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病例1，患者女性，24岁，主因“咳嗽、咳痰，痰中带血伴

周身水肿1 w，发热l d”收入院。

l病程情况

1．1病史 患者于入院前1 w无明显诱冈出现咽痒，咳嗽，

痰中带血，出血量不多为鲜红色，无发热，自服清肺消炎丸2

d后好转，1 d后再度咯血，仍为鲜血，每日约10数口，同时发

现双下肢水肿，逐渐发展至颜面水肿。患者自发病以来，饮食

稍少，精神可，大便I～2次／d，体重无明显变化。人院前3 d，

出现胸闷，憋气伴少尿，剧烈咳嗽后，呕吐胃内容物2次，无

腹痛、腹泻，为求进一步诊治收入院。

1．2既往史 1年前过敏性紫癜病史，口服激素及中药2w

余好转，无肝炎、结核等病史，有对青霉素、头孢菌素过敏史。

1．3体格检查体温：38．4℃，脉搏：134次／min，呼吸：21

次／mjn，血压：13l／94mmHg，营养中等，贫血貌，双肺呼吸音

粗，双下肺可闻及湿性哕音，心律齐，心率：134次／min，未闻

及杂音，腹微韧，右下腹轻压痛，双下肢水肿。

1．4辅助检查 胸CT示双肺弥漫渗m性改变；心电图示：

窦性心动过速；B超示甲状腺弥漫性病变及双1肾回声增强(慢

性肾病表现)，腹腔积液。

1．5 实验室检查 血常规：WBC 19．3×109／I．，PLT 253×109／

L，Hb 43∥L；尿常规：尿蛋白(++)，尿潜血：(+++)，RBC 8～

10／Hp。生化：总蛋白49．3∥L，白蛋白24．6∥L，谷丙转氨酶

25．0 U／L，谷草转氨酶28．0 U／L，肌酐1437．1 mmol／L，尿素氮

46．5 mm01／L，尿酸598．3 mmol／L。治疗期间因怀疑血管炎，行

免疫全项检查，部分结果回报如下：IgE 645．O IU／mL；IgA

3l 3．0⋯g／mL；IgM 37．9 mg／mL；IgG 914．0⋯g／mL；C3 63．4 m∥

mLC424．Om∥mL；抗核抗体(antinueIealantibodv，ANA)(一)；

可提取性核抗原(extractable nuclear antigen，ENA)(一)；抗双

链DNA抗体(anti—double strand DNA antibodv，ds—DNA)

(一)；抗链球菌溶血素0(antistrept01ysin 0，AS0)25 IU／mL；

类风湿因子(rheumatoi(1 factor，RF)20 IU／mL；抗中性白细胞

包浆抗体(antineutruphil cytoplasmic antihody，ANCA)(+)，P—

ANCA：(1：32)，髓过氧化物酶(“yel叩emxjdase，MP0)：(+)。

1．6诊疗经过 根据患者临床症状及相关检查结果，初步诊

断为肾功能不全、咯血原因待查、疑似血管炎。给予美罗培南

联合阿奇霉素抗感染治疗，并根据肾功能减量应用，控制人

量。予甲强龙静脉注射进行冲击治疗，同时，给予止血及血液

净化等对症支持处理，并输注红细胞、冰冻血浆各400ml纠

正贫血及凝血障碍，给予白蛋白20 g纠正低蛋白血症，行床

旁肾脏替代治疗 (continuous renal replacement therapy，CR—

RT)4h后，血压有所好转。但患者持续喘憋，大量咯血，另加

卡络磺钠止血，予气管插管接呼吸机辅助通气，但患者不能

耐受，突发心率下降，给予胸外心脏按压，肾上腺素2mg，阿

托品0，5mg肌肉注射，心率无改善且持续F降，由于病情复

杂、进展迅速，出现多器官功能衰竭，最终宣布临床死亡。

病例2，患者女性，60岁，因“间断咳嗽、咳痰6个月，加

重伴发热3 dI，人住我院呼吸科。

2病程情况

2．1现病史 患者人院前6个月间断无明显诱因发作咳嗽、

咳痰，就诊于我院，诊断为“支气管肺炎”，与拜复乐，阿斯美

及顺尔宁等治疗后症状好转。2 w前无明显诱因再次出现上

述症状伴胸痛，予头孢克肟后症状好转。于入院前3 d元职显

诱因上述症状加重伴喘息及发热，体温38．7。C，伴痰中带血，

予地红霉素后，症状缓解不明显，为求进一步诊治收住院。

2．2既往史 既往高血压病史。

2．2体格检查体温38，5 oC，脉搏100次／min，呼吸20次／

min，血压120／70mmHg，神清，半卧位，颈软，无抵抗，右肺可

闻及湿哕音，心率100次／min，节律规整，未闻及杂音。腹软，

无压痛，肝脾肋下未触及，双下肢无浮肿。

2．3辅助检查 胸片示双肺中下野肺纹理粗乱。

2．4 实验室检查 血常规：WBC 13．1×10yL，中性粒细胞

87．7％，Hb 70 g／L，PLl’311×109／L；尿常规：RBC 15～20／HPF，

尿潜血(+++)，200 cells／斗I．，尿蛋白(+++)，3．0 g／l，，WBC(+一)

15 cells／U1；电解质：钾5，0 mmol／I．，钠140．3 mmol／L，氯105．9

mm()1／I。；生化：总蛋白69．6 g／I．，白蛋白33．3 g／L，谷丙转氨酶

20．3 U／I．，碱性磷酸酶83 u／L，总胆红素6．5汕mol／L，肌酐

913“mol／L，尿酸512．4斗mol／L，尿素氮33．3 mmol／L。由于患

者病情迸一步恶化，为完善诊断，申请免疫全项检查，部分结
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果回报如下，IgE 95．8 Iu／mL；IgA 378．0Ⅱ1∥mI。；IgM 77．4 rng／

mL；IgG 1280．0 m∥mL；C3 125．O m∥mL C4 29．6 m∥mL；ANA

(一)；ENA(一)；ds—DNA(一)；ANCA(+)，P—ANCA l：32，MP0

(+)。

2．5诊疗经过根据患者临床症状及相关辅助检查，初步诊

断为支气管炎，高血压3级。由于患者体温38．4℃，主诉憋气

不能平卧，无心悸、胸痛，间断咳嗽，有痰不易咳出，血压150／

80 mmHg，右肺可闯及湿哕音，双肺可闻及少许干呜音，心率

108次／min，律齐，未闻及杂音，双下肢轻度水肿，予甲强龙

40 mg静脉滴注，抗炎冲击治疗3 d。由于患者肾功能异常，予

美罗培南0．5 g静脉滴注，每天一次抗感染治疗，并予析清、

开同等对症治疗。治疗后患者症状元缓解，喘息、咳痰加重，

咳嗽、咯血，动脉血氧饱和度降低，肌酐升至1149斗mol／L，行

透析治疗，症状缓解不明显。血气分析示：PH 7_35，二氧化碳

分压30mmHg，氧分压56mmHg。患者病情危重，出现在肾功

能衰竭及I型呼吸衰竭，予CRRT及激素冲击治疗，但由于

患者病情复杂、进展迅速，出现多器官功能衰竭，最终治疗无

效，宣布临床死亡。

3病例分析

本文中的2例患者均以无明显诱网出现咳嗽、咳痰为首

发症状，由于可引起该症状的疾病较多，无特异性，故早期均

难以确诊。最终经过免疫全项检而确诊为ANCA相关性血管

炎，但2例患者均由于病情复杂，进展迅速，最终出现多器官

功能衰竭而死亡。

3．1主管医师分析病例1，患者青年女性，主因“咳嗽、咳

痰，痰中带血伴周身水肿1 w，发热1 d．，收入院。临床可引起

上述症状的疾病较多，如支气管肺炎、结核、ANCA相关性血

管炎等。根据患者临床症状及相关实验室检查结果，初步诊

断为肾功能不全、咳血原因待查、疑似血管炎。

病例2，患者女性，60岁，因“间断咳嗽、咳痰6个月，加

重伴发热3 d”收入院。最初诊断为支气管肺炎，给予甲强龙、

美洛培南抗炎、抗感染治疗，同时予激素冲击治疗，但患者症

状缓解不明显，病情迸展迅速，最终治疗无效死亡。

3．2检验医师分析近年来，原发性小血管炎的发病率不断

上升，ANCA相关性血管炎是一组原因不明的、以非感染性炎

症和坏死性血管炎为基本病理改变的结缔组织疾病，多伴

ANCA阳性，ANCA是本病特异性的血清学标志物，其阳性率

可高达70％～90％-l J，故血清ANCA检测成为原发性小血管炎

诊断的重要依据。

ANCA相关性血管炎以韦格纳肉芽肿(wegener granuIo—

H1atosis，WG)、变应性肉芽肿性血管炎(chu昭一str虬Iss syn—

dr0Ⅲe，CSS)、显微镜卜多血管炎(microscopic polyarterjtis，

MPA)等病理改变为特征口【。ANCA相关性血管炎属少见的自

身免疫性疾病，国外报道”。其发病率可达l／2000，在自身免

疫性疾病中，其发病率仅次于类风湿性关节炎。本病可累及

全身多个系统，其发病机制主要是由抗中性粒细胞抗体激活

而导致的血管局灶性纤维素样坏死。这种改变可累及动脉、

毛细血管、小动脉、小静脉，尤以肾小球和肺泡毛细血管较易

受累，故肾脏和肺脏是最常累及的器官。ANCA相关性血管炎

是～类病情复杂、演变迅速、病死率高的疾病。本文中的2例

患者均以咳嗽、咳痰为首发症状，且均呈现病情复杂、进展迅

速的特点，最终均出现多器官功能衰竭而导致死亡。进一步

表明该病临床表现复杂、多样、缺乏特异性。同时由于这2例

患者均未在第一时间进行ANCA的相关检查，未能及时提供

血管炎提示性参考意见，延误了最佳的治疗时机，因而教训

深刻。

ANCA相关性血管炎的肺部症状以发热、咳嗽、咯血、胸

闷为主，本身并无明显特异性。x线主要表现为两肺广泛的

点片状或斑片状模糊阴影。肾脏改变是本病的另一大特征，

多数患者出现蛋白尿、血尿、水肿和肾性高血压等，部分患者

可出现肾功能不全。肾脏活检为局灶性节段性纤维素样坏死

和新月体l肾炎。一旦肾脏受累，则进展迅速。本文中的2例患

者早期均出现咳嗽、咳痰、咳血等肺部症状，辅助检查显示肺

部有弥漫渗出性及肺纹理粗乱改变，并出现血尿、蛋白尿、水

肿等肾脏损害表现，但均无特异性，所以，都曾被误诊为多种

肺部及肾脏疾病。

ANCA的检测可以分为间接免疫荧光(indirect im．

muno玎u。resce门ce，IIF)法和酶联免疫吸附法(ELISA)，IIF法

又分为胞浆型(C—ANCA)和核周型(P—ANCA)，C—ANCA的

主要靶抗原为蛋白酶3(proteinase3，PR3)，C—ANCA／抗PR3

抗体与WG病密切相关，而P—ANCA的主要靶抗原为MP0，

P—ANCA／抗MP0抗体则与显微镜下多血管炎和局灶节段性

坏死性肾小球肾炎密切相关H‘5 J。

过敏性紫癜是一种以IgA沉积为主的侵犯皮肤或其他

器官的毛细血管和细小动脉的一种血管炎，其表现为皮肤和

黏膜出现瘀点、瘀斑，并伴有关节酸痛、腹部症状和肾损害的

改变。国内外众多研究怕’7，表明该病部分患者血清中也存在

ANCA，但主要为lgA型P—ANCA。通常采用间接免疫荧光法

检测ANCA，ANCA抗体可以作为判断肾脏是否受累及受累

严重程度的辅助指标，对评价过敏性紫癜患者是否存在早期

肾脏损害具有意义。病例1中的患者1年前得过过敏性紫

癜，没有及时正确的做相关检查及治疗，以至于疾病发展严

重，失去最件治疗时机。

目前国内外对ANCA相关性血管炎尚无标准化治疗方

案。皮质激素联合环磷酰胺是ANCA相关性血管炎的传统治

疗方法，90％以上的ANCA相关性血管炎通过该方案可获得

缓解旧’9I。在确诊后给予甲基强的松龙和环磷酰胺双冲击治

疗，患者的发热、肺部症状及X线表现在1—2

万方数据
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本文研究中．还对血清Fn检测水平与其他常规

肾功能判定指标进行了比较。从相关性来看，Fn与

尿素、肌酐、尿IgG、尿微量白蛋白呈一定程度的负

相关(尸均<0．01)，但相关系数不高，均在0．4左右。

Fn与尿酸、仪，一MG、B2一MG、尿转铁蛋白、尿NAG测

定、尿RBP、24 h尿蛋白相关性较差。从阳性率来

看，Fn不如其他生化指标敏感。仅为48．0％，尿酶系

列测定敏感性可达80％以上，而肌酐、尿素也在

60％左右。因此从疾病早期诊断角度来看，Fn检测

价值不高。然而从疾病的发展变化来看，Fn可能有

一定的提示作用，如表l所示，血清Fn水平随着病

情的发展逐渐降低，在肾衰时其检浸4水平最低。

综上所述，肾病患者血清Fn水平下降，可能与

网状内皮系统调理吞噬及组织修复有关。Fn是评价

肾病进展的一个良好指标，能够对观察患者病情及

指导临床治疗提供帮助。
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w内显著好转或消失，与肺癌、结核等其他病变的结局有明显

差异。

综上所述，我们认为，原发性ANCA相关性小血管炎临

床上并不罕见，但由于其临床症状不典型而多导致误诊，主

要是因为对该病认识不足。该病为多系统损害，ANCA相关性

血管炎的临床表现可有发热、乏力、厌食、关节痛和体重减轻

等全身症状。肺、肾为最常见的受累器官，本文中的2例患者

均有肺、肾的损害发生，此外可伴有不明原因的视力减退、红

眼病、听力下降、中耳炎、耳聋、鼻息肉、鼻窦炎等疾病。最近

有病例报道[101鼻窦炎合并心脏瓣膜损害的血管炎发生，这也

提醒临床医师需要特别注意。部分患者还可出现神经系统受

累．最常见的为外周神经病变．多为供应神经的血管发生血

管炎导致缺血所致。外周神经病变最为常见的是多发性单神

经炎，各个神经受累的时间可不一致。其他常见的临床表现

还有皮疹、紫癜、深浅不一的皮肤溃疡、难治性腹泻等”1。

4小结

由于ANCA相关性血管炎临床表现复杂、多样，缺乏特

异性，对于临床上一些常规治疗效果不佳的病例．I临床医师

应考虑到该病的可能性。及早进行ANCA检测和肾活检等相

关检查，并在确定诊断后大胆采用激素和免疫抑制剂共同冲

击治疗．以最大限度的赢得治疗时间．将有利于患者的早期

诊断和及时治疗，并最大限度的改善预后。
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