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·临床经验·

儿童薄基底膜肾病３３例临床与病理分析
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　　儿童薄基底膜肾病（ｔｈｉｎｂａｓｅｍｅｎｔｍｅｍｂｒａｎｅ
ｎｅｐｈｒｏｐａｔｈｙ，ＴＢＭＮ）在临床上易误诊为无症状性血
尿、隐匿性肾炎、急性肾炎、ＩｇＡ肾病（ＩｇＡＮ）、左肾静
脉压迫综合征等，现将我院收治的３３例ＴＢＭＮ的临
床与病理表现进行分析，报告如下。

１　资料与方法

１．１　一般资料
３３例均为住院ＴＢＭＮ患儿，男２０例，女１３例，

男女比为１．５４∶１；平均年龄８．４岁（２～１５岁）。病
程（指发现血尿及水肿时间）平均９．６个月（６ｄ～８４
月）。

１．２　实验室检查
包括尿常规、尿红细胞形态、尿蛋白定量、血尿

素氮（ＢＵＮ）、血肌酐（Ｓｃｒ）、尿酸（ＵＡ）、肌酐清除率
（Ｃｃｒ）、血脂、血浆蛋白、血和尿β２Ｍ、乙肝六项、丙肝
抗体、血Ｉｇ、Ｃ３、Ｃ４、ＣＨ５０、尿四项（尿微量白蛋白、转
铁蛋白、视黄醇结合蛋白、ＮＡＧ酶）、尿酸化功能、抗
核抗体（ＡＮＡ）、ＥＮＡ抗体、抗ｄｓＤＮＡ抗体、同位素肾
图、Ｂ超等。
１．３　肾病理检查

光镜（ＨＥ、ＰＡＳ、ＰＡＳＭ、Ｍａｓｓｏｎ染色）、免疫荧光
镜（ＩｇＧ、ＩｇＡ、ＩｇＭ、Ｃ３、Ｃ４、Ｃ１ｑ、ＦＲＡ、ＨＢｓＡｇ）、电镜。
１．４　临床诊断

隐匿性肾炎２０例、无症状性血尿５例、肾小球
性血尿２例、急性肾炎３例、肾病综合征３例。排除
了紫癜性肾炎、狼疮性肾炎、ＩｇＡＮ、乙肝相关性肾炎
及Ａｌｐｏｒｔ综合征。

１．５　统计学分析
采用ＳＰＳＳ１３．０统计软件进行统计学处理，率

的比较采用 χ２检验，Ｐ＜０．０５为差异有统计学
意义。

２　结果

２．１　发现尿检异常起因
感冒发热６例，水痘预防接种发热１例，尿频和

尿急６例，肉眼血尿 ５例，眼睑轻度水肿和尿少 ４
例，皮疹３例，腹痛１例，豆奶中毒１例，肾病综合征
（ＮＳ）３例。另有３例为体检时发现血尿。
２．２　临床表现与肾脏病理关系
２．２．１　临床表现与光镜肾脏病理的关系　红细胞
尿 ３２例（９７％），其中持续镜下红细胞尿 ２２例
（６７％），发作性肉眼血尿５例（１５％），红细胞尿伴
蛋白尿２例（６％），ＮＳ伴红细胞尿３例（９％）；单纯
性肾病１例（３％）。光镜下可见系膜细胞和系膜增
生（８２％），肾小管上皮细胞颗粒变性（７９％）。肾小
管灶状萎缩及间质灶状纤维化较少见，分别占６％、
９％，差异无统计学意义（Ｐ＞０．０５）。见表１。
２．２．２　临床表现与免疫荧光关系　１４例（４２％）
ＩｇＭ，４例（１２％）ＩｇＡ在系膜区沉积的强度为（±）或
（＋），２例（６％）Ｃ３，１例（３％）Ｃ４，１例（３％）Ｃ１ｑ，４
例（１２％）ＦＲＡ在系膜区沉积分布无规律性，见表２。
２．２．３　临床表现与电镜关系　３３例均为肾小球毛
细血管基底膜（ＧＢＭ）弥漫性菲薄，相当于正常同龄
人的 １／２～１／３，伴上皮细胞融合、足突节段融合，仅
１例有电子致密物沉积，２例肾小管上皮细胞空泡变
性，４例系膜细胞和系膜基质增生。见表３。

·２５２·
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表１　临床表现与光镜肾脏病理改变

临床表现 例数 肾脏病理 ｎ（％）

持续镜下红细胞尿 ２２ 　　　　局灶肾小球硬化 １（４）
　　　　肾小球囊壁增厚伴纤维化 １（４）
　　　　系膜细胞和基质轻度增生 １９（８６）
　　　　内皮细胞节段增生 ２（９）
　　　　肾小管上皮细胞颗粒变性 １９（８６）
　　　　肾小管上皮细胞颗粒变性伴脱落 ３（１４）
　　　　肾小管内蛋白管型 １（４）
　　　　肾小管内细胞管型 １（４）
　　　　肾小管灶状萎缩 ２（９）
　　　　肾间质单核，淋巴细胞浸润 １（４）
　　　　肾间质灶状纤维化 ３（１４）
　　　　小动脉壁增厚 １（４）

发作性肉眼血尿 ５ 　　　　系膜细胞和基质轻度增生 ２（４０）
　　　　肾小管上皮细胞颗粒变性 ２（４０）

红细胞尿伴蛋白尿 ２ 　　　　系膜细胞和基质轻度增生 ２（１００）
　　　　肾小管上皮细胞颗粒变性 ２（１００）
　　　　肾小管上皮细胞颗粒变性伴脱落 １（５０）
　　　　内皮细胞节段增生 １（５０）
　　　　肾小动脉壁增厚 １（５０）

ＮＳ伴红细胞尿 ３ 　　　　系膜细胞和基质轻度增生 ３（１００）
　　　　肾小管上皮细胞颗粒变性 ３（１００）

单纯性肾病 １ 　　　　系膜细胞和基质轻度增生 １（１００）

表２　临床表现与免疫荧光　［例（％）］

临床表现 例数
ＩｇＡ

（±） （＋）
ＩｇＭ

（±） （＋）
Ｃ３ Ｃ４ Ｃ１ｑ ＦＲＡ

持续镜下红细胞尿 ２２ １（４） ２（９） ４（１８） ５（２２） ０ ０ ０ ２（９）
肉眼血尿 ５ １（２０） ０ ０ ２（４０） ０ ０ ０ １（２０）
红细胞尿伴蛋白尿 ２ ０ ０ １（５０） １（５０） １（５０） １（５０） １（５０） １（５０）
ＮＳ伴红细胞尿 ３ ０ ０ １（３３） ０ １（３３） ０ ０ ０
单纯性肾病 １ ０ ０ ０ ０ ０ ０ ０ ０

合计 ３３ ２（６） ２（６） ６（１８） ８（２４） ２（６） １（３） １（３） ４（１２）

表３　临床表现与电镜检查　［例（％）］

临床表现 例数
ＧＢＭ弥漫性
菲薄

上皮细胞足突融合

融合 节段 偶见

系膜细胞和

基质增生

电子致密物

沉积

肾小管上皮细胞

空泡变性

持续镜下红细胞尿 ２２ ２２（１００） ２（９） １０（４５） ２（９） ３（１４） ０ ２（９）
肉眼血尿 ５ ５（１００） ０ ２（４０） ０ ０ ０ ０
红细胞尿伴蛋白尿 ２ ２（１００） ０ １（５０） ０ ０ ０ ０
ＮＳ伴红细胞尿 ３ ３（１００） ０ １（３３） ０ １（３３） １（３３） ０
单纯性肾病 １ １（１００） ０ １（１００） ０ ０ ０ ０
合计 ３３ ３３（１００） ２（６） １５（４５） ２（６） ４（１２） １（３） ２（６）

３　讨论

ＴＢＭＮ又称良性家族性发作性血尿，表现为反
复的肉眼血尿或镜下红细胞尿，或轻微蛋白尿。

ＴＢＭＮ也可伴发大量蛋白尿或肾病综合征。具有家
族遗传特点。光镜和免疫荧光镜无特殊发现。透射

电镜检查是诊断的唯一确诊方法。电镜下正常儿童

ＧＢＭ厚度：新生儿１５０ｎｍ，１岁为１９４ｎｍ，１１岁为
２９７ｎｍ［１］。ＴＢＭＮ患儿则表现为ＧＢＭ弥漫性菲薄，
与同龄人相比，仅为其１／２～１／３，偶见薄基底膜断
裂、红细胞逸出。内皮细胞和上皮细胞无明显病变，

无电子致密物沉积［２］。本研究３３例均为ＧＢＭ弥漫
性菲薄，相当于正常同龄人的１／２～１／３，符合ＴＢＭＮ
诊断标准。

本研究病例系膜细胞和系膜增生占８２％，肾小
·３５２·
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管上皮细胞颗粒变性占 ７９％，肾小管灶状萎缩占
６％，肾间质灶状纤维化占９％，肾间质灶状单核细
胞和淋巴细胞浸润占 ３％。免疫荧光示部分病例
ＩｇＭ（４２％）、ＩｇＡ（１２％）在系膜区沉积，强度较弱，电
镜无电子致密物沉积，故可排除免疫介导的系膜增

生性肾炎及 ＩｇＡＮ。本组病例如仅从光镜和免疫荧
光镜所见，可以诊断为系膜增生性肾小球病变，轻度

系膜增生性肾炎，轻微肾小球病变。电镜结果只有

１例有电子致密物沉积。ＴＢＭＮ的基础病变为 ＧＢＭ
弥漫性菲薄，ＧＢＭ变薄时易罹患其他肾脏疾病［３］，

本研究有４例伴发 ＮＳ。１例为 ＮＳ伴红细胞尿，光
镜为系膜区轻度增宽，免疫荧光阴性，电镜为系膜细

胞和基质节段增生，伴低密度电子致密物沉积，

ＧＢＭ弥漫性菲薄，上皮细胞足突偶见触合，诊断为
ＴＢＭＮ伴发系膜增生性肾炎。１例 ＮＳ用泼尼松治
疗在撤减过程中出现“反跳”疑 ＴＢＭＮ行肾穿刺，光
镜为系膜细胞和基质轻度增生，免疫荧光镜阴性，电

镜为ＧＢＭ弥漫性菲薄，上皮细胞足突节段融合。１
例ＮＳ（单纯性肾病），光镜为轻度系膜增生性球病
变，免疫荧光镜阴性，电镜为ＧＢＭ弥漫性菲薄，约为
同龄人的 １／２，上皮细胞足突节段性融合。１例
ＴＢＭＮ表现为多形性红细胞尿，光镜为系膜细胞和
基质轻度增生，免疫荧光示ＩｇＭ（±），Ｃ３＋在系膜区
和毛细血管袢沉积，电镜为 ＧＢＭ弥漫性菲薄，约为
正常同龄人的１／２，上皮细胞足突节段融合。出院
后出现ＮＳ，用泼尼松治疗病情迅速缓解，尿常规阴
性。ＴＢＭＮ伴发 ＮＳ，如不作电镜检查临床难以诊
断，伴红细胞尿时易诊断为肾炎性肾病，呈单纯性肾

病者易将ＴＢＭＮ漏诊。
以红细胞尿表现的 ＩｇＡＮ在临床上难以与

ＴＢＭＮ鉴别，ＩｇＡＮ特征性病理改变为免疫荧光下示
高强度ＩｇＡ或ＩｇＡ为主的免疫球蛋白在系膜区团块
状沉积。电镜为高密度电子致密物在系膜区沉积。

ＩｇＡＮ可合并 ＧＢＭ弥漫性变薄需作电镜检查鉴别。
１９９１年Ｍｏｎｇａ等［４］首次报道了 ＩｇＡＮ合并 ＧＢＭ弥
漫性变薄；马序竹等［５］报道 ＩｇＡＮ伴 ＧＢＭ弥漫性变
薄的患者占１２．８％，因此，对ＩｇＡＮ的血尿持续不消
者应作电镜检查以排除合并 ＴＢＭＮ者，本研究病例
无伴发ＩｇＡＮ者。

单纯性红细胞尿表现的非ＩｇＡ系膜增生性肾炎
与ＴＢＭＮ难鉴别，前者光镜下有系膜细胞和系膜基
质增生，免疫荧光有Ｉｇ沉积，电镜下在系膜区有电子
致密物沉积，后者免疫荧光多为阴性，或ＩｇＭ（＋）沉
积，电镜下ＴＢＭＮ弥漫性菲薄可助鉴别。本研究有１
例电镜发现电子致密物沉积伴发系膜增生性肾炎。

本病还需与Ａｌｐｏｒｔ综合征相鉴别。Ａｌｐｏｒｔ综合
征常表现为血尿伴蛋白尿，病情呈进行性发展，预后

差，对肾上腺糖皮质激素等治疗疗效差，有眼部病

变，感音神经性耳聋，电镜下 ＧＢＭ不规则变薄，增
厚，断裂分层。朱春华等［６］报告１０例年龄２岁２月
至６岁７月的 Ａｌｐｏｒｔ综合征。肾脏病理：所有病例
可见肾脏小球足细胞肿胀肥大，５０％出现胎儿型肾
小球，２％肾间质泡沫细胞形成。电镜下只有 １例
ＧＢＭ断裂分层。通过ＩＶ型胶原 а链免疫荧光检测
确诊为Ａｌｐｏｒｔ综合征，呈 ＮＳ者激素治疗无效。本
组病例年龄２～６岁者１１例，肾脏病理未见胎儿型
肾小球，所有病例未见泡沫细胞，未见足细胞肿胀肥

大，ＮＳ对激素治疗敏感，虽未进行ＩＶ型胶原а链检
测，从临床病理所见不支持Ａｌｐｏｒｔ综合征。

本病无特殊治疗，表现为单纯性血尿的 ＴＢＭＮ，
不伴肾小球、肾小管和肾间质改变者，多呈良性经

过，可定期观察尿常规、血压、肾功能，对血尿明显

者，进行适当治疗，有助于减轻血尿和心理负担。４
例伴发 ＮＳ选用糖皮质激素治疗，病情迅速缓解。
有２例仍持续镜下红细胞尿。

Ｖｏｓｋａｒｉｄｅｓ等［７］对ＴＢＭＮ３０年随访观察，８２例
中有３１例（３７．８％）发展为慢性肾功能衰竭，其中
１６例（１９．５％）发展成终末期肾病，说明ＴＢＭＮ并非
预后都良好，因此，对ＴＢＭＮ预后应引起重视。
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