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心血管内科主治医师考试：《答疑周刊》2018年第41期
问题索引：
一、【问题】急进性肾小球肾炎的常见病因是什么？
二、【问题】急进性肾小球肾炎的临床表现和鉴别诊断是什么？
三、【问题】如何治疗急进性肾小球肾炎？
具体解答

一、【问题】急进性肾小球肾炎的常见病因是什么？
急进性肾小球肾炎是由多种原因所致的一组疾病，包括：

①原发性急进性肾小球肾炎；
②继发于全身性疾病（如系统性红斑狼疮肾炎）的急进性肾小球肾炎；
③在原发性肾小球病（如系膜毛细血管性肾小球肾炎）的基础上形成广泛新月体。

RPGN根据免疫病理可分为三型，其病因及发病机制各不相同：
①I型又称抗肾小球基底膜型肾小球肾炎。接触某些有机化学溶剂、碳氢化合物如汽油，与RPGNI型发病有较密切的关系。
②Ⅱ型又称免疫复合物型。
③Ⅲ型为少免疫复合物型。某些药物如丙硫氧嘧啶（PTU）、胼苯达嗪等可引起RPGNⅢ型。
二、【问题】急进性肾小球肾炎的临床表现和鉴别诊断是什么？
临床表现

我国以Ⅱ型多见，Ⅰ型好发于青、中年，Ⅱ型及Ⅲ型常见于中、老年患者，男性居多。

患者可有前驱呼吸道感染，起病多较急，病情急骤进展。以急性肾炎综合征，多在早期出现少尿或无尿，进行性肾功能恶化并发展成尿毒症，为其临床特征。患者常伴有中度贫血。Ⅱ型患者约半数可伴肾病综合征，Ⅲ型患者常有不明原因的发热、乏力、关节痛或咯血等系统性血管炎的表现。

免疫学检查异常主要有抗GBM抗体阳性（I型）、ANCA阳性（Ⅲ型）。此外，Ⅱ型患者的血循环免疫复合物及冷球蛋白可呈阳性，并可伴血清C3降低。B型超声等影像学检查常显示双肾增大。

鉴别诊断

原发急进性肾炎应与下列疾病鉴别：

（一）引起少尿性急性肾衰竭的非肾小球病

1.急性肾小管坏死  常有明确的肾缺血、肾毒性药物或肾小管堵塞等诱因，临床上肾小管损害为主，一般无急性肾炎综合征表现。

2.急性过敏性间质性肾炎  常有明确的用药史及部分患者有药物过敏反应、血和尿嗜酸性粒细胞增加等，可资鉴别，必要时依靠肾活检确诊。

3.梗阻性肾病  患者常突发或急骤出现无尿，但无急性肾炎综合征表现，B超、膀胱镜检查或逆行尿路造影可证实尿路梗阻的存在。

（二）引起急进性肾炎综合征的其他肾小球病

1.继发性急进性肾炎  Goodpasture病、系统性红斑狼疮肾炎、过敏性紫癜肾炎均可引起新月体性肾小球肾炎，依据系统受累的临床表现和实验室特异检查，鉴别诊断一般不难。

2.原发性肾小球疾病  有的病理改变并无新月体形成，但病变较重和（或）持续，临床上可呈现急进性肾炎综合征，如重症毛细血管内增生性肾小球肾炎或重症系膜毛细血管性肾小球肾炎等。临床上鉴别常较为困难，常需做肾活检协助诊断。
三、【问题】如何治疗急进性肾小球肾炎？
（一）强化疗法

1.强化血浆置换疗法  通常每日或隔日1次，每次置换血浆2-4L，直到血清抗体（如抗GBM抗体、ANCA）或病情好转，一般需10次左右。该疗法需配合糖皮质激素[口服泼尼松1mg/（kg•d），2-3个月后渐减]，及细胞毒药物环磷酰胺2-3mg/（kg•d）口服，累积量一般不超过8g。该疗法适用于各型急进性肾炎，但主要适用于I型和就诊时急性肾衰竭已经需要透析的Ⅲ型。此外，对于有威胁生命的肺出血作用较为肯定、迅速，应首选。
2.甲泼尼龙冲击伴环磷酰胺治疗  甲泼尼龙0.5-1.0g溶于5%葡萄糖中静脉点滴，每日或隔日1次，3次为一疗程。必要时间隔3-5天可进行下一疗程，一般不超过3个疗程。甲泼尼龙冲击疗法也需辅以泼尼松及环磷酰胺常规治疗，方法同前。该疗法主要适用Ⅱ、Ⅲ型，I型疗效较差。
（二）替代治疗  凡急性肾衰竭已达透析指征者，应及时透析。对强化治疗无效的晚期病例或肾功能已无法逆转者，则有赖于长期维持透析。肾移植应在病情静止半年（I型、Ⅲ型患者血中抗GBM抗体、ANCA需转阴）后进行。
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