
【DOI】 10．3969 / j．issn．1671-6450．2026．10．018 罕少见病例

以眼部症状为首发表现的显微镜下多血管炎多系统受累 1例
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【摘 要】 报道 1例以视网膜血管炎为首发表现的显微镜下多血管炎多系统受累患者的临床资料，并进行文献
复习。
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【Abstract】 This article reports the clinical data of a patient with microscopic polyangiitis involving multiple systems,

whose initial presenting symptom was scleritis, and reviews the relevant literature.
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患者，男，62 岁，因“双眼充血伴视力下降 2 个月余”于
2025年 4月 15日入院。患者自 2025年 2月开始出现不明原因
双眼巩膜充血，视力下降，伴持续性头痛，偶有干咳，4 月 10 日
于当地医院查抗中性粒细胞胞浆抗体( ANCA) 阳性，24 h 尿蛋
白定量 0．87 g /24 h，SCr 149 μmol /L，抗核抗体谱全阴性。肺部
CT 示双肺多发实性结节影，考虑间质性病变。给予护肾及眼
局部激素治疗后效果不佳，肺部间质性病变未予以处理，为进

一步诊治收入院。既往有间质性肺炎、肺结节病史 20 余年; 有
糖尿病、冠心病、上消化道出血病史。查体: T 36． 4℃，P
104次 /min，Ｒ 18 次 /min，BP 138 /83 mmHg，贫血貌，双下肺可
闻及 Velcro啰音;心脏查体无异常;视力:右眼 0．5，左眼 0．8，眼
压正常，双眼巩膜充血，晶状体轻度混浊，视乳头边清、色显浊。
实验室检查: Hb 84 g /L，PLT 354 × 109 /L; 抗髓过氧化物酶
( MPO) 抗体＞100．00 U /ml，抗蛋白酶 3( PＲ3) 抗体及抗肾小球
基底膜 ( GBM ) 抗体阴性; SCr 146 μmol /L，GFＲ ( 肌酐标准 )
45．01 ml·min－1·1．73m－2，24 h尿蛋白定量 0．56 g /24 h，尿隐
血 ( + + ) ; CＲP 153． 0 mg /L，ESＲ 131 mm/h; D-二 聚 体
0．618 μg /ml; ANA滴度、风湿全套、抗心磷脂 IgM /IgG 抗体、抗
β2糖蛋白 1 IgM /IgG抗体阴性。胸部 CT:双肺胸膜下区见范围
大小不等网格样病灶，以下叶基底段为甚，双肺间质纤维化( 图

1A) ;眼底照相见左眼盘周棉絮斑伴渗出，视网膜出血，右眼盘
周棉絮斑伴渗出( 图 2) 。眼科会诊诊断:双眼视网膜血管炎。

患者存在视网膜、肺、肾多系统表现，根据 2022年美国风湿
病学会及欧洲抗风湿病联盟 ( ACＲ/EULAＲ) 分类标准［1］，诊断
为显微镜下多血管炎 ( microscopic polyangiitis，MPA) 。患者入
院后给予甲泼尼龙琥珀酸钠 ( 40 mg，每天 1 次) 及环磷酰胺
( 400 mg，隔日 1次，共 3 次) 静脉滴注等对症治疗后病情好转
出院。出院时改为口服甲泼尼龙片 32 mg，每天 1 次。2025 年
6—8月分别行环磷酰胺 800 mg、600 mg、600 mg 静脉滴注序贯
治疗。甲泼尼龙片逐渐减量至 16 mg，每天 1次。9月 8日复查
抗 MPO抗体、尿隐血阴性，尿蛋白弱阳性。2025 年 10 月复查
ESＲ、CＲP、SCr、GFＲ、Hb正常，胸部 CT 示双肺间质性炎性反应
较前好转( 图 1B) 。患者视力恢复，无眼部充血症状，无头痛、
眼痛、咳嗽、咯痰等不适。

图 1 患者治疗前后胸部 CT检查结果
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图 2 患者眼底照相示双眼视网膜血管炎

讨 论 MPA是一种非肉芽肿性和坏死性中小型血管炎，
属于 ANCA相关血管炎( AAV) 的一种重要亚型，以寡免疫性小
血管炎和致病性 ANCA存在为特点。MPA病因未明，目前普遍
认为其是遗传( HLA、PＲTN3 等基因变异) 、表观遗传及环境因
素( 紫外线辐射、吸烟等) 触发的自身免疫性疾病［2］。核心发病
机制是当 MPA 患者体内的 ANCA 与中性粒细胞的膜结合型
MPO分子结合后，会导致 MPO 激活、脱颗粒、释放和中性粒细
胞募集，激活的中性粒细胞黏附内皮细胞，释放活性氧和 MPO，
导致血管内皮损伤和剥蚀，同时激活补体、形成免疫复合物，释
放含组织因子( TF) 的中性粒细胞胞外陷阱，促进血栓形成并加
重炎性反应，进而引起相应器官的功能障碍［3］。

MPA通常起病隐匿，临床表现多样且缺乏特异性。肾脏最
易受累，表现为从镜下血尿、蛋白尿到急进性肾小球肾炎乃至
快速进展的肾功能衰竭，典型病理为肾小球毛细血管袢纤维素

样坏死和 /或新月体形成［4］。其次是肺，半数患者可出现肺泡
毛细血管炎，导致咳嗽、咯痰、喘鸣，严重者出现大咯血和弥漫
性肺泡出血，肺部病变在影像学上主要表现为肺实质磨玻璃影

和网状阴影［5］。本例的特殊性在于以极为罕见的视网膜血管
炎为首发症状。仅 4．1%的 MPA 患者有眼部受累，表现为巩膜
炎、葡萄膜炎、视网膜出血等，眼底检查可见视网膜渗出、出血、
血管炎表现和血栓形成［6］。以眼部症状作为 MPA 首发或主要
表现，早期诊断极为困难，易误诊漏诊。
本病诊断尚无统一标准，需结合临床表现、血清学、影像学

及病理学检查进行综合评估。诊断要点包括: ( 1) 临床表现与
小血管炎相符，如肺 －肾综合征; ( 2 ) 血清 MPO-ANCA 或
p-ANCA阳性; ( 3) 组织病理学证实存在坏死性小血管炎，免疫
荧光显示寡免疫复合物沉积。肾活检被认为是诊断和鉴别诊
断的关键。临床表现、血清学及影像学高度支持 MPA 诊断者，
不应因等待肾活检的实施或报告结果而延迟启动免疫抑制治

疗［7］。根据 EULAＲ［8］及改善全球肾脏病预后组织( KDIGO) ［9］

2024年发布的指南，MPA 的标准治疗方案分为诱导缓解及维
持治疗 2个阶段。诱导缓解治疗主要针对活动性、系统性病
变，推荐此阶段采用环磷酰胺( CYC) 或利妥昔单抗( ＲTX) 联合
糖皮质激素 ( GC ) 或阿伐可泮的组合。维持治疗优先使用
ＲTX，硫唑嘌呤( AZA) 或甲氨蝶呤( MTX) 可作为替代选择，吗
替麦考酚酯仅在对 ＲTX、AZA或 MTX不耐受或禁忌的情况下

才可选择。本病例符合 MPA 分类标准，但因患者拒绝进行肾
穿刺活检，故无病理报告，治疗上及时采用 GC 联合 CYC 静脉
给药，获得了良好的临床反应。通过规范治疗，MPA 患者 5 年
生存率可达 78%，死亡的首要原因是感染、心血管疾病和恶性
肿瘤，需要终身随访和治疗［10］。
综上，对于难治性、复发性眼炎，尤其是伴有全身不适症状

者，应警惕系统性血管炎的可能，对于缺乏典型组织病理学证

据的病例，可依赖临床综合判断。早期诊断和规范治疗是改善
MPA预后的关键。
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