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获奖病例分享

ANCA相关性小血管炎肾损害伴肾梗死 1例
310003  浙江大学医学院附属第一医院肾脏病中心  江艳

患者  男，29 岁。因“确诊 ANCA 相关性小血管炎 2

年余，腹痛、腹泻、呕吐 4 d”于 2020 年 3 月 3 日入住浙

江大学医学院附属第一医院感染科。患者 2018 年 5 月因“发

热伴咯血”于余杭区第二人民医院住院发现右肺部结节，

查蛋白酶 3（PR3）阳性（具体数值不详），查血肌酐 65.0 

μmol/L，行肺穿刺示肉芽肿性血管炎，肾穿刺示轻度系膜

增生样肾小球病变，诊断考虑“ANCA 相关性血管炎“，

予全剂量激素加赛可平。因上述方案治疗下仍有反复发热，

于 8 月起更改方案为激素加环磷酰胺（CTX）静脉滴注治

疗。患者规律随诊，于 2019 年 11 月底结束 CTX 静脉滴

注治疗，累积剂量 8.6 g，期间病情稳定，激素逐渐减量为

2 片（每日 1 次），监测病情无活动，尿蛋白阴性，无血尿，

血肌酐 60 μmol/L 左右。12 月起使用激素 2 片（每日 1 次）

加复方环磷酰胺制剂（含 50 mg CTX）口服。因患者出现

恶心等消化道症状，于 2020 年 2 月初停用复方环磷酰胺制

剂，此时 CTX 累计剂量 11.7 g，此后继续口服激素 2 片（每

日 1 次）。在上述方案治疗过程中，患者 2019 年 10 月因

髋部疼痛行 MRI 检查提示：右侧股骨头坏死。遂至浙江大

学医学院附属第二医院就诊，予口服护骨胶囊、钙尔奇 D、

盖三醇补钙治疗。12 月底常规复查肺部 CT 提示左肺新发

结节，浙江省中西医结合医院就诊多次查抗酸杆菌呈阴性，

但仍考虑结核不能除外，建议本院肺部穿刺。2020 年 1 月

复查血肌酐 83 μmol/L，血尿、蛋白尿阴性。本次入院前

4 d 患者无明显诱因下出现腹痛、呕吐、腹泻，呕吐物为宿

食（3~4 次 /d），腹泻为黄色水样便（3~4 次 /d），量不

多，夜间为主。伴咳嗽、咳痰（白色黏痰）、咽痛，无咯血，

无明显胸闷气急，无心悸等不适。1 d 前出现发热，体温最

高达 38.2 ℃，伴浑身关节痛，至本院急诊就诊，查血常规

示白细胞计数 12.9×109/L，中性粒细胞计数 10.6×109/L，血红

蛋白 108 g/L；查凝血功能示：凝血酶原时间 13.2 s，活化

部分凝血活酶时间 28.6 s，D- 二聚体 11 165μg/L ；查生

化示：肌酐 502 μmol/L，尿素 17.55 mmol/L，超敏 C 反

应蛋白 262 mg/L；查尿常规示：红细胞 +++/HP，蛋白质 

++(1.0) g/L。肺部 HRCT 检查示：双肺多发炎症，右上肺

尖段支气管扩张合并感染。全腹 CT 平扫检查示：肝脾肿大，

脂肪肝，肝右前叶胆管结石。右肾饱满，肾周筋膜渗出（右

肾中部后份见楔形稍低密度影，边界模糊，范围约为 2.6 

cm×3.2 cm）。急诊拟“腹痛待查”收住入院。入院查

体：体温 37.4 ℃，脉搏 86 次 /min，呼吸 18 次 /min，血

压 129/80 mmHg，神清，精神软，面部及背部、前胸多发

散红色斑片状皮疹，皮肤巩膜无黄染，全身浅表淋巴结未

及肿大，心音有力，律齐，各瓣膜未及病理性杂音，双肺

呼吸音粗，未闻及干湿性啰音，全腹平软，无压痛、反跳

痛及肌紧张，移动性浊音阴性，肝脾肋下未及，肾区无叩

痛，双下肢无浮肿，巴氏征阴性，柯氏征阴性。入院后进

一步完善辅助检查，尿常规检查示：蛋白质 ++（1.0）g/L，

红细胞 56 个 /μl。24 h 尿蛋白定量 1.73 g。免疫学指标：

C-ANCA 阳性，PR3 164.54 RU/ml，抗核抗体系列全阴性，

抗 GBM 抗体阴性，免疫球蛋白和补体系列正常范围内。血

沉 115 mm/h。泌尿系超声检查示：双肾形态、大小、位置

正常范围，包膜完整；肾实质回声增强，皮髓质境界清楚。

双肾动静脉 CT 血管造影示：双肾多发低密度灶，相应供

血小动脉分支纤细部分中断，结合病史提示“小血管炎伴

肾梗死”。患者入院后感染科即予甲强龙 40 mg/d 静脉滴

注免疫调节，辅以补钙护胃对症处理，每 12 h 舒普深 2 g

静脉滴注抗炎治疗。因患者血肌酐升高伴有高钾血症，于 3

月 5 日行右颈内静脉临时血透导管置入后开始血透治疗。

经会诊考虑“肉芽肿性多血管炎，急性肾损害”后转入我

科进一步治疗。因考虑患者存在小血管炎肾损害伴肾梗死，

肾穿刺后出血、栓塞风险均较大，本次住院期间未行肾穿

刺治疗。予患者甲强龙 160 mg/d 冲击治疗 3 d，后序贯甲

强龙 80 mg/d 治疗。3 月 12 日予美罗华 600 mg 治疗。患
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者肾功能逐渐恢复，肌酐降低至 270μmol/L，予以拔除临

时透析导管出院。出院带药为强的松 40 mg/d，辅以补钙、

护胃、预防卡氏肺孢子虫感染及真菌、病毒感染治疗。3 月

27日再次入院予美罗华600 mg治疗。后续该患者门诊随诊，

激素快速减量至停用，赛可平 2 片 / 次、2 次 /d 免疫抑制

治疗。8 月 3 日末次复查血肌酐 138 μmol/L，PR3 降至正

常范围内。

讨论  患者为年轻男性，2 年前肺部 CT 检查提示肺部

结节，结节穿刺提示肉芽肿性炎症，同时伴有 PR3 阳性，

诊断“肉芽肿性多血管炎”明确。患者既往小血管炎以肾

外活动为主，肾功能正常，尿常规检查无明显血尿、蛋白尿。

予以激素加 CTX 治疗血管炎活动好转。1 月前停 CTX，予

小剂量激素维持，监测 CRP、血沉较前升高。本次入院以

胃肠道症状首发，血肌酐短期内升高，尿检蛋白 +，红细

胞少量，但 PR3、CRP、血沉升高明显，肾动脉 CTA 提示

双肾多发低密度灶，相应供血小动脉分支纤细部分中断，

结合病史诊断考虑小血管炎活动伴肾梗死。因患者同时存

在激素所致股骨头坏死，治疗上采用激素 160 mg 冲击治疗

3 d 后改口服强的松、静脉滴注美罗华 600 mg 治疗 2 次后

激素快速减量至停药，赛可平 2 片 / 次、2 次 /d 治疗。目

前肾功能恢复良好。

根据患者既往病史和临床表现，参照 2017 欧洲抗风湿

病联盟（EULAR）联合美国风湿病学会（ACR）发布的肉

芽肿性多血管炎分类标准，患者诊断明确。肉芽肿性多血

管炎是多系统、全身性的自身免疫性疾病，病变主要累及

小动脉、小静脉及毛细血管，偶尔累及大动脉，病理以血

管周围区域的肉芽肿性炎症为特征。其典型临床表现为上

呼吸道、下呼吸道和肾脏的受累，鼻咽、肺和肾脏是最常

见的受损器官。累及肺部时，多表现为咳嗽咳痰、咯血或

痰中带血，可从无症状性结节到肺浸润、暴发性肺泡出血。

肉芽肿性多血管炎累及肾脏时，可表现为蛋白尿、血尿和

肾功能不全。肾脏病理典型表现为寡免疫复合物局灶节段

坏死型肾小球肾炎或新月体肾炎。脏器梗死，特别是肾梗死，

为肉芽肿性多血管炎的少见临床表现。

活动性 ANCA 相关性小血管炎患者被证实存在着凝

血和纤溶系统的异常，最直接的证据为由于高凝状态造成

的静脉栓塞事件增加。在动脉系统方面，尽管对于活动性

ANCA 相关性小血管炎患者存在心血管事件易感性已有很

多的报道，但外周动脉和腹部动脉血栓形成的报道较少。

在针对肉芽肿性多血管炎患者的 2 项尸体解剖研究中，发

现大部分的患者都存在着脾脏受累，表现为脾肿大、出血、

包膜粘连和脏器梗死。其中一项研究的 6 例患者中有 2 例

尸检发现肾梗死。脾脏的远端小动脉为缺乏侧支循环的终

末血管，因此脾脏容易因为这些血管的闭塞而发生梗死。

但大部分的脾梗死为无症状的，ANCA 相关性小血管炎患

者临床症状明显的脾梗死极为少见，只有少数病例报道，

主要表现为左腹部的疼痛。本例患者胃肠道症状明显，表

现为腹痛、恶心、呕吐、腹泻，最终增强 CT 检查证实为

肾多发梗死。查阅相关文献，只有 3 例 ANCA 相关性小血

管炎伴肾梗死的报道。其中 1 例表现为腹部和背部的疼痛，

被误诊为尿路感染，而延误了 ANCA 相关性小血管炎的治

疗。另 2 例均无明显临床症状，是偶然间被发现。由于脏

器梗死很多是无症状的，因此不能被常规的超声筛查等检

测手段所发现，而 ANCA 相关性小血管炎患者往往存在急

性肾损伤，局限了增强 CT 在该类患者中的应用。因此，

在临床中，ANCA 相关性小血管炎患者动脉血栓形成的发

病率是被低估的。

ANCA 相关性小血管炎患者脏器梗死发生的机制被认

为可能是与坏死性中小血管炎症、内皮功能障碍及原位血

栓形成相关，从而最终导致脏器梗死。基于这个假设机制，

改善患者促凝血环境的有效治疗方案为用合适的免疫抑制

剂治疗潜在的血管炎症。由于免疫抑制剂起效需要一定的

时间，因此在过渡期可以采取全身抗凝来降低进一步的、

潜在的血管梗死。针对这个患者，住院期间抗凝治疗的同

时采用激素加美罗华的方案进行诱导缓解。考虑到该患者

存在着股骨头坏死，因此采用激素冲击治疗 3 d，后续激素

快速减量。对伴有明显腹部、背部疼痛的血管炎患者，需

警惕脏器梗死的可能性。本例患者经过激素、美罗华、赛

可平治疗后预后良好。患者目前恢复良好，病情稳定。

（本文由肾脏内科医师分会推荐）


