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儿科主治医师考试：《答疑周刊》2019年第35期

问题索引：

一、【问题】IgA肾病的概述和病因、发病机制是什么？

二、【问题】IgA肾病的病理是什么？
三、【问题】IgA肾病的临床表现是什么？
四、【问题】IgA肾病的实验室检查是什么？
五、【问题】IgA肾病的诊断和鉴别诊断是什么？

六、【问题】IgA肾病的治疗和预后是什么？

具体解答：

一、【问题】IgA肾病的概述和病因、发病机制是什么？

【解答】概述和病因、发病机制
IgA肾病是指肾小球系膜区有显著、广泛的IgA沉着的肾小球疾患，故为一免疫病理诊断。因系膜区沉着可见于多种全身性疾病（如肝脏疾患、过敏性紫癜等）故通常所说的IgA肾病是排除已知上述全身性疾患的一种原因尚不完全清晰的特发性者而言。
本病是含IgA的免疫复合物在肾内沉积而致病。
在IgA肾病时血浆为多聚IgA1增高，肾小球内之IgA也多属多聚IgA1。这一现象提示有IgA合成增多和（或）其清除下降。本病中活化的辅助T细胞亚类增多，抑制T细胞减少，故导致其对B细胞的调节改变、IgA合成增加。同时还有作者指出本病中肝和单核巨噬系统对含IgA的复合物清除下降，也致成IgA复合物在肾内沉积。此外还有作者认为本病时有黏膜（肠道和呼吸道）的通透性增加而使抗原易于通过黏膜屏障进入体内。
除上述免疫紊乱在本病中的作用外，近年对IgA本身也进行了多方面的研究，因肾内沉积的为IgA为IgA1，故IgA1为人们关注重点。IgA1结构上之特点（与IgA2或其他Ig相比较）是CH2和CH3部分的绞链区带有糖基化的位点，其0型糖基化异常，故其末端链结的半乳糖减少，这一改变了的IgA1一方面影响其与肝细胞上受体的结合，从而肝对之清除下降，另一方面使之与系膜及其基质的结合加强，并可直接沉积于系膜，而并不依赖于必须有免疫复合物的形成。IgA1的这种糖基化之异常与B细胞β-1，3半乳糖基转移酶（β-1，3-GT）之缺陷有关。还有作者认为这种异常的IgA1可作为抗原，通过形成IgG- IgA1和IgA1-IgA1而致病，即本病中改变了的IgA1作为抗原，通过自身免疫机制而致病。
综上看出，IgA肾病发病机制尚未完全阐明，可能与多种因素有关。
二、【问题】IgA肾病的病理是什么？
【解答】病理
IgA在系膜区的沉着是本病最显著的免疫病理所见，也是诊断本病必须的具备条件，常同时伴其他Ig沉着。
光镜下主要是系膜增生改变，随病情进展还可累及肾小管和间质。
电镜下与光镜所见相对应，呈程度不一的系膜细胞和基质增生，伴有团块状电子致密沉积物，部分病例沉积物亦见于基膜、上皮下及内皮下。部分有足突融合，基膜变薄或断裂。
三、【问题】IgA肾病的临床表现是什么？

【解答】临床表现
本病多见于儿童和青年。起病前1～2天常有呼吸道或胃肠道感染作为诱因，典型病例为发作性肉眼血尿，70%患儿以此种形式起病，即感染后1～2天内突发肉眼血尿，一般持续1～3天血尿消失，但其后可多次发作，发作间歇期尿检可正常或持续镜下血尿。一般不伴水肿、高血压，年长儿可诉腰痛。部分患儿潜隐起病，多在常规尿检中因血尿而被发现。
除上述典型所见外还可有以下表现：
1.无症状镜下血尿和蛋白尿。
2.急性肾炎综合征[血尿伴高血压和（或）肾功能不全]。
3.肾病综合征。
4.今偶见急进性肾炎综合征或慢性肾炎改变者。
四、【问题】IgA肾病的实验室检查是什么？

【解答】实验室检查

除尿改变外21%～%患者血中IgA增高，部分患者可检出循环免疫复合物，皮肤活检20%～50%。可于血管壁上检出IgA、C3沉积、肾活检所见前病理所述。

五、【问题】IgA肾病的诊断和鉴别诊断是什么？

【解答】诊断和鉴别诊断

学龄儿于上呼吸道感染后1～3天或同时发生肉眼血尿，1～2天后肉眼血尿消失；或反复发作肉眼血尿，而不伴水肿、高血压或其他肾功能异常时，应考虑本病的可能性；血中IgA及其复合物检测和皮肤活检可供参考；但确诊有赖于肾活检，于系膜区见IgA为主、且显著的免疫沉积。并需除外有明确病因的可致IgA系膜沉积的疾患（即继发的IgA肾病），其致病因素如下：
1.全身性多系统疾患  过敏性紫癜、系统性红斑狼疮、慢性肝病等。
2.感染、支原体、弓形体、肝炎病毒、HIV感染等。

六、【问题】IgA肾病的治疗和预后是什么？

【解答】治疗和预后

本病目前尚无特异治疗。应视临床表现、病理改变而定。
一般而言，应注意预防及治疗感染。清除感染灶。扁桃体切除的效果各家报道不一。
对中等严重者、大量蛋白尿、或是肾病综合征表现者，现多主张应用糖皮质激素、必要时并用免疫抑制剂（分别有应用环磷酰胺、硫唑嘌呤等），多数还主张并用抗血小板黏附剂、抗凝剂。国内有应用雷公藤多苷治疗的报道。
对临床呈急进性肾炎表现者，则多主张先给予甲泼尼龙冲击治疗。
对应用鱼油、血管紧张素转换酶抑制剂的疗效，因缺乏严格对照或随访时间短而难于评价，对已发展至终末期肾衰竭治疗者需行透析治疗，有条件者应行肾移植术，虽部分病例移植肾上可再发IgA沉积，临床上也有镜下血尿伴少量蛋白尿，但一般能维持肾功能。
初认为本病预后良好，尽管多次肉眼血尿发作，但仍可保持良好肾功能。近年随追踪时间延长，发现部分患者可进展、恶化直至肾功能不全。例如Levy等对92例患儿随访观察，结果7例发生肾衰竭、9例发生高血压。影响预后的因素有:①年龄:小儿优于成人；②临床表现重度蛋白尿、高血压患者差；③肾组织学上增生明显、有新月体形成者预后较差；④起病后早期干预有可能改善预后。
儿科主治医师考试：《答疑周刊》2019年第35期（word版下载）
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