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摘  要 

患者女性，67岁。因“右侧肢体麻木无力6小时，再发2小时”为主诉入院。既往1月前脑梗死病史。入

院后完善颅脑磁共振、免疫指标、肌电图等检查最终诊断为ANCA相关性血管炎。给予阿司匹林抗血小

板聚集、他汀稳定斑块、激素抑制炎症反应等治疗，出院时右侧肢体无力较前略好转。出院1月后随访，

患者右侧肢体肌力稍差，正常工作与生活无影响。 
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Abstract 
Patient is female, 67 years old. She was admitted to hospital with the chief complaint of “numbness 
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and weakness of the right limb for 6 hours, another 2 hours”, with one month’s previous history of 
cerebral infarction. After admission, the brain magnetic resonance imaging, immune index and 
electromyography were improved and finally diagnosed as ANCA-associated vasculitis. After 
treatment with aspirin against platelet aggregation, statin stabilizing plaque and hormone inhi-
biting inflammation, the weakness of the right limb was slightly improved at discharge. One month 
after discharge, the follow-up showed that the muscle strength of the right limb of the patient was 
slightly poor, and there was no effect on normal work and life. 
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1. 引言 

ANCA 相关性血管炎(ANCA-associated vasculitis, AVV)是一种主要累及全身小血管的自身免疫性疾

病，一些流行病学数据显示，AVV 多发于欧洲，其年发病率约为每百万居民 20 例，目前国内报道的该

病也出现逐渐上升的趋势。AVV 发病率随年龄增长而增加，高峰出现在 60 至 70 岁，临床表现无特异性，

早期病变不典型，容易漏诊、误诊。现结合本院以脑梗死和尺神经损害为主要表现的 ANCA 相关性血管

炎 1 例进行分析，以提高临床医师对该病的诊治水平。 

2. 临床资料 

患者女，67 岁，农民，因“右侧肢体麻木无力 6 小时，再发 2 小时”于 2022 年 4 月 8 号入住济宁

医学院附属医院神经内科。患者入院前 6 小时无明显诱因出现右侧肢体麻木无力，右手持物不能，抬举

费力，右下肢行走拖步，持续约 10 分钟症状完全缓解，当时未在意。2 小时前症状再次发作，发作形式

同前，发作时无发热，无胸闷、憋喘，无头痛、头晕、复视、视物模糊，无言语不清及饮水呛咳，无意

识不清、肢体抽搐及大小便失禁，就诊于我院门诊，查体后以“短暂性脑缺血发作(颈内动脉系统)”收入

我院。既往史：1 月前因脑梗死(左额顶叶)于当地医院住院治疗，治疗后好转出院，遗留右侧肢体力量稍

差。既往体健，否认高血压病、冠心病、糖尿病等病史，无反复口腔溃疡、光过敏、皮疹等病史。 
个人史、月经婚育史、家族史无特殊。入院体格检查：生命体征平稳，心肺腹查体无异常。神经科

专科查体：神志清，精神欠佳，高级智能正常，记忆力、定向力、计算力正常，言语流利，双侧瞳孔等

大形圆，直径左:右 = 3:3 mm，光反应灵敏，眼球各向运动正常，无眼震，双侧鼻唇沟对称，伸舌居中，

双侧咽反射正常，右侧肢体肌力 4 级，左侧肢体肌力 5 级，肌张力正常，双侧 Babinski 征阴性，双侧指

鼻、轮替试验、跟膝胫试验稳准，深浅感觉正常。NIHSS 评分 2 分，MRS 评分 1 级。 
入院后实验室检查：血常规、尿便常规、凝血常规、肝肾功、血脂血糖、电解质、甲功三项、同型

半胱氨酸结果未见异常。完善胸部 CT (见图 1)：1) 双肺部分支气管扩张，周围感染性病变，建议治疗后

复查；2) 双肺多发实性/磨玻璃性微小结节，部分炎性结节可能。颈动脉超声 + 锁骨下动脉超声：双侧颈

动脉内–中膜增厚，双侧椎动脉阻力指数增高，锁骨下动脉声像图未见明显异常。心脏彩超：三尖瓣返流(少
量)。颅脑 MR (见图 2)：1) 左侧额顶叶梗死灶(恢复期改变)；2) 颅内未见明显微出血灶及小静脉畸形；3) 符
合轻度脑动脉硬化 MRA 表现。患者磁共振未见新发脑梗，考虑症状反复发作，进一步筛查了少见原因。 
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Figure 1. Chest CT indicates bronchiectasis and peripheral infectious lesions of 
both lungs 
图 1. 胸部 CT 提示双肺支气管扩张、周围感染性病变 

 

 
 

 
Figure 2. MRI revealed the infarcted focus of the left frontoparietal lobe 
图 2. 磁共振提示左侧额顶叶梗死灶 

 

TCD：微气泡试验阳性、提示存在右向左分流(固有型；少量分流)。心外科会诊无手术指征，定期复查。

免疫指标：血管炎五项：抗髓过氧化物酶抗体 > 400.00 RU/ml，pANCA 阳性，余未见异常。抗 β2-糖蛋

白 1 抗体测定、抗核抗体测定定量、抗心磷脂抗体测定、抗核抗体谱测定、补体活性、免疫球蛋白定量

测定、血沉等检查未见异常。总淋巴细胞亚群：B 淋巴细胞比例 20.73%，自然杀伤淋巴细胞比例 5.31%，

余未见明显异常。完善肌电图：提示右侧尺神经受损。患者磁共振提示脑梗死恢复期，肌电图提示周围

神经受损，同时合并支气管扩张，综合分析诊断明确：ANCA 相关性血管炎所致中枢神经系统、周围神

经系统受累。治疗上给予改善脑细胞代谢、改善循环、营养神经、阿司匹林抗血小板聚集、阿托伐他汀

稳定斑块等治疗的同时，加用甲泼尼龙 40 mg 静滴 3 d 冲击治疗，补钾、补钙、护胃等预防激素并发症，

1 周后症状好转出院，出院诊断为：ANCA 相关性血管炎、MPA 可能性大、TIA (颈内动脉系统)、脑梗
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死恢复期、尺神经损害、支气管扩张并感染。出院时症状较前好转，右侧肢体肌力 4 级+，MRS 评分 1
级，NIHSS 评分 1 分。出院后口服醋酸泼尼松片 10 片，每 1 周减 1 片，直至维持治疗，2 周门诊复查加

用环磷酰胺，1 月后随访，患者右侧肢体肌力稍差，能从事正常的工作和活动，余无明显不适。 

3. 讨论 

ANCA 相关性血管炎是一种相对罕见的原因不明的自身免疫性疾病[1]，病理改变主要为小血管壁的

炎症和纤维素样坏死，早期可仅表现为单一器官受累或仅以非特异性表现为主，随病情发展可累及全身

各个系统，神经系统常见于周围神经损伤[1]。本例患者中枢神经系统及周围神经同时受累，肺部病变不

典型，肾脏未受累，结合病史及辅助检查可诊断为 AVV，但具体分型需借助穿刺活检明确，考虑患者处

于疾病早期，皮肤等其他靶器官未受累，需要定期复查随访。 
AVV 主要分为 3 种类型，显微镜下多血管炎(MPA)、肉芽肿性血管炎(GPA)、嗜酸性肉芽肿性血管

炎(EPGA)。MPA 通常发病年龄较大，常累及肾脏合并坏死性肾小球肾炎，可出现皮疹、神经系统病变[2]。
GPA 通常以全身性和肌肉骨骼症状为特征，常有耳鼻喉、肾脏受累，有时伴有双侧肺实质结节或肺泡出

血[2]。EPGA 通常表现为哮喘、鼻窦炎、外周嗜酸性粒细胞增多，伴有嗜酸性肺浸润和多发性单神经炎

[2]。关于 AVV 的发病机制，目前认为遗传、环境、感染等多种因素的作用下，ANCA 自身抗原蛋白酶 3 
(PR3)和髓过氧化物酶(MPO)运动到中性粒细胞表面，PR3、MPO 与 ANCA 结合导致中性粒细胞活化，

中性粒细胞活化后脱颗粒进一步释放活性氧(ROS)、蛋白水解酶和中性粒细胞胞外陷阱(NETs)，导致血管

内皮损伤。趋化因子、组织中 PR3 和 MPO 的沉积导致自身反应性 T 细胞和单核细胞的聚集，进一步加

剧组织损伤[3]。抗原、抗体的结合也能进一步激活补体替代途径，增强中性粒细胞的启动和激活，促进

炎症的放大[2]。 
AVV 的临床表现主要有各种各样的非特异性症状，如疲倦、发热、体重减轻、关节痛、鼻窦炎、咳

嗽、呼吸困难、尿液改变、紫癜和神经功能障碍等，当出现以下几种情况时要考虑 AVV 的可能[4]：1) 伴
有全身性疾病的特征的紫癜性皮疹；2) 呼吸道症状如进行性呼吸困难及咯血(或其他提示肺泡出血的特

征，如血红蛋白急性下降)；3) 反复发作的鼻窦炎、中耳炎、哮喘等；4) 不明原因的眼部突起伴肉芽肿

形成；5) 原因不明的单神经炎、多发性神经炎等；6) 进行性肾功能异常等。临床诊断需要详细的病史、

实验室检查、影像学检查等，确诊需要肾脏或肺穿刺活检。研究发现 ANCA 阴性并不能排除血管炎，多

达 10%的小血管炎患者临床检测 ANCA 呈阴性，而且假阳性结果可能发生在普通人群中，与感染、恶性

肿瘤、自身免疫性胃肠道和肾脏疾病有关[4]。本例患者抗髓过氧化物酶抗体、pANCA 均阳性，患者无

高血压、糖尿病等脑梗死危险因素，脑血管未见明显狭窄，考虑免疫相关引起的脑梗死，合并右侧尺神

经损伤，可诊断为 AVV。 
AVV 的治疗方案为诱导缓解治疗，诱导阶段常用环磷酰胺或利妥昔单抗加糖皮质激素，对于没有靶

器官损害的患者，可考虑更换为甲氨蝶呤或霉酚酸酯，当肌酐 > 500 ug/L，应考虑加用血浆置换。维持

阶段在糖皮质激素逐渐减量的同时免疫抑制剂可以替换为硫唑嘌呤或甲氨蝶呤，逐渐减量直至维持治疗，

也可以继续应用利妥昔单抗直至停止[1]。关于维持用药的最佳时间尚未达成统一的共识，一般建议维持

治疗至少持续 18~24 个月，然后逐渐停止，过早停药，存在较高的复发风险[5]。新的治疗方法包括补体

抑制疗法，但尚未应用到临床。细胞因子和其他循环因子作为生物标记物为治疗提供了新方向[6]。AVV
具有较高的复发风险，年轻的患者、PR3-ANCA 阳性、分型为 GPA、肾脏受累等都是复发的高危因素[7]。
研究表明抗 PR3 阳性患者的复发风险是抗 MPO 阳性患者的两倍，在没有任何危险因素的患者中，复发

率为 25%，在有两个及以上危险因素的患者中，5 年复发率上升到 59% [8]。本例患者采用激素联合环磷

酰胺，治疗效果较好，但该病人随访时间短，需进一步随访复查观察。 
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AAV 患者的死亡率仍然比年龄和性别匹配的普通人群高 2 至 3 倍，早期死亡主要是由于活动性血管

炎或感染，晚期死亡是由于心血管疾病、恶性肿瘤等。研究发现 14%的 AAV 患者在确诊后 5 年内会发

生心血管事件[4]。根据 AAV 的严重程度，存活率有所不同，据报道，第一年的存活率在 75%到 97%之

间，5 年的存活率在 45%到 90%之间[8]。研究发现利妥昔单抗的引入，改善了治疗方案，改善了患者的

前景，提高了患者的存活率[6]。 
AVV 中枢神经系统受累比较少见，在一项研究中发现[9]，AVV 合并中枢神经系统受累时 AVV 的活

动性更强。本例患者中枢神经系统和周围神经均受累，结合 MPA 的临床表现，考虑 MPA 的可能性大。

患者没有出现发热、皮疹、呼吸困难等 AVV 的常见症状，如果只考虑简单的动脉粥样硬化型脑梗死很容

易漏诊。患者早期筛查中发现了该病，尽早应用激素及免疫抑制剂，可能会改善整体预后。本例患者的

诊断，对于我们以后的临床工作有一定的指导意义，反复脑梗死的患者，不能只重视治疗，更要重视少

见原因的筛查，如动态心电图、TCD、免疫指标都应该作为筛查的指标。 
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