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儿童弥漫性毛细血管内增生性紫癜性
肾炎的临床、病理及预后
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（1.江西省儿童医院肾脏内科，江西南昌 330006；2.南昌大学，江西南昌 330006）

［摘要］ 目的　探讨儿童弥漫性毛细血管内增生性紫癜性肾炎 （diffuse endocapillary proliferative Henoch-

Schönlein purpura nephritis，DEP-HSPN） 的临床、病理及预后。方法　回顾性收集江西省儿童医院 2006 年 1 月—

2021 年 12 月经肾活检确诊的 44 例 DEP-HSPN 和 765 例非 DEP-HSPN 患儿的临床、病理及预后资料并进行比较。

结果　809 例紫癜性肾炎患儿中 DEP-HSPN 44 例 （5.4%），平均年龄 （8±3） 岁，男 29 例 （65.9%），女 15 例

（34.1%）。与非DEP-HSPN组相比，DEP-HSPN组起病至肾活检时间短、呼吸道感染及肉眼血尿多见，多为肾病综

合征型，24 h尿蛋白定量、尿蛋白分级、镜下血尿分级、血肌酐及血尿素氮水平高，而血浆白蛋白及补体C3水平

低，病理分级重，IgA 以系膜区+毛细血管襻沉积为主，改良后半定量评分系统活动性积分高 （均 P<0.05）。

Kaplan⁃Meier 生存曲线显示，两组患儿肾脏完全缓解率差异无统计学意义 （P>0.05）。结论　DEP-HSPN 患儿起病

急，临床表现和病理分级重，改良后半定量评分系统活动性积分高，但预后多数良好，与非 DEP-HSPN 患儿的肾

脏完全缓解率相似。 ［中国当代儿科杂志，2023，25 （8）：837-842］
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Clinical characteristics, pathology, and prognosis of children with diffuse 
endocapillary proliferative Henoch-Schönlein purpura nephritis
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Abstract: Objective　To investigate the clinical characteristics, pathology, and prognosis of children with diffuse 

endocapillary proliferative Henoch-Schönlein purpura nephritis (DEP-HSPN). Methods　A retrospective analysis was 

performed on the clinical, pathological, and prognosis data of 44 children with DEP-HSPN and 765 children without 

DEP-HSPN. The children with DEP-HSPN were diagnosed by renal biopsy in Jiangxi Provincial Children's Hospital 

from January 2006 to December 2021. Results　Among the 809 children with purpura nephritis, 44 (5.4%) had DEP-

HSPN, with a mean age of (8±3) years, and there were 29 boys (65.9%) and 15 girls (34.1%). Compared with the non-

DEP-HSPN group, the DEP-HSPN group had a significantly shorter time from onset to renal biopsy and a significantly 

higher proportion of children with respiratory infection or gross hematuria, and most children had nephrotic syndrome. 

The DEP-HSPN group had significantly higher levels of 24-hour urinary protein, urinary protein grading, microscopic 

hematuria grading, serum creatinine, and blood urea nitrogen and significantly lower levels of serum albumin and 

complement C3 (P<0.05). The DEP-HSPN group had a higher pathological grading, with predominant deposition of IgA 

in the mesangial area and capillary loops, and higher activity scores in the modified semi-quantitative scoring system 

(P<0.05). The Kaplan-Meier survival analysis showed that there was no significant difference in the renal complete 

remission rate between the two groups (P>0.05). Conclusions　Children with DEP-HSPN have a rapid onset, severe 

clinical manifestations and pathological grading, and high activity scores in the modified semi-quantitative scoring 

system. However, most of the children with DEP-HSPN have a good prognosis, with a comparable renal complete 
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remission rate to the children without DEP-HSPN.
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过敏性紫癜 （Henoch-Schönlein purpura，HSP）

又称 IgA 血管炎，是儿童最常见的血管炎，是以免

疫复合物 IgA 沉积为主的小血管炎，主要病理改变

为真皮浅层白细胞破碎、血管内皮细胞肿胀和中

性粒细胞浸润，典型症状表现在皮肤、胃肠道、

关节，20%~80% 的患儿会出现肾脏损害，即紫癜

性 肾 炎 （Henoch-Schönlein purpura nephritis，

HSPN），HSPN 是儿童常见的继发性肾小球肾炎之

一，占儿童同期肾活检的 17.74%，有 1%~7% 的

HSPN 进展为肾衰竭或终末期肾病［1-3］。肾小球毛

细血管内皮增生是链球菌感染后急性肾小球肾炎

的典型病理表现［4］，HSPN 病理常见局灶节段性内

皮增生，弥漫性毛细血管内增生性紫癜性肾炎

（diffuse endocapillary proliferative Henoch-Schönlein 

purpura nephritis， DEP-HSPN） 较 少 见 。 既 往 文

献［5-7］ 报道 DEP-HSPN 患儿临床表现较重，以蛋白

尿和血尿多见，多为急性病变，早期积极治疗后

预后多数良好，但目前临床上对该病的认识仍欠

缺，需更多的研究来进一步阐明 DEP-HSPN 的临

床、病理表现及预后。本研究回顾性分析了江西

省 儿 童 医 院 近 15 年 经 肾 活 检 确 诊 的 44 例 DEP-

HSPN 患儿的临床、病理及预后资料，以提高临床

医生对 DEP-HSPN 的临床表现、病理分级及预后情

况的认识。

1 资料与方法

1.1　研究对象

回顾性收集 2006 年 1 月—2021 年 12 月江西省

儿童医院肾脏内科经肾活检确诊的 HSPN 809 例，

其中 DEP-HSPN 44 例 （5.4%）。DEP-HSPN 纳入标

准：（1） 年龄≤18 岁；（2） 符合 2016 年中华医学会

儿科学分会肾脏学组 HSPN 诊治循证指南制定的诊

断标准［8］；（3） 光镜下肾小球毛细血管内皮细胞

弥漫性增生，50% 以上肾小球受累，受累肾小球

毛细血管内皮细胞增生至少 50%；（4） 病历资料完

整。HSPN 排除标准：（1） 肾活检标本中肾小球数

目<10 个；（2） 原发性 IgA 肾病、血小板减少性紫

癜及系统性红斑狼疮、家族性血尿、Alport 综合

征、抗中性粒细胞胞浆抗体相关性小血管炎等。

余下非 DEP-HSPN 患儿 765 例，肾小球毛细血管内

皮细胞呈局灶性增生或无增生。本研究获得江西

省 儿 童 医 院 伦 理 委 员 会 批 准 （JXSETYY-YXKY-

2019098） 及患儿家属知情同意书。

1.2　肾活检前的临床资料收集

年龄、性别、肾活检前病程、血压、呼吸道

感染、肉眼血尿、关节疼痛、腹痛、消化道出血、

临床分型、尿微量蛋白、24 h 尿蛋白定量、血肌

酐、血尿酸、血尿素氮、血浆白蛋白、胆固醇、

甘油三酯、血清 IgA 及补体 C3。

1.3　病理资料收集

肾活检标本常规进行光镜、电镜和免疫荧光

检查。HSPN 的病理分级参照国际儿童肾病研究中

心 （International Study of Kidney Disease in Children，

ISKDC） 制定的标准［9］；肾小管-间质病理分级参

照 Bohle 等［10］ 分级；引入改良后半定量评分系

统［11］ （Semiquantitative Classification， SQC） 对 肾

脏病理进行评分。

1.4　随访及预后判断

以患儿最后一次门诊作为随访终点，随访指

标包括尿常规、肾功能、24 h 尿蛋白定量。预后判

断参照 Counahan 等提出的分级标准［9］，分为 4 级：

A 级 （完全缓解），患儿无血尿、蛋白尿，肾功能

正常；B 级 （轻度尿异常），仅有镜下血尿和/或轻

微蛋白尿 （<1 g/24 h），肾功能正常；C 级 （活动

性肾脏病），患儿蛋白尿≥1 g/24 h，伴估算肾小球

滤过率≥60 mL/(min·1.73 m2)；D 级 （肾功能不全），

活动性肾脏病，伴估算肾小球滤过率<60 mL/(min·

1.73 m2)或已经死亡。预后不良事件定义为不完全

缓解，即 B、C、D 级。

1.5　统计学分析

运用 SPSS 26.0 软件进行统计学分析。正态分

布的计量资料以均数±标准差 （x̄ ± s） 表示，组

间比较采用两样本 t 检验；偏态分布的计量资料以

中位数 （四分位数间距）［M （P25，P75）］ 表示，

组间比较采用 Wilcoxon 秩和检验。计数资料以例数

和率 （%） 表示，采用卡方检验或秩和检验；采用

Kaplan⁃Meier 法进行生存分析。P<0.05 为差异有统

计学意义。
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2 结果

2.1　两组临床资料比较

DEP-HSPN 患儿共 44 例，占同期 809 例行肾活

检 HSPN 患儿的 5.4%，平均年龄 （8±3） 岁，男

29 例 （65.9%）， 女 15 例 （34.1%）。 与 非 DEP-

HSPN 组相比，DEP-HSPN 组患儿起病至肾活检时

间短、呼吸道感染及肉眼血尿更多见，临床分型

更多表现为肾病综合征型 （均 P<0.05），见表 1。

2.2　两组实验室检查结果比较

与 非 DEP-HSPN 组 相 比 ， DEP-HSPN 组 患 儿

24 h 尿蛋白定量、尿蛋白分级、镜下血尿分级、血

肌酐及血尿素氮水平更高，而血浆白蛋白及补体

C3 水平更低 （均 P<0.05），见表 2。

2.3　两组肾脏病理结果比较

与非 DEP-HSPN 组相比，DEP-HSPN 组患儿肾

小管-间质病理分级更重，以 2+为主，ISKDC 病理

分级更重，以Ⅲb 为主，SQC 活动性积分更高 （均

P<0.05），见表 3。

表1　两组临床资料比较

项目

年龄 (x̄ ± s, 岁)

性别 (男/女, 例)

起病至肾活检时间 [M(P25, P75), 月]

高血压 [例(%)]

呼吸道感染 [例(%)]

腹痛 [例(%)]

消化道出血 [例(%)]

关节痛 [例(%)]

肉眼血尿 [例(%)]

临床分型 (1/2/3/4/5, 例)*

非 DEP-HSPN 组
(n=765)

9±3

450/315

1.0(0.6, 1.3)

217(28.4)

92(12.0)

424(55.4)

113(14.8)

542(70.8)

154(20.1)

102/73/313/12/265

DEP-HSPN 组
(n=44)

8±3

29/15

0.7(0.5, 1.0)

15(34.1)

11(25.0)

26(59.1)

7(15.9)

36(81.8)

16(36.4)

0/1/1/0/42

χ2/Z/t 值

1.06

0.86

3.09

0.67

7.17

0.23

0.04

2.45

6.61

7.20

P 值

0.290

0.352

0.002

0.414

0.007

0.634

0.863

0.117

0.010

<0.001

注：［DEP-HSPN］ 弥漫性毛细血管内增生性紫癜性肾炎。*1 为孤立性血尿型，2 为孤立性蛋白尿型，3 为血尿和蛋白尿型，4 为急性肾
炎型，5 为肾病综合征型。

表 2　两组实验室检查结果比较

项目

尿微量蛋白 [M(P25, P75), mg]

24 h 尿蛋白定量 [M(P25, P75), mg/(kg·d)]

尿蛋白分级 (阴/微量/轻/中/重, 例)

镜下血尿分级 (-/1+/2+/3+/4+, 例)

血肌酐 [M(P25, P75), μmol/L]

血浆白蛋白 [M(P25, P75), g/L]

血尿素氮 [M(P25, P75), μmol/L]

血尿酸 [M(P25, P75), μmol/L]

胆固醇 [M(P25, P75), μmol/L]

甘油三酯 [M(P25, P75), μmol/L]

IgA [M(P25, P75), μmol/L]

补体 C3 [M(P25, P75), g/L]

IgA/补体 C3 [M(P25, P75)]

非 DEP-HSPN 组
(n=765)

347.0(216.0, 796.7)

33.0(13.7, 64.5)

73/90/165/168/269

99/161/195/108/202

39.0(32.9, 47.1)

39.4(35.7, 42.8)

4.3(3.4, 5.4)

263.2(217.1, 317.5)

4.2(3.7, 5.2)

1.2(0.8, 1.7)

2.0(1.6, 2.5)

1.1(0.9, 1.2)

1.8(1.3, 2.3)

DEP-HSPN 组
(n=44)

343.5(338.0, 1 219.7)

103.4(73.5, 152.2)

0/0/1/1/42

3/8/7/8/18

44.8(36.5, 59.4)

31.9(28.7, 37.9)

5.2(3.9, 6.6)

253.9(211.2, 326.4)

4.4(3.6, 5.4)

1.2(0.9, 2.0)

1.9(1.5, 2.3)

1.1(0.9, 1.2)

1.8(1.3, 2.4)

χ2/Z 值

1.86

8.08

7.12

2.23

2.87

5.61

3.14

0.10

0.07

0.44

1.56

2.15

0.03

P 值

0.062

<0.001

<0.001

0.026

0.004

<0.001

0.002

0.919

0.947

0.660

0.118

0.032

0.975

注：［DEP-HSPN］ 弥漫性毛细血管内增生性紫癜性肾炎。
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2.4　两组免疫荧光结果比较

与非DEP-HSPN组相比，DEP-HSPN组患儿IgA

沉积部位以系膜区+毛细血管襻为主 （P<0.001），

见表 4。

2.5　临床转归比较

44 例 DEP-HSPN 患儿中 15 例有完整的随访资

料，中位随访时间为 30.0 （6.8，104.0） 个月，随

访终点 7 例 （46.7%） 完全缓解、8 例 （53.3%） 轻

度尿异常；765 例非 DEP-HSPN 患儿中 440 例有完

整的随访资料，中位随访时间为 24.0 （8.0，50.0）

个月，随访终点 275 例 （62.5%） 完全缓解，155 例

（35.2%） 轻度尿异常，10 例 （2.3%） 活动性肾病。

两组患儿的随访时间 （Z=1.24，P=0.214） 及临床

转 归 （χ 2=1.14， P=0.225） 差 异 无 统 计 学 意 义 。

Kaplan-Meier 法分析显示：DEP-HSPN 患儿预后完

全缓解率与非 DEP-HSPN 患儿差异无统计学意义

（log-rank χ 2=0.357，P=0.550），见图 1。

表3　两组肾脏病理结果比较

项目

肾小管-间质病理分级 (-/1+/2+/3+, 例)

ISKDC 病理分级 (Ⅰ/Ⅱ/Ⅲa/Ⅲb/Ⅳ, 例)

SQC 积分 [M(P25, P75), 分]

活动性

慢性

总分

非 DEP-HSPN 组 (n=765)

164/256/290/55

19/258/418/59/11

1.0(1.0, 2.0)

3(1, 6)

5(3, 8)

DEP-HSPN 组 (n=44)

0/11/24/9

0/16/0/25/3

1.5(1.0, 3.5)

5(3, 6)

7(5, 8)

χ2/Z 值

4.61

4.34

2.33

2.69

2.38

P 值

<0.001

<0.001

0.020

0.160

0.052

注：［DEP-HSPN］ 弥漫性毛细血管内增生性紫癜性肾炎；［ISKDC］ 国际儿童肾病研究中心；［SQC］ 改良后半定量评分系统。

表4　两组免疫荧光结果比较

项目

IgA 沉积部位 [例(%)]

系膜区

毛细血管襻

系膜区+毛细血管襻

免疫复合物沉积 (1/2/3/4/5/6/7, 例)*

IgA 沉积强度 (1+/2+/3+, 例)

IgM 沉积强度 (±/1+/2+, 例)

IgG 沉积强度 (±/1+/2+, 例)

C3 沉积强度 (±/1+/2+/3+, 例)

非 DEP-HSPN 组 (n=765)

582(76.1)

12(1.6)

171(22.4)

69/75/58/230/195/100/38

103/294/368

197/475/93

460/236/69

275/218/230/42

DEP-HSPN 组 (n=44)

3(6.8)

10(22.7)

31(70.5)

3/9/4/10/14/2/2

8/14/22

16/20/8

24/15/5

7/19/17/1

χ2 值

134.65

8.54

0.10

0.63

0.77

1.24

P 值

<0.001

0.201

0.921

0.532

0.440

0.217

注：［DEP-HSPN］ 弥漫性毛细血管内增生性紫癜性肾炎。*1 为 IgA，2 为 IgA+C3，3 为 IgA+IgG+C3，4 为 IgA+IgM+C3，5 为 IgA+IgG+
IgM+C3，6 为 IgA+IgM，7 为 IgA+IgM+IgG。
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图1　两组患儿肾脏完全缓解率的生存曲线
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3 讨论

本研究共纳入 HSPN 患儿 809 例，其中 DEP-

HSPN 44 例，占 5.4%，与既往文献［4-7］报道的儿童

DEP-HSPN 发生率为 2.17%~5.9% 一致。本研究发

现，DEP-HSPN 患儿起病至肾活检时间明显短于非

DEP-HSPN 患儿，表明 DEP-HSPN 起病较急，与既

往研究［12］ 报道弥漫性毛细血管内增生是一种急性

病变一致。本研究结果显示，DEP-HSPN 患儿多有

感染，而研究［13］ 报道弥漫性毛细血管内增生多数

与链球菌感染相关，且链球菌感染不会加重肾脏

病理损害［14］，提示弥漫性毛细血管内增生可能不

影响 HSPN 的远期预后。Yang 等［15］ 发现内皮增生

是尿蛋白严重程度重要且独立的危险因素，本研

究结果显示 DEP-HSPN 患儿尿蛋白水平明显增高，

可能是因为 DEP-HSPN 的肾小球大量中性粒细胞浸

润，毛细血管襻坏死，炎性细胞释放的介质及其

补体系统造成肾小球滤过膜损伤，使其通透性增

加，导致大量蛋白尿及低白蛋白血症。研究［16］ 报

道肾功能下降和血尿严重程度与肾小管-间质病变

严重程度呈正相关，本研究发现，与非 DEP-HSPN

患儿相比，DEP-HSPN 患儿镜下血尿更严重、肉眼

血尿更多见，血肌酐及血尿素氮水平更高，肾小

管-间质病理分级及 ISKDC 病理分级更重；考虑因

红细胞管型直接堵塞肾小管造成机械损伤，红细

胞溶解产物会促使巨噬细胞浸润引起肾小管上皮

细胞损伤使得肾小管间质受损，肾功能下降［17］。

本研究还发现，DEP-HSPN 患儿补体 C3 水平更低，

而 DEP-HSPN 患 儿 的 临 床 表 现 及 病 理 分 级 较 非

DEP-HSPN 患儿更重，支持 C3 的消耗常提示疾病

活动性进展的结论［18］。

儿童 HSPN 肾脏病理分级目前主要采用 ISKDC

病理分型法，该分型法主要关注肾小球病变，忽

视了肾小管-肾间质及血管病变，随着研究不断深

入 ， 发 现 肾 小 管 - 肾 间 质 及 血 管 病 变 也 会 影 响

HSPN 患儿预后［19］。为更全面评估 HSPN 患儿肾小

球、肾小管-肾间质及血管病变，本研究纳入 SQC

积分法病理评估体系［11］，研究证明 SQC 积分法是

目前评估儿童 HSPN 肾脏病理改变最全面的评价体

系［20］。 本 研 究 发 现 ， DEP-HSPN 患 儿 较 非 DEP-

HSPN 患儿 SQC 活动性积分更高，而慢性积分和总

分差异无统计学意义，与既往研究［5］ 一致。这可

能提示弥漫性毛细血管内增生引起肾脏损伤是急

性的，并未影响 HSPN 患儿肾脏的总体损伤程度和

慢性损伤程度，但不排外由于 DEP-HSPN 患儿起病

急、临床表现重、早期进行积极干预、起病至肾

活检时间短，肾脏病变尚未进展，具体机制有待

进一步的临床研究。

将 不 完 全 缓 解［9］ 作 为 预 后 的 终 点 事 件 ，

Kaplan-Meier 法 显 示 ， DEP-HSPN 患 儿 与 非 DEP-

HSPN 患儿肾脏完全缓解率差异无统计学意义，提

示弥漫性毛细血管内增生可能不影响肾脏的远期

预后，但是本研究随访时间较短，得出的结果可

能存在一定的局限性。本研究显示，DEP-HSPN 患

儿与非 DEP-HSPN 患儿整体预后无差异，考虑因弥

漫性毛细血管内增生被视为活动性病变，对肾脏

远期影响不大［21］，但有研究［12，22］ 报道成人 DEP-

HSPN 预后差，累积肾存活率低于非 DEP-HSPN

患者。

综上所述，DEP-HSPN 患儿起病急，临床表现

重，多伴有大量蛋白尿及肉眼血尿；临床分型以

肾病综合征型最常见；肾小管-间质病变更重、

ISKDC 病理分级更重、SQC 活动性积分更高；但是

预后多数良好，与非 DEP-HSPN 患儿的肾脏完全缓

解率差异无统计学意义。本研究为单中心研究，

纳入的样本数有限，随访时间较短，后期需要大

样本、长时间随访的临床研究进一步证实本研究

的结果。

利益冲突声明：所有作者声明不存在利益

冲突。
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