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糖皮质激素吸入治疗特发性肺含铁血黄素沉着症
1 例及随访报告
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(中山大学附属第二医院儿科 ,广东 　广州 　510120)

　　[摘 　要 ] 　目的 　该患儿患特发性肺含铁血黄素沉着症 3 年 ,先后用过大剂量丙种球蛋白、硫唑嘌呤、环孢素

A 及长期规则激素口服治疗 ,症状反复发作 ,未能控制 ,并出现激素的全身副作用 ,为寻找治疗该病的有效方法 ,作

者对患儿进行糖皮质激素吸入治疗 ,探讨糖皮质激素吸入代替口服治疗特发性肺含铁血黄素沉着症的有效性。方

法 　用普米克令舒 (1 mg/ 2 ml) + 生理盐水 2 ml ,置于美国产 PARI 牌 , PRON EB (Model37V0160) 压缩喷雾机中雾

化吸入 ,每天两次 ,于症状完全缓解 3 个月后减量维持治疗。结果 　接受治疗的患儿经 2 年随访 ,症状缓解 ,无气

促、咯血发作 ,血红蛋白一直维持在 120～130 g/ L 之间。结论 　糖皮质激素吸入治疗肺含铁血黄素沉着症有效 ,

副作用少 ,局部吸入治疗可代替口服激素全身疗法 ,值得在临床推广使用。
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　　用糖皮质激素吸入治疗肺含铁血黄素沉着症 ,

国内文献未见报道 ,作者于 2000 年 8 月对本例患儿

采用单纯激素雾化吸入治疗 ,经 2 年随访 ,取得明显

治疗效果 ,现报道如下。

1 　病历摘要

　　患儿 ,女 ,7 岁。因反复面色苍白 3 年 ,于外院

多次住院检查 ,诊断为“缺铁性贫血”,反复给予输血

及铁剂治疗 ,症状未能控制。近 1 年伴咯血 2 次于

1999 年 4 月 9 日首次入院。入院体查 : T 36. 4 ℃,R

30 次/ min , P 130 次/ min ,BP 90/ 56 mmHg。重度

贫血貌 ,皮肤苍黄 ,结膜、口唇苍白。肺部未闻及罗

音。心界叩诊稍向左下扩大 , HR 130 次/ min ,律

齐 ,心音有力 ,心尖区可闻 Ⅱ级收缩期杂音 ,柔和 ,无

传导。肝右肋下 2 cm 可触及 ,质软 ,脾未及。神经

系统检查无特殊。入院后查血常规 : WBC 15. 7 ×

109/ L ,RBC 3. 16 ×1012/ L ,Hb 50 g/ L ,经胸部 X 线

照片及痰液找肺含铁血黄素细胞 ,确诊为特发性肺

含铁血黄素沉着症。予甲基强的松龙冲击治疗 4 d

后改为泼尼松口服 ,并联合火把花根、去铁胺及输浓

缩红细胞治疗 ,患儿未再咯血 ,复查 Hb 85 g/ L

出院。

2 　治疗与随访

　　出院后 1 年余内 ,患儿因反复呼吸道感染 ,出现

咳嗽、气促、贫血、偶伴咯血 ,先后 4 次入院治疗 ,予

抗感染、激素、去铁胺及输血等治疗后病情好转。并

于第 2 ,3 ,4 次入院时分别用大剂量丙种球蛋白 (每

次 1 g/ kg ,每天 1 次 ,连续静脉滴注 2 d) ,硫唑嘌呤

治疗 1 月 ,环孢素 A 治疗 5 个月。住院期间多次行

胸部 X线照片检查 ,均示双肺纹理增多、紊乱 ,弥漫

性分布粟粒样阴影 ,2000 年 4 月 25 日复查胸片示 :

双肺野见广泛分布粟粒样阴影 ,以双中下肺为著 ,伴

双中下肺野大范围絮片影 ,双肺透亮度稍低 ,心影稍

饱满 ,似呈普遍性增大 ,双膈面光滑 ,肋膈角锐利。

意见 :符合肺含铁血黄素沉着症改变伴肺内急性渗

血。与 2000 年 2 月 13 日照片对比 ,略有加重。

2000 年 8 月 ,患儿第 5 次入院时给予甲基强的松龙

静脉滴注 ,症状改善后改用普米克令舒雾化吸入治

疗 ,以普米克令舒 (1 mg/ 2 ml) + 生理盐水 2 ml ,置

于美国产 PARI 牌 , PRON EB ( Model37V0160) 压缩

喷雾机 ( Compressor nebulizer) 中雾化吸入 ,每天 2

次 ,并于症状完全缓解后带药出院继续吸入治疗。

于 3 个月后复查 Hb 上升至 140g/ L ,患儿 Cushing
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面容消失 ,体重从 24 kg 下降至 21 kg。普米克令舒

减为 1. 5 mg/ d ,分 2 次吸入。半年后改为每天 1 次

1 mg 维持治疗。患儿 Hb 一直维持在 120～130 g/

L 之间 ,未再有气促、咯血发作 ,症状获得长期缓解。

2002 年 9 月 30 日复查胸片示 :两肺内仍有含铁血

黄素沉着 ,较 2000 年 4 月 25 日照片肺内病灶有明

显吸收。

3 　讨论

　　特发性肺含铁血黄素沉着症是一种原发于肺泡

毛细血管出血引起的含铁血黄素沉积于肺组织的疾

病。其发病机制不明 ,可能是多元性的 ,但目前多认

为与自身免疫有关。在急性期首选肾上腺皮质激素

进行治疗 ,可选用氢化可的松或地塞米松静脉滴注 ,

然后改泼尼松口服至症状完全缓解 2～3 周后 ,再逐

渐减量至维持剂量。肾上腺皮质激素能抑制抗原抗

体反应 ,抑制巨嗜细胞进入炎症区域和其吞噬作用 ,

可改善毛细血管通透性 ,有抗炎及减少肺纤维化作

用 ,其疗效在国内许多报道中均获得肯定。但在治

疗的过程中 ,会产生诸多副作用 ,如满月脸、水牛背、

高血压、易感染、伤口不易愈合等。许多患者常出现

反复发作性肺出血 ,部分病人可因大出血、呼吸衰

竭、心力衰竭而死亡。本例在急性发作期给予全身

激素用药 ,同样可使症状迅速缓解 ,但维持时间不

长 ,在 1 年多的时间里 ,患儿就因急性发作而先后入

院治疗、抢救 5 次 ,即使在常规激素治疗的基础上加

用硫唑嘌呤或环孢素 A 等免疫抑制剂也未能使症

状长期缓解 ,大剂量静脉用丙种球蛋白也未见效。

故在患儿于 2000 年 8 月第 5 次入院时 ,经静脉激素

治疗症状改善后 ,即予糖皮质激素 (普米克令舒) 雾

化吸入治疗 ,希望通过局部用药 ,达到局部免疫抑制

和抗炎作用 ,降低肺损伤而减少急性发作 ,使症状缓

解。自吸入治疗后 ,患儿症状控制良好 ,未再因急性

发作入院治疗 ,患儿也因此而获得上学机会。

普米克令舒 ( Pulmicort Respules) 是布地奈德

(budesonide)雾化混悬液 ,其主要活性成分布地奈德

是一种用于治疗和预防哮喘发作的吸入类固醇激

素[1 ] 。布地奈德具有较高的糖皮质激素受体亲和

力以及较强的首过代谢和较短的半衰期 ,其局部抗

炎活性高 ,故布地奈德在患有炎症性肺疾病的患者

中有着广泛、显著的局部抗炎作用。布地奈德雾化

混悬液在随机双盲安慰剂对照的研究中表明其在儿

童中的耐受性良好 ,对下丘脑 - 垂体 - 肾上腺轴影

响甚小[2～4 ] 。在 52 周布地奈德雾化混悬液非盲法

吸入治疗的研究表明 ,用药儿童的生长速度也没有

受到影响[5 ,6 ] 。本例经两年治疗随访 ,临床上未发

现明显副作用 ,而原先全身用糖皮质激素所引起的

肥胖、Cushing 面容也随着改用吸入治疗而消失。

通过本例的治疗随访结果 ,作者认为普米克令舒吸

入可作为特发性肺含铁血黄素沉着症治疗的一种有

效方法 ,可使症状长期缓解 ,吸入治疗可以代替口服

激素治疗 ,而能否停药仍有待进一步观察。
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