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GBA)是一种累及多器官*多系统的自身免疫性疾

病% 而系统性红斑狼疮肾炎(B8)

!!"是 GBA最常见

和最严重的内脏损害之一$约 :"`或更多的 GBA患

者有B8临床表现$肾活检证实几乎 !""`有肾脏损

害$约 <"`可能发展为尿毒症!#"

% 临床上成人 B8

报道较多$对儿童 B8的报道少见$且对男性儿童

B8报道更为少见% 本文就确诊的儿童 B8临床及

病理进行比较$旨探讨儿童不同性别 B8的差别$为

临床诊断治疗提供一定的依据%

$G资料和方法

$7$G资料

温州医学院育英儿童医院 !=== b#"": 年住院

治疗的B8患儿 >= 例$全部病例均符合以下条件&

'

!=$F 年中华医学会上海风湿病学专题学术会议

系统性红斑狼疮诊断标准满足 % 项或 % 项以上#

(

B8的诊断标准!>"

#

)

年龄均在 !F 岁以下%

$7!G方法

'

B8临床分型&肾脏临床表现参照中华医学会

儿科学分会肾脏病学组 #""" 年 !! 月珠海会议标准

分以下类型$孤立性血尿和(或)蛋白尿型*急性肾

炎型*慢性肾炎型*肾病综合征型#

(

肾脏病理检查&

#% 例患者均在i超定位下行经皮肾活检$肾穿标本

分别作光镜及免疫荧光(免疫球蛋白 PR9$PRD$PR@

及补体'>$'%$'!_)染色检查及电镜比较#

)

实验

室检查&包括血*尿常规*血沉(AGH)*#% (尿蛋白定

量以及血生化检查$免疫学检查包括血免疫球蛋白$

抗核抗体(989)系列$'> 系列等%

$7HG统计学处理

采用 G1GG!!7< 软件包$计量资料的对比采用 3

检验$计数资料的对比采用
,

# 检验% 样本例数少者

采用K)T(.4检验% 取7d"7"< 为假设检验有统计学

意义的标准%

!G结果

!7$G发病年龄

>= 例B8患儿$男 $ 例$女 >! 例$男h女L!h>7=$

起病年龄 F b!F 岁$平均 !!7# 岁% 其中男性组年龄

$ b!> 岁$平均(!"7F c!7F)岁% 女性组起病年龄

F b!F 岁$平均(!#7% c#7>)岁% 将两组的平均发病

年龄进行比较$可见男性平均发病较女性平均发病

年龄要小$两组间差异有统计学意义(3L#7"=>$

7d"7"<)%

!7!G首发症状

肾内症状& 两组首发症状以肾病综合征型的症

状为多$组间分布差异有统计学意义(7d"7"<)#肾

外表现&一项或一项以上临床表现者女性组 #= 例

(=F7:`)男性组 : 例($:7<`)$两组间差异有统计

学意义(7d"7"<)% 女性组以蝶形红斑和贫血为最

多发的症状$与男性组比较差异有统计学意义(7d

"7"<)#女性组关节炎*心包炎和肝脾大均较男性组

略多发$血尿*蛋白尿较男性组少发$但差异均无显

著性$7g"7"<(表 !$#)%

!7HG实验室指标

包括血*尿常规*血沉(AGH)*#% ( 尿蛋白定量

以及血生化检查$免疫学检查包括血免疫球蛋白$

989系列*'> 等% 两组各项指标差异均无统计学

意义(表 >)%

!7NG肾脏病理检查结果

所有肾穿刺病例均经过光镜*免疫荧光% 女性

组5型有 > 例$P5型有 !" 例$PPP型有 % 例$PP型有

'F>#'



第 !" 卷第 # 期
#""$ 年 % 月

&&&&&&&&&&&&&&&&&&&&

中国当代儿科杂志
'()* +',*-./0 1.2)3-4

5,67!" 8,7#

9047#""$

# 例% 男性组 P5型有 % 例$PP型有 ! 例% 两组患儿

皆以P5型最多$就肾脏病理进行比较$均无统计学

意义(表 %$<)%

表 $G男女组主要肾内首发症状对比 例(`)

临床表现
总例数

() L>=)

男() L$) 女() L>!) e) 7

肾病综合征型 #> (<$7=) % (<"7") != (F!7>) ;#$ d"7"<

血尿蛋白尿型 : (!:7=) # (#<7") < (!F7!) ## g"7"<

孤立性蛋白尿型 % (!#7=) " % (!#7=) ;># g"7"<

孤立性血尿型 > (:7:) ! (!#7<) # (F7%) !< g"7"<

急性肾炎型 > (:7:) ! (!#7<) # (F7%) !< g"7"<

慢性肾炎型 ! (#7F) ! (!#7<) " #% g"7"<

表 !G男女组主要肾外首发症状对比 例(`)

临床表现
总例数

() L>=)

男() L$) 女() L>!) e) 7

红斑 #" (<!7>) ! (!#7<) != (F!7>) ;!#! d"7"<

贫血 #" (<!7>) ! (!#7<) != (F!7>) ;!#! d"7"<

发热 != (%$7:) % (<"7") !< (%$7%) % g"7"<

肝脾肿大 $ (#"7!) ! (!#7<) : (##7F) ;#< g"7"<

胸腔积液 ! (#7F) ! (!#7<) " #% g"7"<

心包炎 # (<7!) " # (F7<) ;!=# g"7"<

肌炎 # (<7!) ! (!#7<) ! (>7#) #> g"7"<

关节炎 F (!<7%) " F (!=7%) ;%$ g"7"<

光过敏 ! (#7F) ! (!#7<) " ;#% g"7"<

&&注&红斑包括颧部红斑和盘状红斑%

表 HG男女组主要实验室检查指标对比 例(`)

实验室检查
总例数

() L>=)

男() L$) 女() L>!) e) 7

989g!h$" >$ (=:7%) $ (!"") >" (=F7:) " g"7"<

抗 2Te89抗体 #< ("7F%) < (F#7<) #" (F%7<) ;< g"7"<

抗 G@抗体 !! ("7#$) # (#<7") = (#=7") ;!" g"7"<

'> 降低 >F ("7=#) F (:<7") >" (=F7:) ;<% g"7"<

血PRD上升 != ("7%$) > (>:7<) !F (<!7F) ;>< g"7"<

AGH增快 #< ("7F%) % (<"7") #! (F:7:) ;%! g"7"<

内生肌酐清除率 !> ("7>>) > (>:7<) !" (>#7>) !! g"7"<

血小板减少 F ("7!<) ! (!#7<) < (!F7!) ;= g"7"<

镜下血尿 #" ("7<!) : ($:7<) !> (%!7=) !> g"7"<

尿蛋白定量 #" ("7<!) < (F#7<) !< (%$7%) >< g"7"<

尿白细胞 !" ("7#<) # (#<7") $ (#<7$) ;# g"7"<

管型 F ("7!<) ! (!#7<) < (!F7!) ;= g"7"<

&&注&'> dF"" /RJB#内生肌酐清除率 g<" /BJ(/)*7!7:> /

#

)#

血小板d!"" M!"

=

JB#尿蛋白定量g<" /RJQR#尿白细胞g< Ĵ1%

表 NG男女组肾脏病理光镜结果比较 例(`)

肾脏病理
总例数

() L#%)

男() L<) 女() L!=) e) 7

系膜增生 : (!:7=) # (#%7<) < (!F7!) ## g"7"<

内皮增生 : (!:7=) # (#%7<) < (!F7!) ## g"7"<

细胞新月体 > (:7:) # (#%7<) ! (>7#) #% g"7"<

白金耳 F (!<7%) # (#%7<) % (!#7=) >" g"7"<

肾小球硬化 # (<7!) ! (!#7<) ! (>7#) #> g"7"<

肾间质纤维化 > (:7:) ! (!#7<) # (F7%) !< g"7"<

间质细胞浸润 % (!"7>) ! (!#7<) > (=7:) : g"7"<

肾小管萎缩 ! (#7F) " ! (>7#) ;$ g"7"<

HG讨论

GBA是多系统受累的自身免疫性疾病$多发生

于成年女性% 儿童 GBA好发于 : 岁以上患儿$本文

年龄最小的 ! 例发病时 F 岁% 其中男 h女为 !h>7=$

相对于成人男女比率为 !h= 而言!<"

$男性比例有所

增加$与国外报道相似!F$:"

$提示 GBA的发病与性别

关系密切$说明儿童 GBA发病也与性激素有关% 有

学者认为雄性激素可以提高自身免疫耐受性$降低

机体对自身组织抗原的敏感性$使白细胞介素(主

要是PB]#)的活性增强#而雌激素可降低自身的耐受

性$增强多克隆 i细胞的活性$促使自身抗体的生

成$抑制CT细胞的形成% 这可能是性激素发挥作用

的机制% 但女性儿童发病率较成人有所下降$可能

跟儿童性腺发育不完善$性激素所起作用不完全有

关%

本文男性组的平均发病年龄为(!"7F c!7F)岁$

较女性组小$差异有统计学意义(7d"7"<)% 与文

献报道!$"的儿童发病男性早于女性相符% 肾外的

临床症状&一项或一项以上临床表现者女性组例数

占 =F7:`较男性组多$与艾脉新等!="报道成人的情

况不同$提示在儿童B8中男性发病比女性早$男性

肾外症状少$女性发病较男性重% 女性组首发症状

面部蝶形红斑和贫血较男性多$差异有统计学意义

(7d"7"<)$可能与雌激素影响血管舒缩运动有关$

而血管舒缩运动对蝶形红斑的形成有至关重要的作

用% 本组男性儿童肾外症状较女性儿童少$提示男

性组发病不典型$加之 GBA好发于女性$客观上增

加了诊断的难度$易于误诊%

本文统计显示&两组的尿蛋白定量*尿白细胞*

管型*血尿素氮 *'> 下降值*血 PRD上升值*内生肌

酐清除率(''4)以及 989系列等均无差别% 提示

在儿童B8中不同性别临床症状相差不大$具体临

床表现与性别关系不大$主要与病情*病理类型及病

程长短有关%

本文B8病例肾内的首发症状均以肾病综合征

型的症状为多发$女性组较男性组多发$差异有统计

学意义(7d"7"<)$再加儿童 GBA好发于 : 岁以上

患儿$故年长儿肾病综合征需考虑B8的可能% 有 %

例是孤立性蛋白尿型$> 例孤立性血尿$但肾穿刺活

检提示肾病理已达到PPP型或P5型% 提示临床症状

的严重程度与肾病理的严重程度并非完全一致$故

须进行肾病理检查$以了解病情发展%

综上所述$儿童 B8中$女性较男性发病晚$但

':>#'
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肾外症状较重#男性发病较早$但症状不典型$易误

诊#临床症状与肾病理的严重程度并非完全一致$因

此出现疑似病例以及在治疗过程中治疗效果较差等

情况时$宜及时行肾穿刺活检$以明确诊断*指导治

疗*改善预后!!"$!!"

%
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