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特发性肺含铁血黄素沉着症$

C0D

%早在
=%!"

年由
4(3E'+F

提出&属于儿科疾病&大部分病人在

=$

岁以前发病&发病机理至今尚未完全明了&由于

它常常与系统性血管炎和其它免疫性疾病相关联&

因此很多学者认为它属于免疫性疾病'

C0D

的临床表现差异较大&对不典型的病例易

造成误诊和漏诊'有文献报道!

=

"误诊时间长达
!6?

年'为探讨致
C0D

延误诊断的因素&本文对我院

#$$$

年以来收治的
C0D

病人
#?

例资料进行分析

如下'

!

!

临床资料

!!

本组
#?

例&男
=$

例&女
=?

例&男
G

女
H$6AAG

=

'年龄
"

=

岁
#

例&

=

!

=$

岁
=%

例&

#

=$

岁
?

例'

临床表现(咯血
=?

例&面色苍白
=>

例&无咳嗽咯血

等呼吸道症状
!

例'血常规(

DI"$

!

=#$

:

*

J

&平

均红细胞体积$

K&4

%

A"

!

>"L5

&平均红细胞血红

蛋白$

K&D

%

##

!

?$

/:

&平均红细胞血红蛋白浓度

$

K&D&

%

$6#%

!

$6?!

'肺部影像学$胸片+

&M

%(双

肺病变
#=

例&右下病变
#

例&高分辨
&M

提示弥漫

网格状改变考虑间质纤维化
!

例'抗中性粒细胞胞

浆抗体$

87&8

%检测
!

例&

=

例
&N87&8

$

O

%&

0N

87&8

$

O

%&自身抗体$

;

%&此例即为经活检证实

者'抗血管内皮细胞抗体$

8P&8

%检测
?

例&

#

例

阳性'

==

例自身抗体检测$

;

%'

>

例行纤维支气管

镜检查&

A

例表现粘膜粗糙&血管粗重&走行紊乱&触

之易出血&其中
#

例同时见到粘膜下肉芽生长#

=

例

呈现粘膜红肿&脓性分泌物多#

=

例显示为各支气管

管腔扩大&鱼骨刺样的慢性支气管炎+支气管扩张样

改变'全部病例无其它系统疾患表现'

从起病至明确诊断时间(最短
<1

&最长
#

年
"

月#其中
"

=

月
<

例$

##Q

%#

=

月
!

=$

例$

"?Q

%#

!

月

!

?

例$

=?Q

%#

$

=

年
<

例$

##Q

%'其中
=A

例为误

诊病例&误诊率达
A?Q

'误诊疾病(肺结核
!

例&肺

炎
#

例&缺铁性贫血
%

例&致纤维性肺泡炎
=

例'

"

!

结果与讨论

!!

经反复
=

!

?

次胃液+痰+纤维支气管镜灌洗液

$

R8J

%

=

!

?

份病理标本阳性而诊断
##

例&其中
#

例仅见于
R8J

&

=

例为痰标本'

=

例经上述检查多

次阴性&最终经纤维支气管镜肺活检诊断'

C0D

是一组肺泡毛细血管出血性疾病&常反复

发作&大部分病人在
=$

岁以前发病&有关发病机理

的研究报道很多&但都缺乏系统性的结论!

#

"

&由于

C0D

的临床表现差异较大&对不典型病例易造成误

诊&直接影响到病人的治疗效果及生存质量'

$

=

%误诊病例分析(

"

缺铁性贫血
%

例&其中
!

例病史中无咳嗽+气喘+咯血等呼吸道症状&胸部影

像学检查缺如&给予补铁+输血治疗'误诊时间(

?

例
#

=

年$

?AQ

%&

#

例达
!

月'比较而言对于缺乏呼

吸道症状的缺铁性贫血患儿更易误诊&故应常规进

行胸部影像学检查&以及痰+胃液的病理检查&必要

时行纤维支气管镜检查'

#

肺结核
!

例&因肺部阴

影经抗炎治疗效果不佳或呈粟粒影而诊断肺结核接

受抗痨治疗
<

例&最长达
=

年#

=

例为纤维支气管镜

见肉芽生长给予抗痨治疗
<

月'对于缺乏结核感染

的有利证据&抗痨治疗效果不好时应积极寻找其他

原因'气管粘膜的肉芽生长亦并非肺结核+气管支

)

<??

)
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气管异物所特有'

$

肺炎
#

例&咳嗽+咳痰&无咯血

及贫血而诊断为肺炎#对于反复肺炎&

=

周左右吸收

的病人要考虑
C0D

&特别注意动态观察&综合分析'

部分
C0D

病人出血量小&代偿完全可不伴有贫血'

%

致纤维性肺泡炎
=

例&病史已接近
?

年&肺
&M

显

示弥漫间质改变&局限性肺气肿&小支气管扩张'

C0D

的病人疾病反复&病程进入慢性发作期或后遗

症期时&肺部影像学改变与那些间质性肺疾患如致

纤维性肺泡炎等很难区分&肺活检可提供诊断依据'

$

#

%检测方法的选择(痰
%

胃液
%

纤维支气管镜

灌洗液病理检查为较适宜的检测顺序&就三者检测

的敏感性而言&

R8J

敏感性稍高于痰和胃液&但无

统计学差异'对可疑病例&

=

次结果阴性应重复检

查多次&有报道!

?

"经重复
=$

余次后获得痰阳性而诊

断'原因之一为含铁血黄素细胞形成需要
?

!

<1

左右的时间'因此对于新发急性肺出血的病人&

=

周左右进行含铁血黄素细胞检测可明显提高阳性

率'慢性反复发作者含铁血黄素细胞较易于检测

到'当上述检测阴性时&经纤维支气管镜肺活检可

作为进一步的诊断方法选择'国外文献报道部分病

例需经开胸肺活检!

"

"

'

近
=

年来&我院对
C0D

病人进行
87&8

&

8PN

&8

检测#有关
87&8

检测的临床意义得到共识的

是
&N87&8

$

O

%伴抗肾小球基底膜抗体阳性是诊

断
S++1N

/

2T,93-

综合征的依据&

0N87&8

的高度阳

性对韦格氏肉芽肿有特异性诊断意义'本组中

87&8

$

O

%的病人反复多次胃液+痰+

R8J

检测均

未见到含铁血黄素细胞&最终经肺活检诊断'

8PN

&8

具有器官特异性和组织特异性&阳性考虑血管

炎'本组病例检测阳性比例比较高&虽然目前缺乏

诊断特异性&但有必要在
C0D

病人中进一步探讨它

们的临床意义'有文献报道!

<

"

&

87&8

的出现是预

后不良的因素之一&包括短期内死亡和激素耐药以

后若干年发展成类风湿性关节炎+炎症性肠病等'

高分辨
&M

对于
C0D

早期出现的肺间质纤维

化有很大帮助'

$

?

%纤维支气管镜检查(

A

*

>

表现相似的粘膜粗

糙&血管粗重&走行紊乱&触之易出血#其中
=

例因粘

膜有小肉芽形成&

R8J

未见含铁血黄素细胞按结核

治疗使诊断延误
<

个月'对于反复肺炎和*或有贫

血的病人&即使痰+胃液+

R8J

检测未见含铁血黄素

细胞&粘膜呈上述改变时在除外继发因素引起的肺

含铁黄素沉着症及结节动脉炎等后应高度怀疑

C0D

的可能&除反复多次痰+胃液病理检测外&适时

进行肺活检&可提高早期诊断率'

综上所述&

C0D

延误诊断的因素可归纳为(

"

症状表现缺乏呼吸道症状的缺铁性贫血患儿易误

诊#

#

新发急性肺出血病例过早检测痰+胃液+

R8J

未见含铁血黄素细胞即排除诊断&没有认识到重复

检测含铁血黄素细胞对可疑病例的重要性#

$

缺乏

对胸部影像学的动态观察#

%

上述纤维支气管镜气

管粘膜所见未引起临床医生的重视#

&

临床肺活检

开展仍存在一定困难'
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