimumab)

高劑量類固醇脈衝治療
土

免疫抑制劑 
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Belimumab)
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�.�.� 奎寧類藥物
         Hydroxychloroquine（HCQ）為兒童狼瘡治療的核心藥物，除非有明確禁忌（如

過敏或嚴重視網膜疾病），或無法耐受，建議所有患者皆應長期使用[�]。HCQ 在 SLE

及狼瘡性關節炎中的治療作用，被認為與調節免疫系統活性有關，包括干擾溶酶體功

能與抗原呈現、抑制 Toll 樣受體訊號傳導、以及降低細胞激素產生，從而減少發炎反

應與自體抗體形成[��]。HCQ 常用於治療 SLE 的黏膜皮膚、肌肉骨骼和全身性表現，

並具有光保護、降血脂和抗血栓作用[��]。亦能降低 SLE 疾病活動度、預防復發、減少

不可逆器官損傷的累積，並降低整體死亡率，在促進類固醇減量 (steroid sparing) 策

略中發揮關鍵作用[��]。

         劑量的給予應為有效的最低劑量，而且依其理想體重計算，以不超過 � 

mg/kg/day 為原則[��]。如未超過每日建議最高劑量，發生視網膜病變的機率極低。

所有病人在接受 HCQ 用藥前應先接受眼科檢查，此外對於具有額外風險因素的患者

（如合併使用tamoxifen、eGFR <�� ml/min/�.�� m²、HCQ 劑量 >� mg/kg/day），應

在治療滿 � 年後開始每年監測；否則，應在治療滿 � 年後開始年度監測[��, ��]。除視

網膜病變其風險與累積劑量及療程長度相關外，長期使用和高累積劑量亦可能產生

多種副作用，例如腸胃道不適、皮疹、頭痛、心律不整、心肌病變等[��]。����美國風濕

病學會建議，即使在病情持續緩解的情況下，多數 SLE 患者應續使用 HCQ 治療[�, 

��] 此外，HCQ 在懷孕期間（安全性證據建立於每日劑量不超過 ��� mg）及哺乳期

間，皆被認定為安全且可持續使用的紅斑狼瘡藥物[��]。

�.�.� 類固醇
         類固醇為控制兒童狼瘡急性疾病活動、緩解發作病灶與保護重要器官損害的關

鍵用藥之一。其能有效抑制 IL-�β、IL-�、IL-�、TNF-α 及 IFN-γ 等促發炎細胞激素的合

成，並藉由下調內皮細胞表面的黏附分子 (adhesion molecules) 來阻斷白血球移向

發炎部位。此外，類固醇能促進 Th� 細胞凋亡，並使淋巴球從血液重新分布至組織中，

從而快速緩解自體免疫驅動的組織損傷[��]。其劑量和給藥途徑取決於疾病的臨床

�.� 藥物個論
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表現和嚴重程度，口服藥物主要以 prednisone 為主，常見劑量為 �.�-� mg/kg/day 

(不超過 �� mg/day)[��]。 ���� 美國風濕病學會提出，類固醇主要用於初步控制免

疫相關的發炎反應，並在病情活動或急性發作時根據需要使用，對於出現器官威脅或

危及生命的急性發作患者，建議採用 methylprednisolone 脈衝治療 (pulse 

therapy)，之後改為口服類固醇（≤�.� mg/kg/day,最大劑量 �� mg/day）並逐步減

量 (目標�個月內降至 ≤� mg/day)，此治療策略優於僅以高劑量口服類固醇緩慢減

量的方式，且應儘早且有計畫地降低類固醇劑量，理想情況下應完全停用[�]。妊娠期

間若需要類固醇，優先使用非氟化類固醇 (non-fluorinated）如： 

prednisone/prednisolone/methylprednisolone，因其多可在胎盤被代謝，降低胎

兒暴露。維持期類固醇劑量建議控制在 prednisone 等效劑量 ≤� mg/day；若出現

復發可短期加量，待病情控制後應盡速減量回維持劑量。在出現器官威脅或危及生命

的急性發作患者時，可考慮短期類固醇脈衝治療，再改口服並逐步減量[��]。

         類固醇可快速緩解症狀，但長期治療會導致不良反應風險增加。一項縱向研究表

明，與 �� 歲以後發病的患者相比，兒童期發病的成年患者發生類固醇相關損害的風

險顯著更高[��]。此外，英國����兒童狼瘡的多中心研究結果顯示，���位兒童狼瘡患

者整體累積損傷率達 ��.�%。在多變項分析中，任何靜脈注射 methylprednisolone

暴露均與損傷顯著相關。最常見的損傷類型包括皮膚損傷（如潰瘍、脫髮）及肌肉骨骼

損傷（如骨質疏鬆與股骨頭壞死），均與類固醇使用劑量及持續時間相關。即使在低疾

病活動度（SLEDAI-�K ≤�）的患者中，接受靜脈注射類固醇的損傷風險仍顯著增加。

另有研究顯示，在患有風濕性疾病的兒童中，平均每日類固醇劑量每增加 �.� 

mg/kg，骨折風險就會增加�倍[��]。分析台灣的健保資料，發現與每日 

prednisolone 劑量 ≤�.� mg的患者相比，每日劑量介於�.�‒�� mg的患者發生無血

管性壞死的風險顯著較高，而每日劑量超過 �� mg的患者風險亦進一步升高[��]。綜

合結果顯示，類固醇暴露是兒童狼瘡長期損傷的可修正危險因子，治療策略應依循達

標治療原則，維持低疾病活動度，並盡可能降低類固醇累積劑量與使用時間，以減少

器官損傷與治療相關毒性[��]。使用期間，監測身高和體重非常重要，隨著類固醇治

療的逐漸減量或停用，身高和體重應有所改善[��]。多項研究顯示，類固醇的使用約

造成 ��%兒童狼瘡患者身高偏矮及青春期延遲發生[��, ��]。除了攝取足夠的鈣和維
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生素D預防骨骼病變外，具高風險特徵 （如接受長期或高劑量類固醇治療、生長遲緩、

既往骨折史等）者，建議可每年進行骨密度掃描[��]。

�.�.� 免疫抑制劑
         在狼瘡的治療策略中，免疫抑制劑於疾病控制、降低發炎活動度以及促進類固醇

減量過程中具有重要地位。在一般狼瘡治療中，常使用的免疫抑制劑包含 

methotrexate (MTX)、azathioprine (AZA)、mycophenolic acid analog (MPAA)、

calcineurin inhibitors (CNI)如tacrolimus (TAC)或cyclosporin (CsA)。由於

cyclophosphamide (CYC)具有生殖腺毒性，高劑量靜脈注射應僅保留給出現器官威

脅或危及生命的疾病狀態[��]。若為對治療反應不佳或具抗藥性疾病的患者，亦可考

慮使用生物製劑[��]。

· Azathioprine (AZA) 

         AZA透過抑制嘌呤合成，進而主要是透過代謝物抑制 DNA 合成，進而產生免疫

抑制效果，是一項成熟且廣泛使用的免疫抑制劑[��]。AZA常應用於兒童狼瘡，主要作

為非腎炎狼瘡及狼瘡腎炎治療過程中的類固醇減量之維持治療藥物。雖然AZA在兒

童狼瘡中的應用缺乏大型高品質隨機對照試驗支持，但其使用已獲得多項專家共識

指引與臨床實務肯定，相關證據主要來自成人狼瘡研究及兒童回溯性世代研究[��]。

在狼瘡腎炎方面，KDIGO ���� 臨床實務指引建議AZA可作為 CYC或 MPAA起始治療

後的維持治療選項，特別適用於第 III / IV / V 型腎炎狼瘡腎炎[��]。指引亦指出，相較

於MPAA，AZA在預防腎臟復發的效果較差，且與較高的白血球低下風險相關；然而，

在MPAA無法使用或耐受不佳的情況下，AZA仍為合理的替代選擇[��]。此外，AZA亦

可用於中度非腎型狼瘡表現的治療，包括關節炎、皮疹與血球減少，並可使用於對

HCQ無反應或無法將類固醇患降低至長期使用劑量的患者[��]。值得注意的是，部分

帶有TPMT或NUDT��基因變異的患者在使用AZA時，可能出現嚴重骨髓抑制（血球

低下）及明顯落髮等不良反應，因此建議可於用藥前進行相關基因檢測並充分告知風

險，且治療期間需密切監測血球變化[��, ��]。另一方面，AZA可安全使用於懷孕期間

[��, ��, ��]，對於進入生育年齡的青少年兒童狼瘡患者而言具有重要的臨床意義。
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· Mycophenolic acid analogs (MPAA) 

         MPAA以mycophenolate mofetil (MMF)或腸溶型mycophenolic acid (MPA)

的形式給藥，以降低腸胃道相關的副作用[��, ��]。其透過抑制嘌呤合成，減少淋巴球

增殖與抗體生成，發揮免疫抑制作用[��]。隨機臨床試驗證據支持MPAA為一項有效

且安全的免疫抑制劑，可用於狼瘡治療，包括兒童狼瘡[��, ��]。在一項多中心、觀察

者盲性的隨機試驗中，於標準治療（類固醇與HCQ）基礎上加用MPAA，較僅接受標準

治療者，能顯著降低新診斷、尚未治療且anti-dsDNA抗體偏高之狼瘡患者發生嚴重

疾病復發及進展為狼瘡腎炎的風險，且未增加不良事件發生率，支持其良好安全性

[��]。此結果對兒童狼瘡尤具臨床重要性，因預防器官侵犯與降低類固醇暴露為治療

核心目標。除隨機試驗外，觀察性研究與兒童回溯性世代研究亦提供進一步證據，支

持MPAA於兒童狼瘡的應用。MPAA已被證實在狼瘡腎炎與非腎炎狼瘡表現中皆具療

效[���-���]。在多中心兒童研究中，MPAA可有效降低疾病活動度並作為類固醇減量

之維持治療藥物，其中��%兒童出現臨床改善、��%達到疾病穩定，且無腎臟侵犯者

的治療反應率較高[���]。對於經腎臟切片證實之狼瘡腎炎患童，MPAA可顯著改善腎

功能、補體濃度及整體疾病活動度，且多數患者能在維持疾病控制的情況下成功減量

類固醇[���]。長期世代分析顯示，在兒童期發病之增生型狼瘡腎炎中，MPAA在維持

或改善估算腎絲球過濾率方面優於其他免疫抑制治療，且療效可持續長達�年追蹤

[���]。此外，MPAA亦可有效控制黏膜皮膚與血液學表現[���]。在兒童族群中，MPAA

的安全性表現良好，多數不良事件為輕微，且因毒性而停藥的比例低[���]。值得注意

的是MPAA在懷孕期間會顯著增加流產率及多重先天畸形，因此在孕期明確禁用，且

建議停藥後至少六週才可考慮懷孕[��]。若母體病情屬危及生命或器官威脅且對其

他較安全治療無反應，可在第二、第三孕期審慎風險效益評估下例外考慮使用[��]。

· Methotrexate (MTX) 

         MTX具有研究證據支持，可作為兒童狼瘡中類固醇減量之維持治療藥物[���, 

���]。其主要藥理作用為透過抑制嘌呤生物合成途徑，促使細胞外腺苷濃度升高，進

而活化腺苷受體，發揮抗發炎效果[���]。多項小型兒童病例系列與回溯性研究顯示，

MTX可改善關節炎與皮疹等臨床表現，並在部分患者中協助降低或停用類固醇或其

他免疫抑制劑[���]。然而，MTX在少量狼瘡腎炎患者，療效證據較不一致，且在兒童
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狼瘡中研究也呈現了相互矛盾的結果，尤其在合併狼瘡腎炎的患者中反應較差

[���]。因此，MTX不被視為狼瘡腎炎治療的一線藥物[���]。臨床上可採口服或皮下

注射給藥，並需依個別耐受性與毒性反應調整劑量。在安全性方面，常見不良反應包

括腸胃道症狀與肝功能指數上升，但因毒性而停藥的情形並不常見[���-���]；治療

期間建議合併補充葉酸以降低抗代謝相關副作用。整體而言，MTX多保留用於具有持

續性、非腎型且非危及生命之疾病活動的兒童狼瘡患者，特別是關節與皮膚表現明顯

，且無法順利減量類固醇或對HCQ反應不佳者[���, ���]。懷孕期間或受孕前��週內

暴露於MTX會顯著增加自發性流產及重大先天畸形風險。因此，MTX治療需於懷孕前

至少�‒�個月停藥，並確認藥物完全清除後方可考慮懷孕[��]。

· Cyclophosphamide (CYC) 

         CYC為重症且具器官威脅之兒童狼瘡的起始治療基石藥物，其作用機轉為DNA

烷基化，抑制細胞分裂與複製，從而產生強效免疫抑制作用。CYC特別適用於增生型狼

瘡腎炎（III/IV 型），以及嚴重的神經精神或肺部侵犯[���]。多項前瞻性與回溯性研究

顯示，CYC在誘導疾病緩解與保護腎功能方面具有顯著療效，可達到高比例的完全或

部分緩解，並能顯著降低蛋白尿、SLEDAI 疾病活動度分數及類固醇使用需求。此外，

CYC亦被證實可改善合併重大器官侵犯之SLE患者存活率，涵蓋腎臟、神經精神、心肺、

腸胃道及血液學系統之病變[���, ���]。在狼瘡腎炎治療中，靜脈注射CYC通常採間歇

性的「脈衝」給藥方案，最常見為：每月一次���‒���� mg/m²，連續�個月（NIH 

protocol），或每�週一次 ��� mg，連續�個月（Euro-Lupus protocol），並合併類固

醇治療[���]。這些方案已證實可降低兒童族群的腎臟疾病活動度、改善蛋白尿，並有

助於維持腎功能。此外，於神經精神症狀SLE患者中，亦可見類固醇使用量降低之益處

[���]。然而，CYC 的臨床應用受限於感染風險增加、生殖腺毒性及惡性腫瘤風險，因

此使用時需嚴格篩選適應症，並進行密切且持續的不良反應監測[���]。CYC不建議用

於妊娠第一孕期之紅斑狼瘡患者，主要因器官形成期（organogenesis）暴露可能造

成致畸風險。美國婦產科醫學會建議第一孕期應避免使用；但在第二、第三孕期，若母

體病情屬危及生命或器官威脅且對其他較安全治療無反應，才可在審慎風險效益評

估下例外考慮使用[��, ��]。
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· 鈣調神經磷酸酶抑制劑 Calcineurin inhibitors (CNI) 

        鈣調神經磷酸酶抑制劑包含Cyclosporine (CsA)、tacrolimus (TAC) 與

voclosporin (VCS)，其作用機轉為抑制calcineurin活性、降低IL-�分泌，進而抑制T細

胞活化與免疫反應[���]。合併類固醇及MPAA時CNIs可作為高風險的 Class III/IV 

(±V) 狼瘡腎炎患者的「三重療法」並臨床研究證據支持其作為兒童狼瘡的治療選項，

適用於難治型狼瘡腎炎，以及在傳統免疫抑制劑治療失敗或具禁忌症時，亦可用於部

分非腎炎狼瘡表現[��]。

· Cyclosporine (CsA)

        在兒童狼瘡腎炎中，低劑量CsA（�‒� mg/kg/day）合併類固醇已被證實可有效降

低蛋白尿與疾病活動度，尤其適用於經腎臟切片證實之�和�型狼瘡腎炎，且對類固醇

及細胞毒性藥物反應不佳的患者[��, ���]。然而，停藥後復發並不少見，且長期腎臟

安全性需密切監測[��]。此外，個案報告與小型研究亦顯示，CsA可用於難治型腎外兒

童狼瘡表現，包括血球減少症與間質性肺病，並可在部分病例中協助類固醇減量

[���, ���]。在較廣泛的狼瘡族群中，CsA在促進類固醇減量效果與AZA相當，但其臨

床應用受限於腎毒性、高血壓、高尿酸及其他不良反應，因此需嚴密監測[��, ���, 

���]。懷孕期間使用CsA並未發現與藥物相關的重大先天畸形或流產風險增加，但相

關早產、胎兒生長遲緩、高血壓及子癲前症的風險可能較高，需密切監測母胎狀況

[���]。當懷孕狼瘡病人需要免疫抑制治療且其他藥物不適用時，CsA是可考慮的選項

，但需嚴格監測妊娠併發症及胎兒發育[��, ��]。

· Tacrolimus (TAC) 

        相較之下，TAC具有更為一致的臨床證據，顯示其為一項有效且相對安全的免疫

抑制劑，特別適用於兒童狼瘡合併狼瘡腎炎[��, ���]。在兒童狼瘡腎炎的臨床試驗中

，TAC顯示高度緩解率；一項長達十年回溯性研究亦證實，作為維持治療可帶來良好

的長期預後與低細胞毒性[���]。此外，對於在MMF維持治療期間復發的患童，TAC作

為加成治療亦能達到高比例的腎臟緩解，且未出現嚴重不良反應，及成功減量類固醇

[���, ���]。臨床上，對於無法耐受標準劑量 MPAA 或不適合/不願意使用CYC的患者

，TAC亦可作為首選的替代治療方案之一[��]。TAC因其生殖毒性較低，是懷孕狼瘡患
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者（尤其合併狼瘡腎炎）可行且相對安全的免疫抑制治療選項；建議監測藥物濃度以

維持谷濃度≥�.� ng/mL，並密切追蹤母體與胎兒狀態[��, ���]。

· Voclosporin (VCS) 

        目前尚無臨床試驗證據支持VCS用於兒童狼瘡。其療效與安全性證據僅來自成人

狼瘡腎炎研究（AURA-LV與AURORA-�試驗），顯示在MPAA與類固醇基礎上加用VCS

可提升腎臟反應率，且不良事件相近[���]。KDIGO ����建議其用於成人活動性狼瘡

腎炎（eGFR ≥�� mL/min/�.�� m²）[��]；兒童之安全性、療效與劑量尚未建立。相較

於CsA與TAC已具較完整的妊娠安全性資料、可作為妊娠期間免疫抑制治療的選項，

VCS因缺乏充分證據，故不建議用於懷孕的狼瘡患者[��]。

�.�.� 生物製劑

· Belimumab (BEL) 

        BEL是一種人類單株抗體，能專一性地結合血液中的B淋巴球刺激劑(BLyS)，透過

阻斷BLyS 與B細胞受體的結合，進而抑制B細胞的存活並縮短其壽命，從源頭減少導

致狼瘡發作的自體抗體生成[���]。BEL為第一個獲得核准、專門用於紅斑性狼瘡及狼

瘡腎炎的生物製劑，亦於美國FDA ����年通過核准用於�歲以上的兒童狼瘡病患。

BEL可透過降低整體疾病活動度、減少疾病復發風險與嚴重度，並協助減量類固醇，

為狼瘡患者帶來臨床效益[���, ���]。隨機對照試驗與統合分析顯示，相較於安慰劑，

BEL可提高達到具臨床意義之疾病活動改善的比例（例如 SRI-�、SLEDAI 等指標）

[���, ���]。此外，BEL亦可降低新發器官損害與慢性器官傷害進展的風險，包括狼瘡

腎炎；在狼瘡腎炎中，相關研究亦顯示其可改善腎臟預後與腎臟結局[���]。兒童

PLUTO試驗納入�‒��歲、臨床活動性明顯的兒童狼瘡（SLEDAI ≥�）患者，隨機分派

接受BEL靜脈注射�� mg/kg或安慰劑，並合併標準治療。��週後，主要終點SRI-�雖未

達統計學上的差異，但BEL組在SRI-�反應率的數值上較高，在PRINTO/ACR ��與

PRINTO/ACR ��反應率皆較佳；且嚴重疾病惡化比例較低，顯示惡化風險下降。安全

性方面，兩組整體不良事件相近，但嚴重不良事件在BEL組較少[���]。整體而言，

PLUTO 試驗證實了 BEL用於兒童活動性狼瘡的安全性符合臨床預期。在療效方面，

治療組在多項指標上展現了顯著改善或趨勢，特別是降低嚴重惡化風險[���]。BEL在
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妊娠與哺乳期的使用雖有零星個案報告[���, ���]，但仍缺乏足夠的研究與證據，因

此美國婦產科醫學會(ACOG)及歐洲抗風濕病聯盟(EULAR)不建議在此族群常規使用

，僅在必要時考慮用以有效控制母體疾病活動[��, ��]。

· Rituximab (RTX)

        RTX是一種單株抗體。透過專一性結合B細胞表面的CD��抗原並啟動免疫反應來

清除過度活躍的B細胞[���]。在紅斑狼瘡中多屬適應症外（off-label）使用，主要用於

病情嚴重、反覆發作且對傳統治療反應不佳，或無法耐受常規免疫抑制劑的患者。其

常見臨床適應情境包括：難治型狼瘡腎炎、神經精神性狼瘡、自體免疫性血球低下，以

及其他嚴重腎外表現，如持續性關節炎、血小板低下與皮膚型狼瘡等[���-���]。以成

人為主的RTX統合分析納入�,���位對其他免疫抑制藥物反應不佳之難治型狼瘡。

RTX整體臨床反應率��%，其中完全緩解��%、部分反應��%；狼瘡腎炎與非腎炎之

完全反應率分別為��%與��%，神經精神性狼瘡於單一研究中反應率可達��%。治療

後疾病活動度整體下降，且類固醇劑量皆顯著減少；蛋白尿在部分研究中改善，狼瘡

腎炎多呈下降趨勢但未達統計顯著[���]。安全性方面，最常見不良事件為感染與輸

注相關反應；少數研究報告嚴重感染或敗血症等嚴重事件，提示臨床使用時仍需審慎

評估感染風險並加強監測[���]。台大兒醫回溯性研究比較「血清學活動但無重大臨

床惡化」的��名兒童狼瘡病患接受RTX維持治療（��� mg/m²，最高��� mg，每�‒��

個月）與��名未使用RTX的同期對照。結果顯示RTX可明顯改善疾病活動度與血清學

指標，並具顯著類固醇減量效果（prednisolone等效劑量�個月內�.� → �.� 

mg/kg/day）。相較對照組，RTX組的復發、需類固醇脈衝與住院比例均顯著較低，且

無死亡或末期腎病。此外，達到疾病控制者較早開始RTX，顯示早期維持性RTX可能有

助於更快達成控制並降低復發與嚴重器官傷害[���]。然而，鑒於目前尚缺乏支持RTX

用於治療非腎炎狼瘡與狼瘡腎炎的隨機對照試驗關鍵證據，���� EULAR的狼瘡治療

建議指出，RTX應保留用於難治且威脅器官功能的疾病狀態，或對標準治療具有禁忌

時使用[��]。美國婦產科醫學會及歐洲抗風濕病聯盟(EULAR)指出，雖然既有個案報

告與系列研究的結果在某種程度上令人稍感安心，但現有證據仍不足以確立RTX於妊

娠或哺乳期之安全性，故目前不建議在孕婦中常規使用，僅在必要時考慮用以有效控

制母體疾病活動[��, ���]。
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· Anifrolumab (ANI) 

         ANI為一種第一型干擾素受體拮抗劑，已獲核准用於中重度成人狼瘡。隨機對照

試驗顯示，ANI可降低整體疾病活動度、減少類固醇使用量，並改善皮膚病變[���]。相

較於成人族群的隨機對照試驗，關於兒童狼瘡使用ANI的文獻證據極為有限，僅止於

病例報告與小型病例系列。目前唯一發表的臨床經驗描述�名兒童狼瘡患者，其難治

性皮膚型狼瘡病灶在接受ANI治療後出現明顯改善；兩位患者皆具有干擾素訊號升高

，且對標準治療反應不佳。這些個案顯示ANI可能對具有難治性黏膜皮膚侵犯的兒童

狼瘡具潛在療效，但尚不足以確立其安全性、適當劑量，或推論至更廣泛的兒童狼瘡

族群[���]。目前美國食品藥物管理局僅核准ANI用於中重度成人紅斑性狼瘡，未核准

用於兒童患者[���]。故ANI在兒童狼瘡中的使用仍屬於適應症外與研究性治療。目前

尚無已發表的研究資料可供評估其在妊娠期間的使用或安全性。

· Obinutuzumab (OBI) 

         OBI為第二代、去醣基化（glycoengineered）的抗CD��單株抗體，其作用機轉包

含增強抗體依賴性細胞毒殺（ADCC）與直接誘導B細胞凋亡。機轉研究顯示，OBI相較

於RTX，可達到更深層且更持久的B細胞清除效果，此特性可能轉化為對RTX反應不佳

患者的較佳臨床療效[���, ���]。目前尚無直接的臨床試驗證據支持OBI用於兒童狼

瘡。現有關於OBI在紅斑性狼瘡中的臨床資料完全來自成人族群，包括隨機對照試驗

與真實世界研究，顯示其在重症或難治型狼瘡腎炎及非腎炎狼瘡表現中，能降低疾病

活動度並達成腎臟緩解[���, ���, ���,���]。OBI於����年��月獲美國FDA核准用於

狼瘡腎炎成人患者[���]。目前尚無已發表的研究資料可供評估其在妊娠期間的使

用或安全性。

· 其他研發中的生物製劑及小分子用藥

         B 細胞與漿細胞標靶治療仍為狼瘡藥物發展的核心方向。Telitacicept（泰愛）為

一種 TACI-Fc 融合蛋白，可同時抑制 BLyS 與 APRIL，進而抑制 B 細胞與漿細胞功能，

已於中國核准用於活動性 SLE，在 cSLE 中亦顯示可改善疾病控制並減少類固醇使用，

整體安全性可接受[���-���]。Ianalumab（VAY���）為靶向 BAFF-R 的全人源 IgG� 

單株抗體，具雙重機轉（B 細胞耗竭與訊號阻斷），可廣泛抑制各階段 B 細胞活性；目

前雖已有兒科研究規劃，但尚無兒童狼瘡的臨床試驗結果[���-���]。此外，針對漿細
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胞與自體抗體的治療亦持續發展，包括抗 CD�� 抗體 daratumumab、FcRn 抑制劑 

nipocalimab，以及蛋白酶體抑制劑（如 bortezomib、zetomipzomib），可分別透過

清除漿細胞或降低 IgG 來抑制自體抗體生成[���-���]。第一型干擾素路徑亦為重要

標靶，例如 litifilimab 已於皮膚型狼瘡試驗中展現療效 [���, ���]。目前多項新藥（如 

dapirolizumab pegol、upadacitinib、cenerimod 等）正進入第三期試驗，並持續拓

展新的免疫調控機轉。整體而言，SLE 治療正由傳統免疫抑制轉向精準標靶與多機轉

整合策略，未來有望依據免疫表型進行個別化治療。

�.�.� 細胞治療
         細胞治療是針對難治型兒童狼瘡的一項新興治療選擇，其目標是在傳統免疫抑

制劑與生物製劑治療失敗的患者中，達成持久緩解並促進免疫系統重建（immune 

reconstitution）。目前較常被研究的治療模式包括：造血幹細胞移植（

hematopoietic stem cell transplantation,HSCT）、間質幹細胞（mesenchymal 

stem cell,MSC）治療，嵌合抗原受體（CAR）-T/NK細胞治療、以及調節型T細胞（

Treg）治療。然而，現有證據仍有限；隨著未來更多研究累積，細胞治療有望為兒童狼

瘡患者提供更持久且有效的治療選擇。

· 造血幹細胞移植

         造血幹細胞移植（hematopoietic stem cell transplantation, HSCT）可作為重

症且難治型兒童狼瘡在傳統免疫抑制與生物製劑治療失敗後的挽救性治療（salvage 

therapy）選項。臨床上曾採用自體與異體HSCT，其中以自體HSCT較常見，主要因其

移植物抗宿主病（GvHD）風險較低。其治療理念在於先進行免疫消融（immune 

ablation），再藉由免疫重建（immune reconstitution）「重置」自體反應性淋巴球族

群，期望達成長期緩解[���, ���]。兒童狼瘡的臨床經驗顯示，HSCT可使部分患者達

到持續緩解並改善生活品質，甚至有個案可達到停藥狀態並在移植後維持正常發育。

然而，其復發風險仍不容忽視（�年內復發率可高達約��%），且移植相關的併發症與

死亡風險亦相對顯著，包括感染、血球低下，以及巨噬細胞活化症候群等，尤其在已有

進展性器官損害的患者中更為突出[���-���]。因此，嚴格的病人選擇、在不可逆器官

傷害形成前掌握移植時機，以及個別化的前處理 （conditioning）方案，是影響預後與
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安全性的關鍵。

· 間質幹細胞治療

        間質幹細胞（MSC）治療在兒童狼瘡屬於研究性（investigational）療法，主要被

用於對傳統免疫抑制劑或生物製劑治療反應不佳的嚴重、難治性病例。MSC可來源於

骨髓、脂肪組織與臍帶等，並透過多面向的免疫調節作用發揮效果：抑制自體反應性T

與B細胞、促進調節性T與B細胞族群，並抑制促發炎細胞激素的產生及其相關訊號途

徑[���]。臨床研究與統合分析顯示，MSC治療可降低疾病活動度、蛋白尿與抗dsDNA

抗體濃度，並改善腎功能，且整體安全性良好、嚴重不良事件發生率偏低[���]。目前

研究最常見的是異體臍帶來源MSC；其分泌體（secretome）也可能進一步調控B細胞

活化與抗原呈現。在機制層面，MSC透過上調耐受型樹突細胞與調節性細胞激素、並

矯正Th��、Th�與Treg細胞之間的失衡，以恢復免疫恆定[���, ���]。儘管結果具前

景，MSC治療目前仍非標準治療；原因包括療效仍具變異性、缺乏針對兒童狼瘡的大

型隨機對照試驗，以及細胞來源、劑量與長期預後的最佳策略仍未確立[���]。

· 嵌合抗原受體T/NK細胞治療

        嵌合抗原受體T細胞（CAR-T）是難治性兒童狼瘡的研究性療法，對於對傳統免疫

抑制劑與生物製劑反應不佳的重症患者而言，展現高度潛力。CAR-T最常見的策略為

靶向CD��的B細胞CAR-T，可造成深度且持續的B細胞清除，進而帶來快速的臨床與

血清學緩解、使自體抗體濃度回復正常，並促進免疫耐受的重建[���]。在兒童狼瘡中，

早期臨床研究與系列病例報告顯示，CAR-T可達到高比例的無藥物緩解（drug-free 

remission），包含狼瘡腎炎與其他嚴重器官侵犯的改善；且在B細胞再生後仍可維持

反應，不過，目前最長追蹤時間僅約 � 個月[��]。近年的試驗進一步拓展CAR-T標靶至

BCMA，以處理長壽命漿細胞，期望更有效清除自體抗體並改善狼瘡腎炎的腎臟預後。

例如CD��/BCMA雙標靶CAR-T已在治療難治性狼瘡中報告約��%緩解率與血清學

指標正常化，且免疫重建呈現偏向naïve B細胞的表型[���, ���]。安全性方面，現有

資料顯示CAR-T在兒童狼瘡多數情況下耐受性良好，不良事件以輕度細胞激素釋放症

候群（CRS）與可逆性血球減少較常見；神經毒性（ICANS）相對罕見，但兒童族群仍需

進行年齡適配的監測與管理。兒科的特殊挑戰包括T細胞採集與製備的技術面限制、

年齡相關毒性風險，以及病童與家庭的心理社會層面照護需求[��]。
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         嵌合抗原受體NK細胞（CAR-NK）治療是近年新興的研究性的免疫細胞療法。相

較於自體CAR-T，CAR-NK可望採用同種異體（allogeneic）來源（如健康捐贈者或臍帶

血），具備可現成（off-the-shelf）供應、可規模化製造、週轉時間較短等優勢；且NK細

胞的生物學特性使其理論上較不易引發移植物抗宿主病（GvHD），並可能降低細胞激

素釋放症候群及神經毒性風險[���]。目前臨床證據主要來自成人之第一期試驗：部

分復發／難治性狼瘡受試者追蹤��個月後可達到疾病緩解且能將類固醇維持在低劑

量範圍；同時觀察到B細胞再生後以naïve B細胞為主的免疫重建型態，暗示免疫耐受

可能被重新建立[���]。安全性方面，該研究顯示CAR-NK整體耐受性佳：細胞激素釋

放症候群發生率低且多為輕度，未見免疫效應細胞相關神經毒性，亦未觀察到劑量限

制毒性[���]。

· 調節型T細胞治療

         調節型T細胞（Treg）治療是兒童狼瘡的一項研究性免疫調節策略，其核心目標在

於恢復免疫耐受並抑制驅動疾病活動度的自體免疫反應。臨床與機制研究顯示，兒童

狼瘡（尤其合併狼瘡腎炎者）常見Treg功能失調或功能相對不足，與致病性T細胞亞群

擴增及免疫調控能力受損相關[���]。目前針對狼瘡的Treg強化策略主要包含下列方

向。其一，低劑量IL-�治療可選擇性擴增並活化Treg，在臨床試驗中顯示可改善疾病控

制且整體安全性良好。IL-�治療可提升Treg數量並恢復其抑制功能；此外，治療後的

Treg亦呈現特定的活化狀態與組織歸巢（tissue-homing）表型，提示其可能透過功

能與定位的雙重調整來重建免疫平衡[���, ���]。此外，IL-�/CD��融合蛋白亦可誘導

更強而持續的Treg擴增，並在小鼠狼瘡腎炎模型中減輕腎臟發炎與免疫病理變化

[���]。其二，自體Treg的體外擴增後回輸在狼瘡患者已有成人個案報告，顯示可造成

短暫的Treg數量上升並調節局部免疫反應，但整體臨床效益仍有限，且兒科資料相對

稀少[���]。其三，基因工程化Treg為更具前瞻性的路徑，包括針對特定自體抗原的抗

原專一性Treg（例如Smith抗原），或設計為嵌合抗原受體（CAR）Treg（例如針對CD�� 

B細胞）以提升抑制的精準度與效力[���, ���]。這類策略在狼瘡的小鼠模型中已展現

強效抑制自體免疫、改善狼瘡腎炎並恢復免疫恆定的能力，且未見顯著毒性訊號，然

而目前仍需更多人體試驗加以驗證[���, ���]。
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· 調節型T細胞治療

調節型T細胞（Treg）治療是兒童狼瘡的一項研究性免疫調節策略，其核心目標在於恢

復免疫耐受並抑制驅動疾病活動度的自體免疫反應。臨床與機制研究顯示，兒童狼瘡

（尤其合併狼瘡腎炎者）常見Treg功能失調或功能相對不足，與致病性T細胞亞群擴增

及免疫調控能力受損相關[���]。目前針對狼瘡的Treg強化策略主要包含下列方向。

其一，低劑量IL-�治療可選擇性擴增並活化Treg，在臨床試驗中顯示可改善疾病控制

且整體安全性良好。IL-�治療可提升Treg數量並恢復其抑制功能；此外，治療後的

Treg亦呈現特定的活化狀態與組織歸巢（tissue-homing）表型，提示其可能透過功

能與定位的雙重調整來重建免疫平衡[���, ���]。此外，IL-�/CD��融合蛋白亦可誘導

更強而持續的Treg擴增，並在小鼠狼瘡腎炎模型中減輕腎臟發炎與免疫病理變化

[���]。其二，自體Treg的體外擴增後回輸在狼瘡患者已有成人個案報告，顯示可造成

短暫的Treg數量上升並調節局部免疫反應，但整體臨床效益仍有限，且兒科資料相對

稀少[���]。其三，基因工程化Treg為更具前瞻性的路徑，包括針對特定自體抗原的抗

原專一性Treg（例如Smith抗原），或設計為嵌合抗原受體（CAR）Treg（例如針對

CD��+ B細胞）以提升抑制的精準度與效力[���, ���]。這類策略在狼瘡的小鼠模型中

已展現強效抑制自體免疫、改善狼瘡腎炎並恢復免疫恆定的能力，且未見顯著毒性訊

號，然而目前仍需更多人體試驗加以驗證[���, ���]。
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表八：兒童全身性紅斑狼瘡治療藥物總表

Hydroxychloroquine 
(HCQ)

≤� mg/kg/day
（依實際體重）
（Max: ��� mg/day）

除非有禁忌症（例如過敏
或嚴重視網膜疾病），否
則建議所有SLE患者使
用；可降低疾病活動度、

常見：腸胃不適、頭痛、皮
疹、色素沉著；罕見：視網
膜病變（<�%）、心毒性、
神經肌肉毒性

NA
◯ ◯

Methylprednisolone 
pulse 

Prednisolone

脈衝劑量： ��-�� 
mg/kg/dose
x �-� days

（Max: ���� mg/dose）

�.�-� mg/kg/day起始
（Max: �� mg/day）

目標：�個月內減至≤� 
mg/day

不同疾病嚴重度，常搭配免
疫抑制劑

嚴重疾病，通常與其他免
疫抑制劑併用

感染、體重上升、高血壓、
高血糖、情緒與睡眠障礙、
骨質疏鬆、庫欣氏症、缺
血性股骨頭壞死等

Azathioprine (AZA) �-� mg/kg/day
每日分�-�次

中度疾病；可作為減少類
固醇用量之治療；腎炎維
持治療（尤其懷孕期間）

腸胃不適、白血球低下、
感染、可能增加惡性腫瘤
風險等

Cyclophosphamide 
(CYC)

NIH: ���-���� mg/m² 
IV 每月�次，共�個月 
(最大劑量���� mg/dose)
Euro-Lupus: ��� mg IV 
每�週�次��� mg，共�個月

嚴重／危及器官疾病；腎
炎起始期、神經精神疾病

血球減少、感染、出血性
膀胱炎、卵巢早衰、惡性
腫瘤風險等

◯ ◯

◯ ◯

◯ ◯

Off-
label 
use

◯

奎寧

類固醇

免疫抑制劑

建議使用最小有
效劑量並盡早減
量；若需升高劑量
應先檢視其他免
疫治療

TPMT或NUDT��
缺陷者有嚴重骨
髓抑制風險，可於
用藥前進行基因
型檢測

不常使用口服型；
血球減少約��天
後恢復

每��個月監測視網
膜毒性

＊每�-�個月：血壓
、體重/BMI、血糖、
血脂
每年：評估眼睛、骨
骼健康

＊前�-�個月每�週
檢查 CBC/DC, 
AST, ALT。之後每
�-�個月檢查一次

＊藥物輸注時監測
血壓、尿量、尿液分
析。
＊輸注前與輸注後
�週檢測 CBC/DC, 
creatinine及尿液
分析

藥品 兒童
用法用量

臨床
用途 / 效果

重要不良
反應

監測項目
與頻率

注意
事項

食藥署
核准

健保
給付

Methotrexate (MTX)

��-�� mg/m² 或 �
mg/kg 皮下或口服
每週�次 
(Max: �� mg/wk)

中度疾病，尤其皮膚與關
節症狀

腸胃道不適、肝毒性、感
染、脫髮、黏膜炎、間質性
肺炎等

Off-
label 
use

◯

Cyclosporine (CsA) �-� mg/kg/day 
每日分�次

中到重度疾病；狼瘡腎炎
（與 MPAA 併用）; 可用

於血液學疾病維持

腎毒性、高血壓、多毛、牙
齦增生、高尿酸、病毒感
染

Tacrolimus (TAC) �.��-�.� mg/kg/day 
每日分�次

中到重度疾病；狼瘡腎炎
（與 MPAA 併用）

腎毒性、高血壓

Off-
label 
use

◯

Mycophenolate 
mofetil (MMF)

���-��� mg/m²/dose
每日�次 (Max: �g/day)
 

Ｍycophenolic acid 
(MPA)

���-��� mg/ m²/dose
每日�次 (Max: �.�g/day)

中到重度疾病，狼瘡腎炎
標準療法、亦可作為類固
醇減量的替代用藥

（起始與後續治療）

腸胃道症狀、血球減少、
感染等

Off-
label 
use

第 �、�、
� 型狼
瘡腎炎

合併補充葉酸可
以降低抗代謝相
關副作用

腎毒性較高，不建
議長期使用

-

停藥後至少六週
才可考慮懷孕；不
確定是否懷孕的
育齡女性建議於
用藥前、用藥後
�-��天及後續就
診時驗孕

＊前�個月：每月檢
查 CBC/DC, AST, 
ALT, creatinine
＊之後：每�個月檢
查一次

＊初期每�-�週監
測血中藥物濃度，
穩定後每�-�個月
＊前�個月：每月檢
查 CBC/DC, AST, 
ALT, creatinine、
sugar、uric acid，
之後每�個月檢查
一次
＊長期監測： 每�個
月檢查血脂，並定
期監測血壓

＊開始及每次調藥
後：約�週檢查 
CBC/DC
＊劑量穩定後：每
�-�個月定期檢查

Off-
label 
use

健保不
給付
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Voclosporin (VCS)

兒童目前尚無建議劑量
（成人：��.� mg BID）

狼瘡腎炎
（與 MPAA + GCs 併用）

腎毒性、高血壓、感染
尚未核准

尚未核准

Belimumab (BEL)

靜脈輸注 �� mg/kg/dose 
每�週一次共�次，之後每個
月一次
皮下注射: 
��-�� kg:每�週 ��� mg
≥�� kg:每週 ��� mg

中到重度疾病；活動性紅
斑性狼瘡及狼瘡腎炎（與
標準治療併用）

輸注反應

◯
需專案
申請或

自費

Rituximab (RTX)

��� mg/m² 
每週�次共�次 或 
��� mg/m² 
每�週�次 共�次
(Max: �g/dose)

中重度疾病；難治性狼瘡
腎炎（與標準治療併用）

輸注反應、低免疫球蛋白
、中性球低下、感染 

健保不
給付

免疫抑制劑

生物製劑

Off-
label 
use

Anifrolumab (ANI)

兒童目前尚無建議劑量
初步兒童劑量建議：≥��歲
或≥��歲且≥�� kg
每�週靜脈注射 ��� mg

中重度疾病；對皮膚病灶
特別有效

輸注反應、感染（尤其帶
狀皰疹）、上呼吸道感染

不需血中濃度監
測，因缺乏孕期安
全性資料，不建議
用於懷孕之狼瘡
患者

每次輸注時監測
不良反應；不建議
用於活動性神經
精神疾病

根據其他疾病推
斷的劑量

-

建議≥��歲患者
在用藥前先接受
至少一劑帶狀疱
疹疫苗
不建議用於活動
性狼瘡腎炎 或 
CNS 疾病

尚未核准Obinutuzumab (OBI)

兒童目前尚無建議劑量
(成人� g IV 於第 �, �, ��, 
��, �� 週)

活動性紅斑性狼瘡
（與標準治療併用）

及狼瘡腎炎
（與 MPAA 併用）

輸注反應、低免疫球蛋
白、B細胞數量低下、中性
球低下、感染

目前尚無建議

不需特殊監測

＊�個月時及之後
每�個月：檢查 
CBC/DC
＊每�個月：檢查 
IgG 濃度

目前尚無建議

＊�個月時及之後
每�個月：檢查 
CBC/DC
＊每�個月：檢查 
IgG 濃度

藥品 兒童
用法用量

臨床
用途 / 效果

重要不良
反應

監測項目
與頻率

注意
事項

食藥署
核准

健保
給付
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        與成人相比，兒童狼瘡患者的腎臟侵犯比例更高（約 ��-��%）、病程更具侵襲性，
且高達 ��% 的患者可能進展至末期腎臟病 [��]。有腎臟侵犯的兒童狼瘡患者相較於
無腎臟侵犯者，累積性器官損傷明顯較高（SLICC/ACR 損傷指數 >�：��% vs. ��%）。
兒童狼瘡腎炎患者 �-�� 年的存活率為 ��.�-��.�%，腎臟存活率為 ��.�-��.�%；成
人患者 � 年存活率和腎臟存活率則分別為 ��-��% 和 ��-��%。兒童狼瘡腎炎患者在 
�、�、��、�� 及 �� 年無腎損傷存活率分別為 ��%、��%、��%、��% 和 ��%。若病童
需腎臟替代療法、起始治療後 �� 個月未達緩解，以及反覆狼瘡腎炎復發，均為預後不
良的危險因子[�]

        腎臟侵犯的臨床表現多樣，從無症狀的尿液異常到急性腎損傷皆可能發生，且部
分病理變化需經由腎臟切片檢查加以確認。[��]因此腎臟切片檢查不僅有助於確診，
更對評估疾病活動性指標（NIH activity index）與慢性指標（NIH chronicity index）、
指導治療決策及判斷預後具有重要價值[��]。

第六章 

兒童狼瘡腎炎治療

��



�.� 狼瘡腎炎分類

        早期診斷並及時治療活動性狼瘡腎炎對於保護腎功能至關重要[��, ���]。連
續監測腎功能與蛋白尿變化有助於早期發現狼瘡腎炎，但確診仍需依賴腎臟切片
檢查。臨床管理決策應建立在全面性評估的基礎上，包括臨床表現、尿液檢查及實
驗室參數，並需定期追蹤以監測疾病進展。
        腎臟切片需由具經驗的腎臟病理醫師判讀，並依照國際腎臟學會／腎臟病理
學會（ISN/RPS）分類系統進行分型（見表九）[��]。該系統將狼瘡腎炎劃分為六型（
Class I 至 VI），以利於預後評估與治療決策的制定[���]。臨床醫師應特別注意活
動性與慢性病理特徵的描述，尤其要區分可經免疫抑制治療逆轉的活動性病變，以
及無法逆轉的慢性損傷（見表十）[��]。
        在臨床上，雖然腎臟切片能提供最關鍵的組織學資訊以指引治療，但並非每位
患者都能及時接受切片。在無法進行切片時，具腎炎表現者（如血尿、高血壓、腎功
能受損）通常依 Class III/IV 原則治療；如只有表現重度蛋白尿（≥� g/day）則依 
Class V 原則處置。對於兒童狼瘡患者，若蛋白尿 >��� mg/g 或出現無法解釋的腎
功能下降，建議進行腎臟切片，因為即使缺乏明顯蛋白尿，組織學上仍可能存在活
動性病變。對於曾達緩解但後續出現蛋白尿、血尿或腎功能惡化而懷疑狼瘡腎炎復
發者，或已接受適當治療 ≥� 個月卻持續或惡化的腎臟異常，也建議重複切片。然
而，是否重複切片需整合臨床判斷與病人意願[�]。
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表九：���� 年修訂版 ISN/RPS 狼瘡腎炎分類[���]

分類 病理特徵

Normal glomeruli by light microscopy, but 
mesangial immune deposits by 
immunofluorescence

Class I 微小繫膜型狼瘡腎炎 
(Minimal mesangial lupus nephritis)

Mesangial hypercellularity or mesangial matrix 
expansion by light microscopy, with mesangial 
immune deposits

Class II 繫膜增生型狼瘡腎炎 
(Mesangial proliferative lupus 
nephritis)

Active or inactive focal (<��% of glomeruli) 
endocapillary or extracapillary 
glomerulonephritis with subendothelial 
immune deposits, with or without mesangial 
alterations

Class III 局部增生性狼瘡腎炎 
(Focal lupus nephritis)

Active or inactive diffuse (≥��% of glomeruli) 
endocapillary or extracapillary 
glomerulonephritis with subendothelial 
immune deposits, with or without mesangial 
alterations

Class IV 瀰漫增生性狼瘡腎炎 
(Diffuse lupus nephritis)

Global or segmental subepithelial immune 
deposits, with or without mesangial alterations; 
may occur in combination with Class III or IV

Class V 膜性狼瘡腎炎 
(Membranous lupus nephritis)

≥��% globally sclerosed glomeruli without 
residual activity

Class VI 進行硬化性狼瘡腎炎 
(Advanced sclerosing lupus nephritis)

病理特徵描述依據 ���� ISN/RPS 修訂版
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指標類型 指標項目 計分方式

表十：兒童全身性紅斑狼瘡NIH 活動性指標與慢性指標[��]

Activity Index
活動性指標
(最高 �� 分)

Endocapillary hypercellularity

Leukocyte infiltration

Cellular crescents

Interstitial inflammation

(�-�) × �

�-�

Subendothelial hyaline deposits 
(wire loops)

Fibrinoid necrosis / karyorrhexis

�-�

�-�

�-�

(�-�) × �

Chronicity Index
慢性指標

(最高 �� 分)

Glomerular sclerosis

Fibrous crescents

Tubular atrophy

Interstitial fibrosis

�-�

�-�

�-�

�-�

依據 NIH Activity Index and Chronicity Index
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�.� 治療準則

· 治療目標
        狼瘡腎炎治療的首要目標為儘早控制腎臟及全身性疾病活動度，以預防不可
逆腎損傷及疾病復發，同時降低治療相關不良事件（特別是類固醇相關副作用）、終
末期腎臟病及死亡風險，並提升整體生活品質[�]。治療反應評估應於第 � 個月與
第 � 個月進行監測，蛋白尿應分別下降 ≥��% 與 ≥��%，並應於治療第 �� 個月
內達到部分或完全腎臟緩解（見表十二），同時達成兒童狼瘡低疾病活動度或緩解
狀態，以符合達標治療 (T�T) 策略[��]。在兒童與青少年族群中，治療目標除維持
腎功能與控制疾病外，尚須兼顧成長、性徵發育與骨骼健康[�]。

· 指引依據
        本章節治療建議主要參考 ���� KDIGO 狼瘡腎炎臨床實務指引[��]、���� 

EULAR 全身性紅斑狼瘡治療建議[���]及 ���� APLAR 狼瘡腎炎共識[���]，並整合

兒童相關文獻與台灣本土經驗。

表十一：狼瘡腎炎緩解定義與治療反應評估[��, ���]

類別 項目 內容

評估項目

緩解定義

常規監測

完全腎臟緩解 
(CRR)

部分腎臟緩解 
(PRR)

無腎臟反應

主要腎臟反應 
(PERR)

UPCR、eGFR、尿沉渣、血清學、藥物副作用

UPCR <��� mg/g；eGFR 穩定或改善
（±��%-��%）；無活動性尿沉渣

UPCR 較基線下降 ≥��% 且 <� g/g；eGFR 穩定
或改善（±��%-��%）

未能在 �-�� 個月內達到 PRR 或 CRR

UPCR ≤��� mg/g，eGFR 無惡化超過基線 ��%
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類別 項目 內容

� 個月

� 個月

�� 個月

長期

腎功能

病理分類

活動性指標與慢
性指標

腎外表現

種族因素

社經因素

治療目標

高風險因子

蛋白尿下降 ≥��%

蛋白尿下降 ≥��%

達到 PRR 或 CRR

維持 CRR + 類固醇 ≤� mg/day

eGFR <�� mL/min/�.�� m²

Class III/IV ±V(符合任一項)

活動性指標 ≥��/�� 分 或 慢性指標 ≥�/�� 分

中樞神經系統狼瘡、嚴重血液學異常、血管炎

亞洲裔、非洲裔、西班牙裔

依從性差、醫療資源不足

CRR: Complete Renal Response; PRR: Partial Renal Response; PERR: Primary efficacy renal response
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�.� 治療架構

        狼瘡腎炎的治療架構，是依據腎臟病理分類來制定。Class I-II 屬非增生型病變，
腎功能通常不受影響，一般不需在標準狼瘡治療外增加免疫抑制劑量。相對地，預後
較差的增生型狼瘡腎炎（Class III-IV）與膜性狼瘡腎炎（Class V），則是免疫抑制治療
的主要對象主[�]。
        傳統上，治療被分為「起始期 (induction)」與「維持期 (maintenance)」兩階段
[�] 。然而，隨著對疾病更深入的理解及新藥物的發展，此二分法已不再適用。當代
的治療觀念強調一體化的連續治療策略：以「初始治療 (Initial Therapy)」快速控
制疾病活性，並無縫接軌至「後續治療 (Subsequent Therapy)」，以鞏固療效並預
防復發。初始治療的關鍵評估點為 � 個月，若未達療效目標，即需考慮調整方案；而
完整的療程（初始加後續治療）則建議持續至少 �-� 年，才考慮逐步減藥[�, ���]。
        因此，兒童狼瘡腎炎的現代治療架構（圖六），主要是依據病理分類（Class 
III/IV ± V vs. Class V）與疾病嚴重度，來選擇最適切的初始與後續治療組合方案。

�.�.� Class I/II 狼瘡腎炎
        若患者尚未使用 hydroxychloroquine (HCQ)，強烈建議在無禁忌的情況下立
即使用並持續服用，以控制並預防狼瘡的臨床表現[�, ���]。

· Class I/II 狼瘡腎炎的處理原則

        對於單純的 Class I 或 Class II 狼瘡腎炎，因其本身預後良好，免疫抑制治療的
強度應取決於腎外臨床表現的嚴重程度, 使用口服類固醇（prednisone �.��-�.� 
mg/kg/day），而非針對腎臟病理分類本身。

· Class I/II 合併蛋白尿（UPCR >���� mg /g） 的特殊情況

         若 Class I/II 患者出現腎病範圍蛋白尿（UPCR >���� mg/g），應高度懷疑為「
狼瘡足細胞病變 (lupus podocytopathy)」。此情況應比照「微小病變腎病 
(minimal change disease)」的原則，使用較高劑量的類固醇進行治療（例如：
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prednisone � mg/kg/day）[���]。若治療反應不佳或反覆復發，應考慮重複腎臟
切片以排除病理分類的轉變[�]。

�.�.� Class III/IV (±V) 狼瘡腎炎
        Class III（局部增生性）與 Class IV（瀰漫增生性）狼瘡腎炎（±V）為最常見且嚴
重的類型，需積極免疫抑制治療。

· 類固醇
        類固醇是治療 Class III/IV 狼瘡腎炎不可或缺的一環。治療應以靜脈脈衝 
methylprednisolone (IVMP) 開始，後續銜接口服類固醇，並在確保疾病控制的前
提下盡快減量[���]。

· 初始治療 (Initial Therapy) 劑量建議[�, ��, ���]：
        靜脈脈衝治療：建議劑量為 IVMP ��-�� mg/kg/次，連續三天。關於單次最大
劑量，雖然傳統上對於嚴重病例可使用至 ���� mg，但近年研究更傾向於較低的劑
量（如 ��� mg）以減少副作用，並同樣證實有良好療效。綜合考量下，本指引建議 
IVMP 最大劑量為 ���� mg/次，但臨床醫師應根據疾病嚴重程度進行個體化評估，
對於非危及生命的患者，可考慮使用較低的劑量上限。脈衝治療後，口服 
prednisone 起始劑量為 �.�-� mg/kg/day（最大 �� mg/day）。

· 後續治療 (Subsequent Therapy) 與減量策略[���, ���]：
        口服類固醇應在 �-� 個月內，根據臨床反應逐步減量至 ≤� mg/day 的維持
劑量。對於達到並持續維持完全腎臟緩解的患者，可考慮在數年後緩慢停藥。在減
量過程中，建議每 �-� 個月評估疾病活動度、尿蛋白及腎功能，並應常規補充鈣質
與維生素 D 以預防骨質疏鬆。

表十二：狼瘡腎炎類固醇減量時間表[�, ���]

第 �-� 週

第 �-� 週

第 �-�� 週

第 ��-�� 週

第 ��-�� 週

長期

�.�-� mg/kg/day

�.�-�.� mg/kg/day

�.�-�.� mg/kg/day

�.�-�.� mg/kg/day

≤� mg/day

逐步停用或維持最低劑量

最大劑量 �� mg/day

逐步減量

逐步減量

逐步減量

目標達成

視病情而定

時間 劑量 備註

本內容係依循多項國際主要指引為基礎，並考量臺灣在地臨床實務與醫療體系特性進行適度調整 ��



· 其他合併的起始治療 (Initial Therapy)
        使用 mycophenolic acid analogs (MPAA) 或低劑量 cyclophosphamide 
(CYC) 合併類固醇作為起始治療[�]。
Class III/IV 狼瘡腎炎的治療在近數十年經歷了重大變革。從早期單用類固醇，到後
來 CYC 的引入顯著改善了存活率。���� 年代後，MPAA 的出現則提供了一種療效
相當、但安全性更優的替代方案，特別是在生育能力保留與較低的惡性腫瘤風險方
面，使其逐漸成為多數成人指引的首選[�]。
       Mycophenolic acid analogs (MPAA) 在兒童，MMF 的建議劑量為 ���-��� 
mg/m²/dose bid（最大劑量 �-� g/day）[��]。多項成人隨機對照試驗已證實，
MPAA 在誘導緩解方面不劣於 CYC，且性腺毒性與感染風險更低[��, ���, ���]。此
結論亦在兒童族群中獲得支持：一項中國大型回溯性研究 (n=���) 及一項台灣小
型研究 (n=��) 均顯示 MMF 與 CYC 的療效相當，後者更觀察到 MMF 組在腎功能
改善 (eGFR) 方面顯著優於 CYC 組[���, ���]。
       Cyclophosphamide (CYC) 方面，現行歐美指引（���� ACR, ���� EULAR）基
於多項成人試驗結果，皆建議優先採用 Euro-Lupus 低劑量方案（��� mg IV 每 � 
週一次，共 � 次，總劑量 � g），而非傳統的高劑量方案。研究證實，低劑量方案在維
持同等腎臟反應率的同時，展現了更佳的耐受性與較低的累積毒性。儘管相關的兒
童數據多來自觀察性研究，但考量到病患一生中可能需要多次面對免疫抑制治療，
Euro-Lupus 低劑量方案因其較佳的安全性，仍被視為兒科臨床的較佳選擇[��]。

· 高風險 Class III/IV(±V) 之三重療法 (Triple Therapy)
       對於高風險的 Class III/IV (±V) 狼瘡腎炎患者 (高風險定義見表十一)，可在標
準雙重療法（類固醇 + MPAA）的基礎上，加入第三種藥物形成「三重療法」，以期達
到更佳的腎臟反應。選擇 belimumab 或 calcineurin Inhibitor (CNI) 作為第三種
藥物，取決於患者的臨床特徵，特別是腎外疾病活動度與蛋白尿的嚴重程度，若為
高風險 Class III/IV （±V） 狼瘡腎炎患者，合併中度至重度腎外表現者，優先選擇含 
belimumab 的三重療法（類固醇 + MPAA + belimumab）[�]。
       Belimumab 可合併 MPAA 或 Euro-Lupus CYC 組成三重療法，適用於 � 歲以
上兒童。其核心療效已由 BLISS-LN 試驗證實：合併標準治療可顯著提高主要療效
腎臟反應（PERR: ��% vs ��%）與完全腎臟反應（CRR: ��% vs ��%）[���]。
Belimumab 特別適用於具有顯著腎外表現（如皮膚黏膜、肌肉骨骼症狀）的患者，

��



因其已被證實能有效降低整體疾病活動度並減少嚴重復發[���]。此外，對於 eGFR 
≤�� mL/min/�.��m²、血壓控制不佳（>���/��� mmHg）、或腎臟切片已出現明
顯慢性變化的患者，建議優先考慮含 belimumab 的方案，以避免 CNI 相關的腎毒
性與高血壓風險[�]。
        給藥方式包括靜脈注射 (IV) 與皮下注射 (SC) 兩種途徑。靜脈注射劑量為 �� 
mg/kg，於第 �、�、� 週各給予一次起始劑量，之後每 � 週一次維持劑量。皮下注射
為美國 FDA 核准用於狼瘡腎炎的給藥途徑，台灣目前尚未取得相關核准；其劑量
依體重調整：體重 ≥�� kg 者，起始給予 ��� mg 每週一次，共 � 次，之後維持 ��� 
mg 每週一次；體重 �� kg 至未滿 �� kg 者，起始給予 ��� mg 每週一次，共 � 次，
之後維持 ��� mg 每 � 週一次
        在亞洲族群中，BLISS-LN 亞洲次族群分析（包含 �.�% 台灣患者）亦顯示出相
似的療效與安全性，belimumab 治療組在第 ��� 週達到 PERR 的比例顯著較高（
��% vs ��%）、CRR 比例較高（��% vs ��%），且腎臟相關事件或死亡風險降低 
��%，安全性良好[���]。
        對於高風險 Class III/IV（±V）狼瘡腎炎，且蛋白尿 ≥���� mg/g 的患者，建議
優先使用含 CNI 的三重療法（類固醇 + MPAA + CNI）[�]。
        其他三重療法: MPAA 合併 calcineurin inhibitor (CNI) 亦可組成三重療法，
而CNI 選擇包括：cyclosporine (CsA)：�-� mg/kg/day 分兩次（目標血中濃度 
��-��� ng/mL）、tacrolimus (TAC)：�.��-�.� mg/kg/day 分兩次（目標血中濃度 
�-� ng/mL）、voclosporin (VCS)：成人 ��.� mg BID（兒童劑量尚無建議，不需常
規監測血中濃度且台灣尚未取得相關核准）[���]。而cyclosporine 因腎毒性較高，
不建議作為長期維持治療的首選。CNI 除具有抑制 T 細胞活化的免疫調節作用外，
亦能直接穩定足細胞的肌動蛋白細胞骨架、減少足細胞損傷，並降低腎絲球濾過屏
障的通透性，從而快速減少蛋白尿[���, ���]。Voclosporin 是新一代的鈣調磷酸
酶抑制劑，為 cyclosporine A 的結構類似物，其分子經過修飾以增強穩定性並改
善藥物動力學特性。與傳統 cyclosporine 相比，voclosporin 具有更一致且可預
測的藥物動力學特性、較低的個體間變異性，且不需常規進行血中濃度監測[���]。
AURORA 試驗顯示 voclosporin 合併 MMF 可顯著提高 CRR（��% vs ��%），且達成 
≥��% UPCR 降幅的中位時間僅約 �� 天，顯著優於對照組的 �� 天（HR �.�，
P<�.���）[���]。
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�.�.� 單純 Class V 狼瘡腎炎
        單純 Class V（膜性）狼瘡腎炎的治療策略主要依據蛋白尿的嚴重程度進行分
層(蛋白尿 ���� mg/g為界)。由於其病理生理機轉與增生型腎炎 (proliferative 
nephritis) 不同，治療選擇也需有所區別[�]：
對於活動性、新發或復發的單純 Class V 狼瘡腎炎，且蛋白尿 ≥���� mg/g 的患者

，建議使用類固醇合併 MPAA、CNI 或短期 CYC [�]。值得注意的是，根據 BLISS-LN 
試驗的次族群分析，Belimumab 對於單純 Class V 患者的療效較不明顯（主要腎
臟反應 PERR 勝算比 OR:�.��；完全腎臟反應 CRR 勝算比 OR:�.��），因此不建議
將 Belimumab 作為此類患者優先選擇的藥物 [���]。
        對於活動性、新發或復發的純 Class V 狼瘡腎炎，且蛋白尿 <���� mg/g 的患
者，條件性建議使用類固醇 ± MPAA、AZA 或 CNI [�]。目前缺乏高品質的臨床試驗
證據，因為此族群通常被排除於大型研究之外。然而，考量到低度蛋白尿仍有進展
為重度蛋白尿的風險，且一旦進展，後續治療反應可能變差，因此臨床上傾向採取「
積極但溫和」的介入策略。然而，此類患者需密切監測，因低度蛋白尿可能進展至 
>���� mg/g，且在進展後可能對治療較不敏感，因此傾向採取積極但溫和的介入，
以避免疾病進展[�]。

�.�.� 後續治療
        對於達到腎臟緩解的狼瘡腎炎患者，應持續維持治療至少 �-� 年。之後，可在
審慎評估復發風險因子後，考慮逐步停止免疫抑制劑和/或生物製劑[�]。
        MPAA 為首選維持治療藥物，劑量可較起始期略減，但應維持有效劑量；建議
持續使用 �-� 年以上[��]。若起始期使用 CYC，應於達成緩解後轉換為 MPAA 或 
AZA[���]。此外，Belimumab 亦可持續使用於維持期[���]。BLISS-LN 延伸研究
顯示長期使用安全性良好，並可降低腎臟復發風險。若選用CNI 使用，則需注意長
期腎毒性風險[���]，其中Voclosporin，AURORA-� 延伸研究顯示使用至 � 年 
eGFR 大致穩定；而tacrolimus超過 � 年的資料有限；cyclosporine則因腎毒性較
高，不建議長期使用。
        停藥時機需權衡長期免疫抑制的風險與復發可能性。停藥前應評估復發預後
因子（見表十三）。WIN-LUPUS 試驗針對維持治療 � 至 � 年且病情穩定至少 � 年
的患者進行研究；結果顯示，停藥組的復發率高於持續治療組 (��.�% vs. ��.�%)。
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此外，觀察性研究顯示，較長的治療時間、較長的緩解期及持續使用 HCQ 與較低的
復發風險相關[���]。

表十三：兒童全身性紅斑狼瘡預後因素[���]

類別 治療反應不佳／進展至 CKD 腎臟疾病復發風險增加

eGFR <�� mL/min/�.��m²

蛋白尿 (UPCR >���� mg /g)

高血壓

曾有狼瘡腎炎復發病史

男性

慢性指標 >� 分且合併活動性病變

新月體形成

嚴重腎間質發炎

治療時間 <� 年

一年內治療未達完全緩解

未遵從治療

未使用 HCQ

持續腎外/血清 學活動度

年輕（<�� 歲）/男性

重複切片仍有活動性指標 ≥�

類別

病理

�.�.� 難治性狼瘡腎炎
        對於治療反應不足或難治型狼瘡腎炎患者，應先排除不依從因素，再依個別情
況調整治療，並可考慮參與臨床試驗[�]。
        對於任何類型之狼瘡腎炎，在治療 �-�� 個月後仍未達到至少部分腎臟反應的
患者，建議提升治療強度。然而，在將疾病歸類為「持續活動性疾病」或「難治性」之
前，必須先排除所有可能造成無反應的原因，特別是治療不依從、或出現新併發症；
因此，評估病人是否按時用藥，包括在可行時監測藥物血中濃度（如 MPAA 或 
CNI），是重要的第一步[�, ���]。提升治療強度策略包括將雙重療法（dual 
therapy）升級為三重療法（triple therapy）、或更換三重療法組合、或加入抗 
CD�� 藥物[�, ���]。
        在抗 CD�� 藥物選擇上，rituximab（RTX）的給藥方式包括：��� mg/m² 每週
一次 × � 次，及��� mg/m² 每 � 週一次 × � 次（最大 � g/dose）。研究分析顯示
約 ��-��% 的難治性患者在 RTX 治療後可達部分或完全緩解[���]。兒童觀察性研
究（JIR 數據庫，n=��）顯示 RTX 可顯著改善疾病活動度（SLEDAI-�K：��.� → �.�）
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並具類固醇減量效益（�.�� → �.�� mg/kg/day）[���]。此外，Obinutuzumab 
(OBI) 為第二代抗 CD�� 單株抗體，可誘發更深度且持續的 B 細胞耗竭，REGENCY 
試驗（第三期）顯示 OBI 合併 MMF 在第 �� 週 CRR 顯著優於安慰劑（��.�% vs 
��.�%, P=�.����）[���]。而成人建議劑量為 � g IV 於第 �、�、��、�� 週，兒童尚無
建議劑量[���]。

�.�.� 特殊情況：血栓性微血管病變
        對於合併血栓性微血管病變（TMA）特徵的狼瘡腎炎患者，應依病因給予目標
性治療，包括 GCs、B 細胞治療、補體抑制劑、caplacizumab、血漿置換及抗凝血劑
[���] [���]。
        當狼瘡腎炎患者出現 TMA 的臨床或病理證據時，精準的鑑別診斷至關重要，
因為不同的致病機轉對應著截然不同的治療策略[���] [���]。
        血栓性血小板減少性紫斑症 (Thrombotic Thrombocytopenic Purpura, 
TTP) 的診斷依據為 ADAMTS�� 活性顯著降低，標準治療為血漿置換合併免疫抑
制治療（如 GCs 或 Rituximab）。對於難治性病例，可考慮使用 Caplacizumab；然
而，此藥物在 SLE-TTP 患者中的使用經驗仍侷限於零星案例。在台灣，
Caplacizumab 的適應症可用於 �� 歲以上且體重 �� 公斤以上的青少年 aTTP 病
人 [���]  [���]。
        補體介導的溶血性尿毒症候群 (Complement-Mediated HUS, CM-HUS) 
的核心治療為補體 C� 抑制劑，可選用 Eculizumab 或 Ravulizumab。在兒童族群
中，目前僅有 Eculizumab 具有明確的兒童使用劑量與適應症 [���,  ���, ���]。
        抗磷脂症候群腎病變 (APS Nephropathy) 的診斷線索為血清中存在高效價
的抗磷脂抗體。對於合併蛋白尿(UPCR >���� mg /g) 且血清白蛋白顯著低下（
<�.�-�.� g/dL）的患者，若無高度出血風險，建議接受抗凝血治療[�, ���]。

�.�.� 非免疫治療
        所有狼瘡腎炎病患視情況建議採用非免疫療法，包括 RAAS 阻斷劑、SGLT� 抑
制劑、statins 及骨骼保護劑。以「非免疫治療」一詞取代過去的「輔助治療」，以突顯
其在長期腎功能保護中與免疫治療同等重要的角色。RAAS 阻斷劑（如ACEI/ARB）
適用於持續性蛋白尿或高血壓患者，此外血壓目標應維持<���/�� mmHg。SGLT� 
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抑制劑則適用於病情穩定但仍有持續性蛋白尿，或 eGFR <�� mL/min/�.��m² 的
患者，當eGFR <�� 時則禁用。但兒童使用目前無適應症。Statin類則應依據心血管
風險評估使用。骨骼保護措施可考慮補充鈣質與維生素 D、規律運動、維持正常體
重，必要時使用 bisphosphonates（腎功能下降者需謹慎）[���]。

�.�.� 監測與反應評估
        狼瘡腎炎活動度監測應定期評估蛋白尿：未達 CRR 者至少每 � 個月一次；已
達持續緩解者每 �-� 個月一次。臨床試驗多以蛋白尿作為主要腎臟病活動度指標。
雖然 �� 小時尿液收集是評估蛋白尿的標準方法，但在日常臨床實務中不易執行，
建議以隨機尿蛋白/肌酸酐比值（UPCR）進行監測。若可行，清晨首次尿液為隨機尿
液 (spot urine)中最準確的檢體。此外，皆應定期接受血清學監測，每次門診時應檢
測補體（C�、C�）及 anti-dsDNA，數值異常可能預示復發，但不建議僅依血清學異常（
無臨床惡化）調整治療。再者，評估治療依從性時可監測 MPAA 濃度，及使用特定藥
物時亦須監測血中濃度，如CNI（tacrolimus, cyclosporine），其中 voclosporin 
不需常規監測血中濃度[�]。

�.�.� 腎臟替代療法

        所有腎臟替代療法均可用於全身性紅斑狼瘡患者；對於腎外疾病穩定至少 � 
個月的患者，應考慮腎臟移植（包括活體移植及透析前移植）[���]。約 ��-��% 的
狼瘡腎炎患者最終會進展至末期腎臟病。治療選項包括血液透析、腹膜透析或腎臟
移植[�]。
        針對狼瘡腎炎合併末期腎臟病患者，腎臟移植強烈建議優於僅接受透析，因其
可明顯降低死亡率、心血管事件、感染風險及狼瘡腎炎復發。此外，透析前移植與較
佳的移植腎存活率相關，且不需等待完全臨床或血清學緩解，前提是無其他器官的
重大活動性病變，而移植腎後狼瘡腎炎復發率低（約 ��%），且多為輕度繫膜型病
變[�, ���]。透析選擇方面，血液透析與腹膜透析在疾病復發、感染風險與死亡率方
面無顯著差異：然而，血液透析心血管事件風險較高，腹膜透析感染風險較高（尤其
腹膜炎），且具抗磷脂抗體者血管通路併發症與移植腎血栓風險較高[�, ���]。ERA 
登錄資料顯示，接受腎臟替代療法的狼瘡腎炎患者預後持續改善，�� 年存活率已
接近其他腎衰竭病因（HR �.��）。然而，美國研究指出，接受透析的兒童狼瘡腎炎患
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研究指出，接受透析的兒童狼瘡腎炎患者住院率較高，且接受腎臟移植的比例低於
其他病因[���]。

圖 五：兒童狼瘡腎炎治療流程圖

【非免疫治療(Non-immunologic Therapy)】適用於所有狼瘡腎炎患者：
ACE /ARB抑制劑 (蛋白尿或高血壓)｜SGLT�i (eGFR <�� mL/min/�.��m�或持續蛋白尿，
eGFR ≥�� mL/min/�.��m� 可啟用)｜statins (依心血管風險)｜骨骼保護(鈣、維生素D)

腎臟切片確認狼瘡腎炎分類※

Class I/II (非增生型) Class III/IV ± V (增生型) Pure Class V (膜性)

依腎外症狀決定治療¶ 類固醇脈衝 + 免疫抑制劑 依 UPCR 分層

追蹤蛋白尿;若持續→重新評估

達到完全緩解或部分緩解 未達緩解 (難治性狼瘡腎炎)

維持治療 (�-�年以上) 治療調整

MPAA首選｜可續Belimumab 雙重→三重療法｜更換組合

類固醇 + 免疫抑制劑逐步減量 可加入 RTX / OBI

風險評估 (eGFR、病理、腎外表現)

治療反應評估: �個月蛋白尿｜≥��%｜�個月蛋白尿≥ ｜��%｜��個月達完全緩解或部分緩解

≥���� mg/g <���� mg/g

GC + MPAA ± CNI 
或 GC + CYC

高風險*標準風險

三重療法雙重療法

GC + MPAA + 
Belimumab/CNI

GC +MPAA 或
GC + CYC

GC ± MPAA/AZA/CNI

※基礎治療：所有狼瘡腎炎患者皆應使用 Hydroxychloroquine (HCQ)，除非有禁忌症。
¶Class II 合併持續性蛋白尿者：考慮低劑量類固醇（�.��‒�.� mg/kg/day）。
*高風險族群 (Class III/IV ± V，符合任一項): (�) eGFR <��; (�) NIH Activity Index ≥��/�� 或 Chronicity Index ≥�/��; (�) NPSLE、嚴重血球低下或血管炎
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器官特異性表現中非狼瘡性腎炎呈現於此章節；狼瘡腎炎則呈現於前章中。

�.� 皮膚黏膜系統

        皮膚表現在兒童狼瘡中相當常見，於台灣的兒童狼瘡患者中，超過��%具有不
同形式的皮膚侵犯[��]。治療上，應加強防曬教育與皮膚照護，建議使用可同時阻擋
UVA/UVB的防曬產品（化學性SPF ≥��、物理性SPF ≥��），並搭配遮陽衣物、帽子及
避免正午強烈日曬等非藥物措施[��]。初始藥物治療除HCQ外，第一線治療應以局部
治療為主，包括外用類固醇或CNI（如 tacrolimus、pimecrolimus）；必要時可短期使
用口服或皮內注射類固醇。臉部建議僅短期使用低效類固醇以避免皮膚萎縮，身體其
他部位則可使用中高效製劑。於第一線治療無反應，及對於中重度或反覆發作的皮膚
型狼瘡，第二線治療可考慮使用MTX、MPAA或BEL。此外，尚可考慮AZA、CYC、RTX等
治療選項，惟應依個別患者之疾病嚴重度、受影響的器官型態及安全性風險進行審慎
評估後選用[��, ��]。近年，BEL與ANI皆已證實可改善狼瘡之黏膜皮膚表現：其中BEL
的臨床證據涵蓋成人與兒童族群，而ANI之研究則主要納入成人受試者。兩者於不同
評估工具下均可呈現一致且具臨床意義之黏膜皮膚改善，適合作為對傳統治療反應
不足患者之治療選項；惟ANI目前尚未取得兒童狼瘡之適應症，臨床使用時宜特別留
意[���, ���]

第七章 

其他器官系統治療
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�.� 骨骼肌肉系統

         在台灣，超過��%的兒童狼瘡患者出現關節病變[��]。雖然進展為永久性關節損

傷的比例相對不高，但關節病變與生活品質下降及工作能力受損密切相關[���]。狼

瘡相關的關節表現範圍廣泛，從關節痛到變形性關節病變，甚至侵蝕性關節炎皆可能

出現。雖然非類固醇消炎藥 （NSAIDs）與類固醇可用於快速緩解症狀，但治療的核心

目標在於透過免疫調節劑與免疫抑制劑達到長期疾病控制與維持，以降低關節損傷

風險並改善長期預後。兒童狼瘡關節炎的治療原則建議以HCQ為基礎，並視病情輔以

NSAIDs、短期類固醇及免疫抑制劑。對於以關節表現為主，且過去未曾有顯著其他器

官侵犯病史的患者，可優先考慮使用MTX；而對於曾有或目前合併其他器官侵犯者，

則MPAA可能為較佳選擇[��]。此外，BEL亦已被證實可用於對標準治療反應不佳的患

者，能改善關節及皮膚症狀，並具有類固醇減量效果[���]。

�.� 漿膜炎

        在兒童狼瘡患者中，發生漿膜炎的機率低於成人狼瘡，其盛行率依不同研究世代

與地理區域而異，約介於�-��% [��, ���, ���]。統合分析資料顯示，相較於成人狼瘡，

兒童發生肋膜炎的風險顯著較低，且整體而言，兒童族群中的漿膜炎表現較為少見

[��]。台灣兒童狼瘡的統計，發現將近��％的兒童狼瘡患者有漿膜炎，這些患者病程一

般較嚴重，表現為較高疾病活動度、較多腎臟與中樞神經侵犯及較高死亡風險，其中

漿膜炎與末期腎臟病皆為獨立死亡危險因子，而晚發型漿膜炎及合併末期腎病者其

長期存活率最差[���]。由於心包炎與肋膜炎在治療策略上具有相似性，因此相關建

議合併討論。初始治療可併用非類固醇消炎藥（NSAIDs）與秋水仙素（colchicine），並

視臨床需要加入口服類固醇。現有證據的確定性偏低，且不足以明確指引臨床醫師在

傳統免疫抑制劑與生物製劑之間的選擇。���� ACR狼瘡治療指引專家共識，以肋膜

心包炎為主要表現的患者，或許可考慮IL-�阻斷療法[��]。

��



�.� 血液系統

         在台灣，超過��%的兒童狼瘡患者的血液系統曾受影響[��]。狼瘡的血液學表現
範圍廣泛，常見包括白血球減少、貧血、血小板減少，甚至全血球減少；其多數與疾病
活動所致的免疫機制相關，但藥物影響與共病因素亦不容忽視[���]。當出現可能危
及生命之血液學表現（如重度細胞減少、疑似巨噬細胞活化症候群（MAS）或血栓性微
血管病變（TMA）等）時，建議及早與血液科醫師共同管理，以利即時鑑別診斷並迅速
啟動治療[��]。相關治療策略將於後續「嚴重／重症」段落另行詳述。

�.�.� 白血球減少
        白血球減少是狼瘡的典型血液學表現之一，約半數患者曾出現，多與疾病活動
度密切相關。中性球減少可因感染、藥物或脾功能亢進(hypersplenism)引起[���]。
對於歸因於狼瘡且無症狀的白血球減少，包括中性球或淋巴球絕對計數低於
�,���/uL者，在未合併其他狼瘡疾病活動徵象的情況下，通常不需啟動免疫抑制治
療。針對狼瘡相關的中性球減少，僅在其嚴重且合併感染時，可考慮使用G-CSF，但
須謹慎，因曾有狼瘡族群使用後出現病情惡化的報告[��]。

�.�.� 血小板減少
        對於慢性且無症狀、血小板數< ��,���/uL的狼瘡相關血小板減少，建議有條件
地啟動類固醇治療，並可合併MPAA、AZA、CNI、RTX、BEL和／或靜脈注射免疫球蛋
白（IVIG），其效益優於單純觀察或僅使用類固醇。相較之下，若血小板減少已出現臨
床症狀（例如活動性或顯著出血），則建議有條件地以類固醇聯合IVIG和／或RTX治
療為優先，而非添加傳統免疫抑制劑[��]。

�.�.� 自體免疫性溶血貧血
        自體免疫性溶血貧血（Autoimmune Hemolytic Anemia, AIHA）是一種因溫
型或冷型自體抗體所致的紅血球破壞性溶血性貧血，可再細分為原發性或繼發性。
在狼瘡患者中約有��%可能出現自體免疫性溶血貧血。其中溫型抗體自體免疫性溶
血貧血為最常見亞型(��‒��%)，以類固醇為第一線治療，約有��%的患者有效，對

��



於病情嚴重或需減少類固醇暴露者可加用RTX[���]。���� ACR建議對於因狼瘡所
致且具症狀的自體免疫性溶血貧血（例如出現缺血性表現和／或血流動力學不穩定
），建議有條件地優先採用類固醇合併靜脈注射免疫球蛋白（IVIG）和／或RTX治療，
其效益優於加用傳統免疫抑制劑。在病情較輕、代償良好的情況下，則可考慮短期類
固醇或傳統免疫抑制劑/生物製劑類免疫抑制治療作為替代選項[��]。

�.�.� 抗磷脂症候群

        兒童狼瘡的特徵之一為產生多自體種抗體，其中包括抗磷脂抗體（
antiphospholipid antibodies, aPLs），包括：anticardiolipin antibodies（aCL）、
anti-β� glycoprotein-I antibodies（anti-β� GPI）及lupus anticoagulant（LA）。當這些
抗體在兒童狼瘡患者中持續呈現陽性，並伴隨血管栓塞或青少年妊娠併發症時，則稱
為兒童狼瘡相關抗磷脂症候群（cSLE-APS）[���]。雖然兒童狼瘡相關抗磷脂症候群相
對罕見，但兒童狼瘡患者中抗磷脂抗體的檢出率卻相當高，約為��%，且��-��%的兒
童狼瘡患者至少具有一種形式的抗磷脂抗體[���]。
        兒童狼瘡合併抗磷脂抗體陽性患者，在疾病開始和追蹤期間，更常出現血液學、皮
膚和非血栓性神經系統表現。特別是疾病初期較高anti-β� GPI抗體與較高的疾病活
動度相關，而較高的疾病活動度又與較嚴重的組織損傷相關[���]。一項巴西多中心大
型回顧性研究顯示，靜脈血栓（��%）和動脈血栓（��%，主要為腦中風）是兒童狼瘡相
關抗磷脂症候群患者最常見的血栓類型。且與無抗磷脂症候群的兒童狼瘡患者相比，
患者有顯著更高的中樞神經系統表現、腦血管疾病、多發性神經病變和累積性疾病損
傷，且更常需要使用CYC治療[���]。此外，兒童狼瘡相關抗磷脂症候群患者亦更常合
併血液學異常，包括免疫性血小板減少症（ITP）與自體免疫性溶血性貧血（AIHA）等。
一項為期��年的橫斷面研究顯示，抗磷脂抗體陽性患者發生組織損傷的風險是抗磷
脂抗體陰性患者的�.�倍[���]。
        在抗磷脂症候群的嚴重亞型中，災難性抗磷脂症候群（catastrophic 
antiphospholipid syndrome, CAPS）屬於罕見但危及生命的狀況，其特徵是在短時
間內發生多發性血栓與微血栓。先前，感染被認為是兒童與青少年發生災難性抗磷脂
症候群的重要誘發因素之一[���]。

         ���� EULAR建議，抗凝血治療主要用於腦血管疾病，例如與抗磷脂抗體相關的缺

中風，對其他表現的效益則不明[��]。����英國血液學會建議，所有抗磷脂症候群患者
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或具高風險抗體表現型（如三重抗體陽性），以及曾發生中風或無誘因靜脈血栓患者，應

接受長期抗凝血治療。且首選為維生素 K 拮抗劑（vitamin K antagonists, VKA）[���]。

�.� 神經精神系統

        神經精神系統侵犯（NPSLE）是狼瘡的一種潛在嚴重且危及生命的併發症，臨床
症狀範圍廣泛，涉及頭痛、癲癇、情緒/認知/運動障礙、意識混亂、和腦血管疾病等。
研究顯示，約有��-��%的兒童狼瘡患者被確定患有神經精神表現。即使不考慮在一
般人群中常見焦慮或頭痛表現，神經精神性狼瘡的盛行率仍高，在台灣本土的報告中
達到��.�%[��, ���]。在兒童狼瘡中，神經精神併發症似乎比成人更嚴重，並與更高的
發病率和死亡率相關。其病理機轉可能涉及兩種途徑：（�）缺血性或血栓性途徑，導致
腦部微血管病變、血管阻塞和出血；(�)自體免疫或發炎途徑，透過發炎介質或自體抗
體與顱內免疫複合物形成或血腦屏障破壞的交互作用，促進神經精神症狀的發展
[���]。
         對於出現新發或不明原因神經精神症狀者，應如同一般非狼瘡病患進行完整檢
查，並排除感染、高血壓、代謝異常及藥物副作用等其他病因。依臨床表現選擇相應檢
查，包括腰椎穿刺與腦脊液分析（主要為排除中樞感染）、腦波、神經心理測驗、眼科檢
查、神經傳導研究及腦部核磁共振等；唯腦部核磁共振正常並不能排除神經精神性狼
瘡。若懷疑認知功能障礙，應與神經心理師合作或使用經驗證的兒童評估工具（如：
Ped-ANAM）[�]。���� ACR建議治療應採多專科合作模式，特別是與神經科及精神科/
心理專科共同管理[��]。
        對於嚴重神經精神症候（如狼瘡視神經炎、急性意識混亂狀態或多發性單神經
炎），建議以大劑量類固醇脈衝治療合併靜脈注射CYC、MPAA或RTX治療為首選，而
非單用類固醇。而狼瘡脊髓炎建議以大劑量類固醇脈衝治療合併靜脈注射CYC。狼
瘡性精神病，應合併抗精神病藥與免疫抑制治療。難治性或嚴重神經精神性疾病的
輔助治療可考慮血漿置換或靜脈免疫球蛋白(IVIG)治療。當有癲癇發作若歸因於活
動性狼瘡，建議使用抗癲癇藥合併類固醇與免疫抑制治療。對於大腦中沒有癲癇活
動證據的單次癲癇發作，通常不構成長期抗癲癇治療的適應症。進行仔細評估，並治
療潛在原因，包括潛在神經精神性狼瘡的抗發炎治療，通常足以防止進一步的癲癇
發作[�]。若單獨出現的認知功能障礙一般不建議常規使用免疫抑制治療，應以認知

��



訓練與支持性療法為主；僅在有明確發炎證據時才考慮免疫治療。整體原則為辨明
可逆性發炎機制並針對活動性病變積極治療，以減少神經永久性損害。
        現行���� EULAR建議及����更新的ACR 狼瘡指引並未將生物製劑納入中樞
神經或精神表現的標準治療選項。因為因此類患者在生物製劑的臨床試驗中多半被
排除，是以生物製劑在神經精神表現方面的證據不足[��]。  
  

�.�.� 瀰漫性肺泡出血
        瀰漫性肺泡出血 (Diffuse Alveolar Hemorrhage, DAH)：兒童狼瘡患者中，胸
膜與肺部相關表現相當常見，約��‒��%的患者以呼吸系統症狀作為初始症狀，其
中以輕至中度胸膜炎最為常見。瀰漫性肺泡出血是一種急性、罕見且潛在致命風險
的肺部併發症。其臨床特徵包括突發性呼吸症狀，如呼吸困難、低血氧、咳血、心搏
過速及/或咳嗽，並伴隨胸部X光或高解析度電腦斷層(HRCT)出現新發肺浸潤，以及
血紅素的迅速下降。一項多中心世代研究顯示，在���位兒童狼瘡患者中，共有��
例(�.�%)曾被診斷患有瀰漫性肺泡出血，其中�例(��%)死亡，顯示其高度致命性。 
與非瀰漫性肺泡出血對照組相比，瀰漫性肺泡出血患者具有更高比例的全身性症
狀、漿膜炎及敗血症。其疾病活動度亦顯著較高，此外，患者較常出現血小板減少、
接受靜脈注射類固醇治療及靜脈CYC等比例亦顯著較高[���]。由於缺乏大型隨機
試驗，目前瀰漫性肺泡出血治療多依據病例報告與病例系列研究。一項大型系統性
回顧收納���位成人狼瘡患者、���次瀰漫性肺泡出血發作，結果顯示最常使用的
治療為類固醇(��%)，其次為CYC(��%)、血漿置換(��%)、AZA(�%)、靜脈注射免疫
球蛋白（IVIG）(�%)、MPAA(�%)、RTX(�%)以及造血幹細胞移植(�%)[���]。

�.�.� 微血管病性溶血性貧血

        微血管病性溶血性貧血是一種罕見但可能危及生命的臨床症候群，其特徵包
括微血管性溶血性貧血（Microangiopathic Hemolytic Anemia, MAHA）、血小板
減少，以及程度不一的器官損害，常見受影響器官包括腎藏（如急性腎衰竭）與中樞
神經系統功能異常。當主要驅動因素為補體蛋白的基因性或後天性缺陷時，稱為原
發性微血管病性溶血性貧血，即補體相關的微血管病性溶血性貧血或非典型溶血

�.� 其他重症狼瘡表現
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性尿毒症症候群（atypical hemolytic uremic syndrome, aHUS）；若補體活化發
生於其他疾病過程中，則稱為繼發性微血管病性溶血性貧血，常見誘因包括感染、
自體免疫疾病、惡性高血壓、惡性腫瘤、移植、妊娠或藥物相關等[���]。

        除了少數例外情況外，多種自體免疫疾病皆可能與微血管病性溶血性貧血相
關，其中狼瘡為是最常見的後天性微血管病性溶血性貧血病因之一，其在狼瘡患者
中的發生率約為�‒�%[���]。林口長庚醫院的研究顯示，狼瘡腎炎併發腎臟微血管
病性溶血性貧血的患者預後極差：具有較高的腎炎復發率、較低的緩解率，並面臨
顯著增加的死亡與透析風險。此外，該族群患者的血清補體因子H（CFH）濃度與血
漿ADAMTS��活性均顯著低於一般狼瘡腎炎患者，顯示補體調節與凝血機制失衡
可能參與其病理機轉。雖然狼瘡病患的微血管病性溶血性貧血多屬繼發性，但在部
分患者中仍可檢出補體調節相關基因缺陷，如CFI與CFHR�[���]。
        值得注意的是，微血管病性溶血性貧血是狼瘡的一項獨立預後因子，與較高的
死亡率及末期腎病風險增加有關；在狼瘡患者中，死亡率可高達��.�-��.�%[���]，
然而一項基於狼瘡腎炎腎臟切片的研究顯示，微血管病性溶血性貧血可見於多達
��.�%的狼瘡腎炎患者[���]。目前，尚無針對狼瘡合併微血管病性溶血性貧血的
標準化治療方案，常見治療方案包括免疫抑制劑、高劑量類固醇和血漿置換，其餘
多數為個案報告。一項個案報告顯示，對於�名傳統治療無效的患者，採用低劑量
RTX起始治療，隨後以BEL維持治療是一種有希望的方法，最終兩位患者均完全康
復，並成功停用類固醇沒有復發[���]。若臨床評估高度懷疑為補體過度活化相關
之微血管病性溶血性貧血，則可考慮使用補體抑制劑。其中eculizumab已被證實
具治療效益。Eculizumab為一種重組全人源化IgG�/IgG�單株抗體，可與C�結合，
從而阻止末端補體複合物的形成。在兒童族群方面，一項����年發表之回顧性研究
納入��名狼瘡性腎炎併發血栓性微血管病變兒童患者結果顯示eculizumab組達
部分腎臟緩解時間顯著縮短（P=�.��），完全緩解率較高，血紅素恢復亦更為迅速（
P＜�.��），且觀察期間無死亡或嚴重感染事件，安全性良好。上述結果提示，在排除
TTP （ADAMTS�� 缺乏症）、感染及藥物相關因素後及早使用eculizumab，或可有
效改善兒童狼瘡性腎炎併發血栓性微血管病變之腎臟預後，惟仍有待更大規模研
究加以驗證[���] 此外，eculizumab用於兒童狼瘡性腎炎併發血栓性微血管病變
仍屬off-label使用，其台灣核准適應症中，僅對血漿治療反應不佳之非典型溶血性
尿毒症候群(atypical hemolytic uremic syndrome, aHUS)具有兒童建議使用劑
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量[���]。

�.�.� 巨噬細胞活化症候群
        巨噬細胞活化症候群(MAS) 是狼瘡的一種潛在致命併發症，其特徵為T淋巴球與
巨噬細胞的過度活化與增生，進而引起大量細胞激素的生成，即「細胞激素風暴」。巨
噬細胞活化症候群被視為噬血性淋巴組織細胞增生症（hemophagocytic 
lymphohistiocytosis, HLH）的次發性或後天性型態，與風濕性疾病相關[���]。巨
噬細胞活化症候群具高度致命性，台大兒醫的資料顯示，在小兒自體免疫疾病中合
併巨噬細胞活化症候群之患者，其五年存活機率為��.��%[���]。一項回顧性世代
研究顯示，在���位兒童狼瘡患者中，共有��位（�%）曾被診斷出患有巨噬細胞活
化症候群。多數患者使用類固醇治療，並視病情嚴重程度合併其他藥物，如: IVIG及
CNIs。對於重症或難治型患者，使用了更積極的治療手段，如Etoposide、IL-� 抑制
劑Anakinra、及血漿置換術等[���]。

�.�.� 狼瘡性心肌炎

        狼瘡相關心臟病變可見於多達��%的患者。雖然心包膜炎為狼瘡最常見的心
臟相關表現，但心臟其他結構亦可能受影響，包括心內膜、心肌、傳導系統與冠狀動
脈。其中狼瘡性心肌炎(Lupus Myocarditis, LM)屬於需要迅速辨識與處置的嚴重
併發症，因為其可能進展為心律不整、傳導障礙、擴張型心肌病變及心衰竭。狼瘡性
心肌炎的治療包括高劑量類固醇，視病情嚴重程度合併其他免疫抑制治療，並同步
接受標準心臟科支持性醫療照護。由於狼瘡相關心肌炎相對罕見，缺乏大型前瞻性
研究，目前治療多依據個案或小型病例系列進行[���]。一篇涵蓋���位成人狼瘡性
心肌炎患者的觀察性研究綜述指出，��.�%的患者接受類固醇治療。其他常見併用
藥物包含CYC、AZA、MPAA、IVIG及RTX。然而，兒童狼瘡性心肌炎的治療經驗極為
有限，雖曾有個案報告成功的以類固醇脈衝合併IVIG和CYC治療治癒[���]，其最佳
治療策略仍有賴進一步的多中心研究加以釐清。
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        長期以來，兒童狼瘡的治療方案與成人患者相同，但與成人患者相比，兒童通常
需要更積極的治療才能控制病情。兒童狼瘡及狼瘡性腎炎的照護不僅依賴藥物治療，
更需要從日常生活、心理社會支持到長期醫療規畫等多層面進行整合與連續性管理。
本章旨在從生活管理、疫苗與感染預防、衛教與依從性、過渡期照護，以及未來治療趨
勢等面向，提供全面性的照護架構與實務建議，以協助臨床團隊在疾病全程中提供更
完整且具前瞻性的支持。

第八章

全人照護與未來展望
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�.� 日常生活注意事項

         兒童狼瘡患者的一般生活管理重點包括防曬、維持均衡飲食、規律作息與身體
活動、以及避免菸酒暴露。

�.�.� 防曬
        有相當比例患者具光敏感性；紫外線暴露可能誘發或加重皮膚病灶，亦可能與
全身性疾病活動度上升相關。因此建議避免強烈日曬，並盡量避開紫外線最強時段
從事戶外活動。外出時應採取完整防護，包括穿著防護性衣物（如長袖、寬邊帽等），
並於所有暴露皮膚塗抹廣效型防曬乳（SPF ≥��），且每�小時或游泳／大量流汗後
應重新補擦。防曬策略宜依個別患者光敏感程度與生活型態調整[���, ���]

�.�.� 均衡飲食
        均衡飲食，避免高脂肪、高熱量食物，對預防體重增加及代謝症候群至關重要。
建議多攝取蔬果、全穀、優質蛋白質，限制油炸、加工食品及飽和脂肪。惟接受長期
類固醇治療者，飲食需要注意低鹽攝取，以預防類固醇誘發的高血壓和液體滯留，
尤其在有腎炎或高血壓傾向的患者中更需嚴格執行。同時，控制糖分攝取，避免高
糖食物及含糖飲料，以降低類固醇相關高血糖及糖尿病風險。建議選擇全穀類、低
升糖指數食物，並分次少量進食以穩定血糖[��, ���]。
        骨質疏鬆是兒童長期使用類固醇的主要風險之一，特別是對於持續慢性類固
醇治療（如prednisone同效劑量≥�.� mg/day且>�個月）之兒童，更應強化骨骼
健康評估並適度補充鈣與維生素D以減少骨質流失。飲食可選擇低脂乳製品、深綠
色蔬菜、豆類等富含鈣質食物，並根據年齡及疾病狀況補充維生素D。每日由飲食與
補充品合計之元素鈣建議依年齡維持於�,���‒�,��� mg/day，並監測血清
��(OH)D，補充維生素D以維持��(OH)D ≥��‒�� ng/mL[���]。
         若合併腎臟侵犯（如狼瘡腎炎），飲食需個別化調整：建議限制鈉攝取（例如每
日鈉≤� g）並依腎功能調整鈣、磷攝取量。若eGFR <��，可考慮限制蛋白質攝取以
延緩腎功能惡化（例如<� g/kg/day），並建議由腎臟科／營養師共同評估[���, 
���]。
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        目前文獻對於特定補品（如草本、抗氧化劑、複合維生素）長期安全性與療效尚
缺乏大型隨機對照試驗支持，不建議常規使用。臨床上應以科學證據支持的營養素

（如維生素D、鈣、Omega-�脂肪酸）為主，並根據個體風險與疾病狀態調整補充策
略[��, ���, ���]。至於苜蓿芽及其製品，因其所含刀豆氨基酸（L-canavanine）可
能誘發或加重狼瘡症狀，建議避免攝取[���]。

�.�.� 規律身體活動
        建議兒童狼瘡患者維持規律身體活動，以促進心血管健康、減輕疲勞並提升生
活品質。依個人耐受度與疾病活動度調整之中等強度有氧運動一般屬安全，且可改
善心肺功能與心理狀態；若處於疾病活動期或合併肌肉骨骼受累，運動計畫應適度
調整[���]。然而，對於正在使用抗凝血或抗血小板治療者，應避免或審慎進行高創
傷風險活動（如接觸性運動或具跌落風險之運動）；關節急性發炎時，運動亦應避免
過度使用受影響關節[���]。此外，除非另有禁忌，疾病穩定或僅輕度活動者，可逐
步達到WHO建議：每週���‒���分鐘中等強度身體活動，並每週至少�天進行肌力
訓練[���]。緩解期鼓勵適度運動以改善疲勞且不增加疾病活動；發作期則應避免
劇烈運動，並加強壓力管理與睡眠品質，以降低惡化風險。

�.�.� 拒菸酒
        酒精可能影響部分藥物代謝與肝功能，並增加皮膚與器官損傷風險；重度飲酒
亦可能加劇免疫抑制與慢性發炎，因此建議患者避免或限制酒精攝取[���, ���]。

�.�  感染預防

        由於免疫功能失調和免疫抑制治療，兒童狼瘡患者的感染風險顯著增加。事實
上，感染是導致兒童狼瘡患者死亡最常見的原因之一，也可能誘發疾病復發[���, 
���]。林口長庚資料顯示，約 ��% 狼瘡患者曾發生菌血症，且一旦出現菌血症，短
期與中期存活率明顯下降；致病菌以金黃色葡萄球菌 (S. aureus)、沙門氏菌 
(non-typhoidal Salmonella) 與大腸桿菌 (E. coli) 最常見，其中院內感染的克雷
白氏菌 (Klebsiella)、不動桿菌 (Acinetobacter) 與綠膿桿菌 (Pseudomonas) 與較
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高死亡風險密切相關[���]。台北榮總發現侵襲性麴菌症 invasive aspergillosis（IA）
雖罕見但死亡率極高，多合併肺炎、菌血症與 CMV 等共感染；高劑量或脈衝類固醇、
AZA、RTX、血漿置換、急性呼吸窘迫症候群、共感染與 CMV 血症皆為顯著死亡危險因
子，而敗血性休克為最常見死因[���]。此外，分析台灣健保資料庫發現，雖然不同年
齡層之間感染性疾病的發生率並無顯著差異，在兒童狼瘡患者中，感染性疾病以帶
狀疱疹的累積發生率最高[���]。近期，台大兒醫透過整合臨床指標與實驗室數據，
試圖區分兒童狼瘡的疾病活動與感染，其結果發現：結合發炎指標、血球比例、補體
與疾病活動/損傷指數，能以良好準確度同時辨識感染與疾病惡化，有助於臨床判
斷與治療決策[���]。
        此外，���� 年歐洲兒科風濕科感染預防指引建議[���]： 接受高度免疫抑制治
療的患者應考慮 Pneumocystis jirovecii pneumonia（PJP）之預防性治療。強烈
建議的情境包括：接受CYC脈衝治療、RTX合併高劑量類固醇（Prednisone >�� 
mg/day 持續 ≥� 週），以及長期高劑量類固醇使用（>�.� mg/kg/day 或 >�� 
mg/day ≥� 週，或 >�.� mg/kg/day 或 >�� mg/day ≥� 週）。在特定高風險情境
下亦可考慮使用，包括高風險疾病（如合併間質性肺病）、多重免疫抑制治療、顯著
淋巴球低下（ALC <��� 或 CD� <���）、RTX治療（建議持續至治療後約 � 個月），以
及使用 TNF-α 抑制劑且合併多項風險因子者。當 prednisone 劑量降至 <�� 
mg/day，且其他風險因子已解除時，可考慮停止預防。
        藥物方面，首選為 trimethoprim‒sulfamethoxazole（TMP-SMX）（每週 � 天
給藥；TMP � mg/kg/day 或 ��� mg/m²/day，單次最高劑量 ��� mg），除可預防 
PJP 外，亦具抗弓形蟲之效果。對於 TMP-SMX 禁忌、不耐受或過敏之患者，可考慮
使用 dapsone 作為替代藥物（使用前須確認無 G�PD 缺乏）。
        感染很可能引起疾病加重,因此預防重於治療,避免各種感染發生,並養成均衡
飲食和適度運動的健康生活型態，以增加抵抗力[���]。加強住家環境清潔、衛生與通
風，出入公共場所注意保暖，並戴口罩，常洗手，與感冒者保持距離，以減少呼吸道
感染機會。此外，注意身體清潔衛生,以減少泌尿道感染機會，忌食生食或不乾淨食
物,以降低腸胃道感染機會，任何小傷口都應留意,以減少蜂窩性組織炎之發生
[���]
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�.� 疫苗接種

         疫苗接種是降低兒童狼瘡臨床照護中感染性疾病負擔的重要介入措施。建議所
有兒童狼瘡患者於可行範圍內，在開始免疫抑制治療前完成必要疫苗接種。因此，應
建議所有兒童狼瘡患者依循國家兒童常規疫苗計畫及一般旅遊接種建議，完成常規
非活性疫苗接種，並至少每年評估一次疫苗接種狀況與補種需求[���]。疫苗接種原
則上應安排於疾病穩定或緩解期進行。若臨床情況允許，疫苗接種應盡量在開始免疫
抑制治療、尤其是B細胞清除（B-cell depletion）相關治療前�‒�週完成，以提升免
疫反應；惟不應因此延誤必要之治療時程[���]。對於接受免疫抑制治療之兒童狼
瘡患者，原則上避免施打活性減毒疫苗[���]。然而，既有報告指出，在一系列接受
免疫抑制治療之兒童狼瘡患者中，接種麻疹—腮腺炎—德國麻疹（MMR）與水痘／
帶狀疱疹疫苗追加劑並未觀察到嚴重不良事件[���]；因此，若個案具明確暴露風
險且疾病與用藥狀況允許，可與感染科共同評估後個別化決策。疫苗施打原則及注
意事項詳見下：

�.�.� 非活性疫苗
         疫苗施打時機以疾病穩定、免疫抑制劑劑量較低時為佳，並應避免活性疫苗於
高劑量免疫抑制治療期間施打[���]。����美國風濕病學會建議[���]：若每日 
prednisone 劑量 ≤�� mg，可接種所有非活性疫苗；若 >�� mg 但 <�� mg，亦可
考慮接種所有非活性疫苗；若 ≥�� mg，則除流感疫苗外，建議延後其他非活性疫
苗，待劑量降低後再施打，以提升免疫反應。
         此外，應依循國家兒童常規疫苗計畫及一般旅遊接種建議，按時接種所有不活
化疫苗，包括：流感、B型肝炎疫苗(HepB)、A型肝炎疫苗(HepA)、注射式小兒麻痺
疫苗(IPV)、肺炎鏈球菌疫苗(PCV��, PCV��, PPV��)、百日咳、白喉、破傷風相關疫
苗：五合一(DTaP-Hib-IPV) /六合一(DTaP-Hib-IPV-HepB)/減量破傷風白喉百日
咳混合疫苗(Tdap)、b型嗜血桿菌疫苗(Hib)、SARS-CoV-�（COVID-��）、人類乳突
病毒（HPV）、帶狀疱疹（�� 歲以上，建議使用重組疫苗Shingrix）及其他如：狂犬病
疫苗、流行性腦脊髓膜炎疫苗、百日咳類毒素等，以降低感染風險與相關併發症
[���]。破傷風疫苗應依一般族群建議施打。若患者在過去�個月內接受過B細胞清
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除治療，且有需要接受破傷風類毒素疫苗接種時，則建議改採被動免疫[���]

�.�.� 活性減毒疫苗
         活性疫苗（如卡介苗、麻疹、腮腺炎、德國麻疹、MMR、水痘、活性減毒日本腦炎
疫苗 (JE-CV) 及帶狀疱疹疫苗 (Zostavax)，僅於疾病穩定且未使用高劑量免疫抑
制劑及生物製劑時考慮，否則應避免。施打疫苗前應評估疾病活動度，建議於疾病
緩解期施打，並加強臨床監測以降低發作風險[���];在特定條件下的麻疹-腮腺炎-
德國麻疹（MMR）加強劑和水痘疫苗可於使用MTX治療時施打[���];另黃熱病疫苗
應避免用於所有接受免疫抑制治療之患者[���]。

�.� 心血管健康
        台灣兒童狼瘡患者約有��%合併心血管疾病，發生率明顯高於一般同齡族群
[���]。紅斑性狼瘡會加速動脈粥樣硬化，使年輕患者成為中風與心肌梗塞的高風險
族群；林口長庚研究顯示，約��.�%的兒童期發病狼瘡患者已出現早期血管壁增厚，
且在疾病初期即開始進展，其中淋巴球低下、腎功能惡化與發炎指標上升等因素，會
進一步加速動脈硬化的發生。值得注意的是，使用免疫抑制劑具有保護血管的效果，
若患者能依醫囑規律治療，有助於減緩動脈粥樣硬化並及早預防心血管疾病[���]。
其他危險因子包括高血壓、血脂異常、慢性發炎、類固醇使用與持續疾病活動，並導
致長期器官損傷與心衰竭風險增加，因此及早評估與介入心血管風險對改善預後
至關重要[��, ���, ���, ���]。約三分之一的兒童狼瘡患者在發病近�年後出現動
脈高血壓。多因子分析顯示，狼瘡性腎炎、肥胖和腎外疾病活動度高是高血壓的獨
立預測因子。建議所有兒童狼瘡患者及時接受動脈高血壓和蛋白尿的輔助治療。腎
素-血管張力素-醛固酮系統(RAAS)阻斷劑的降血壓及抗蛋白尿作用在狼瘡治療中
特別重要。蛋白尿是長期腎臟預後的強預測因子。因此，血管緊張素轉換酶抑制劑（
ACE-I）和血管緊張素受體阻斷劑（ARB）的使用被認為是一種腎臟保護策略[��]。
       此外，應強調戒菸並避免二手菸暴露、維持規律運動、控制體重，並嚴格管理
血壓（目標 <���/�� mmHg）。建議至少每年進行心血管風險評估，內容包括血壓、
血脂、BMI、腎功能、疾病活動度及抗磷脂抗體；必要時可加做影像學檢查以評估早
期血管病變[���]。若合併血脂異常且LDL >��� mg/dL，可考慮使用statin治療。
HCQ具抗發炎及心血管保護效益，除非有禁忌，建議常規使用。治療策略上應盡可
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能減量類固醇，並以免疫抑制劑或生物製劑有效控制疾病活動度。對於抗磷脂抗體
陽性患者，特別是已有血栓病史者，應評估使用低劑量阿司匹林或抗凝治療的適應
症與風險[���, ���]。臨床上建議與腎臟科與心臟科共同追蹤，並依個案進行個別
化治療與監測。

�.� 骨骼健康

        類固醇治療對於全身性紅斑狼瘡患者，尤其是兒童與青少年之生長與發育具有
明顯不利影響，最主要表現為生長遲緩與最終身高降低。長期或高劑量類固醇可抑
制生長激素—IGF 軸、降低生長板活性，進而造成骨齡延遲、青春期發育受影響與骨
質疏鬆；同時亦會增加體重上升、庫欣樣（Cushingoid)外觀、代謝症候群及感染等
風險[���]。在兒童狼瘡族群中，約有四分之一患者最終身高低於同齡標準；其中累
積類固醇劑量為獨立風險因子，並與疾病活動度、營養狀態、男性、以及診斷時身高
較低等因素共同影響生長結局[��]。高劑量或長期口服類固醇（例如prednisone 
>�.� mg/day）亦與股骨頭壞死等不可逆損害風險增加相關，凸顯臨床上應採取「最
低有效劑量、盡速減量」並積極導入類固醇減量策略的重要性[��]。
        對於開始或持續接受慢性類固醇治療（劑量≥�.� mg/day，且持續>�個月）的
兒童（<��歲），若無背痛且無臨床上明顯骨折，原則上不建議常規進一步骨骼影像
評估；惟若出現背痛或臨床上疑似／明顯骨折，則建議進行骨礦物質密度（BMD）測
量，並合併椎體骨折評估（VFA）或脊柱X光檢查，以偵測椎體骨折[���]。在骨骼保護
方面，對所有符合上述慢性類固醇用藥條件的兒童，建議優化適齡飲食並補充鈣與
維生素D，同時進行生活型態調整。每日由飲食與補充品合計之元素鈣建議依年齡
維持於�,���‒�,��� mg/day，並監測血清��(OH)D，補充維生素D以維持��(OH)D 
≥��‒�� ng/mL[���]。此外，對於�‒��歲且持續類固醇劑量≥�.� mg/kg/day、用
藥>�個月並屬骨質疏鬆性骨折高風險者，可有條件建議使用口服或靜脈注射雙磷
酸鹽類治療[���]。

�.� 骨骼健康
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�.� 懷孕及哺乳

        建議狼瘡患者在病情達到臨床緩解或低疾病活動度後再規劃受孕，以降低母體
與胎兒併發症風險。患者（不分性別）應及早接受生殖健康與用藥諮詢，並與婦產科
／高危險妊娠團隊共同規劃，必要時調整治療以維持病情穩定；疫苗接種與用藥調
整亦應盡可能於孕前完成。孕期類固醇使用以最低有效劑量為原則，並於病情控制
後盡速減量，維持劑量目標為prednisone等效劑量≤�.� mg/day。如孕期需使用
NSAIDs，應避免長期連續使用，且應於妊娠��週後避免／停用。此外，若母體於妊
娠後期曾接受可跨胎盤轉運之生物製劑，新生兒之活性減毒疫苗（如BCG）接種時
程應依藥物種類與暴露時點進行個別化評估與安排[��]。針對狼瘡患者於懷孕與哺
乳期間之用藥與照護，����年EULAR的更新指引，重點提示如下：

表十四：兒童全身性紅斑狼瘡患者於孕前、孕期與哺乳期之用藥建議[��]

類固醇（以最低有效劑量維
持）、NSAIDs（短期使用）、必要
時IVIG；BEL、RTX（生物製劑宜
提前規劃、避免接近受孕時點）

重症可考慮類固醇脈衝治療、
IVIG；NSAIDs（必要時短期/間
歇使用；��週後避免）、CYC（僅
限極端重症特殊情境）

必要時短期較高劑量類固醇、
IVIG

MTX、MPAA、CYC（致
畸/生殖毒性；需停用
�-�個月始可懷孕）

MTX、MPAA
CYC、RAAS 抑制劑常
規不建議

CYC、MPAA

HCQ、AZA、TAC、CsA
RAAS抑制劑

HCQ、AZA、TAC、CsA；
類固醇（控制活動後盡
速減量；維持劑量≤� 
mg/day為原則）

HCQ、AZA、TAC、CsA、
類固醇、NSAIDs（首選
Ibuprofen）；部分
RAAS抑制劑 （capto-
pril, enalapril, 
benazepril, 
quinapril）生物製劑
多可相容

孕前
（備孕期）

可用

孕期

哺乳期

時期 可考慮 避免
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�.�醫病溝通、藥物遵從性、心理社會支持與轉銜/過渡期照護

�.�.� 醫病溝通
        兒童狼瘡與狼瘡性腎炎衛教範圍廣泛，除包括上述防曬、均衡飲食、施打疫苗、
管理心血管腎臟及骨骼等健康外，藥物遵從性亦是不可或缺。此外，隨著患者年齡
增長，認知能力與疾病知識逐漸豐富，醫療團隊應適時協助患者了解自身病情，並
教導自我監測的技巧，例如鼓勵患者主動表達身體不適、觀察疾病徵兆等。當患者
進入青少年階段，更應給予其更多的話語權，促進醫病之間的雙向溝通，讓患者逐
步參與治療決策過程。這樣的培養不僅能提升患者的自我照護能力，更能為日後順
利轉銜至成人醫療照護、實踐醫病共享決策奠定穩固的基礎[���]。

�.�.� 藥物遵從性
         由於兒童狼瘡患者多在較小年齡即被診斷，病程漫長且往往需要長期用藥；相
較成人狼瘡，更容易出現反覆發作與器官損傷累積[��]。因此，用藥不遵從性在此族
群相當常見，且與多重因素相關，包括健忘、社經資源不足、家庭功能不佳、多重用
藥負擔、藥物不良反應，以及焦慮、憂鬱等精神共病。臨床上，醫師於開立或調整用
藥前，應與患者及照顧者充分溝通，說明治療目標與藥物效益、用藥必要性與可能
副作用，並強調不規則用藥可能增加疾病復發、器官傷害與長期不良預後風險，以
提升患者對治療的理解與接受度，進而改善健康相關生活品質。建議於每次或至少
定期追蹤時，均將用藥遵從性列為常規評估項目；尤其在升階或調整治療前，應先
確認是否存在不依從，並針對可修正的障礙提出具體策略（如用藥提醒、簡化處方、
處理副作用、強化家庭支持、協助面對同儕壓力與學校適應等）。同時，建議結合多
專業團隊（腎臟科、護理／個案管理師、藥師、社工與心理師）提供連續性支持。透過
個別化治療規劃與跨專業合作，可有效提升兒童狼瘡（尤其青少年）患者的治療遵
從性與疾病自我管理表現[���]。

�.�.� 心理社會支持
        兒童患者多處於青春期，此階段身心快速轉變，疾病本身的複雜與多變性，加上
焦慮、憂鬱與家庭因應困難等常見心理健康議題，皆可能顯著影響健康相關生活品
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質。一項回顧性研究顯示，在���位兒童狼瘡的青少年中，常見健康狀況與社會心理
問題包括：心情低落、睡眠問題、學校與教育困難以及用藥不依從，且超過半數的患
者曾接受心理輔導[���]。多中心研究亦指出，約��%的青少年與年輕成人具有憂鬱
或焦慮，另有��%出現自傷意念，顯示情緒困擾在此族群相當普遍[���]。同時，疾
病所帶來的衝擊亦可能影響自我管理能力與自尊；質性訪談研究顯示，青少年與年
輕成人常感覺「用藥提醒了自己的疾病身份」，因而產生與同儕不同的感受。因此，
建議在兒科風濕門診中常規且主動進行心理健康篩檢與需求評估，必要時及早轉
介心理專業人員，以提供更完整的支持與介入。

�.�.� 轉銜/過渡期照護
        兒科照護多以家屬為中心、較保護與家長式；成人照護則強調患者自主與自我管
理。青春期至年輕成人在兩種模式轉換時常感到孤立與不安，且因前額葉成熟較晚，
衝動控制與理性決策能力尚在發展，較難權衡治療風險與效益，增加不良後果風險。
轉銜期是慢性疾病患者的高風險階段：常見疾病仍處於活動、轉銜後活動度上升、失
訪、照護中斷與用藥依從性下降；在兒童狼瘡族群甚至可見轉銜後近期疾病活躍、腎
臟新發病變與憂鬱/焦慮比例上升等問題[���]。轉銜照護應為「有目的、可規劃」的流
程，包含轉銜前準備—實際轉銜—轉銜後追蹤三階段，並在疾病與心理社會狀態相
對穩定時進行正式轉銜[���]。
        轉銜前與患者/家庭充分溝通期待與流程、制定個別化計畫；安排至少一次兒科
與成人端共同門診以協調治療；妥善排程並對缺診者積極追蹤以降低失訪；定期評
估轉銜準備度並以檢核表記錄於病歷；必要時納入心理師與多專業團隊支持，以提
升轉銜成效[���]。逐步增加青少年參與疾病管理與共享決策；提供符合發展階段且
可重複強化的衛教；強調用藥依從並善用提醒工具，必要時以治療藥物濃度監測輔
助評估；轉銜後建議原兒科團隊於前�個月保持可聯繫性，以降低照護斷裂風險
[���]。
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�.� 未來展望

        近年隨著早期診斷與免疫抑制治療的進步，兒童狼瘡的整體存活率已顯著提升，
然而患者仍常在年輕時即累積多重器官損傷，且疾病活動往往延續至成年期，對長
期預後與生活品質造成深遠影響。因此，未來兒童狼瘡照護應以「達標治療（
treat-to-target）」與「精準醫療（precision medicine）」為核心，根據個別病人的臨
床表現與致病機轉進行分層治療，在疾病早期即積極控制發炎反應，同時降低類固
醇暴露與藥物毒性，以達到持久緩解並預防器官損傷。
        然而，相較於成人族群，兒童狼瘡的高品質實證資料仍顯不足，臨床治療多仰賴
成人研究外推，亦使新興治療在兒科族群的核准與可近性明顯落後。此一現況凸顯
跨國合作與多中心研究的重要性，透過建立兒童狼瘡專屬的臨床資料庫、整合多體
學資料並積極參與國際臨床試驗，方能產生具代表性且高品質的實證，進一步優化
治療策略並促進新療法在兒科族群的應用。值得注意的是，近年細胞治療（如造血
幹細胞移植、CAR-T 細胞治療等）已在難治型自體免疫疾病中展現潛在療效，提供「
免疫重建」甚至無藥物緩解的可能，未來若能透過嚴謹的臨床研究驗證其安全性與
長期效果，或可為兒童狼瘡帶來嶄新的治療契機。
        此外，兒童狼瘡的照護不應侷限於藥物治療本身，心理健康支持、疾病教育、治
療依從性建立、生長發育監測及由兒科轉銜至成人醫療體系的過渡照護皆同等重
要。唯有所有照顧兒童狼瘡的醫師與跨專業醫療團隊共同合作，建立整合性且連續
性的全人照護模式，才能全面提升兒童狼瘡患者的長期健康與生活品質。
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        台灣兒童過敏氣喘免疫及風濕病醫學會 (TAPAAIR) 於����年制定之兒童狼瘡照
護共識，為國際首部以兒童狼瘡為核心的整合性診療指引。於診斷面向，本指引建議
採用「序列式診斷流程」：優先使用特異性較高的���� ACR分類標準；若未符合，則進
一步銜接敏感性較高的���� EULAR/ACR分類標準進行加權計分。治療目標則設定
為達成兒童低疾病活動度（cLLDAS），並進一步朝向停用類固醇的臨床緩解

（cCR-�）。此外，本指引強調兒童狼瘡常具有較高疾病活動度與較高器官損傷風險
（尤以腎臟與神經系統為甚），並伴隨強烈遺傳傾向；因此治療需採達標治療策略，在

有效控制病情的同時，兼顧兒童生長發育並降低類固醇相關副作用。
         本治療指引系統性彙整台灣本土兒童狼瘡之臨床資料、流行病學研究、治療經驗
與專家共識，並依據狼瘡性腎炎與腎外器官系統表現，分別提出具體且可操作的治療
建議。同時，針對各類治療藥物之適用時機、劑量調整原則與追蹤監測重點進行完整
整理，以強化臨床實務的可用性與一致性。
        兒童狼瘡治療應被視為一項需要長期投入的全人照護歷程。本共識特別強調多
專科協同照護的重要性，並納入疫苗接種策略、骨骼健康與心血管風險管理等預防性
照護面向。同時，建議於青春期早期即啟動轉銜照護（transition care）計畫，以確保
病童能順利銜接並過渡至成人醫療體系，達成持續且穩定的疾病管理。

第九章 

總結
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附錄

附錄一：三種全身性紅斑狼瘡分類標準於兒童族群之詳細臨床與免疫標準

急性皮膚狼瘡 
(含蝴蝶斑、光敏感等)

慢性皮膚狼瘡 (含局部或
全身性圓盤狀狼瘡等)

口腔或鼻咽潰瘍

非疤痕性掉髮 

滑膜炎
(影響至≥�個關節，腫脹
或壓痛伴隨晨僵)

�.腎臟切片符合狼瘡性腎
炎表現
�.腎臟病變
(蛋白尿 > �.� g/��h 或 
RBC casts)

關節炎 (非侵蝕性，
≥�個周邊關節)

腎臟病變
(蛋白尿 >�.� 
g/��h 或 RBC 
casts)

關節侵犯 (�分)
(≥�個關節出現滑液膜炎
的表現：�.關節腫脹或�.
關節壓痛合併晨僵)

蝴蝶斑

圓盤狀紅疹 皮膚與
黏膜

關節

漿膜炎
(典型胸膜/心包膜疼痛超
過一天或積液)

漿膜炎
(胸膜炎或心包膜
炎)

胸膜或心包膜積液 (�分)

急性心包膜炎 (�分)
漿膜炎

腎臟

精神病變
(抽搐、精神病症狀、單/多
神經炎、脊髓炎等)

神經精神病變
如抽蓄 (seizure)
或精神病症狀
(psychosis)

神經
精神

口腔潰瘍

光敏感

急性皮膚狼瘡 (�分)

亞急性或圓盤狀狼瘡 (�分)

口腔潰瘍 (�分)

非疤痕性掉髮 (�分)

��小時蛋白尿 > �.� g 或
UPCR >��� mg/g (�分)

腎切片 Class II 或 V (�分)

腎切片 Class III 或 IV (��分)

譫妄 (�分)

精神病症狀 (�分)

抽搐 (�分)

臨
床

���� ACR ���� SLICC ���� EULAR/ACR
評分項目
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符合以下其一：
�. 溶血性貧血
�. 白血球 < 
����/mm�

�. 淋巴球 < 
����/mm�

�. 血小板 < ��萬
/mm�

符合以下其一：
�. Anti-dsDNA (+)
�. Anti-Sm (+)
�. 抗磷脂抗體 (+)

血液

白血球 < ����/mm�或
淋巴球< ����/mm�

血小板 < ��萬/mm�

溶血性貧血

白血球低下 (�分)

全身性 --

-

發燒 > ��.�°C (�分)

ANA 陽性陽性
陽性為必要入選條件 
(在HEp-�細胞上表現濃度of 
≥�:��)

特異性
抗體

補體

血小板低下 (�分)

自體免疫溶血 (�分)

Anti-dsDNA (+)

抗磷脂抗體 (+)
(Anti-Cardiolipin抗
體或anti-β�GP�抗
體陽性、lupus 
anticoagulant陽性
或RPR test偽陽性)

C�、C�、CH��低下

Anti-Sm (+)

Anti-dsDNA 或 
Anti-Sm 陽性 (�分)

抗磷脂抗體陽性 (�分)
(中至高濃度的
Anti-Cardiolipin抗體
陽性、anti-β�GP�抗體
陽性，或lupus 
anticoagulant陽性)

--Coombs 
Test

Direct Coomb’s 
test陽性 (在無溶血
性貧血情況下)

C� 或 C� 低於標準下限 
(�分)

C� 且 C� 皆低於標準下
限(�分)

免
疫

臨
床

���� ACR ���� SLICC ���� EULAR/ACR
評分項目
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 原始的 SLEDAI（系統性紅斑狼瘡疾病活動指數）於 ���� 年開發，作為衡量 SLE 疾病
活動的臨床指標。然而，在原始版本中，蛋白尿、皮疹、脫髮和黏膜病變僅在「首次出現」
或「復發」時才被計入分數。這樣做的初衷是為了區分「活動性病變」與「慢性損傷」。
然而，臨床醫師認為這些症狀若持續存在，仍應視為活動性疾病，且在臨床試驗中若
不計入這些持續性病變，可能會錯誤解讀治療效果。因此，多倫多大學狼瘡診所的研
究團隊開發了 SLEDAI-�K，其主要目的是修改上述四項指標的定義，使其包含持續性
活動性疾病表現，並驗證其作為死亡率預測因子及臨床疾病活動度量表的有效性
· 相關性：SLEDAI-�K 與原始 SLEDAI 高度相關 (r = �.��, p = �.����)。SLEDAI-�K 

的評分項目與原始 SLEDAI 相同，但在特定項目的定義上有所放寬（包含持續性症
狀）。

· 評估時間範圍： 由醫師評估過去 �� 天內的臨床表現。若症狀出現在就診時或就診
前 �� 天內，則予以計分。

· 預測能力：SLEDAI-�K 與原始 SLEDAI 在預測死亡率方面具有同等的顯著性 (p = 
�.����)

· 計分方式： 若症狀存在則計分（不論嚴重程度），若不存在則為 � 分。
· 總分意義： 總分範圍 �-��� 分。分數越高代表疾病活動度越高。
· 完整評估項目與計分表：

附錄二：紅斑性狼瘡疾病活動指數 ���� Systemic Lupus Erythematosus Disease 
Activity Index ���� (SLEDAI-�K)

抽搐 
(Seizure)

精神病症狀
(Psychosis)

器質性腦症候群
(Organic Brain Syndrome)

視力障礙 
(Visual Disturbance)

顱神經病變 
(Cranial Nerve Disorder)

狼瘡性頭痛 
(Lupus Headache)

腦血管意外 
(CVA)

近期發作，排除代謝性、感染性或藥物因素。

幻覺、妄想、語無倫次、緊張性行為等，排除尿毒症
或藥物因素。

認知功能改變、定向感喪失、記憶力減退等，排除
代謝性或藥物因素。

因視網膜病變或視神經炎導致的視力變化，排除高
血壓、感染或藥物因素。

顱神經新發生的感覺或運動神經病變。

嚴重持續性頭痛，麻醉性止痛藥無效。

新發的腦中風症狀，排除動脈硬化引起。

�

�

�

�

�

�

�

權重 (分數) 臨床表現 (項目) 定義與說明
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文獻引用

血管炎 
(Vasculitis)

關節炎 
(Arthritis)

肌炎 
(Myositis)

尿圓柱 
(Urinary Casts)

血尿 
(Hematuria)

蛋白尿 
(Proteinuria)

膿尿 
(Pyuria)

皮疹 
(Rash)

脫髮 
(Alopecia)

黏膜潰瘍 
(Mucosal Ulcers)

肋膜炎 
(Pleurisy)

心包膜炎 
(Pericarditis)

低補體 
(Low Complement)

抗 DNA 抗體升高 
(Increased DNA Binding)

發燒 
(Fever)

血小板低下 
(Thrombocytopenia)

白血球低下 
(Leukopenia)

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

�

潰瘍、壞疽、觸痛性指頭結節、指甲周邊血管梗塞、碎
裂狀出血或切片證實的血管炎。

� 個或以上數量的關節出現關節痛合併發炎跡象（壓
痛、腫脹或積液）。

近端肌肉疼痛或無力，且伴隨 CPK/aldolase升高，
或肌電圖/切片證實。

顆粒性或紅血球圓柱。

高倍視野下 >� 個紅血球（排除結石、感染或其他原
因）。

新發或是近期增加，單次尿液 >�.� g/��h。

高倍視野下 >� 個白血球（排除感染原因）。

持續性發炎性皮疹。

異常斑塊狀或瀰漫性脫髮。

口腔或鼻部潰瘍。

肋膜炎性胸痛且有摩擦音、積液或肋膜增厚。

心包膜疼痛且有摩擦音、積液或心電圖確認。

C�、C� 或 CH�� 低於正常值下限。

Anti-dsDNA 抗體高於正常範圍（由實驗室標準決定 
>��% binding）。

體溫 >��°C，排除感染原因。

血小板 <���,��� /mm³。

白血球 <�,��� /mm³，排除藥物原因。

權重 (分數) 臨床表現 (項目) 定義與說明
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附錄三：病患整體評估 Patient/Parent Global Assessment (PaGA)

病患整體評估（PaGA）是一種病患報告結果測量工具，用於捕捉病患對其系統性紅斑
性狼瘡 （SLE） 疾病活動度的主觀感受。與醫師整體評估（PGA）相輔相成，PaGA 提供
了病患視角的疾病評估，對於全面了解疾病影響和治療效果至關重要。
病患報告結果（PROs）在 SLE 管理中日益受到重視，因為這些測量工具能夠獨特地捕
捉病患對疾病的感受，而這些感受可能不完全反映在醫師的評估中。研究顯示，醫師
與病患對疾病嚴重程度的認知存在不完全一致的情況，這凸顯了將病患視角納入疾
病評估的重要性。�,�現行PaGA的測量工具種類多樣，根據這些工具運用在cSLE的評
估的實證，本指引建議優先使用PRINTO/ACR juvenile SLE Core Set Measures for 
JSLE Improvement中的PaGA進行例行的評分，以及PROMIS (Patient-Reported 
Outcomes Measurement Information System) 病患報告結果測量資訊系統進行
進階的評估。

在兒童狼瘡的臨床試驗中，由於病患數量稀少、疾病異質性高，且缺乏評估治療效果
的標準化標準，因此試驗執行面臨困難。為了解決這些問題，國際小兒風濕病試驗組
織 (PRINTO) 與美國風濕病學會 (ACR) 合作，開發並驗證了一套針對cSLE 治療反應
的改善定義(註)。�此定義的開發結合了統計方法和專家共識，透過對 ��� 份病患資料
的評估，最終確立了一個具備良好再現性、高效度，且能反映臨床專家共識的評估標
準，進一步協助醫師在臨床試驗或日常診療中，更有效率地判斷病童對治療是否有適
當反應，並促進不同療法間的比較。�

其中Parent's Global Assessment (PaGA)的部分事由家長或照顧者填寫，針對過去
四週的狀況，進行患者整體健康狀況與幸福感的家長主觀評估。使用�� cm VAS 或 
�-�� 數字評分量表，� = 患者狀況極佳，�� = 患者狀況極差。
(註)PRINTO/ACR 改善定義的核心標準與組成如下� ：
該定義要求在以下 � 項核心測量指標中，至少有 � 項較基線改善達 ��% 或以上，且
剩餘指標中不得有超過 � 項惡化超過 ��% 。這 � 項核心指標包括�：
· 醫師對整體疾病活動度的評估（PGA）： 使用 �� 公分視覺類比量表（VAS）由醫師

評估病患整體的疾病活動程度 。

PRINTO/ACR 兒童系統性紅斑狼瘡治療反應改善核心評估項目
（PRINTO/ACR  juvenile SLE Core Set Measures for JSLE Improvement）
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· 全球疾病活動度工具（Global disease activity tool）： 使用歐洲共識狼瘡活動度
測量（ECLAM）、SLEDAI 或 SLAM 等工具進行評估 。

· 腎臟侵犯評估（Renal involvement）： 透過 �� 小時尿蛋白（��-hour proteinuria
）進行測量 。

· 父母對病患整體福祉的評估（Parent's global assessment）： 使用 �� 公分視覺
類比量表（VAS）由父母評估病患的整體健康福祉 。

· 健康相關生活品質評估（HRQOL）： 透過兒童健康問卷（CHQ）父母版中的生理摘
要分數（Physical Summary Score, CHQ PhS）來測量兒童的身體健康狀況 。

傳統的PaGA是以單一分數（通常是 �-�� 分的視覺類比量表 VAS）評估整體健康狀況，
其優點是簡單，但缺點是過於籠統，無法區分評分是源於身體功能限制、疼痛、疲勞或
情緒困擾等具體問題，使臨床醫師難以針對性介入。相比之下，PROMIS 是由美國國
立衛生研究院 (NIH) 開發的系統，它將健康概念分解為具體的「領域」（如疲勞、焦慮、
憂鬱），能獨立測量各個健康面向。
PROMIS適用於適用於�-��歲兒童，已被納入����兒CARRA/PReS-endorsed 共識，
作為兒童病患報告結果（PRO）工具。它的目的並非取代 PaGA，而是作為擴展資料集 
(Expanded Dataset) 的核心組件，用以捕捉 PaGA 無法呈現的具體症狀。�

PROMIS (Patient-Reported Outcomes Measurement Information 
System 病患報告結果測量資訊系統)
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整體健康

生活品質

身體健康

心理健康

感到難過

與朋友玩得開心

父母傾聽想法

整體而言，你會說你的健康狀況是：

整體而言，你會說你的生活品質是：

整體而言，你會如何評價你的身體健康？

整體而言，你會如何評價你的心理健康，
包括你的心情與思考能力？

你多常感到非常難過？

你多常和朋友玩得很開心？

你的父母多常會傾聽你的想法？

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

整體健康

生活品質

身體健康

心理健康

感到難過

與朋友玩得開心

父母傾聽想法

整體而言，你會說你孩子的健康狀況是：

整體而言，你會說你孩子的生活品質是：

整體而言，你會如何評價你孩子的身體健
康？

整體而言，你會如何評價你孩子的心理健
康，包括心情與思考能力？

你的孩子多常感到非常難過？

你的孩子多常和朋友玩得很開心？

你的孩子多常覺得你會傾聽他/她的想法？

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

� = 非常好 � = 很好 � = 好 
� = 普通 � = 差

題項概念 題目內容 作答選項

· 評估兒童的一般健康狀況、生理健康狀況、心理健康狀況和社會健康狀況８

· 兒童自我評估量表Pediatric Global Health（PGH-�）�：

PROMIS Paediatric 
Global Health �個 v

項目

題項概念 題目內容 作答選項

問題數 Baseline

v

Follow-up

v

Annually

v

Flare/AE

小於８歲兒童可由家長代評�：

���



· 總分為�-��分。若分數較高，代表兒童在整體健康、生活品質、身體與心理狀態、
情緒困擾程度、以及社會互動等面向上，整體表現較佳。若分數較低，代表整體健
康狀況較差，或在多個健康構面上存在較多困擾。

PROMIS Paediatric 
Fatigue Short-Form ��個 v

項目 問題數 Baseline

v

Follow-up

v

Annually

v

Flare/AE

· 兒童疲勞－簡式量表。評估過去�天狀態�：

問題內容

因為疲倦，使我很難跟上學校的課業。

因為疲倦，使我無法像我希望的那樣和朋
友玩或外出。

我感到虛弱。

我很容易感到疲倦。

因為太疲倦，我在完成事情上有困難。

因為太疲倦，我在開始做事情時有困難。

我非常疲倦，以致很難集中注意力。

我太疲倦而無法從事運動或體育活動。

我太疲倦而無法從事戶外活動。

我太疲倦而無法享受我喜歡做的事情。

從未 幾乎
沒有 有時 經常 幾乎

總是

� � � � �

� � � � �

� � � � �

� � � � �
� � � � �
� � � � �
� � � � �
� � � � �
� � � � �
� � � � �

問題內容

我覺得好像會發生可怕的事情。
我感到緊張。
我感到害怕。
我感到擔心。
當我在家時會感到擔心。
我很容易感到害怕。
我會擔心事情可能會發生在我身上。
我晚上上床睡覺時會感到擔心。

從未 幾乎
沒有 有時 經常 幾乎

總是

� � � � �
� � � � �

� � � � �
� � � � �
� � � � �
� � � � �
� � � � �
� � � � �

�

�

�

�

�

�

�

�

�

��

�
�
�
�
�
�
�
�

· 兒童焦慮症狀－簡式量表。評估過去�天狀態�：
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PROMIS Paediatric 
Depressive Symp- �個 v

項目 問題數 Baseline

v

Follow-up

v

Annually

v

Flare/AE

· 兒童憂鬱症狀－簡式量表。評估過去�天狀態�：

問題內容

我無法停止感到悲傷。
我感到孤單。
我覺得我生活中的一切都出了問題。
我覺得自己什麼事情都做不好。
我感到寂寞。
我感到難過。
我感到不快樂，。
對我來說，要感到快樂很困難。

從未 幾乎
沒有 有時 經常 幾乎

總是

� � � � �
� � � � �

� � � � �
� � � � �
� � � � �
� � � � �
� � � � �
� � � � ��

�
�
�
�
�
�
�

�. Karlson EW, et al. Lupus. ����;��(�):���-���.
�. Scherlinger M, et al. RMD Open . ���� Sep ��;��(�):e������.
�. Ruperto N, et al. Arthritis Rheum . ���� Jun ��;��(�):���-��.
�. Sadun RE, et al. Ann Rheum Dis . ���� Feb;��(�):���-���.
�. Forrest CB, et al. Qual Life Res. ���� Nov ��;��(�):����‒����.
�. NIH. https://heal.nih.gov/files/CDEs/����-��/promis-pediatric-fatigue-��a-crf.pdf
�. NIH. https://heal.nih.gov/files/CDEs/����-��/promis-pediatric-anxiety-sf-crf.pdf
�. NIH. https://heal.nih.gov/files/CDEs/����-��/promis-pediatric-depressive-symptoms-�a-crf.pdf
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附錄四：醫師整體評估 Physician Global Assessment (PGA)

圖一、PGA 圖示與評分方式２

醫師整體評估（PGA）是一種視覺類比量表（Visual Analogue Scale, VAS），反映臨床
醫師對系統性紅斑性狼瘡（SLE）整體疾病活動度的判斷。PGA 的概念最早由 Liang 
等人於 ���� 年提出，建議使用 �� 公分視覺類比量表來評估疾病活動度。���� 年，
Petri 等人正式提出「醫師整體評估」這一術語，採用 �-� 分的視覺類比量表，當評分
自上次就診以來增加 ≥� 分時，即表示疾病惡化（flare）。�

隨後，PGA 被整合到多個重要的 SLE 評估工具中，包括SELENA 惡化指數（SELENA 
Flare Index）、系統性反應指數（Systemic Responder Index, SRI），以及狼瘡低疾病
活動狀態（Lupus Low Disease Activity State, LLDAS）和各種緩解定義中。���� 年，
歐洲抗風濕病聯盟（EULAR）與美國風濕病學會（ACR）聯合建議將 PGA 用於 SLE 的
常規監測。�

PISCOS 國際標準化共識
由於 PGA 在不同研究中使用的量表長度、評估時間範圍和評分方式存在差異，���� 
年發表的 PISCOS（Physician Global Assessment International Standardisation 
COnsensus in SLE）研究旨在建立 PGA 評分的國際標準化共識２

評估標準與計分方式
· 評估量表：PGA 採用 �-� 分的視覺類比量表（VAS），� 分代表「無疾病活動」，� 分代

表「最嚴重的疾病活動」。量表中包含 � 和 � 兩個內部標記點，用於將疾病活動度
分類為輕中重度。PGA圖示和評分標記方法如圖一所示：２

(A) PGA 圖示，由一條 �‒� 的視覺類比量表（VAS）構成，並設有錨定數值。疾病活動度
分類為輕中重度：� = 無疾病活動、�.�-� = 輕度疾病活動、>�-� = 中度疾病活動、>�-� 
= 重度疾病活動。

A

� � � �

� � �.� � �

B
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(B) PGA 的正確評分方式：在 �‒� 的 VAS 上以垂直刻度線標示，作為保留一位小數的
連續測量值（例如在 �‒� 量表上標示 �.�）
· 評估時間範圍：PGA 旨在評估過去一個月內的整體疾病活動度。２

· 評估內容：PGA 應評估整體疾病活動度，考慮活動性表現的嚴重程度和臨床實驗
室結果，但排除器官損傷以及與疾病活動無關的主觀症狀。２

· 評分者資格：僅有經驗豐富的醫師可以進行 PGA 評分，且應盡可能由同一位醫師
在每次就診時進行評分，以確保一致性。２

臨床應用
· 兒童狼瘡低疾病活動狀態（cLLDAS）：PGA ≤ �（�-� 量表）同樣是達到 cLLDAS 的

標準之一。３

· 高臨床價值：PGA 具有極高的臨床價值，其評分不僅與標準疾病活動指標（如 
SLEDAI-�K）及疾病復發（flares）呈現顯著的正相關，更能捕捉到標準量表可能
遺漏的疾病活動資訊。此外，較高的 PGA 分數（>�）與患者報告的生活品質（
HRQoL）下降有強烈關聯，特別是在心理健康層面，且能有效反映患者自覺的健
康惡化情況。４

· 第二型症狀評估：���� 年，Clowse 等人開發了第二型 PGA（Type � PGA），專門用
於評估 SLE 的第二型症狀（疲勞、憂鬱、廣泛性疼痛和腦霧），彌補了傳統 PGA 主
要關注第一型症狀（經典的 SLE 徵象和發炎症狀）的不足。（表三）５

圖二、Type � PGA 評分之建議指引５

� �.� �.�� �.� �.��.��.��.�

輕度 中度 輕度無

非侵入性介入措施
藥物劑量進行輕微調整

Type�PGA=�的定義
· 無患者報告症狀或多重症狀引起的痛苦
· 日常生活功能良好
· 情緒情緒情表現正常
當PGA為�-�.��時,通常不討論第二型症狀(Type�)。

治療變更或建議:
分數通常至少為 �.�

可能有自殺傾向或
需要緊急精神科會診
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臨床照護提供者對 Type � 症狀對病人情緒、身體及社會功能影響的整體印象，主導
最終的 Type � PGA 分數。
· Type � PGA 評分：� 代表無 type � SLE 活動；� 代表輕度活動；� 代表中度活動；� 

代表重度活動。
· 僅當病人功能表現良好，且無任何 type � SLE 症狀時，才可給予 Type � PGA 分數

為 �。
· Type � PGA 分數為 �.�（與 Type � PGA 相同）表示有升級治療或強化先前建議之

意圖。
· Type � PGA 分數為 � 應用於處於嚴重痛苦狀態、需要高層級介入或住院治療的病

人。
· 即使並非所有 type � 症狀皆出現，或症狀嚴重程度不完全相同，仍可能出現較高

的 Type � PGA 分數。
· 症狀歸因會影響 Type � PGA 的評分。與狼瘡無關的共病或其他因素，可能導致臨

床醫師降低 Type � PGA 分數，但不會使分數降至 �。

�. Chessa E, et al. Rheumatology (Oxford). ���� Dec �;��(��):����-����.
�. Parodis I, et al. Lancet Rheumatol. ����;�(�):e���-e���.
�. Cody EM, et al. Lupus Sci Med. ���� May ��;��(�):e������.
�. Louthrenoo W, et al. Lupus. ����;��(��):����-����.
�. Clowse MEB, et al. Lupus Sci Med. ���� Dec ��;��(�):e������.

文獻引用

���



附錄五：兒童型系統性紅斑狼瘡損傷指數 Pediatric-Systemic Lupus International 
Collaborating Clinics/American College of Rheumatology Damage Index 
(Ped-SDI)

評估說明
定義： 自紅斑狼瘡確診後發生的不可逆損傷（非活動性發炎所致），臨床評估下確認且
持續至少 � 個月。
· 重複發作需相隔至少 � 個月方可記為 � 分
· 同一病灶不可重複計分
· 兒童體表面積進行校正計算
評估時機：
· 確診時基線評估（建立 � 分基準）
· 每年至少一次例行評估
· 重大臨床事件後待病程穩定並確認損傷≥� 個月後再次評估
完整評估項目與計分表

項目

白內障

視網膜病變/視神經萎縮

不可逆損傷指標

曾經發生過任何白內障

視網膜改變或視神經萎縮

計分

� 分

� 分

�. 眼部損傷 (Ocular) - 任一眼臨床評估

項目

認知功能障礙或嚴
重精神病症狀

不可逆損傷指標

認知功能受損（如記憶缺陷、
計算困難、注意力不集中、語
言表達/理解困難、工作能力
下降）或主要精神病症狀

計分

� 分

長期癲癇
需要藥物治療持續 ≥� 個月
的癲癇發作

� 分

�. 神經精神損傷 (Neuropsychiatric)
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項目

腦血管意外

不可逆損傷指標

曾發生過中風/腦梗塞（超過
�處記�分）

計分

� 分 (>� 處：
� 分)

顱神經或周邊神經
病變

顱神經或周邊神經病變（不
含視神經）

� 分

橫斷性脊髓炎 脊髓橫斷性發炎 � 分

�. 神經精神損傷 (Neuropsychiatric)

項目

腎功能下降

不可逆損傷指標

估計或實測腎絲球過濾率 
(eGFR) <��%

計分

� 分 (>� 處：
� 分)

蛋白尿 �� 小時蛋白尿 ≥�.� 克 � 分

終末期腎病 無論是否進行透析或移植 � 分

�. 腎臟損傷 (Renal)

項目

肺動脈高壓

不可逆損傷指標

右心室突出或第二音亢進

計分

� 分

肺纖維化
臨床及放射線影像所示的肺
纖維化

� 分

肺縮小症 放射線影像所示肺容積縮小 � 分

�. 肺部損傷 (Pulmonary)

���



項目

胸膜纖維化

不可逆損傷指標

放射線影像所示胸膜纖維化

計分

� 分

肺梗塞/肺葉切除
放射線影像所示肺梗塞或肺
葉切除（非惡性腫瘤相關）

� 分

�. 肺部損傷 (Pulmonary)

項目 不可逆損傷指標 計分

� 分

�. 心血管損傷 (Cardiovascular)

心絞痛或冠狀動脈
旁路手術

發作性心絞痛或進行過冠狀
動脈繞道手術

� 分
長期心包炎/心包
膜切除

持續 ≥� 個月的心包炎或進
行心包膜切除術

� 分心肌病變 心室功能障礙/心肌病變

� 分 (>� 次：
� 分)

心肌梗塞
曾發生過心肌梗塞（超過�次
記�分）

� 分瓣膜疾病
舒張期雜音、收縮期雜音 
>�/�

項目 不可逆損傷指標 計分

� 分

�. 周邊血管損傷 (Peripheral Vascular)

跛行 持續 ≥� 個月的間歇性跛行

� 分輕微組織缺損 指尖組織缺損
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項目 不可逆損傷指標 計分

� 分 (>� 處：
� 分)

�. 周邊血管損傷 (Peripheral Vascular)

顯著組織缺損
明顯組織缺損（如手指/肢體
喪失，超過�處記�分）

� 分靜脈血栓伴症狀
靜脈血栓伴水腫、潰瘍或靜
脈鬱滯

項目 不可逆損傷指標 計分

� 分 (>� 處：
� 分)

�. 胃腸道損傷 (Gastrointestinal)

腸/脾/肝/膽囊梗
塞或切除

曾發生十二指腸以下腸道、
脾臟、肝臟或膽囊梗塞或切
除（超過�處記�分）

� 分腸系膜供血不足 腸系膜血流灌注不足

� 分慢性腹膜炎 持續性腹膜發炎

� 分上消化道狹窄/手
術

食道或上消化道狹窄或曾進
行上消化道手術

� 分胰臟功能不足
需要酵素補充治療或伴假性
囊腫

項目 不可逆損傷指標 計分

� 分

�. 肌肉骨骼損傷 (Musculoskeletal)

肌肉萎縮/無力 肌肉明顯萎縮或無力

� 分
變形或侵蝕性關節
炎

變形性或侵蝕性關節炎（含
可復位變形，不含缺血性壞
死）

���



項目 不可逆損傷指標 計分

� 分

�. 肌肉骨骼損傷 (Musculoskeletal)

骨質疏鬆伴骨折
骨質疏鬆伴病理性骨折或椎
體塌陷（不含缺血性壞死）

� 分 (>� 處：
� 分)

缺血性股骨頭壞死
股骨頭或其他骨缺血性壞死

（超過�處記�分）

� 分骨髓炎 細菌性或無菌性骨髓炎

� 分肌腱斷裂 肌腱撕裂或斷裂

項目 不可逆損傷指標 計分

� 分

�. 皮膚與其他損傷 (Skin & Other)

瘢痕性禿髮
由狼瘡引起的永久性禿髮

（伴瘢痕形成）

� 分
廣泛瘢痕或脂肪萎
縮

廣泛瘢痕或皮下脂肪萎縮
（不含頭皮及指尖）

� 分皮膚潰瘍
持續 >� 個月的皮膚潰瘍

（不含血栓栓塞相關）

� 分性腺功能衰退
卵巢功能衰竭導致的過早停
經或睾丸功能障礙

� 分糖尿病
確診糖尿病（無論是否進行
治療）

� 分 (>� 處：
� 分)

惡性腫瘤
確診惡性腫瘤（不含上皮增生
/異形增生，超過�處記�分）
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項目 不可逆損傷指標 計分

��. 生長與發育 (Growth & Development)

生長遲緩

青春期延遲

符合以下 � 項特徵中至少 � 項：�. 身高低於
年齡的第 � 百分位。�. 過去 � 個月內的生長
速度低於年齡的第 � 百分位。�. 生長曲線跨
越至少兩條百分位線（百分位線標準：�%, 
��%, ��%, ��%, ��%, ��%）。

註：需評估最終身高，以驗證生長遲緩是否導
致永久性身材矮小。

第二性徵發育遲緩：依據 Tanner 分期，其性
徵發育較同年齡平均值落後超過 � 個標準差 
(>� SD)。

� 分

� 分

計分方法與解釋
計分規則：
· 每個評估項目按有無損傷判定計分（見各表格）
· 部分項目支持更高分值（如 � 分）用於多處病灶
· 總分範圍： �-�� 分（各領域可分別統計）
評估結果解釋：

� 分
�-� 分
�-� 分
≥� 分

無臨床損傷（基線或完全恢復）
輕度損傷累積
中度損傷累積
重度損傷累積，預後較差

臨床意義SDI 總分
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領域
眼部
神經精神
腎臟
肺部
心血管
周邊血管
胃腸道
肌肉骨骼
皮膚及其他
生長與發育
合計

最高可得分
� 分
� 分
� 分
� 分
� 分
� 分
� 分
� 分
� 分
� 分
�� 分

各領域損傷分布
�� 大器官系統統計：

臨床意義SDI 總分

臨床應用建議
評估頻率：
· 確診後基線評估：建立初始記錄（通常為 � 分，如已存在不可逆損傷則記錄）
· 穩定期：每 �� 個月評估一次
· 活躍期/急性發作後：待病程穩定（≥� 個月後）重新評估
特殊注意事項：
�.持續時間要求：大多損傷需持續 ≥� 個月方可記分
�.兒童特異性：進行體表面積校正，特別是腎臟及肺部評估
�.多器官損傷：優先記錄高風險器官（神經、腎、心肺）
�.治療相關損傷：糖尿病、缺血性壞死等需考慮藥物毒性因素
�.預防優先：定期監測有助於及早發現並干預損傷進展
�.參考標準的選擇： 評估生長遲緩與青春期延遲時，應優先使用本國/當地標準的生
長曲線圖
�.關於「不可逆」的定義修正： 雖然 SDI 原則上評估不可逆損傷，但兒童具有較強的生
長與恢復潛力。若在後續的追蹤評估中已獲得改善，該項分數可以歸零。
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預後指標：
· SDI 進展速率：每年增加 ≥� 分提示預後不良
· 早期損傷：診斷後 � 年內出現損傷 → 長期生存風險增加
· 多領域累積損傷：與更高死亡率相關

相關監測項目
應併用評估工具：
· 疾病活動指數：SLEDAI-�K、BILAG-����
· 生活品質評估：SF-��、健康功能量表
· 生長發育評估：Tanner stages
建議每年檢測清單：
· 實驗室：CBC、生化肌酸酐、尿蛋白/肌酸酐比、補體、anti-dsDNA
· 器官監測：眼科檢查、心臟超音波、肺功能檢測、骨密度掃描
· 生長發育：身高、體重、性發育分期、骨齡
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Abbreviation
ACE / ACEI
ACOG
ACR
AD
ADAMTS(��)
ADCC
AE
AIHA
ALCAM
ALT / AST
ANA
ANAM
ANI
APLAR
APRIL
APS
ARB
AURA / AURORA
AZA
BAFF
BANK(�)
BCG
BCL
BCMA
BDCA
BEL
BID
BILAG
BL
BLISS
BLK
BMD
BMI
CAPS
CAR
CAR-NK
CARRA
CAR-T
CBC
CD
CFH / CFI / CFHR
CH(��)
CHQ
CK / CPK
CKD
CL
CM
CMV
CNI
CNS
CO
CR / CRR
CRP
CRS
CSF
CV / CVA
CY / CYC
DAH
DAHLIAS

Full Name
Angiotensin-Converting Enzyme / Inhibitor
American College of Obstetricians and Gynecologists
American College of Rheumatology
Autosomal Dominant / Atopic Dermatitis
A Disintegrin and Metalloproteinase with a Thrombospondin type � motif
Antibody-Dependent Cellular Cytotoxicity
Adverse Event
Autoimmune Hemolytic Anemia
Activated Leukocyte Cell Adhesion Molecule
Alanine / Aspartate Aminotransferase
Antinuclear Antibody
Anifrolumab
Anifrolumab
Asia Pacific League of Associations for Rheumatology
A Proliferation-Inducing Ligand
Antiphospholipid Syndrome
Angiotensin II Receptor Blocker
AURA-LV / AURORA trials
Azathioprine
B-cell Activating Factor
B-cell scaffold protein with ankyrin repeats
Bacillus Calmette-Guérin
B-cell Lymphoma (e.g., Bcl-N)
B-cell Maturation Antigen
Blood Dendritic Cell Antigen
Belimumab
Bis in die (Twice a day)
British Isles Lupus Assessment Group
Baseline
BLISS-LN / BLISS-SC trials
B Lymphoid Tyrosine Kinase
Bone Mineral Density
Body Mass Index
Catastrophic Antiphospholipid Syndrome
Chimeric Antigen Receptor
Chimeric Antigen Receptor Natural Killer cell
Childhood Arthritis and Rheumatology Research Alliance
Chimeric Antigen Receptor T cell
Complete Blood Count
Cluster of Differentiation
Complement Factor H / I / H-Related
Total Hemolytic Complement
Childhood Health Questionnaire
Creatine (Phospho)kinase
Chronic Kidney Disease
Cardiolipin
Centimeter / Clinical Manifestations
Cytomegalovirus
Calcineurin Inhibitor
Central Nervous System
Cardiac Output
Complete Response / Complete Renal Response
C-Reactive Protein
Cytokine Release Syndrome
Cerebrospinal Fluid / Colony Stimulating Factor
Cardiovascular / Cerebrovascular Accident
Cyclophosphamide
Diffuse Alveolar Hemorrhage
DAHLIAS trial

縮寫表
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Abbreviation
DC
DD
DNA
DPWG
DT
EB / EBV
EBNA / LMP
ECLAM
EDTA
EF
ERA
ESR
ESRD
EULAR
FDA
GC
GFR
GP(I)
GWAS
HCQ
HD
HE
HLA
HLH
HPV
HRCT
HR / HRQOL
HSCT
HUS
IA
ICANS
IEI
IFN
IGF
IL
IPV
IRF
ISN
ITP
IVIG
IVMP
JE
JIR
JSLE
KDIGO
LA
LDL
LLDAS
LM
LN
MAC / MAS
MAHA
MCP
MHC
MMF / MPA
MMPA / MPAA
MMR
MSC
MTX

Full Name
Dendritic Cell
Disease Duration / Differential Diagnosis
Deoxyribonucleic Acid
Dutch Pharmacogenetics Working Group
Diphtheria, Tetanus (vaccine)
AEpstein-Barr Virus
EBV Nuclear Antigen / Latent Membrane Protein
European Consensus Lupus Activity Measurement
European Dialysis and Transplant Association
Ejection Fraction
European Renal Association
Erythrocyte Sedimentation Rate
End-Stage Renal Disease
European Alliance of Associations for Rheumatology
Food and Drug Administration
Glucocorticoids
Glomerular Filtration Rate
(Beta-N) Glycoprotein I
Genome-Wide Association Study
Hydroxychloroquine
High Dose / Hemodialysis
Hematoxylin and Eosin
Human Leukocyte Antigen
Hemophagocytic Lymphohistiocytosis
Human Papillomavirus
High-Resolution Computed Tomography
Hazard Ratio / Health-Related Quality of Life
Hematopoietic Stem Cell Transplantation
Hemolytic Uremic Syndrome
Intra-articular / Immunoadsorption
Immune Effector Cell-Associated Neurotoxicity Syndrome
Inborn Errors of Immunity
Interferon
Insulin-like Growth Factor
Interleukin
Inactivated Poliovirus Vaccine
Interferon Regulatory Factor
International Society of Nephrology
Immune Thrombocytopenia
Intravenous Immunoglobulin
Intravenous Methylprednisolone
Japanese Encephalitis
Juvenile Inflammatory Rheumatism
Juvenile Systemic Lupus Erythematosus
Kidney Disease: Improving Global Outcomes
Lupus Anticoagulant
Low-Density Lipoprotein
Lupus Low Disease Activity State
Lupus Membranous / Light Microscopy
Lupus Nephritis
Macrophage Activation Syndrome
Microangiopathic Hemolytic Anemia
Monocyte Chemoattractant Protein
Major Histocompatibility Complex
Mycophenolate Mofetil / Mycophenolic Acid
Mycophenolic Acid AUC
Measles, Mumps, Rubella
Mesenchymal Stem Cell
Methotrexate
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Abbreviation
NET
NF / NFKB
NGAL
NIH
NK
NOBILITY
NPSLE
NSAID
NUDT(��)
OBI
OR
PDC
PERR
PID
PJP
PROMIS
PRR
RAAS
RNA
RPS
RTX
SPF
SRI
TAPAAIR
TCR
TMA
TMP-SMX
TTP
UPCR
UV / UVA / UVB
WIN-LUPUS

Full Name
Neutrophil Extracellular Trap
Nuclear Factor / NF-Kappa B
Neutrophil Gelatinase-Associated Lipocalin
National Institutes of Health
Natural Killer (cell)
NOBILITY trial
Neuropsychiatric Systemic Lupus Erythematosus
Nonsteroidal Anti-inflammatory Drug
Nudix Hydrolase ��
Obinutuzumab
Odds Ratio
Plasmacytoid Dendritic Cell
Primary Efficacy Renal Response
Primary Immunodeficiency Disease
Pneumocystis Jirovecii Pneumonia
Patient-Reported Outcomes Measurement Information System
Partial Renal Response
Renin-Angiotensin-Aldosterone System
Ribonucleic Acid
Renal Pathology Society
Rituximab
Sun Protection Factor
SLE Responder Index
Taiwan Pediatric Allergy, Asthma and Immunology Rheumatology Society
T Cell Receptor
Thrombotic Microangiopathy
Trimethoprim-Sulfamethoxazole
Thrombotic Thrombocytopenic Purpura
Urine Protein-Creatinine Ratio
Ultraviolet / Ultraviolet A / Ultraviolet B
WIN-LUPUS trial
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