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图 1 肾组织病理

男，57 岁，1 个月前无明显诱因咳嗽，伴白色黏痰及

发热达 39.5℃，在院外经抗生素治疗（具体不详）后症状

无缓解而收住本院呼吸科。查体：T 37.0℃，BP 119/56
mm Hg，双肺无干湿性罗音，心腹未见异常，双下肢不

肿 。 辅 助 检 查 ：血 气 PO2 61mm Hg，PCO2 34 mm Hg，
pH7.4，BE 2.7 mmol/L；血常规 WBC 8.73×109/L，中性粒细

胞 0.69，RBC 3.33×1012/L，Hb 89 g/L；BUN 5.89 mmol/L，Scr
199 μmol/L，SUA 219 μmol/L，Alb 21.9 g/L，血脂血糖无异

常；Fib 7.34 μg/L，DD 5.3 μg/L，CRP 139 mg/L，红细胞沉降

率 130 mm/h；痰培养示白色念珠菌；尿常规蛋白 2+，

RBC+，尿蛋白量 1.56 g/24 h；B 超双肾大小及形态正常；

胸片及胸部 CT 未见明显异常；PET⁃CT 示右肺中叶内侧

小结节密度增高影，左侧上颌窦慢性炎性反应，鼻中隔偏

曲；心脏彩超正常。抗 GBM抗体以及抗双链 DNA阴性。

多次复查抗中性粒细胞胞质抗体：p⁃ANCA、c⁃ANCA、PR3
均阴性，髓过氧化物酶（MPO）阳性。患者入院后经对症

和支持治疗，症状无明显好转，Scr升高至 428 μmol/L，尿
量减至 200 ml/24 h。转入肾内科后行肾穿刺活检，结果：

免疫荧光 IgM、C3、IgA、IgG均阴性；光镜下全片可见 10个

肾小球，其中 8 个肾小球有不同程度的细胞性大新月体

及球性新月体形成，血管袢闭塞，包曼囊结构破坏，形成

以肾小球为中心的炎细胞灶状浸润的肉芽肿，肾间质广

泛严重的炎细胞浸润，肾小管多灶状萎缩，见图 1。病理

诊断：新月体肾炎，符合韦格纳肉芽肿改变。予甲泼尼

龙 0.5 g 连续两次及环磷酰胺 0.6 g 治疗后，患者 Scr 228
μmol/L，Alb 32.8 g/L，尿蛋白微量，尿RBC正常，尿量 3000
ml/24 h，症状好转出院，目前随访中。

讨论 ANCA是血管炎（AASV）血清学特异性诊断指

标，但临床阳性率仅为 64%～65%。由于目前临床大多

只检测 p⁃ANCA、c⁃ANCA、MPO 和 PR3，因此，ANCA 阴性

的血管炎不能完全排除其他类型ANCA，如细菌渗透增强

蛋白（BPI）、乳铁蛋白等。此外，可能存在真正 ANCA 阴

性的血管炎。其发病机制不明，确诊靠病变处活组织检

查 [1]。

本例首发表现为发热、咳嗽伴蛋白尿、血尿、Scr升高

等，既往有慢性鼻窦炎病史，肾病理结果为肉芽肿性炎性

反应，符合诊断标准 [2]。确诊后予激素加免疫抑制剂治

疗，一般情况及相关指标好转。活动期韦格纳肉芽肿患

者 90％以上血清 c⁃ANCA阳性，静止期约 40％c⁃ANCA阳

性。活动期韦格纳肉芽肿患者 PR3抗体阳性约占 70%～

90％，而 MPO 抗体阳性仅占 5%～10%[3]。本例虽然处于

活动期，但反复检测 c⁃ANCA、p⁃ANCA及 PR3均阴性，而

MPO阳性，最后由肾组织活检确诊，提示组织活检有重要

价值。
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