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综合征所属科室儿科病理尚未阐明。微小病变可能与T细胞免

疫功能紊乱有关。膜性肾病和膜性增殖性肾炎可能与免疫复

合物形成有关。小儿原发性肾病综合征可呈多种病理类型的

改变，但以病变占大多数，各种改变所占比率报道不一，可

因患者年龄、患者来源（即属非选择病例或诊治困难的转诊

病例）、及肾穿刺指征等因素而异（表1，2）。 表1 不同年

龄肾病综合征的病理类型（%） 小儿成人 微小病变 76 20 膜

性肾病 7 40 局灶节段硬化 8 15 系膜增殖 4 7 淀粉样病 0 10 其他

5 8 表2 不同来源肾病综合征患儿的病理类型（%） 非选择病

例(521例) 转诊病例(512例) 微小病变 76.4 41.0 膜性肾病 6.9

17.0 局灶节段硬化 7.5 16.0 系膜增殖 2.3 12.0 淀粉样病 1.5 9.0 其

他 5.4 5.0 由上看出小儿与成人不同，小儿以微小病变为主。

此外病人来源不同其结果亦异。在非选择病例中以微小病变

为主（76.4%），但转诊病例中由于多系皮质激素耐药或多次

反复的难治病例，故微小病变所占比重下降，而非微小病变

者增多。据我国儿科材料，以系膜增殖多见。如我国上海医

科大学儿科医院报告小儿肾病综合征72例能活检结果，系膜

增殖病变最多见（31.9%）、其次为微小病变（26.3%）。其

他各地报道也约略相似。临床表现发病年龄和性别，以学龄

前为发病高峰。单纯性发病年龄偏小，紧性偏长。男比妇女

多，男：女约为1.5～3.7∶1。 水肿是最常见的临床表现。常

最早为家长所发现。始自眼睑、颜面，渐及四肢全身。水肿



为可凹性，尚可出现浆膜腔积液如胸水、腹水，男孩常有显

著***水肿。体重可增30%～50%。严重水肿患儿于大腿和上

臂内侧及腹壁皮肤可见皮肤白纹或紫纹。水肿严重程度通常

与预后无关。水肿的同时常有尿量减少。除水肿外，患儿可

因长期蛋白质丢失出现蛋白质营养不良，表现为面色苍白、

皮肤干燥、毛发干枯萎黄、指趾甲出现白色横纹、耳壳及鼻

软骨薄弱。患儿精神萎靡、倦怠无力、食欲减退，有时腹泻

，可能与肠粘膜水肿和或伴感染有关。病期久或反复发作作

者发育落后。肾炎性患儿可有血压增高和血尿。 辅助检查1.

尿常规 尿蛋白明显增多，定性ge.0.1g/kg。尿沉渣镜检可见透

明管型及少数颗粒管型。肾炎性患儿还可见红细胞，且易见

到肾上皮细胞及细胞管型。尿蛋白减少或消失是病情好转的

标志。 2.血浆蛋白 血浆总蛋白低于正常，白蛋白下降更明显

，常＜25～30g/L，有时低于10g/L，并有白蛋白、球蛋白比例

代倒置。球蛋白中beta.-球蛋白和纤维蛋白原增高

，alpha.2uarr.，而darr.。部分病儿可有低补体血症，镜下或肉

眼血尿、氮质血症或高血压，学龄前儿童

＞1610.6kPa(120/80mmHg)，学龄＞17.3/12kPa(130/90mmHg)

，属肾炎性肾病。对激素耐药（足量激素8周无效或有部分效

应）、频繁复发或反复（关年ge.3次者）及激素依靠的肾病，

称为难治性肾病。难治性肾病是肾活检指征之一，可明确其

病理分型、肾脏病变严重程度以指导治疗。有高凝状态的患

儿凝血酶原时间缩短，血浆纤维蛋白原水平升高，血小板计

数高于正常。激素治疗过程中，如实然出现腰痛伴血尿、血

压升高、水肿加重或肾功恶化，提示肾静脉血栓形成。此外

，对原发病的分析有助治疗。其中大量蛋白尿和低白蛋白血



症为诊断的必备条件。并发症1.感染 是最常见的并发症及引

起死亡的主要原因；据1984年国际小儿肾脏病研究组织

（ISKDC）统计，直接或间接因感染死亡者占肾病患儿死亡

的70%。感染也常是病情反复和/或加重的诱因和先导，并可

影响激素的疗效。 本征易发生感染的原因有：①体液免疫功

能低下（免疫球蛋白自尿中丢失、合成减少、分解代谢增加

）；②常伴有细胞免疫功能和补体系统功能不足；③蛋白质

营养不良、水肿致局部循环障碍；④常用时应用皮质激素、

免疫抑制剂。细菌性感染中既往以肺炎球菌感染为主，近年

杆菌所致感染亦见增加（如大肠杆菌）。常见的有呼吸感染

、泌尿道感染、皮肤类丹毒及原发性腹膜炎。一般不主张预

防性投用抗生素，因效果不可靠，又易引起耐药菌株增殖和

菌群失调；但一旦发生感染应及时积极治疗。患儿对病毒感

染亦较敏感，尤其在接受皮质激素和免疫抑制剂的过程中，

并发水痘、麻疹、带状疱疹时病情往往较一般患儿为重；对

有接触史者，激素和免疫抑制剂可暂时减量，并给

予-middot.d)，疗程8～12周，总剂量200～250mg/kg，1年禁忌

反复应用。副作用：近期可有胃肠道反应、肝功能损害、脱

发、骨髓抑制、出血性膀胱炎和对细菌病毒的易感性增高。

远期对性腺的影响近年受到重视，青春期或青春前期男孩应

用此药后可影响睾丸生精功能，引起不育症。性腺损伤和用

药剂量相关，故应用时应把握适应证及剂量。(2)苯丁酸氮芥

：能减少激素敏感者的复发。常用量每日 0.2mg/kg，疗程6

～8周，总剂量不超过10mg/kg。副作用与环磷酰胺相似，对

性腺也有一定的损伤，还有报告发生白血病及实体瘤者。(3)

盐酸氮芥：隔日快速静点或缓慢静脉推注：10～20次为一疗



程。小剂量开始，第1次用1～2mg，后可渐增，直至0.1mg/kg

。副作用为胃肠道症状，可于用药前先给镇静剂以预防，此

外局部可致静脉炎，因此应选用较粗大静脉给药。(4)环孢毒

素A：本药能特异抑制辅助T细胞和细胞毒T细胞的活化和增

殖，不影响B细胞和粒细胞。剂量每日6～8mg/kg，常需监测

血浓度以调整剂量。疗程8周。其对于肾病综合征的疗效可概

括为激素效应者，本剂也多有效，对此类患者当激素毒副作

用大时，可换用本药，但停药仍有可能复发，再用仍有效；

对激素耐药者，如尽早应用，部分病例可缓解。其毒副作用

中以肾毒性作用最明显。急性肾毒性作用表现为肾前性氮质

血症，一般为可逆性改变，与剂量相关。慢性肾毒性作用时

则有肾组织结构的改变，表现为间质和小管病变。临床上有

高血压、高尿酸血症、钠潴留、高血钾、肌酐清除率下降。

降肾毒性外还可致多毛、牙龈增生及低血镁等。(5)雷公藤多

甙：为卫茅科植物雷公藤根部提取物，有免疫抑制作用。剂

量每日1mg/kg，最大每日30mg分3次服。疗程3个月。副作用

为白细胞减少、胃肠道反应、皮肤色素沉着，也可能影响性

腺功能（女性表现为月经紊乱、闭经，男性精子活力或数量

减低）。5.其他治疗(1)抗凝剂的应用：肾病综合征时常呈高

凝状态，故近年有人主张应加用抗凝或抗血小板聚集剂，如

肝素、潘生丁、活血化瘀中药丹参等。(2)左旋咪唑：是免疫

调节剂。一般用于激素的辅助治疗，非凡是常伴感染的勤复

发或激素依靠病例。剂量为2.5mg/kg，隔日用药。用后可减

少并发的呼吸道感染，并使激素依靠者的激素用量减少。(3)

巯甲丙脯酸：为血管紧张素Ⅱ转换酶抑制剂，近年有人认为

可改善肾小球血液动力学状态而使尿蛋白排出减少，可用于



激素辅助治疗，尤伴高血压者。6.中医药治疗 除通过辩证治

疗水肿外，并可治疗激素、免疫抑制剂引起的副作用。水肿

、尿少可用车前草、金钱草、蓄、玉米须。有血瘀症状者加

用丹参、川芎、当归、益母草、泽兰叶。对脾气不足肾虚不

固者给予健脾固肾如黄芪、党参、茯苓、白术、山药、补骨

脂、仙灵脾、丝子、枸杞子。激素诱导过程中如有舌质红、

脉脉弦、面红兴奋给予滋阴降炎药，基本方为知母、无参、

生地、丹皮、泽泻、生甘草、黄柏、龙胆草。激素减量过程

中如现出气虚、肾虚则加益气补肾药，基本方为黄芪、炙甘

草、丝子、五味子，阳虚加补骨脂、仙灵脾，阴虚加女贞子

、旱莲草，另服六味地黄丸。用免疫抑制剂过程中血白细胞

计数下降，可给益气补血药，如黄精、当归、鸡血藤、益母

草、仙鹤草等。 预防及预后半个世纪来有效抗菌药物、肾上

腺皮质激素和免疫抑制相继问世，小儿肾病综合征的预后转

归有了显著好转。5年病死率由无抗菌药物年代的60%～70%

下降 到尼松应用年代的10%左右，免疫抑制药应用后病死率

又进一步下降，尤其是微小病变型。应指出本征预后转归和

其病理类型密切相关。根据Habib等（1971）1～18年追踪观

察发展成慢性肾衰或死亡的病例微小病变占7%、局灶节段硬

化占38%、膜性肾病及膜增殖性肾炎分别占8%及41.5%。
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