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要"目的
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探讨抗肾小球基底膜"
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#病的临床和病理特点$方法
#

对该院近
8

年来确诊的
%%

例抗

a@]

病患者进行回顾性分析$结果
#

"

)

#患者平均年龄"

98d%)

#岁!其中
)%

例为男性%"

%

#

)9

例患者同时进行

了血清抗中性粒细胞胞浆抗体"

!B(!

#的检测!其中
%

例为抗
a@]

抗体和
!B(!

双阳性%"

8

#

:

例患者有完整

的临床和病理资料!其中
:

例患者均有贫血及血肌酐的升高!

K

&

:

例患者有血尿和蛋白尿%"

2

#

2

例患者行肾活

检!

8

&

2

例为新月体肾炎$免疫荧光呈典型的
'

<

a

'

(8

沿肾小球毛细血管壁线性沉积或颗粒样分布%"

*

#经免疫

抑制治疗后!

)

例患者病情得到完全缓解!

%

例患者肾功能明显改善!脱离透析!

%

例患者肾功能部分缓解!仍需

进行透析治疗!

%

例因并发终末期肾病仍需进行透析治疗!

)

例患者因合并肺出血而死亡$结论
#

抗
a@]

病多

发于老年人!免疫抑制疗法对其有较好的治疗效果!早诊断'早治疗可明显改善患者预后$

关键词"抗肾小球基底膜抗体%
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抗肾小球基底膜$

a@]

%病是一种由循环中的抗

a@]

抗体在脏器沉积而引起的一组自身免疫性疾

病(主要累及肾脏和肺脏(其发病机制尚未完全清楚'

抗
a@]

病是引起急进性肾小球肾炎$

G#aB

%的主要

原因(当合并肺出血时(被称为
aNNX

V

0./U1P

综合

征)

)

*

'在所有类型的抗体诱导的肾小球肾炎中(抗

a@]

病占
)b

%

*b

(其对肾脏的损害主要表现为肾

小球纤维素样的坏死及新月体的形成'在抗
a@]

病

#
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患者中(约
%+b

%

8+b

患者同时伴有抗中性粒细胞

胞浆抗体$

!B(!

%阳性)

%

*

'本文对近三年本院确诊

的
%%

例抗
a@]

病患者进行回顾性研究(分析了抗

a@]

病的临床及病理特征(并对临床治疗结果进行

探讨(以提高对抗
a@]

病的认识'

?

#

资料与方法

?I?

#

一般资料
#

收集
%+)2

年
2

月至
%+)K

年
9

月本

院确诊的
%%

例抗
a@]

病患者临床资料进行回顾性

分析'抗
a@]

病确诊标准为血清抗
a@]

抗体阳性

和"或肾脏病理免疫荧光显示
'

<

a

沿肾小球毛细血管

壁呈线状沉积)

8

*

'其中男性
)%

例(女性
)+

例&年龄

%+

%

:8

岁(平均$

98d%)

%岁'

)9

例患者年龄在
9+

岁

以上$

K8b

%(男女比例为
)I8c)

&

2

例患者年龄在
%+

%

8+

岁(其中
8

例为女性'该研究通过医院伦理委员

会批准且所有患者均签署知情同意书'

?I@

#

方法

?I@I?

#

抗
a@]

抗体及
!B(!

检测
#

所有患者均进

行血清抗
a@]

抗体的检测(其中
)9

例患者同时进行

了
!B(!

的检测'抗
a@]

抗体采用
D6';!

法进行

检测$德国
DU1N-55UM

(

6iWPQ=

公司%(

!B(!

采用间

接免疫荧光法$

''?

%进行检测$德国
DU1N-55UM

(

6iWPQ=

公司%(抗髓过氧化物酶$

]#H

%抗体和抗蛋白

酶$

#G8

%抗体均采用
D6';!

法$德国
DU1N-55UM

(

6iWPQ=

公司%进行检测'所用方法均按照说明书进

行'

?I@I@

#

肾脏病理检查
#

2

例患者进行肾活检组织病

理学检查(所有肾活检组织标本均进行光镜+免疫荧

光以及电镜的检查'

?IA

#

统计学处理
#

采用
;#;;)KI+

统计软件进行处

理(正态分布计量资料用
IdD

表示(偏态分布的计量

资料以均值$范围%表示'

@

#

结
##

果

@I?

#

血清
!B(!

检测
#

%%

例患者中(

)9

例同时进

行了血清
!B(!

检测(其中
%

"

)9

例呈现
!B(!

阳

性(并且抗
]#H

抗体和抗
#G8

抗体均呈现阳性(其

中
)

例为男性(

)

例为女性(见表
)

'

表
)

##

%%

例抗
a@]

病患者血清
!M/-$a@]

和

###

!B(!

检测结果

性别
! !M/-$a@]

$

GA

"

56

%

!B(!

阳性$

!

%

男
)% 2:I+

$

%2I9

%

%%KI:

%

)

女
)+ K)I9

$

%)I8

%

%8%I)

%

)

@I@

#

临床表现
#

在
%%

例抗
a@]

病的患者中(

:

例

有完整的临床资料'

::b

$

K

"

:

%患者为单纯的抗

a@]

病(

)

例合并肺出血(为
aNNX

V

0./U1P

综合征患

者'

:

例患者中(常见的主要症状为发热$

!3*

%(乏力

或虚弱$

!38

%&此外(所有的患者均有不同程度的贫

血)

CW

$

::d)*

%

<

"

6

*'

::b

$

K

"

:

%患者出现不同程

度的血尿和蛋白尿(

98b

$

*

"

:

%患者出现少尿或无尿

的症状'

:

例患者在入院时均出现血肌酐升高)$

9+:

d882

%

&

5NR

"

6

*(见表
%

'

表
%

##

入院时的临床表现 #

!3:

$

临床表现 例数$

!

% 比例$

b

%

发热
* 98

乏力
8 8:

贫血
: )++

咯血
) )%

少尿或无尿
* 98

血尿
K ::

蛋白尿
K ::

血肌酐升高
: )++

@IA

#

肾脏病理检查
#

2

例患者同时进行了肾活检(

8

例患者有新月体形成(

)

例未发现新月体形成(可能与

肾小球数量减少有关'光镜下观察(

2

例患者中均有

多灶性炎性细胞浸润(肾间质纤维化以及小动脉肥

厚&免疫荧光显示(

%

例患者
'

<

a

+

(8

沿肾小球毛细血

管壁呈线性沉积(其余
%

例患者
'

<

a

+

(8

沿肾小球毛

细血管壁呈颗粒样分布(此外(有
)

例患者同时具有

'

<

!

沉积&电镜观察发现(

%

例患者肾小球基底膜具有

电子致密物沉积(

2

例患者均有上皮细胞足突融合的

现象(见表
8

'

表
8

##

抗
a@]

病患者的肾脏病理#

!32

$

患者编号 肾小球数 新月体数量及分类 免疫荧光检查

) %K %K

个新月体包含
)4

个细胞性和
:

个纤维细胞性
'

<

a

$

8j

%(

(8

$

%j

%线性沉积

% )) *

个新月体包含
)

个细胞性和
2

个纤维细胞性
'

<

a

$

)j

%(

(8

$

)j

%线性沉积

8 8 + '

<

a

$

8j

%(

(8

$

8j

%(

()

T

$

)j

%(

'

<

a2

$

%j

%颗粒样沉积

2 )4 )4

个新月体包含
4

个细胞性和
)

个纤维细胞性
'

<

a

$

8j

%(

(8

$

%j

%(

()

T

$

)j

%(

'

<

a2

$

%j

%(

'

<

a)

$

8j

%(

'

<

!

$

%j

%颗粒样沉积
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#

治疗
#

在
:

例有完整临床资料的患者中(

*

例患

者进行了血浆置换以及皮质类固醇激素和环磷酰胺

的联合治疗(同时有
2

例进行了血液透析&其它
8

例

患者因合并肾功能衰竭进行了血液透析以及皮质类

#

8+:)

#
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期
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固醇激素和环磷酰胺的联合治疗'经至少
9

个月的

随访(在
*

例接受血浆置换的患者中(

)

例患者肾功能

达到正常(得到完全缓解(已检测不出抗
a@]

抗体&

)

例患者肾功能得到明显改善(脱离透析&

%

例患者肾功

能达到部分缓解(但仍需要进行透析治疗&

)

例患者因

合并肺出血而死亡'在
8

例接受血液透析联合皮质

类固醇激素和环磷酰胺的患者中(

%

例因并发终末期

肾病仍需进行透析治疗(另
)

例患者肾功能得到明显

改善(脱离透析'

A

#

讨
##

论

##

抗
a@]

病是一种在所有种族中均有发生的自身

免疫性疾病(有报道称其发病率为每年每百万人口中

有
)

%

%

例)

2

*

(而中国人群中抗
a@]

病也并不少

见)

*

*

'本研究中(近
8

年
%%

例抗
a@]

病在本院被诊

断'

)9

"

%%

$

K8b

%例患者年龄超过
9+

岁(男女比例为

)I8c)

&另一发病高峰为
%+

%

8+

岁$

!32

%(其中
8

例

为女性'而在国外报道中(

%+

%

8+

岁的患者主要为男

性)

9

*

(这可能与本研究病例数较少有关'

抗
a@]

病患者中(

!B(!

发生率约为
%+b

%

8+b

(且大部分患者为抗
]#H

相关的
V

$!B(!

)

K

*

'

抗
a@]

抗体及
!B(!

双阳性患者比单独抗
a@]

病患者年龄大)

:$4

*

'不同文献对抗
a@]

抗体及
!B$

(!

双阳性患者预后结果报道有一定的差异'有研究

表明(抗
a@]

抗体及
!B(!

双阳性的患者与单独的

抗
a@]

病患者相比(患者生存率较高或无明显的差

异)

)+$))

*

(而有些结果表明双阳性患者肾脏和患者生存

率较单独抗
a@]

病患者较差)

4

(

)%

*

'在本研究中(两

例
!B(!

阳性患者均为老年人(其抗
]#H

抗体和抗

#G8

抗体均呈阳性(但由于其临床资料不完整(无法

研究其具体发病情况'

在本研究中(疾病的最初症状主要为发热+尿量

减少+贫血+血肌酐升高(这些症状均类似于先前的报

道)

*

*

'肾脏活检对抗
a@]

病的确认诊断及评估肾脏

预后是必要的(在抗
a@]

病中(致病性抗体主要是

'

<

a

类(也有少数病例是以
'

<

!

和
'

<

a2

介导的)

)8$)2

*

'

在本研究中(发现
8

例患者肾小球有新月体形成(

'

<

a

和
(8

沿肾小球毛细血管壁呈线性或颗粒状沉积(肾

小球中均有炎细胞浸润(这些特征都与先前的研究相

一致)

)*

*

'

aNNX

V

0./U1P

综合征多见于年轻男性患

者)

)8

*

'有报道称大约
9+b

%

K+b

的抗
a@]

病患者

可出现肺部症状(最常见的是肺泡出血)

)9

*

'在本研究

中(肺出血发生于一名老年女性(患者接受了血浆置

换+免疫抑制剂以及血液透析治疗(但并没有改善预

后'考虑其原因可能与确诊时间较晚(不能及时有效

治疗有关'

抗
a@]

病的首选治疗为联合糖皮质激素和环磷

酰胺的血浆置换'本研究中有
*

例患者接受了血浆

置换和免疫抑制治疗(同时有
2

例患者接受了血液透

析治疗(除肺出血患者死亡外(

8

例患者肾功能得到部

分缓解(

)

例患者肾功能达到正常(抗
a@]

抗体检测

不出'在
8

例合并肾功能衰竭的患者中(有
%

例仍需

要依赖透析'因此(强化免疫治疗可明显提高患者生

存率'

B

#

结
##

论

##

抗
a@]

病检测技术的提高使得越来越多的抗

a@]

病被发现'抗
a@]

病多发于老年人(且可伴有

!B(!

阳性(其临床表现轻重不一(强化免疫疗法对

改善患者的预后至关重要(早诊断早治疗可明显提高

患者生存率'
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非肥胖
%

型糖尿病患者(显示出血清
(>G#8

和肥胖
%

型糖尿病之间关系密切(且在相关性分析中(年龄+

@]'

+

>a

是血清
G@#2

的独立影响因素'

B

#

结
##

论

##

血清
(7P5P1-M

+

(>G#8

+

G@#2

在肥胖
%

型糖尿

病的发生+发展中起着重要作用(本研究可为肥胖
%

型糖尿病的药物干预提供新的治疗靶点'
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