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ＡＮＣＡ相关性血管炎一例

罗经宏

　　 【摘要】　抗中性粒细胞胞浆抗体 （ＡＮＣＡ）相关性血管炎是一组累及全身多系统的自身免疫性
疾病。此疾病相对少见，病情较复杂，早期症状无特异性，容易误诊和漏诊。该文报道１例ＡＮＣＡ相
关性血管炎患者，以头晕、乏力、纳差等全身症状为主，伴随肾功能进行性衰竭，曾在诊治过程中造

成较大的困扰。虽然最后临床确诊，但患者一般状况已较差，失去早期干预的机会。该例提示应提高

对ＡＮＣＡ相关性血管炎的认识，减少误诊和漏诊。
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　　抗中性粒细胞胞浆抗体 （ＡＮＣＡ）相关性血管
炎是一组累及全身多系统的自身免疫性疾病，分为

显微镜下多血管炎、肉芽肿性多血管炎和嗜酸性肉

芽肿性多血管炎［１２］。ＡＮＣＡ相关性血管炎由于相
对少见，病情较复杂，早期症状无特异性，容易误

诊和漏诊。笔者收治了１例ＡＮＣＡ相关性血管炎患
者，现将诊治经过报道如下。

病例资料

一、病史及体格检查

患者女，８１岁。因头晕、乏力、纳差 １个月
于２０１５年６月１日入院。患者１个月前无明显诱
因出现头晕，呈头部晕沉感，伴有四肢乏力及胃纳

差，休息后好转不明显，曾到当地医院住院治疗１
周。查血常规、尿常规、大便常规、生化、凝血无

明显异常。转氨酶及胆红素正常。Ｘ线胸片、肝胆

脾胰＋泌尿系 Ｂ超未见明显异常。心脏彩色多普
勒超声 （彩超）示左心室舒张功能减退，主动脉

瓣轻度反流。颈部血管彩超示双侧颈动脉硬化伴斑

块形成。头颅ＣＴ示腔隙性脑梗死、脑缺血、脑萎
缩。诊断考虑为脑动脉硬化、腔隙性脑梗死，经当

地医院治疗后好转不明显，为进一步诊治收入我

院。患者起病以来体质量下降约３ｋｇ。入院查体：
血压１４１／８３ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０１３３ｋＰａ），营养
较差，反应稍迟钝，心率９０次／分，律不齐，可闻
及早搏，腹软，剑突下轻压痛，四肢肌力５级。入
院初步诊断为脑梗死后遗症？乏力纳差查因。

二、实验室及辅助检查

入院后完善相关检查。血、尿常规结果见表

１。粪便常规、甲状腺功能无异常。ＣＡ１２５、ＣＡ
１５３、ＣＡ１９９、ＣＡ７２４无异常。超敏 ＣＲＰ１７４５
ｍｇ／Ｌ，ＧＨｂＡ１ｃ７０％。ＰＴ１８８ｓ，ＡＰＴＴ４１１ｓ，纤
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　　表１ ＡＮＣＡ相关性血管炎患者血常规、尿常规、血生化检查结果

　　项　目 入院前 入院第１日 入院第５日 入院第１１日 入院第１６日

血常规

白细胞 （×１０９／Ｌ） ８５ １６０ １５４ １５１ １６２

中性粒细胞 ０７１ ０７８８ ０７９４ ０７６４ ０８０２

血红蛋白 （ｇ／Ｌ） １１５ ９８ ８８ ７８ ６２

尿常规 正常

潜血 （＋），
尿胆原 （＋＋＋），
白细胞２５ｌｅｕ／μｌ

蛋白 （＋），
潜血 （＋）

蛋白 （＋＋），
潜血 （＋）

未查

血白蛋白 （ｇ／Ｌ） ３２３ １６１ １９４ ２１６ １９７

血球蛋白 （ｇ／Ｌ） ４０ ４６ ４６５ ４７８ ４８

血Ｄ二聚体 （ｎｇ／ｍｌ） ３５０ ５９３０ １１３９０ １８７２０ 未查

血ＲＦ（ＩＵ／ｍｌ） ２２７ 未查 ７５７１ 未查 未查

血ＣＲＰ（ｍｇ／Ｌ） ８０ 未查 １５８４２ 未查 未查

血肌酐 （μｍｏｌ／Ｌ） 正常 ８０ １５４ ２２０ ４０１

血钾离子 （ｍｍｏｌ／Ｌ） ３６ ３３３ ３２５ ３０１ ２６７

维蛋白原 ６１ｇ／Ｌ。总胆红素 ２６４μｍｏｌ／Ｌ，直接
胆红素１７８μｍｏｌ／Ｌ，ＡＬＴ４４Ｕ／Ｌ，ＡＳＴ７９Ｕ／Ｌ，
葡萄糖７７ｍｍｏｌ／Ｌ。Ｘ线胸片示双肺小结节可能。
头颅 ＭＲＩ＋ＭＲＡ示右侧小脑半球软化灶，多发脑
缺血，脑萎缩，脑动脉硬化，基底动脉硬化，部分

显示欠清。根据入院后初步的检查结果，不排除肺

部、消化道肿瘤及肝脏疾病的可能，给予进一步完

善甲、乙、丙型肝炎检查无异常。血清铁 ４３
μｍｏｌ／Ｌ，总铁结合力２７３μｍｏｌ／Ｌ，转铁蛋白１４
ｇ／Ｌ，叶酸９０ｎｍｏｌ／Ｌ。胸部 ＋上腹部 ＣＴ平扫 ＋
增强示肺气肿，考虑左肺上叶舌段及右肺下叶纤维

灶可能，双侧胸膜增厚，动脉期肝实质广泛斑点状

强化影，不完全除外肝脏细小静脉阻塞所致，腹主

动脉附壁血栓形成。

三、诊治经过

患者入院后曾反复出现低热，给予护肝、补充

造血原料、抗感染、输白蛋白、加强营养支持、维

持电解质平衡等对症支持治疗，发热、头晕有所好

转，但乏力纳差好转不明显。入院第５日复查血、
尿常规 （见表１）。总胆红素２３８μｍｏｌ／Ｌ，直接胆
红素１３９μｍｏｌ／Ｌ，ＡＬＴ４６Ｕ／Ｌ，ＡＳＴ６９Ｕ／Ｌ。此
时诊断思路调整为注意肝小静脉阻塞可能，不能排

除风湿免疫性疾病及多发性骨髓瘤，进一步完善腹

水Ｂ超定位检查阴性。免疫球蛋白ＩｇＧ２７８４ｇ／Ｌ，
ＥＳＲ１２０ｍｍ／ｈ。ＡＮＡ１谱无异常，尿本周蛋白３次
阴性，β２微球蛋白５６μｇ／ｍｌ，ＡＮＣＡ４项结果未

回。骨髓涂片示增生性贫血骨髓像，浆细胞比例

６５％；骨髓活组织检查示骨髓组织增生较低下，
粒红比例略升高，造血组织中见较多核偏位的较成

熟的浆细胞样细胞，巨核细胞可见。免疫固定电泳

阴性。结合以上检查结果，基本可排除多发性骨髓

瘤。请风湿内科会诊后示注意排除类风湿性关节

炎，注意留意ＡＮＣＡ４项结果回报。进一步完善抗
角蛋白抗体、抗ＣＣＰ抗体阴性。入院第１１日，复
查血常规结果见表１。总胆红素２９１μｍｏｌ／Ｌ，直
接胆红素 １７１μｍｏｌ／Ｌ，转氨酶正常。入院第 １４
日ＡＮＣＡ４项结果回报示抗髓过氧化物酶 （ＭＰＯ）
抗体阳性，抗中性粒细胞胞浆抗体 （核周型）阳

性。再次请风湿内科会诊后示考虑 ＡＮＣＡ相关性
血管炎可能性大，患者肾功能损害进展较快，建议

可应用大剂量激素或丙种球蛋白冲击治疗。与患者

家属交待病情，患者表示拒绝进一步的病理检查，

需考虑是否应用激素。入院第１６日复查血常规结
果见表１。总胆红素及转氨酶正常。凝血结果较前
变化不大。脑钠肽前体＞９０００ｐｇ／ｍｌ；给予输注红
细胞４Ｕ等对症治疗后患者症状无明显好转，精神
状态明显变差，胃纳明显减退，进食及服药后出现

恶心，逐渐出现气促，尿量尚可，建议患者家属进

一步到上级医院诊治。入院第１７日患者家属商量
后放弃进一步治疗，自动出院。后电话跟踪随访示

患者出院后２ｄ死亡。
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讨　　论

ＡＮＣＡ相关性血管炎目前尚无统一诊断标准，
１９９４年美国风湿病学会ＣｈａｐｅｌＨｉｌｌ会议及２００４年
我国中华医学会风湿病学分会显微镜下多血管炎诊

疗指南中分别做出阐述：①中老年患者，尤其男
性；②前驱症状为发热、疲乏、皮疹、关节肌肉疼
痛、腹痛、神经炎、体质量下降等；③肾脏损害可
表现为蛋白尿、血尿和 （或）急进性肾功能不全

等；④伴有肺部或肺肾综合征的临床表现；⑤伴有
关节、眼、耳、心脏、胃肠道等全身各器官受累表

现；⑥ＰＡＮＣＡ阳性；⑦肾、肺活检有助于诊
断［３］。

ＡＮＣＡ相关性血管炎患者在急性期常有明显的
炎症指标异常，如 ＥＳＲ、ＣＲＰ升高；白细胞升高、
贫血；血清免疫球蛋白升高；ＲＦ阳性。本例患者
中，有发热、乏力、纳差及体质量减轻的全身症

状；有肺部 （胸部ＣＴ示左肺上叶舌段及右肺下叶
纤维灶，双侧胸膜增厚，随着疾病的进展，逐渐出

现气促）及肾脏受累的表现 （入院时尿常规无明

显蛋白尿，肌酐正常，逐渐进展为尿常规出现蛋白

尿及血尿加重，肌酐进行性升高至４０１μｍｏｌ／Ｌ）；
伴有白细胞、ＥＳＲ、ＣＲＰ、免疫球蛋白 ＩｇＧ升高，
贫血及类风湿因子阳性等非特异性检查依据，另外

ＡＮＣＡ４项示ＭＰＯ及ＰＡＮＣＡ抗体阳性。综上临床
表现、体征及实验室检查结果，本例患者临床诊断

ＡＮＣＡ相关性血管炎基本明确，亦符合诊断标准中
的①、②、③、⑥ ４项。

病理学证据是血管炎诊断的金标准，但因本例

患者年纪大，病情重，一般情况差，患者家属考虑

后拒绝进一步行肾穿刺活检以明确诊断。随着实验

室方法的进步，ＡＮＣＡ已成为本病诊断和检测病情
活动、预测复发的重要血清学标志。ＰＡＮＣＡ和抗
ＭＰＯ抗体同时阳性对诊断显微镜下多血管炎特异
性可达到９９％，敏感度也很高［４］。对于一些无法

实施肾穿刺活检的基层医院或病情较重无法耐受肾

组织活检的患者，可采用 ＡＮＣＡ联合蛋白酶 ３、
ＭＰＯ检测，其可作为诊断 ＡＮＣＡ相关性血管炎的
一种主要检查方法。ＡＮＣＡ相关性血管炎如能及时
诊断和治疗，多可控制病情进展，甚至可使病情逆

转。及时诊断是改善患者预后的关键。

近年来随着对 ＡＮＣＡ相关性血管炎的研究，
该病的疗效明显提高，但仍属于难治并易复发的疾

病。影响该病预后的因素有 ＡＮＣＡ在血清中的滴
度、高龄患者、肾损害、广泛肺间质纤维化等。老

年患者肾脏受累较中青年患者严重，强化免疫抑制

治疗后，老年患者缓解率低，而且容易继发感染，

特别是肺部感染，其中基础肺部病变 （肺间质纤

维化）是肺部感染的重要危险因素。

本例患者曾在外院查血常规、肝肾功能及凝血

功能均无明显异常；来我院后检查发现白细胞升

高、贫血、严重低蛋白血症、胆红素及转氨酶升

高、ＰＴ延长及Ｄ二聚体明显升高，住院期间反复
出现发热、轻度气促、尿常规出现蛋白尿及血尿、

肌酐进行性升高等表现，经治疗后好转不明显。早

期诊治过程中思路集中在消化道肿瘤、肝小静脉阻

塞及多发性骨髓瘤相鉴别，直到ＡＮＣＡ４项结果回
报之前，我们均未考虑到 ＡＮＣＡ相关性血管炎的
可能性。直到出院前２ｄ才临床诊断ＡＮＣＡ相关性
血管炎，但患者此时精神状态较入院时明显变差，

胃纳明显减退，贫血加重，凝血功能无明显改善，

肾功能进行性衰竭，病情严重。由于患者年龄大，

肾损害进展快，双肺有纤维灶，预期治疗效果差，

与患者家属交代病情后，建议进一步到上级医院诊

治，最后患者家属商量后放弃治疗。
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