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·病例报告·

抗中性粒细胞胞浆抗体相关性小血管炎肾损害

连耀国 陈威王汉民伦立德 刘宏宝

笔者介绍一典型病例的临床病理特点，并结合近年来收

治的另外4例病人进行讨论和文献复习，以期加深对该病的

认识。

1病例情况

5例病人均为西京医院自2000年7月至2004年11月收

治的住院患者，一般临床资料见表1。

典型病历：患者，男，72岁，间断咳嗽1年，加重伴发热2

周，于2004年3月2日入院。有慢支20余年，1年前诊断为

2型糖尿病。体检：体温37。C，桶状胸，两肺呼吸音粗，两肺

底少量湿哕音。实验室检查：Hb 699／L，WBC 10．62X 1091L，

中性78％，尿常规：蛋白(+)，红细胞(一)；痰培养：粪肠球菌

鲍曼不动杆菌。B超：双肾大小正常，双肾实质区回声略增

强，前列腺大，图象改变为前列腺增生伴钙化。胸部x片：两

肺间质增生伴感染。入院后胰岛素控制血糖，血糖控制良

好；先后使用多种抗生素治疗无效，体温在下午5时左右升

高，达38。C；病程中复查尿常规提示尿蛋白(++)；肾功进

行性减退，肌酐达200／mnol／L，血清化验CRP，CIC均较正常值

升高；P-ANCA(+++)，抗PR3一ELISA 10．5 Ru(参考值<20

Ru)，抗MPO-ELISA 79 Ru(参考值<20 Ru)，抗肾小球基底膜

抗体(一)。肾活检：镜下见4个肾小球，其中1个几乎完全硬

化，1个小球有大细胞型新月体形成，其余小球系膜细胞及

基质轻度增生，少数。肾小管萎缩，上皮细胞肿胀，有蛋白管

型。间质轻度水肿伴轻中度纤维化。有大量浆细胞，淋巴细

胞，中性白细胞浸润，小血管壁增厚。免疫荧光：IgG+，C3+

沿毛细血管壁沉积。诊断为ANCA相关性小血管炎，急进性

肾炎；经血浆置换，并用甲泼尼龙冲击3个疗程，间歇期用强

地松1 ms／(kg·d)；同时给予抗感染等对症支持治疗1个月

后，一般情况显著好转，体温恢复正常，ANCA转阴，肌酐，

CRP，CIC均恢复正常。

2肾活检

5名患者人院后均行肾活检，其血管病变及病理，免疫

荧光见表1。

3结果

5名患者经甲泼尼龙冲击治疗，激素和(或)细胞毒药物

维持治疗，2例同时行血浆置换，临床均获得缓解。

表1 5例ANCA相关-陛小血管炎患者临床资料

例号坳。 臻P_妣艺湍(MRuPO) 病理光镜 免疫荧光

注：ANCA(antineutrophil cytoplasmic autoantibodies，抗中性粒细胞胞浆抗体)
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4讨论

原发性系统性小血管炎包括韦格纳肉芽肿(Wegener’s

granulomatosis,WG)、显微镜下多血管炎(microscopic

polyangiifis，Ⅷ)A)和变应性肉芽肿性血管炎(Churg-S订auss综

合征)，病人血清中常检测出抗中性粒细胞胞浆抗体

(ANCA)，称为ANCA相关性小血管炎⋯。ANCA是一类以中

性粒细胞胞浆和单核细胞胞浆成分为靶抗原的自身抗体。

ANCA主要有两种分布形式：一种抗体于胞浆呈均匀分布，被

命名为C-ANCA(cytoplasmic ANCA)；另一种抗体环核分布，称

为P-ANCA(pemuclear ANCA)L2 J。C．ANCA阳性可见于WG

(80％一90％)，御A(20％一40％)，特发性坏死性新月体肾炎

(20％～40％)，Churg—Strauss综合征(35％)；P-ANCA阳性可

见于MPA(50％)，特发性坏死性新月体肾炎(50％)，Chttrg-

Strauss综合征(35％)等。ANCA相关性小血管炎肾损害，90％

的患者表现为肾小球毛细血管局灶节段性纤维素样坏死和

新月体形成。未累及到的肾小球几乎正常或仅有肾小管间

质炎症。免疫荧光显示80％的ANCA相关小m管炎，特别是

WG、MPA在肾小球毛细血管壁无或仅有微量免疫球蛋白和

补体成分沉积【3j。有10％～30％的患者也可有抗肾小球基

底膜抗体相关性肾炎或免疫复合物性肾炎。电镜下ANCA

相关性小血管炎的肾小球肾炎通常无电子致密物沉积。

本组5例病人中，其中4个病理有新月体形成，但并不

是每一例ANCA相关小血管炎均有典型的节段性坏死性肾

小球肾炎病理改变。免疫荧光显示2例IsA一，符合Iga肾

病诊断，可见并非所有的病例都具有仅微量免疫球蛋白和补

体成分沉积这一特点。因此，ANCA相关小血管炎肾损害的

诊断应结合血清学及病理等综合判定。其治疗强调分阶段，

分为诱导缓解、维持缓解以及复发的治疗HJ。诱导治疗常规

采用糖皮质激素和细胞毒药物联合用药的原则；对于重要脏

器受损的重症病人，如新月体肾炎、肾小球或小动脉纤维样

坏死、肺出血等的诱导治疗初期，可应用甲泼尼龙冲击治疗；

合并抗肾小球基底膜抗体、严重肺出血和表现为急性肾衰竭

起病时依赖透析者可采用血浆置换。维持治疗通常在3个

月内将强的松逐渐减量到20 IIlg，然后进一步减量；细胞毒药

物的用法及用量随个体不同而异。复发的治疗建议在病情

出现小的波动时，可以适当增加糖皮质激素和免疫抑制剂的

剂量；而病情出现大的反复时，则需要重新开始诱导缓解治

疗。
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