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1　病例介绍

患儿，女，10 岁，因发现高血压伴间断抽

搐 1 个月入院。入院前 1 个月患者突发头痛，伴

呕吐及视物模糊，以后出现抽搐：表现为双目凝

视、口角抽动、面色青紫、肢体强直、抽动，持

续 3~4 min，缓解后思睡，醒后精神好，当地医院

发现血压增高：收缩压大于 200 mm Hg（具体欠

详），予降压治疗后血压正常，出院后未再继续

服药及监测血压。入院前半天再发抽搐，表现同前，

测血压仍高。病程中无尿色改变，无浮肿及尿少，

无反复盗汗，近来体重无明显下降。

患儿半年前发现颈部包块（具体不详），有

触痛，局部无红、热，予中草药外敷，包块无进

行性增大。否认结核接触史。出生史无特殊，智力、

运动发育正常。家族中无遗传病史及类似病史。

入院体查：血压 140/100 mm Hg，体重 27 kg，

神志清楚，右侧锁骨上扪及约 2 cm×3 cm 大小包

块、质硬、局部无红热、活动差，伴触痛。心、肺、

腹部、神经系统体查无异常（-）。

实验室检查：血常规及大便常规正常；尿常

规（2 次）：尿蛋白 +++，镜检阴性。肝肾功能、

电解质正常，C- 反应蛋白（CRP）23 mg/L（参考

值：<8.2 mg/L）。免疫球蛋白及血补体 C3、抗链

球 菌 溶 血 素（ASO） 正 常。 血 沉 91 mm/h（ 参 考

值 0~15 mm/h）。乙肝五项阴性。结核菌素试验

（PPD）++；结核菌素斑点试验（T-SPOT）阳性。

抗中性粒细胞胞浆抗体（ANCA）阴性；抗核抗

体及抗核抗体谱阴性；抗环瓜氨酸肽抗体阴性；

类风湿因子阴性。血乳酸 3.6 mmol/L（参考值：

<2.01 mmol/L），复查正常；同型半胱氨酸及血氨

正常；甲状腺功能正常；醛固酮立卧位试验阴性。

双肾上腺 B 超无异常；肾脏彩超：左肾大小正

常，右肾相对缩小（左肾 111 mm×42 mm，右肾

72 mm×30 mm），左肾皮质回声增强。头部 MRI（图

1A、1B）：左侧后头部为主（顶枕叶为著）及皮层、

皮层下白质长 T1、长 T2 信号，液体衰减反转恢复

序列（fluid-attenuated inversion recovery, FLAIR）高

信号 , 弥散加权相（diffusion-weighted image, DWI）

等信号。胸部 CT：右肺下叶小结节，纵膈淋巴结

增多；全腹平扫 + 增强 CT：左肾较大，右肾较小。

图 1　患儿头部 MRI 及肾脏 ECT 特征　　A：左侧枕叶皮层下白质为主的 FLAIR 高信号（箭头所示）；B：左侧枕

叶皮层下白质 DWI 等信号（箭头所示）；C、D：肾 ECT 示右肾体积小，右肾血管分布少，右肾无血流灌注。
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2　诊断思维

入院后监测收缩压和舒张压，均大于同性

别、年龄和身高儿童血压的第 95 百分位，高血

压诊断明确；患儿有 2 次惊厥发作，无中枢神

经系统阳性体征，结合头颅影像学特征性累及

后 头 部 以 及 FLAIR 高 信 号、DWI 等 信 号， 考 虑

可逆性后部白质脑病综合征（posterior reversible 

leukoencephalopathy syndrome, PRES）。 高 血 压 病

因不明确，儿童高血压病因多为继发性，但患儿

肾脏 B 超、CT 未见占位性病变，醛固酮立、卧位

试验均阴性，可排除常见的继发性高血压如嗜铬

细胞瘤、原发性醛固醇增多症。辅助检查提示蛋

白尿及一侧肾脏缩小，需考虑肾实质性或肾血管

性高血压，如肾实质性病变、获得性血管病变、

先天性血管畸形等。患者无浮肿、尿少病史，补

体 C3 正常、抗核抗体及抗核抗体谱均阴性，而且

一侧肾脏缩小，不支持急性肾小球肾炎、狼疮性

肾炎。患者居于贵州，颈部包块半年，肺部有结

节样改变，且 PPD++，T-SPOT 阳性，贵州地区为

结核高发区，因此不能除外结核累及肾脏导致的

高血压，行颈部包块活检有助诊断。患儿血压增高、

尿蛋白阳性、血沉明显增快、CRP 增高，还需要

注意血管炎性疾病，如儿童常见的川崎病、过敏

性紫癜等，但患者病程中无发热、皮疹、粘膜异

常及淋巴结肿大，而且病程长、起病年龄较大，

不符合川崎病特点；患儿无过敏性紫癜的典型皮

疹、腹痛及关节肿痛，因此需注意其他少见的系

统性血管炎累及肾脏的可能，进一步行肾发射型

计算机断层扫描（ECT）以了解肾血管及灌注情况。

3　进一步检查

（1）肾脏 ECT：左肾血流灌注及功能正常，

右肾多发血管狭窄、僵直，右肾无明显血流灌注，

呈无功能肾表现，见图 1C、D。

（2）颈部包块病理（图 2）：组织中见血管

增生、大量淋巴细胞及少量嗜酸细胞浸润，血管

周围见大量炎性反应，有血栓形成及纤维素样

坏死，考虑结节性多动脉炎（polyarteritis nodosa, 

PAN）。

图 2　颈部包块病理（HE 染色）　　A（10×20）：小动

脉增生（红色箭头所示）、血管周围淋巴细胞浸润（黄色箭头所示）

及血栓形成（黑色箭头所示）；B（10×10）：纤维素样坏死（蓝

色箭头所示）。

４　诊断及确诊依据

患者血压高，伴抽搐，神经系统检查阴性，

以及头颅影像学特征性累及后头部、FLAIR 高信号、 

DWI 等信号，PRES 诊断成立。高血压考虑 PAN

所致，依据：（1）学龄期患者，高血压伴蛋白尿，

右侧肾脏萎缩，无肾小球肾炎、泌尿系感染及其

他特异性血管炎依据；（2）肾血管影像提示右肾

多发血管狭窄，无血流灌注，符合儿童 PAN 的诊

断标准；（3）颈部包块病理提示结节性多动脉炎。

５　临床经过

患者以高血压为主要表现，伴多系统受损，结

合病理结果，符合 PAN 诊断。患者右肾处于无功

能状态，建议手术切除右肾，家属拒绝。予口服降

压药同时加用醋酸泼尼松治疗（每天 1.5 mg/kg），

血压控制可，出院后复查头颅 MRI 正常。随访 1 年，

患者血压控制好，正常生活。

６　讨论

PAN 在 1852 年由 Karl Rokitansky 首先报道，

早期泛指大多数血管炎；1993 年 Chapel Hill 会议

将其定义为仅累及中小动脉的坏死性炎症，不伴

肾小球肾炎，无微小动脉、毛细血管或微小静脉

受累 [1]。随着研究深入，越来越多的特异性血管

炎被划分出来，2012 年 Chapel Hill 会议重新定义

PAN 为累及中小动脉的坏死性血管炎（病理或影

像学证实），ANCA 阴性，除外川崎病、肾小球肾

炎，不累及微小动脉、毛细血管或微小静脉 [2]。

目前 PAN 发病率不详，发病高峰在 50~60 岁，无

性别差异，儿童病例罕见。PAN 临床异质性强，
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多系统受累，皮肤及肾脏是容易受累的器官：国

外研究显示，72% 的患者表现为肌痛，69% 的患

者皮肤受累，44% 的患者有高血压，周围神经病

变的发生率为 26%[3]；北京协和医院的资料显示，

PAN 最常受累的是皮肤（79％）、肾脏（68％），

其次是周围神经（34％）[4]。

PAN 发病机制不详，原发性及继发性因素均

可导致 PAN，多为散发病例。也有报道发现腺苷

脱 氨 酶 2 基 因（adenosine deaminase 2, ADA2） 突

变与该病相关，呈常染色体隐性遗传 [5]。继发性因

素常与乙型或丙型肝炎病毒感染相关 [6-7]。

PAN诊断主要依赖病理组织活检或血管成像，

儿童 PAN 诊断参照欧洲抗风湿病协会 / 儿童风湿

病欧洲协会标准 [8-9]：影像或病理证实中小动脉的

坏死性炎症（必备），并且符合下列五项之一：

①皮肤受累；②肌痛或肌无力；③高血压；④周

围神经病变：表现为肢体无力，麻木等；⑤肾脏

受累：多累及肾血管导致肾梗死、高血压及肾衰竭，

轻者仅尿检异常：尿白尿和 / 或血尿。该诊断标准

灵敏度 89.6%，特异度 99.6%。本文患者病理提示

小动脉纤维素样坏死，伴皮肤及肾脏受累，符合

PAN 的诊断。

糖皮质激素是 PAN 的一线治疗药物，通过早

期规律治疗，一般能获得较好的预后 [10-14]。吗替

麦考酚酯在激素效果差时通常能获得良好效果，

可作为二线药物。有个案研究显示利妥昔单抗可

用于一、二线药物治疗效果差的患者，但安全性

及有效均有待进一步研究证实 [14-15]。

７　结语

PAN 是儿童少见的系统性血管炎之一，起病

方式多样，临床表现复杂，临床诊治中需予以足

够重视，对于存在高血压及多系统受累表现，炎

性指标增高的儿童在排除儿童常见的血管炎如川

崎病及过敏性紫癜后需考虑 PAN 可能，应尽早行

组织病理活检或血管成像检查，争取早期诊断及

早治疗，改善患者预后。

［摘要］　儿童结节多动脉炎（PAN）是一种少见的系统性血管炎，诊治延误可导致后遗症发生率及死亡

率增高。该文报道以可逆性后部白质脑病综合征（PRES）起病的儿童结节性多动脉炎 1 例。患儿，女，10 岁，

因发现高血压、伴抽搐 1 个月入院。抽搐前有头痛、呕吐及视物模糊，抽搐表现为全身性发作。入院前半年发

现颈部包块。查体血压增高，无中枢神经系统阳性体征。头颅影像学特点为后头部长 T1，长 T2 及 FLAIR 高信号、 

DWI 等信号，抽搐原因考虑 PRES。包块病检提示结节性多动脉炎，无结核依据；超声检查提示右侧肾脏萎缩，

肾发射型计算机断层扫描（ECT）提示右肾多发血管狭窄、无血流灌注，确诊为 PAN。对于多系统受累的血管疾病，

排除常见的血管炎如川崎病及过敏性紫癜后需考虑 PAN 的可能，尽早行组织病理活检或血管成像检查，争取早

期诊断，及早治疗。                                                                   ［中国当代儿科杂志，2017，19（7）：816-819］

［关键词］　结节性多动脉炎；高血压；可逆性后部白质脑病综合征；儿童

Hypertension and intermittent convulsions for one month in a school-age child

TIAN Mao-Qiang, LIU Shu-Yi, LI Juan, SHU Xiao-Mei. Department of Pediatrics, Affiliated Hospital of Zunyi Medical 
College, Zunyi, Guizhou 563003, China (Shu X-M: Email: shuxiaomei1993@sina.com) 

Abstract: Childhood polyarteritis nodosa (PAN) is a rare systemic vasculitis and the delayed diagnosis and 
treatment will cause high incidence of sequelae and high mortality. This article reports a girl with childhood PAN due 
to posterior reversible encephalopathy syndrome (PRES). The girl aged ten years was admitted to the hospital due to 
hypertension and convulsions for one month. She had complaints of headache, vomiting, and blurred vision before 
convulsions. At six months before admission, a mass was observed in the neck. The physical examination showed that 
she had hypertension and no abnormal findings in the central nervous system. The brain magnetic resonance imaging 
manifested long T1 and T2 signals, high signal intensities on fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR) images, and 
iso-signal intensity on diffusion-weighted imaging in the white matter of the left occipital lobe. Therefore, the cause of 
convulsions was considered as PRES. Mass biopsy suggested PAN and no findings supported tuberculosis. The right 
kidney atrophy was observed by ultrasound examination. Emission computed tomography of the kidney showed multiple 
vascular stenosis and no blood perfusion in the right kidney, so PAN was confirmed. These findings suggest that PAN 
should be considered in patients with vasculitis who had involvements of multiple systems after excluding common 
vasculitis, such as Kawasaki disease and Henoch-Schönlein purpura. Biopsy and angiography should be performed as 
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