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儿童抗中性细胞胞浆抗体相关的急进性肾炎临床分析

邓会英，高岩，李颖杰，钟桴

（广州市儿童医院肾内科，广东 广州　５１０１２０）

　　［摘　要］　目的　了解儿童抗中性细胞胞浆抗体（ＡＮＣＡ）相关的急进性肾炎的临床特点。方法　对２００１～
２００６年我院诊断的７例ＡＮＣＡ相关的急进性肾炎临床、实验室检查和肾脏活检病理资料进行分析。结果　７例病
例中，女６例，男１例，平均年龄９岁。主诉不典型，临床症状呈多样性、非特异性。实验室普通检查缺乏诊断特异
性：全部病人血沉增快，不同程度的尿素氮（ＢＵＮ）、血肌酐（ＳＣｒ）升高，有贫血、血尿、蛋白尿；Ｃ３正常３例、Ｃ３轻微
下降４例；尿蛋白电泳分析呈混合性蛋白尿。实验室特殊检查：７例患儿血髓过氧化物酶（ＭＰＯ），ｐＡＮＣＡ阳性，１
例同时合并蛋白酶３（ＰＲ３），ｃＡＮＣＡ阳性。肾活检病理特点：广泛的新月体形成，伴有肾小球毛细血管袢坏死。
间质大量炎细胞浸润，间质小血管内皮细胞肿胀，管壁水肿或坏死。免疫荧光肾小球及血管壁无或有少量免疫复

合物沉积。３例经甲基泼尼松及环磷酰胺冲击等治疗后追踪观察肾功能正常，血尿、蛋白尿消失或微量。结论　该
病就诊症状多样、呈非特异性，易误诊。积极开展血清学 ＡＮＣＡ检查及肾活检有助于早期诊断，早期治疗，改善预
后。 ［中国当代儿科杂志，２００８，１０（１）：２５－２７］
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　　抗中性细胞胞浆抗体（ａｎｔｉｎｅｕｔｒｏｐｈｉｌｃｙｔｏｐｌａｓｍｉｃ
ａｕｔｏａｎｔｉｂｏｄｙ，ＡＮＣＡ）相关小血管炎常可累及肾脏
引起坏死性新月体肾小球肾炎，临床多表现为急进

性肾炎，且可在全身症状出现之前首先表现为个别

器官如肾脏的受累，易误诊。近年来国内有关儿童

的ＡＮＣＡ相关的急进性肾炎报道少见，现对我院确

诊的７例儿童病例进行临床分析。

１　资料与方法

选择我院２００１年３月至２００６年１０月的住院
病人。参照１９９４年ＣｈａｐｅｌＨｉｌｌ制定的血管炎分类

·５２·
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标准［１］，本组病例入选标准：①间接免疫荧光法
（ＩＩＦ）和ＥＬＩＳＡ证实血ＡＮＣＡ阳性。除外系统性红
斑狼疮（ＳＬＥ）、过敏性紫癜、溃疡性结肠炎、严重感
染、服用某些药物等可能引起 ＡＮＣＡ阳性的疾病或
情况。②临床有肾受累（血尿、蛋白尿、肾损害）的
证据，肾活检病理显示为免疫荧光阴性或微量的坏

死性新月体肾炎。共有７例入选，女６例，男１例，
平均年龄９岁（３．５～１４岁）。病程１周至７月。

２　结果

２．１　临床表现
面色苍白７例、血尿７例、蛋白尿７例 、浮肿４

例、尿少 ５例，高血压 ６例、关节痛 ３例、腹痛 ４
例、发热 ２例、咳嗽 ３例，头晕５例 ，皮疹２例，腹
水 ５例、胸腔积液 ３例。入院时主诉：面色苍白 ２
例，面色苍白伴浮肿 １例，面色苍白伴血尿 ２例，全
身浮肿 １例，腹痛、呕吐 １例。
２．２　实验室检查

贫血７例，其中中度４例，重度３例。蛋白尿
＋＋＋５例、＋＋１例，＋１例，镜下血尿 ＋＋＋６
例，＋＋１例。血清总蛋白正常６例，下降１例 ，白
蛋白正常２例、下降５例，球蛋白正常４例，升高３
例，ＢＵＮ升高 ７例（＜１５ｍｍｏｌ／Ｌ１例，１６～２０
ｍｍｏｌ／Ｌ３例，＞２１ｍｍｏｌ／Ｌ３例），ＳＣｒ升高 ７例
（＜２００μｍｍｏｌ／Ｌ２例，２００～４００μｍｍｏｌ／Ｌ３例，
＞４００μｍｍｏｌ／Ｌ２例），血清 ＩｇＧ正常３例、下降２
例、升高２例，ＩｇＡ正常５例、升高２例，ＩｇＭ正常４
例、升高３例、Ｃ３正常３例、下降４例（０．５～０．７ｇ／
Ｌ），Ｃ４正常６例、下降１例。血沉全部升高，血清蛋
白电泳示７例清蛋白降低和α２％升高，６例α１％升
高，６例β球蛋白升高，１例正常。γ球蛋白４例正
常、２例下降、１例升高。尿蛋白电泳分析均可见到白
蛋白（５１％～７６．６％）、转铁蛋白（４．８％～１８．９％）及

大分子的 ＩｇＧ（７．５％ ～３０．１％）和 ＩｇＡ（２．８％ ～
１１．６％）、其中３例可见小分子的溶菌酶、游离轻链
等。７例患儿 ＡＮＡ（－），ｄｓＤＮＡ（－）、Ｓｍ／ＲＮＡ
（－）、ＳＳＡ／ＳＳＢ（－）；ＨＢｓＡｇ（－），７例患儿血髓过
氧化物酶（ｐＡＮＣＡ）阳性，１例同时合并蛋白酶 ３
（ｃＡＮＣＡ）阳性。双肾 Ｂ超示双肾形态正常２例，
双肾增大、弥漫性病变５例。心电图１例左室高电
压，１例左室大，５例正常。胸片１例可见片状阴影，
２例肺纹理增粗，余均正常。
２．３　肾活检

全部病例均做了肾活检，其病理特点：①光镜：
肾小球节段性坏死或节段性硬化，伴新月体形成

（占 ５０％以上），其中新月体形成 ＞７５％５例，
５０％～７５％２例，肾小球细胞数明显增加，除肾小球
固有细胞外，还见中性粒细胞及单个核细胞浸润。

毛细血管袢大部分闭锁，有的袢断裂，坏死。囊腔

内见大量蛋白渗出物。间质大量炎细胞浸润，间质

小血管内皮细胞肿胀，管壁水肿或坏死或透明变性。

②免疫荧光肾小球及血管壁无或有少量免疫复合物
沉积。少量 ＩｇＭ（＋）沉积１例，少量 ＩｇＡ（＋）沉积 １
例，少量ＩｇＧ（＋）沉积１例，少量Ｃ３（＋）沉积１例（图
１）。
２．４　诊断经过

有５例患儿在外院或我院门诊曾诊断为肾病综
合征，急性肾炎，贫血查因，急性胃肠炎，慢性肾衰等

多种疾病。入院后经检查ＡＮＣＡ和肾活检等而确诊。
２．５　治疗经过与预后

３例病程相对短、肾功能损害相对轻的患儿，行
甲基泼尼松（每日２０ｍｇ／ｋｇ冲击，３ｄ为一个疗程）
冲击治疗，结束后改泼尼松口服及联合环磷酰胺冲

击治疗（每日１０ｍｇ／ｋｇ冲击，２ｄ为一个疗程），其
中１例配合血浆置换治疗２次，２例予１～３次的血
液透析和血液滤过治疗，追踪１．１～４年肾功能正
常，血尿、蛋白尿消失或微量；２例经上述治疗半年

　　图１　ＡＮＣＡ相关的急进性肾炎患儿的肾组织病理　　Ａ：肾小球毛细血管袢坏死，闭塞，可见核碎裂。肾小囊
壁层上皮细胞增生、新月体形成，球囊粘连，球囊腔不明显，肾小管上皮灶性变性、浊肿，间质较多淋巴细胞浸润；Ｂ：肾小球毛细血管
袢部分坏死，闭塞，部分代偿性肥大，新月体形成，肾小管上皮灶性变性、浊肿；Ｃ：肾小管上皮浊肿，灶性坏死、萎缩，间质较多淋巴细
胞、浆细胞浸润，间质血管内皮肿胀，灶性坏死，肾小动脉纤维素性样坏死。

·６２·
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后好转，自行中断治疗后肾衰竭。２例就诊时已有
尿毒症的患儿行３～７次血液透析后放弃治疗。

３　讨论

ＡＮＣＡ相关小血管炎，常可累及肾脏引起坏死
性新月体肾小球肾炎（ＣＧＮ），临床多表现为急进性
肾炎（ＲＰＧＮ）。国外文献报道［２］在Ⅲ型 ＣＧＮ中
ＡＮＣＡ阳性率高达 ８０％，我国唐政等［３，４］亦报道

ＡＮＣＡ阳性率在Ⅲ型ＣＧＮ达５６．２％，结节性多动脉
炎、Ｗｅｇｅｎｅｒ肉芽肿、显微镜下型多动脉炎等血管炎
病变为其主要病因。ＡＮＣＡ阳性的ＲＰＧＮ是寡免疫
性肾炎（Ⅲ型新月体肾炎 ＣＧＮ）的重要标记。本组
患儿，就诊时均有肾实质损害和不同程度的肾功能

不全，７例血 ｐＡＮＣＡ（ＭＰＯ）阳性，１例同时合并 ｃ
ＡＮＣＡ（ＰＲ３）阳性，及时做了肾活检，肾活检结果示
广泛的新月体形成，伴有肾小球毛细血管袢坏死，免

疫荧光检测肾小球及血管壁无或有少量免疫复合物

沉积。参照国内原发性肾小球疾病分型与治疗及诊

断标准（１９９３年黄山会议）［５］，本组患儿均可诊断为
ＲＰＧＮⅢ型，与文献报道［６～８］原发性血管炎肾脏受累

呈免疫荧光阴性或微量的坏死性新月体肾炎一致。

ＡＮＣＡ相关原发性小血管炎的肾外表现有发热，皮
疹，关节、肌肉疼痛，呼吸道、消化道症状，贫血，体重

下降及眼、耳等器官损害［９］，如果Ⅲ型 ＲＰＧＮ同时
存在肾外多系统脏器损伤，常诊断为血管炎。本组

患儿肾外表现除贫血１００％外，其他肾外表现如皮
疹，关节、肌肉疼痛，呼吸道、消化道症状比例低，临

床上并无多系统损伤的证据，因此临床尚无足够依

据诊断ＡＮＣＡ相关原发性小血管炎。Ｏｚｅｎ等 ［１０］认

为相对于成人来讲，儿童血管炎中典型的显微镜下

多动脉炎和结节性动脉炎少见。Ｈａｔｔｏｒｉ等报道［６］３１
例ＡＮＣＡ相关性肾炎中有１０例并无系统损害，仅表
现为单独的坏死性新月体肾炎。约２５％ ～３０％的
原发性血管炎仅累及肾脏，表现为坏死性新月体肾

炎，并不符合原发性血管炎的诊断标准，但很多学

者［８，１１］仍认为这一类型新月体肾炎本质上是血管炎

的一种，即显微镜下型多发性血管炎的肾脏局限型。

多数原发性小血管炎病人在重要脏器出现严重

损害前临床有发热、咳嗽、皮疹、头晕、恶心、呕吐、腹

痛、疲乏、肌肉酸痛等非特异性症状，如果缺乏对原

发性小血管炎的全面认识易误诊，从而失去宝贵的

最佳治疗时机。国内赵明辉等报道［９］北京大学第

一医院近年确诊的患者在出现症状后不到１／２的患
者能够在３个月内确诊，其中９０％的患者已经累及
肾脏，肾脏受累患者约半数病人就诊时表现为急进

性肾炎综合征，早期出现少尿、无尿、肾功能进行性

恶化，３／４的患者已经出现肾功能不全。国外亦报
道［１２］ＭＰＡ从首发症状开始至诊断之间有一较长的
间隔期，ＭＰＡ发作阶段通常已表现为急进性肾炎，
其后才确诊为 ＭＰＡ。本组患儿曾因头晕、面色苍
白，皮疹、腹痛、呕吐等非特异性症状而误诊为贫血

原因待查、急性胃肠炎等疾病而延误了确诊时间。

因此，临床上须高度警惕该类疾病临床表现的非特

异性、多样性和复杂性。本组３例患儿病程相对短、
肾功能损害相对轻，经积极的免疫抑制剂治疗后，追

踪观察（１．１～４年）肾功能正常，血尿、蛋白尿消失
或微量。２例肾功能损害达尿毒症水平，肾活检示
纤维性新月体为主及间质广泛纤维化的患儿需透析

维持，后放弃治疗出院。本文结果提示血肌酐越高，

预后越差；肾活检病变已经到了纤维性新月体及间

质广泛纤维化阶段者，预后差。
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