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%%!摘%要"%目的%探讨儿童?M8肾病临床及肾组织病理的特点% 方法%收集整理 "$$B 年 < 月至 "$$: 年 B

月郑州大学第一附属医院儿内科 =< 例 ?M8肾病患儿病例$对其临床表现及肾组织病理进行分析% 结果%=< 例

?M8肾病临床表现为肾病综合征的患儿 "" 例'F<6CD(#病理改变类型)微小病变 !" 例'=#6=D($微小病变伴急性

肾小管损伤 = 例'B6BD($轻微病变 F例'!C6FD($轻微病变伴缺血性损伤 ! 例'"6:D($系膜增生型 C 例'"$6FD($

局灶节段硬化型 <例'!!6BD($局灶增生型 ! 例'"6:D(#肾小球*肾血管及肾脏病理损害总积分随肾组织?M8沉积

度增强而增加% 结论% 本组?M8肾病患儿大多临床表现为肾病综合征$ 肾组织学病理类型多样$病理特点以系膜区

?M8沉积为主$肾组织?M8沉积强度与肾脏病理损害程度有关% !中国当代儿科杂志#!"#"##!$$%&%%Q &%J""

!关%键%词"%?M8肾病#病理分析#儿童

!中图分类号"%>F:"%%!文献标识码"%H%%!文章编号"%!$$B ;BB=$'"$!$($# ;$==B ;$=

()*+*,-);7-39A)A0*,-),9-5-,325*63*,6A1I0@ +2795A7-39F *+%J ,9*).52+

1"#$2-,E<,'B$ J)$2"/&$ 1")$2+,&'E+,&'B4%56&7895'8:;<5=,&87,>?$ R,7?8);;,D,&85= ":?6,8&D:;1A5'BOA:/ 0',F57E

?,8G$ 1A5'BOA:/ <#$$#"$ !A,'& 'J&'B "$ #9&,D) 57S5M&'BA/&IG&A::4>:94>'(

%%<:635-,3) =:>2,3*?2%G+()P-J,(M2,-,'-L5()(L25W/2,'+5+M(LL'232L,-3(J,(LJ+N?M8)-/'3+/2,'9() L'(513-)6@239A.6

G'-12,2+N=< L'(513-) Q(,' ?M8)-/'3+/2,'9N3+.,'-̀ (3J,HNN(5(2,-1 T+J/(,25+Ni'-)Mc'+K U)(P-3J(,9Q-3-3-,3+J/-L,(P-59

3-P(-Q-16B264)36%dN,'-=< L2J-J+N?M8)-/'3+/2,'9$ )-/'3+,(LJ9)13+.-'7R( Q2JL5()(L2559/3-J-),-1 () "" L2J-J

'F<6CD(6G'-3-)25/2,'+5+M(L25L52JJ(N(L2,(+) Q2J2JN+55+QJ) .()(.25L'2)M-1(J-2J-'!" L2J-J$ =#6=D($ .()(.25

L'2)M-1(J-2J-Q(,' 2LK,-3-)25,KOK523()SK39'= L2J-J$ B6BD($ .()(.25L'2)M-M5+.-3K5+)-/'3(,(J'F L2J-J$ !C6FD($

.()(.25L'2)M-M5+.-3K5-3)-/'3(,(JQ(,' (JL'-.(L3-)25()SK39'! L2J-$ "6:D($ .-J2)M(25/3+5(N-32,(P-M5+.-3K5+)-/'3(,(J

'C L2J-J$ "$6FD($ N+L25J-M.-),25M5+.-3K5+JL5-3+J(J'< L2J-J$ !!6BD($ N+L25/3+5(N-32,(P-M5+.-3K5-3)-/'3(,(J'!

L2J-$ "6: D(6h5+.-3K523()SK39JL+3-$ 3-)25P2JLK523()SK39JL+3-2)1 ,+,253-)25()SK39JL+3-()L3-2J-1 Q(,' ,'-

()L3-2J()M?M81-/+J(,(+)6(A+,)46*A+6%G'-.2S+3(,9+NL'(513-) Q(,' ?M8 )-/'3+/2,'9.2)(N-J,L5()(L25592J)-/'3+,(L

J9)13+.-6G'-/2,,-3)J+N3-)25/2,'+5+M9.29O-P23(-1 () L'(513-) Q(,' ?M8 )-/'3+/2,'96?M8 1-/+J(,(+) () ,'-

.-J-),-3(L23-2(J2) (./+3,2),/2,'+5+M(LN-2,K3-2)1 (J3-52,-1 ,+,'-1-M3--+N3-)25()SK396

!(9*+C (A+32/7D2.*-35$ !"#"$ #! '$()%%Q &%J""

%%E2F 8A5.6)%?M8)-/'3+/2,'9# 02,'+5+M(L252)259J(J# &'(51

%%?M8肾病是以肾小球系膜区 ?M8沉积为主的系

膜增殖性肾小球肾炎$是我国儿童较常见的原发性

肾小球疾病之一$男性发病较多$临床表现具有多样

性$预后取决于肾脏病理改变的严重程度% 现将 =<

例?M8肾病患儿的临床表现*病理及疗效进行分析$

以探讨儿童?M8肾病的临床病理特点及预后%

#G资料与方法

#6#G一般资料

收集 "$$B 年 < 月至 "$$: 年 B 月郑州大学第一

附属医院儿科临床资料齐全并经肾活检病理检查确

诊为?M8肾病的住院患儿 =< 例$符合?M8肾病诊断

标准!!"

#明确诊断为膜性肾病*膜增殖性肾炎*急性

链球菌感染后肾炎*?MH肾病及继发性肾脏改变除

外% 发病至肾活检时间为 C 1 至 " 年$平均'F6<! \

<6<<(月%

#6!G方法

!6"6!%临床表现%%收集整理所有病例临床表现

及实验室检查结果$包括上呼吸道感染史*浮肿*肉眼

血尿等临床症状$血清免疫球蛋白' ?Mh*?MH*?M8( $

补体' &=*&< ( $ 血清尿素氮'eU7( $ 血清肌酐

&B==&
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'R&3( $白蛋白$"< '尿蛋白定量$尿>e&检查%

!6"6"%病理学检查%%肾活检组织中肾小球数为

'"=6<: \!"6=C(个% 免疫荧光观察肾组织中 ?Mh*

?M8*?MH*&=*&!V* >̀H是否沉积及沉积程度% 分

别采用苏木精W伊红染色'T̂ ($ 过碘酸六亚甲基四

胺银染色' 0HR8($ 马松染色'82JJ+)($ 希夫过碘

酸染色'0HR(作光镜观察% 光镜下观察肾小球*肾

小管*肾间质及肾间质小血管壁病变性质和程度%

按?M8荧光强度分布分为?M8沉积' ](* ' ]]( *

' ]]](= 组$对 = 组进行肾小球病变积分*肾血管

病变积分*肾小管间质病变积分*肾脏总的病理损害

积分$并探讨不同沉积强度组间病变积分关系%

肾小球*肾小管及肾血管的各项病理参数的积分

采用f2,2NKL'(等!""的半定量积分评分标准$总积分

! ["C分$其中'!(肾小球积分'! [!" 分(包括)

!

系

膜增殖程度'按病变占肾小球的面积计算$! [< 分()

无$! 分# Z"#D为轻度$" 分#"#D [#$D为中度$=

分#l#$D为重度$< 分#

"

节段损害'新月体*粘连和

节段硬化的百分比$$ [< 分()无$$ 分# Z!$D$! 分#

!$D["#D$" 分#"#D [#$D$= 分# l#$D$< 分#

#

球性硬化'球性硬化肾小球占肾小球总数的百分比$

$ [< 分()无$$ 分# Z!$D$! 分#!$D ["#D$" 分#

"#D[#$D$=分#l#$D$<分% '"(肾小管间质积分

'以病变所占皮质肾组织的面积计算$$ [: 分($其中

肾间质炎细胞浸润*间质纤维化及肾小管萎缩分别为

$ [= 分)无$$ 分# Z"#D$! 分#"#D [#$D$" 分# l

#$D$=分% '=(血管积分'$ [F 分()

!

血管壁增厚

'血管内径E外径Z$6#$以病变血管所占百分比计算$

$ [=分()无$$ 分# Z!$D$! 分#!$D ["#D$" 分# l

"#D$=分#

"

透明样变性'以病变血管所占百分比计

算$$ [= 分()无$$ 分# Z!$D$! 分#!$D ["#D$

"分#l"#D$=分%

!6"6=%治疗及疗效判断%%按全国儿科统一治疗

方案及疗效判断!="

$给予泼尼松中长程疗法$对激

素耐药*依赖或频复发'反复( 等难治性肾病加用环

磷酰胺'&Gj( 等免疫抑制剂联合治疗%

!6"6<%统计学方法%%多组间资料比较采用多个

独立样本非参数检验的f3KJX25WA255(J检验分析$进

一步组间两两比较采用两独立样本非参数检验的

82))WA'(,)-9法%

!G结果

!6#G临床特点

同期肾活检诊断为原发性肾小球疾病总数为

!<! 例$其中确诊为 ?M8肾病患儿 =< 例$占原发性

肾小球疾病的 "<6!D% 男 "! 例$女 != 例$年龄 : 个

月至 !" 岁$平均'F6:F \=6F<(岁#发病前上呼吸道

感染 !! 例'="6<D($有浮肿表现 "B 例'B"6<D(#

表现为肾病综合征 "" 例'F<6CD( $其中单纯性肾

病 !B 例'#"6:D($肾炎性肾病 < 例'!!6BD(#表现

为单纯性血尿 F 例'!C6FD($持续性蛋白尿 = 例

'B6BD($血尿伴蛋白尿 = 例'B6BD(% 血清 ?M8升

高者 B 例'"=6#D($&= 降低者 C 例'"$6FD(#7W乙

酰W氨基葡萄糖苷酶'7Hh(升高者 "= 例'FC6FD(#""

例肾病综合征患儿血浆白蛋白平均 !:6<" \

F6!< MEY$ 尿蛋白为每日 $6!F \$6!$ MEXM%

!6!G病理学检查

"6"6!%免疫病理类型%%单纯 ?M8沉积 "! 例

'F!6BD($?M8]&= ]̀ >H沉积<例'!!6BD($?M8]

&!V沉积=例'B6BD($?M8]̀ >H沉积"例'#6:D($

?M8]&= ]?Mh]?MH]̀ >H沉积 ! 例'"6:D($?M8]

&= 沉积 ! 例'"6:D($?M8]&= ]&!V ]?Mh沉积

! 例'"6:D($?M8]&!V ]̀ >H沉积 ! 例'"6:D(%

"6"6"%?M8荧光强度分布%%荧光强度范围为)

?M8' ]("" 例'F<6CD($?M8' ]](: 例'"F6#D($

?M8' ]]](= 例'B6BD(%

"6"6=%?M8沉积强度与各病理参数半定量积分的

关系%%肾小管间质病变积分 = 组间差异无统计学

意义'

!

"

_!6B$C$<l$6$#(#肾小球病变积分*肾血

管病变积分及肾脏总病变积分 ?M8' ](组与 ?M8

' ]](组相比差异均无统计学意义'分别为 / _

BC6#$ <l$6$## / _#B6#$ <l$6$## / _:=$

<l$6$#(#?M8' ](组与?M8' ]]](组比较差异均

有统计学意义'/ _$6#$ <Z$6$!#/ _$6#$ <Z$6$!#

/ _!$<Z$6$!(#肾小球病变积分 ?M8' ]](组与

?M8' ]]](组比较差异有统计学意义' / _$6$$

<Z$6$!($肾血管病变积分及肾脏总损害积分 ?M8

' ]](组与 ?M8' ]]](组比较差异无统计学意

义'/ _#6$$<l$6$##/ _=6$$<l$6$#(% 见表 !%

"6"6<%组织学改变%%上皮细胞增生*球囊粘连 =

例'B6BD($肾小球硬化者 < 例'!!6BD($系膜细胞

轻度增生 "" 例'F<6CD($系膜细胞和基质轻度增

生 C 例 ' "$6FD($肾小管空泡颗粒变性 "C 例

'C:6<D($间质有不同程度炎性细胞浸润 C 例

'"$6FD($间质纤维化 = 例'B6BD($肾小管萎缩 "

例'#6:D($小动脉增厚 # 例'!<6CD(% 其中 # 例

患儿行电镜检查$主要表现为系膜区增宽$系膜细胞

和基质增生$部分可见系膜区电子致密物沉积$上皮

细胞足突广泛融合%

&:==&
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表 #GI0@ 沉积强度与各病理参数半定量积分的关系

分组 例数
肾小球病变积分

平均秩次

肾血管病变积分

平均秩次

肾小管间质病变积分

平均秩次

肾脏总病理损害积分

平均秩次

?M8' ](组 "" !F6## !<6!B !F6B" !#6CC

?M8' ]](组 : !<6C" "!6$F !F6B= !C6$$

?M8' ]]](组 =

="6B=

2$O

=!6!C

2

"<6#$

=!6FC

2

%%2)与?M8' ](组比较$<Z$6$!#O)与?M8' ]](组比较$ <Z$6$!%

"6"6#%病理类型%%微小病变 !" 例'=#6=D($微

小病变伴急性肾小管损伤 = 例'B6BD($轻微病变 F

例'!C6FD($轻微病变伴缺血性损伤 ! 例'"6:D($

系膜增生型 C 例'"$6FD($ 局灶节段硬化型 < 例

'!!6BD($局灶增生型 ! 例'"6:D(%

!6%G疗效及预后

表现为非肾病综合征者经中药及对症治疗后病

情均得到缓解$F例单纯性血尿患儿的镜下血尿都得

到不同程度的减轻甚至消失% 在 "" 例肾病综合征患

儿中$!=例激素敏感$:例激素部分效应或耐药$其中

F例为难治性肾病$加用环磷酰胺后 < 例病情得到缓

解$尿蛋白下降至' ]]( [' ;($" 例加用环孢素H

后病情缓解% =< 例中随访 "# 例$其中 "! 例复发$最

少 !次$最多 =次$暂无肾功能不全者%

%G讨论

?M8肾病是以肾小球系膜区?M8沉积为主的系

膜增殖性肾小球肾炎$肾组织免疫荧光检查发现系

膜区有弥漫性 ?M8沉积$?M8是唯一或最主要的沉

积成分$光镜下可见弥漫性肾小球系膜增生和'或(

系膜基质增多$而肾小球基底膜正常% 国内报道

?M8肾病的发病率为 B6<D [""6:D

!<W#"

$本研究为

"<6!D$提示?M8肾病在儿童原发性肾小球肾病中

占有相当比例$足应引起临床医师重视% 本研究表

现为肾病综合征的患儿占 F<6CD$其中单纯性肾病为

#"6:D$肾炎性肾病 !!6BD$提示 ?M8肾病以肾病综

合征单纯性肾病为主要表现$与国内报道相符!F"

%

国内报道系膜区沉积的免疫复合物与临床症状

有一定联系% ?M8沉积患者多表现为肾病综合征$同

时有?Mh*?MH及&=沉积者多伴有血尿% 本研究中肾

小球病变较轻$肾小管间质病变明显$目前多认为是

循环免疫复合物沉积或原位免疫复合物形成后$免疫

反应通过递质的作用刺激系膜细胞$导致系膜细胞增

生*系膜基质增多等改变!C"

% 肾脏病理改变程度对

?M8肾病的进展和预后影响较大$近年来更多学者开

始关注肾小管*肾间质病变对肾脏病进展所起的作

用!B"

% 因此$ 在?M8肾病的治疗中需重视对肾脏病

理改变的治疗和评估% 可考虑血管紧张素
-

受体拮抗

剂及多靶点治疗延缓肾小管间质病变的进展!:W!$"

%

本研究中患儿肾组织学病理类型多样$可呈

8&@*8&h7*8J0h7和 R̀hR 等型$免疫病理示肾

内免疫球蛋白的类型各不相同$与病理类型无相关

性% 本病是否为独立疾病目前诸多学者意见尚不统

一$是否为 8&@和 R̀hR 的过渡也无定论% @+)(2

等!!!"认为 ==D [!$$D的局灶节段硬化肾小球肾炎

是由?M8肾病恶化而来% 本研究示仅有 ?M8沉积

的病例多表现为轻度系膜增生型$ 可能是局灶节段

硬化的起始阶段$但肯定的结论还有待于对这些患

儿长期随访及重复肾活检% 总之$ 儿童?M8肾病有

其独特的临床病理特征$ 应将其作为一种独立的疾

病$ 以便更好地指导临床诊疗%
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