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内容简介

为了促进江西省肾脏病学事业的发展

，

提高临床医务人

员肾脏疑难疾病的诊治水平

，

提供相互学习

、

相互提高的机

会

，

由江西省医学会肾脏病学分会主办的

“

第二届江西省肾

脏病疑难病例研讨会

”

系列会议于

2019

年分别在赣南

、

赣

西

、

南昌

、

赣东

、

赣北共举办

5

场

，

收集病例

41

份

，

分享病例

26

份

，

参会总人数

486

人

。

因很多医护工作者忙于工作

，

无

法参加病例讨论会

，

又希望得到学习的机会

，

故将收集的

41

份疑难病例整理成册

，

供大家学习

、

参考

。

陈钦开

 

2020

年

6

月



书书书

前

 

言

江西省医学会肾脏病学分会成立于

1989

年

，

至今已走

过了

30

个春秋

。

在几任主任委员的带领下

，

以及全省肾脏

病医护工作者的共同努力下

，

江西省肾脏病学事业逐步发展

起来

。

但是

，

江西省肾脏疑难病的临床诊治水平与发达省市

相比

，

仍有差距

。

为了提高临床医务人员肾脏疑难疾病的诊

治水平

，

在江西省医学会肾脏病学分会组织

，

各个地市肾脏

病学分会的积极参与下

，2018

年举办了

5

场疑难病例研讨

会

，

得到了全省同仁的大力支持及肯定

，

反响热烈

。

为此

，

2019

年我们再接再厉

，

共收集疑难病例

41

份

，

病例数量及病

例质量较

2018

年明显提高

，

参会人数也较

2018

年显著增

加

，

达

486

人

。 2019

年共成功举办

5

场疑难病例面对面讨论

会

，

现场分享了

26

份疑难病例

。

现将

41

份病例资料整理成

册

，

供大家学习参考

。

肾活检病理是肾脏病诊断的重要方法之一

。

肾脏病理

变化特征在指导临床治疗和判断病人预后中发挥着重要作

用

。

所以

，

要提高疑难肾脏病的诊治水平

，

肾活检病理是不

可缺的手段

，

重复肾活检在患者病情迁延过程中也起着重要

作用

。

为了帮助肾脏病专业的医务人员学习掌握这方面的

知识

，

我们在病例的资料中都配有肾活检病理图片

，

使大家能

1



更清楚地了解疾病的病理诊断

。

本书收集的病例都是由各

单位提供的真实病历

，

为了忠于事实

，

本着客观

、

真实和文责

自负的原则

，

我们未作更动

，

病情分析中涉及其他相关学科

和基础知识方面可能有一定的局限性

，

欢迎广大读者批评

指正

。

本书的完成凝聚了江西省肾脏病学分会各位常委

、

各地

市分会主委以及提供病历的主任

、

作者们的智慧和辛劳

（

见

编者名单

），

还有一些专家及医护人员也积极参与其中

，

特在

此一并感谢大家的辛勤付出

！

长风破浪会有时

，

直挂云帆济沧海

。

我们相信在大家的

共同努力下

，

江西省肾脏病学事业定会更上一层楼

。

陈钦开

 

涂卫平

 

钟爱民
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首站

“

江西省肾脏病疑难病例研讨会

—

赣南站

”

于

2019

年

4

月

19 -20

日在

赣州市成功举办

，

分享病例

5

份

，

参会人数

101

人

。
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ANCA

相关性血管炎肺肾损害合并诺卡感染

赣南医学院第一附属医院

 

李小生

 

郑捷

 

汤显湖

第一次住院 病历摘要

患者

，

男性

，43

岁

，

已婚

，

江西吉安遂川人

。

因恶心

、

纳差伴乏力

1

月余

，

于

2016

年

10

月

9

日入院

。

患者缘于

1

月前无明显诱因出现食欲减退

，

乏力

，

恶心

，

无呕吐

，

无发热

，

无

咳嗽

、

咳痰

，

无胸闷

、

气促

，

无尿频

、

尿急

、

尿痛

，

遂就诊于遂川县人民医院

。

查血

常规示红细胞

3.19

*

109/L，

血红蛋白

109g/L；

尿常规示蛋白

2

+

，

潜血

3

+

；

肾功

能

+

电解质示尿素氮

18.11mmol/L，

肌酐

381.5umol/L，

尿

457.5mmol/L，

予以百

令胶囊

、

肾炎舒护肾等对症治疗

，

症状稍有好转

。 10

月

9

日患者为进一步治疗

就诊于我院门诊

，

腹部彩超示

：

1.

左肾钙乳症

；

双肾实质回声增强

，

建议进一步检查

。

2.

下腹部肠间隙及盆腔积液

。

3.

胆囊多发结石声像

。

4.

肝脏

、

胰腺

、

脾脏

、

膀胱

、

前列腺声像未见明显异常

。

5.

双侧输尿管上下段未见扩张

。

现为进一步诊治入住我科

。

本次起病以

来

，

患者精神尚可

，

饮食欠佳

，

睡眠正常

，

乏力

，

大便尚可

，

小便量未计

，

夜尿增多

，

每晚

3 ～4

次

，

近期体重稍减轻

。

既往史

、

个人史和家族史无特殊

。

体格检查

体温

：36.6℃，

脉搏

：56

次

/

分

，

呼及

：20

次

/

分

，

血压

：141/88mmHg，

贫血外

观

，

全身皮肤黏膜

、

睑结膜苍白

，

双肺呼吸音粗

，

可闻及少量湿性啰音

，

心率

106

次

/

分

，

心律尚齐

，

各瓣膜区无病理性杂音

。

腹软

，

无压痛及反跳痛

，

肝脾胆囊及

双肾未触及

，

移动性浊音阴性

，

双肾区无叩击痛

，

双下肢轻度浮肿

。

2
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辅助检查

尿常规

：

蛋白

2 +，

红细胞

3 +/HP，

白细胞

3 +；

尿蛋白定量

3.71g/24h。

血

生化示

：

白蛋白

27.5，

肌酐

639umol/L，

尿素氮

18.1mmol/L，

尿酸

463umol/L，

磷

1.85mmol/L，PTH90.14pg/mL。

我院查抗史密斯抗体阴性

（ -），

抗干燥综合征

抗原

A

抗体阳性

（ +），

抗干燥综合征抗原

B

抗体阳性

（ +），Ro-52

抗体阳性

（ +），

抗

ds-DNA

阴性

（ -），

抗核抗体滴度

（ANA） （

皮肤科

）1

：

320

阳性

；

抗中

性粒细胞胞浆抗体

（ANCA）（

皮肤科

）

阴性

（ -）

-

，

乙肝

、

丙肝

、HIV、

梅毒

（ -），

GM

实验

（ -），G

实验

（ -）。

影像学检查

：

腹部彩超示

：

1.

左肾钙乳症

，

双肾实质回声增强

，

建议进一步检查

。

2.

下腹部肠间隙及盆腔积液

。

3.

胆囊多发结石声像

。

4.

肝脏

、

胰腺

、

脾脏

、

膀胱

、

前列腺声像未见明显异常

。

5.

双侧输尿管上下段未见扩张

。

心电图

：

窦性心动过缓

。

头颅

+

骨盆

X

线

示

：

骨盆

、

头颅骨质未见明显异常

。

双肾动脉彩超

：

双肾动脉血流速度偏慢

。

胸部

CT

示

：

1.

双肺多发病灶

，

考虑矽肺

。

2.

右肺下叶纤维灶

。

10

月

11

日

 

胸部

CT

示

：1.

双肺多发病灶

，

考虑矽肺

；2.

右肺下叶纤维灶

3
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10

月

12

日

，

我院结果

：GBM

抗体

（ -）MPO-Ab（ -）；PR3 -Ab（ -）

  

唇腺病理

：

病理诊断

：

（

下唇

）

送检唇腺组织腺体未见明显破坏及淋巴细胞浸润

，

部分腺泡萎缩

，

闭管旁见多灶淋巴细胞浸润

，

每烂淋巴细胞超过

50

个

，

符合干燥综合症之病理

学改变

。

初步诊断

1.

急性肾衰综合征

 2.

干燥综合征

 3.

矽肺

诊断依据

：

1.

患者因恶心

、

纳差伴乏力

1

月余入院

。

2.

体格检查

：BP：141/88mmHg；

贫血外观

，

全身皮肤黏膜

、

睑结膜苍白

，

双肺

呼吸音粗

，

可闻及少量湿性啰音

，

心率

106

次

/

分

，

双下肢轻度浮肿

。

3.

辅助检查

：

尿常规

：

蛋白

2 +，

红细胞

3 +/HP，

白细胞

3 +；

尿蛋白定量

3.71g/24h。

血生化示

：

白蛋白

27.5，

肌酐

639umol/L，

尿素氮

18.1mmol/L，

尿酸

463umol/L，

磷

1.85mmol/L，PTH90.14pg/mL。

我院查抗史密斯抗体阴性

（ -），

抗干燥综合征抗原

A

抗体阳性

（ +），

抗干燥综合征抗原

B

抗体阳性

（ +），Ro-

52

抗体阳性

（ +），

抗

ds-DNA

阴性

（ -），

抗核抗体滴度

（ANA）（

皮肤科

）1：320

阳性

；

抗中性粒细胞胞浆抗体

（ANCA）（

皮肤科

）

阴性

（ -）；

双肾

B

超

：

双肾实质

回声增强

；

胸部

CT

示

：1.

双肺多发病灶

，

考虑矽肺

。 2.

右肺下叶纤维灶

。

唇腺

活检符合干燥综合征病理

；

4.

结合患者病史

，2016

年

8

月至

2016

年

10

月患者肌酐值进行性升高

。

患者于

2016

年

10

月

12

日行肾活检穿刺术

。
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肾脏病理

光镜

：11

个肾小球

，

未见肾小球球性硬化及节段性硬化

。

肾小球中可见

7

个细胞

、1

个细胞纤维性

、1

个小细胞纤维性新月体形成

。

另肾小球系膜细胞和

基质无明显增生

，

无明显嗜复红蛋白沉积

。

肾小管上皮细胞颗粒变性

，

可见少量

蛋白及颗粒管型

，

部分肾小管上皮细胞脱落

，

裸基底膜形成

，

肾间质水肿

，

多灶状

炎症细胞浸润

，

纤维化不明显

，

小动脉管壁增厚

，

管腔狭窄

，

但未见小动脉纤维素

样坏死

。

免疫荧光

：8

个球

，IgG

阴性

，IgA（ -），IgM（ +），C3（3 +），C1q（ -）。 HbsAg

（ -），HbcAg（ -）；k（ -），

λ

（ -）。

刚果红

（ -）。

光镜诊断

：

符合

ANCA

相关性血管炎肾损害

（III

型新月体型肾小球肾炎

）。

注

：

此病例临床有多种自身抗体阳性

，

此次活检尽管没有典型

“

满堂亮

”

改

变

，

但电镜下系膜区可见电子致密物沉积

，

建议临床注意追踪观察

，

除外合并狼

疮性肾炎等继发性肾小球肾炎

。

电镜描述

：

肾小球

：

镜下检测到

2

个肾小球

。

毛细血管内皮细胞明显空泡变性

，

管腔内

可见红细胞

，

部分毛细血管襻受压

。

肾小囊壁层无明显增厚

，

壁层细胞空泡变
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性

，

无明显增生

。

基底膜

：

无明显增厚

，

厚度约

300 ～500nm

节段性皱缩

。

脏层上皮细胞

：

上皮细胞肿胀

，

空泡变性

。

足突大部分融合

。

系膜区

：

系膜细胞和基质增生

，

少数系膜区可见电子致密物沉积

。

肾小管

-

间质

：

肾小管上皮细胞空泡变性

，

部分肾小管上皮细胞微绒毛脱

落

。

肾间质水肿伴淋巴

、

单个核细胞浸润

。

肾间质血管

：

个别毛细血管管腔内见细胞

，

小动脉壁增厚

。

最后诊断

1.ANCA

相关性血管炎

2.

血管炎性肾损害

3.

干燥综合征

4.

矽肺

治疗经过

患者于

2016

年

10

月

9

日入我科

，

予抗感染

，

血液透析

，

对症

，

激素冲击

（2016

年

10

月

17

日

500mg、10

月

18

日

500mg、10

月

19

日

500mg）

联合环磷酰胺

（10

月

25

日开始

1.0）。

2016

年

10

月

31

日开始出现发热

，

考虑导管感染

，

予拔管重置

，

加强抗感染

。

2016

年

11

月

16

日出院

，

出院时嘱

：

百令胶囊

，

每次

2

粒

，3

次

/

日

；

肾衰宁胶

6
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囊

，

每次

5

粒

，3

次

/

日

；

强的松片

，

每次

13

片

，1

次

/

日

；

奥美拉唑胶囊

，

每次

2

粒

，

1

次

/

日

；

碳酸钙

D

每次

3

片

，2

次

/

日

；

阿法骨化醇胶囊

，

每次

1

粒

，1

次

/

晚

；

羟氯

喹片

，

每次

2

片

，2

次

/

日

；

环磷酰胺每次

0.8g，1

次

/

月

。

第二次住院

2017

年

1

月

31

日因发现肾功能异常

3

月

，

咳嗽咯痰伴发热半月再次入院

。

第二次入院时情况

：

患者出院后规律行激素

、

环磷酰胺免疫抑制治疗

。 2017

年

1

月

，

患者开始出现咳嗽

、

咳痰

，

发热

，

无胸痛

、

气紧

，

尚能平卧

，

当地医院予以

抗感染治疗

。

继后出现腹胀

，

并进行性加重

，

不欲饮食

，

感全身乏力

，

现为进一步

诊治入住我科

。

本次起病以来

，

患者精神较差

，

饮食欠佳

，

睡眠正常

，

乏力

，

大便

尚可

，

小便量可

，

每日约

1500ml；

近期体重无明显增减

。

体格检查

：

体温

（T）：36.5℃，

血压

（BP）：169/108mmHg；

营养稍差

，

慢性病

容

，

贫血外观

，

全身皮肤黏膜无黄染

、

出血点

、

蜘蛛痣及皮疹

，

颌下可及浅表淋巴结

触及肿大

。

两肺呼吸音粗

，

可闻及少量湿性啰音

。

移动性浊音阳性

，

双下肢无水肿

。
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入院诊断

1.ANCA

相关性小血管炎肾损害

2.

矽肺合并感染

？ ANCA

相关性肺炎

？

3.

干燥综合症

治疗经过

入院后

，

完善相关检查

，

考虑肺部感染

，

先给予了头孢唑肟抗感染

；

但仍发热

明显

。 2

月

5

日又并见腹胀腹痛

，

且发热未见明显改善

，

予腹腔穿刺

，

调整抗生

素方案

（

头孢哌酮

+

左氧氟沙星

+

氟康唑

），

同时进一步排除了感染性心内膜炎

可能

。

经此方案后

，

上述症状无改善

，

于

2

月

23

日

，

更改方案

，

需考虑病毒感染

存在

，

给予万古霉素

、

阿昔洛韦

，

但发热仍达

39.5℃，

且出现血压下降

，

维持在

95/50mmHg

左右

，

病情加重

，

考虑感染性休克

；

再次询问病史

，

进行详细体格检

查

，

发现患者右膝

、

肘关节

，

大腿内侧有结节硬块

，

边缘清

，

在压痛

。

立即行皮下
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