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以周围神经病变为主要表现的ＡＮＣＡ相关性血管炎１例
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　　ＡＮＣＡ相关性血管炎（ＡＮＣＡａｓｓｏｃｉａｔｅｄｖａｓｃｕｌｉｔｉｓ，ＡＡＶ）通
常以肾脏损害及肺部受累为主要表现，也可累及全身皮肤、关

节、肌肉、胃肠道、神经系统等，但以周围神经病变为主要表现

的病例十分少见，我科收治１例，报告如下。

１　临床资料

　　患者女性，６９岁，因“发热２个多月，四肢疼痛、麻木、无力
２０余天”于２０１２年４月１７日入院。２个多月前，患者无明显诱
因出现反复高热及咳嗽咳痰，最高体温３９．９℃，于当地诊所行
感冒治疗，体温反复，病情无缓解，转入当地三甲医院治疗，仍

反复发热，体温波动在３７．５～３８．５℃；２０多天前，患者感右下
肢肢体疼痛、麻木、无力，半天后逐渐向左下肢及双手蔓延，不

能行走，无头痛、恶心、呕吐及大小便障碍。肌电图示：双下肢

备检肌神经源性损害，脑脊液无色透明，细胞总数１０×１０６／Ｌ，
有核细胞数２×１０６／Ｌ，蛋白０．３５ｇ／Ｌ，糖和氯化物正常，骨髓培
养、血培养及肥达试验（－），胸部 ＣＴ提示双肺间质性病变及
双下叶肺炎，纤维支气管镜未找到肿瘤及结核依据，心脏彩超

未见异常，当地三甲医院全院会诊后考虑诊断“肺部感染、吉

兰巴雷综合征（ＧＢＳ）”，予以抗感染、止痛、营养神经等治疗

后，咳嗽咳痰明显好转，但高热及全身疼痛、麻木仍持续存在，

为进一步诊治遂来我院。既往：高血压病史３年，否认外地久
居史及旅游史。

　　入院查体：神清，精神差，对答切题，查体合作，颅神经
（－），双侧大小鱼际肌可见轻度萎缩，双上肢肌力Ⅳ级，双下肢
肌力Ⅳ，肌张力不高，四肢腱反射对称（－），双上肢及双下肢大
腿下１／３以下肢体痛觉减退，深感觉未见异常，双侧病理征
（－）。体温：３８．９℃，全身皮肤未见皮疹，咽部未见充血，双肺
呼吸音粗，未闻及干湿音，心腹查体未见异常。

　　辅助检查：ＷＢＣ１８．９８×１０９／Ｌ，Ｈｂ９６．０ｇ／Ｌ，ＰＬＴ４４３×
１０９／Ｌ，ＢＵＮ３．１０μｍｏｌ／Ｌ，ＣＥＲＡ３９μｍｏｌ／Ｌ，ＵＡ１０１μｍｏｌ／Ｌ，脑
脊液无色透明，细胞总数５０×１０６／Ｌ，有核细胞数５×１０６／Ｌ，蛋
白０．３７ｇ／Ｌ，糖和氯化物正常。肌电图提示：双侧正中、尺、胫、
腓及右侧桡神经损害，双Ｆ波及 Ｈ反射传导速度减慢，右侧肱
三头肌及双侧肱二头肌、大小鱼际肌、腓肠肌神经源性损害。肝

功、电解质、血脂血糖、肌酶谱、癌谱、大小便常规等未见异常。

进一步辅查：ＥＳＲ７５ｍｍ／ｈ，ＣＲＰ１２５．００ｍｇ／Ｌ，ＲＦ１９７．０ＩＵ／ｍｌ，
ＨｓＣＲＰ＞２０；ｐＡＮＣＡ（＋，１∶３２），ＭＰＯ（＋），ｃＡＮＣＡ（－），ＰＲ３
（－）。结合患者病史体征，我科考虑诊断：①ＡＮＣＡ相关性血
管炎；②肺部感染；③高血压病２级，中危。结合风湿免疫科会
诊意见，予以甲泼尼龙４０ｍｇ，１次／ｄ，静滴２周治疗后改为口
服泼尼松片５０ｍｇ，１次／ｄ，同时予以抗感染、营养神经等对症治
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常选择乳酸水平＜２．５ｍｍｏｌ／Ｌ、碱剩余 ＞－４ｍｍｏｌ／Ｌ、
中心体温 ＞３５℃、凝血酶原时间国际标准化比值
（ＩＮＲ）＜１．２５作为复苏的终点［１２］。相对于凝血功能

障碍和严重酸中毒，体温的尽早恢复显得更为重要。

因为正常的体温是维持有效的凝血及代谢酶链反应的

关键，只有中心体温超过３５℃，才可能出现正常的凝
血功能。重型颅脑损伤合并多发伤时，患者病情重且

变化快，应根据病情随时调整救治方案。

　　总之，损伤控制理念与技术在重型颅脑损伤为主
的多发伤中应用、实施是以提高抢救成功率为目的，在

紧急情况或者条件有限的情况下，应选择符合当时伤

情和条件的最合理的救治方式。损伤控制理念的应

用，需制定相应的诊疗规范，加强救护人员的培训，提

高医护人员的综合素质和整体观念，进一步促进损伤

控制神经外科的发展。
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疗，患者体温于３ｄ后逐渐降至正常，四肢疼痛及乏力症状逐渐
好转，１０ｄ后可下床行走，但四肢麻木仍存在。出院１个月门
诊随访：患者无发热及四肢疼痛，麻木仅局限于四肢远端，行走

正常，复查肌电图提示周围神经损害，ｐＡＮＣＡ（＋，１∶１２Ｐ），
ＭＰＯ（＋Ｐ），院外继续口服泼尼松片５０ｍｇ，１次／ｄ。随访。

２　讨论

　　ＡＡＶ是一类原因不明、以 ＡＮＣＡ为特征的血管性炎性疾
病，广泛累及多系统大、小血管，主要包括韦格纳肉芽肿（ＷＧ）、
ＣｈｕｒｇＳｔｒａｕｓｓ综合征（ＣＳＳ）、显微镜下多动脉炎（ＭＰＡ），其典型
临床特征是肾脏损害及肺部受累，部分患者可累积皮肤、肌肉、

关节、胃肠道、耳、鼻及神经系统等，也可有发热、乏力、厌食和

体质量减少等全身症状［１－２］。

　　研究表明，ＡＡＶ从发病到明确诊断一般需３～１２个月，其
误诊漏诊率高［３］。随着医疗技术的进步，ＡＡＶ已从危重的致
死性疾病发展为慢性复发性疾病，５年生存率约７０％，但５年
复发率高达５０％［３］。日本最新的一项对 ＡＡＶ患者１８个月随
访研究表明，新发或进一步恶化的神经系统病变是影响患者生

活质量的首要因素［４］。在疾病早期，由于周围神经血液供应丰

富、侧支循环充分，一般不易受累，随着病程进展，约７０％患者
可出现神经系统病变，最常见的是多发性单神经炎，单神经分

布逐渐呈多神经分布，除感觉障碍外常伴有运动障碍，这是血

管炎累及周围神经的特点［５］。该例患者以反复高热及全身疼

痛、麻木、乏力起病，未见严重肺部及肾脏损害表现，早期较易

误诊为ＧＢＳ，但患者发病前无感染史，感觉障碍较运动障碍明
显，两次脑脊液检查均未见“蛋白细胞分离”现象，激素试疗效
果好，故不考虑周围神经病变由ＧＢＳ引起。患者周围神经病变
病程小于２个月，起病急，感觉运动障碍迅速达高峰，未见明显
进展性或复发性感觉运动障碍，故不考虑慢性炎性脱髓鞘性多

发性神经根神经病（ＣＩＤＰ）可能。我科结合患者 ＷＢＣ、ＥＳＲ、
ＣＲＰ、ＲＦ等炎性指标升高，ｐＡＮＣＡ（＋，１∶３２），ＭＰＯ（＋），双
肺间质性改变等，考虑其周围神经病变由 ＡＮＣＡ相关性血管
炎所致。
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