
第１３卷第５期
２０１１年５月 　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　中国当代儿科杂志ＣｈｉｎＪＣｏｎｔｅｍｐＰｅｄｉａｔｒ

Ｖｏｌ．１３Ｎｏ．５
Ｍａｙ２０１１

［收稿日期］２０１０－１１－０７；［修回日期］２０１０－１２－２４
［作者简介］郭静，女，硕士研究生，医师。

·临床经验·

儿童原发性肠淋巴管扩张症临床特点
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　　肠淋巴管扩张症（ｉｎｔｅｓｔｉｎａｌｌｙｍｐｈａｎｇｉｅｃｔａｓｉａ，
ＩＬ）是一种罕见的疾病，它以小肠淋巴管回流受阻、
乳糜管扩张及绒毛结构扭曲为特征，淋巴管的阻塞

以及小肠淋巴管压力的升高导致淋巴液漏出至小肠

管腔，最终导致吸收不良和蛋白丢失。１９６１年，
Ｗａｌｄｍａｎｎ等［１］首次通过 ５１Ｃｒ标记白蛋白的方法研
究蛋白质渗出部位，进而提出该病。根据病因可分

为原发性ＩＬ（ＰＩＬ）和继发性 ＩＬ。ＰＩＬ常由巨淋巴管
症或先天性淋巴系统发育异常所致，多见于儿童及

青年人。继发性 ＩＬ与自身免疫性疾病、肿瘤、感染
（结核、丝虫病等）、肝硬化门静脉高压、缩窄性心包

炎、Ｗｈｉｐｐｌｅ病、腹部外伤或手术损伤等因素而造成
淋巴管及周围组织的炎症和狭窄，使淋巴循环受压

或回流不畅有关。本研究通过对４例ＰＩＬ患儿的临
床资料、治疗及预后进行分析与随访，以提高对儿童

ＰＩＬ的认识，达到早期诊断及治疗的目的。

１　资料与方法

１．１　一般资料
４例ＰＩＬ患儿为２００８年３月至２００９年１２月在

我院儿科消化病房住院的患儿，男１例，女３例。发
病年龄为２～１７．５月，平均９．４个月；发病到确诊时
间为２１ｄ至１３个月，平均２０８ｄ；病程半个月到３
年，平均１８个月。见表１。
１．２　方法
１．２．１　辅助检查　　对患儿进行血常规、免疫球蛋
白、淋巴细胞亚群、血清总钙、离子钙、肝功能、食物

过敏原、血脂系列、尿常规检查，部分患儿行腹部 Ｂ
超、腹部增强ＣＴ、胃镜或小肠镜检查。
１．２．２　ＩＬ诊断标准　　参照文献［２］：①典型的临
床表现；②外周血淋巴细胞绝对计数减少；③血浆白

蛋白和ＩｇＧ同时降低；④内镜活检或手术标本病理
证实为ＩＬ；⑤辅助检查证明有肠道丢失蛋白质增
多。具备前３条为疑诊，具备后２条即可确诊。诊
断ＰＩＬ时需排除继发性ＩＬ因素。

２　结果

２．１　临床表现
２．１．１　首发症状　　腹泻４例，均为稀水样便；伴
眼睑、手足、下肢胫前凹陷性水肿１例；腹胀１例。
２．１．２　其他表现及体征　　严重腹水１例；中度蛋
白质能量营养不良１例；低钙惊厥伴手足搐搦１例，
轻度缺铁性贫血２例；眼睑、双足、下肢胫前凹陷性
水肿１例。见表１。

表１　４例ＰＩＬ患儿的临床资料
病例 性别 病程 发病年龄 首发症状 其他表现及体征 确诊方法

１ 男 ３年 １５月 腹泻；眼睑、手足、

下肢胫前水肿

腹胀 腹腔镜检

２ 女 １年 ２月 腹泻 中度营养不良 小肠镜检

３ 女 ２月 ３月 腹泻 低钙惊厥、轻度贫血胃镜检查

４ 女 １５ｄ １７．５月 腹泻、腹胀 眼睑、双足、下肢胫

前水肿、轻度贫血

胃镜检查

２．２　辅助检查
２．２．１　血液检查　　低蛋白血症 ４例（总蛋白
２５．１～３３．８ｇ／Ｌ，参考值：６３～８２ｇ／Ｌ），低白蛋白血
症４例（白蛋白１１．２～２３ｇ／Ｌ，参考值：３０～５０ｇ／Ｌ），
３例胆固醇降低（２．３６～２．４４ｍｍｏｌ／Ｌ，参考值：
３．３６～５．６９ｍｍｏｌ／Ｌ），３例低密度胆固醇降低，３例
高密度胆固醇降低，４例甘油三脂均正常。免疫球
蛋白均不同程度降低，以 ＩｇＧ降低为主，其次为
ＩｇＡ。４例ＩｇＧ降低（０．８１～１．１６ｇ／Ｌ，参考值：７～
１６ｇ／Ｌ），ＩｇＡ降低３例，ＩｇＭ降低１例，淋巴细胞亚

·７３４·
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群检查示辅助 Ｔ细胞（Ｔｈ）比值均下降（８％～１５％，
参考值：３１％～６０％），３例抑制 Ｔ细胞（Ｔｓ）下降
（６％～９％，参考值：１３％～４１％），Ｂ细胞基本正常。
血清钙离子下降３例（例１未检查）。
２．２．２　物理检查　　３例行腹部彩超均显示腹腔
积液，１例伴肠管增厚，１例肠间组织增厚。例１经
外院行腹腔镜小肠活检提示黏膜下层淋巴管轻度扩

张。例２经外院行小肠镜发现十二指肠球部、降段、
空肠上段黏膜粗糙，弥漫白色渗出物覆盖黏膜，病理

证实为肠淋巴管扩张。例３和例４行电子胃镜检查
示十二指肠黏膜弥漫性白色粟粒样改变（图１），正
常绒毛结构消失，病理均提示绒毛黏膜内淋巴管扩

张（图２）。

　　图１　例４胃镜图片　箭头所指白色粟粒样改变为十二指
肠黏膜部扩张的小肠绒毛。

　　图２　例４病理图片（苏木精伊红染色，×４００）　图为十二
指肠绒毛黏膜内扩张的淋巴管，内含渗出的蛋白质。

２．３　治疗及转归
例１经过输注白蛋白、丙种球蛋白后临床症状

缓解出院。出院后８个月患儿因腹泻再次入院，与
初次检查结果相比，总蛋白、白蛋白、ＩｇＡ、ＩｇＭ、Ｔ细
胞、Ｔｈ细胞、Ｔｓ细胞等改善不明显，ＩｇＧ略有升高，
淋巴细胞绝对计数明显下降。第２次出院后３个月
患儿因眼睑水肿伴腹胀入院，复查总蛋白、白蛋白及

免疫球蛋白基本与初次检查相同，无改善，予低脂饮

食，补充白蛋白及丙种球蛋白等治疗后症状好转，现

需间断输注白蛋白及丙种球蛋白缓解症状。例２因
经济原因未实施富含中链三酰甘油（ＭＣＴ）饮食，经
输注白蛋白及丙种球蛋白治疗后腹泻症状缓解，营

养不良改善不明显，出院后１７个月患儿因腹泻再次
入院复查，各项指标仍低于正常参考值，与初次检查

结果相比，总蛋白和白蛋白升高，免疫球蛋白及淋巴

细胞亚群计数改善不明显，淋巴细胞绝对计数明显

下降。例３予以富含 ＭＣＴ饮食（纽太特：ＭＣＴ含量
５０％），腹泻完全缓解，未再发生低钙惊厥，轻度贫
血得到纠正。１个月后复查肝功能、血红蛋白等均
正常。例４亦予以富含 ＭＣＴ的饮食方案，腹泻、腹
胀及水肿消退。目前例３及例４仍给予 ＭＣＴ饮食
方案，临床症状处于缓解中。

３　讨论

ＰＩＬ病因至今仍不清楚，常由巨淋巴管症或先
天性淋巴系统发育不良所致。多项研究显示免疫异

常与ＰＩＬ的发病机制相关［３］。部分ＰＩＬ可进展为淋
巴瘤，或合并多发性皮肤扁平疣，这可能与 ＣＤ４＋Ｔ
细胞介导的细胞免疫抑制有关。近来还认为此可能

与ＩｇＥ水平有一定关系［４］。部分学者们还提出纤溶

系统受损和ＰＩＬ相关的假说［５］。

本研究显示腹泻及水肿多为ＰＩＬ患儿就诊的主
要症状。对于儿童而言，还可出现疲劳、腹痛、恶心、

呕吐、体重减轻或不增和生长发育迟缓［６］。吸收不

良可以导致脂溶性维生素缺乏和低钙血症，甚至发

生低钙惊厥。本组病例临床表现有腹泻，水肿，低钙

惊厥，营养不良及缺铁性贫血，与文献报道的相似。

文献报道，ＰＩＬ患者常有非选择性的蛋白丢失：
血清总蛋白、白蛋白下降、免疫球蛋白下降（尤其以

半衰期较长的 ＩｇＧ下降明显，ＩｇＡ、ＩｇＭ、运铁蛋白及
纤维蛋白原可轻度降低）；淋巴细胞减少；粪便苏丹

三染色阳性；血钙降低；α１抗胰蛋白酶清除率异常
升高［２］。本组病例低蛋白血症表现最为明显，提示

有明显低蛋白血症的腹泻病时，应考虑本病的可能。

本组还有不同程度免疫球蛋白下降，以ＩｇＧ为主，其
次为ＩｇＡ，Ｔ细胞数量减少，以 ＣＤ４＋Ｔ细胞下降为
主，Ｂ细胞数量无明显变化，与文献报道相似。１例
淋巴细胞减少。此外３例存在低脂血症。低脂血症
可作为ＰＩＬ和肾脏疾病如肾病综合征鉴别的依据，
但低脂血症是否可以作为ＰＩＬ的一条诊断标准有待
大样本的调查以得出结论。

·８３４·
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３例腹部超声显示腹腔积液。腹部 ＣＴ示弥漫
淋巴结肿大、小肠壁增厚水肿、小肠轻度扩张，部分

病例中显示“晕轮征”［７］。ＣＴ对于排除其他疾病如
肿瘤、结核、Ｗｈｉｐｐｌｅ病、腹腔疾病等有重要意义。
增强ＭＲＩ示肠系膜血管和门静脉周围大量液体积
聚，并发现“ＣＴ晕轮征”为不增强的浆膜下或黏膜
下环状液体［８］。ＭＲＩ可排除炎症性肠病。淋巴管
造影可以观察到淋巴管畸形，但有假阴性。９９ｍＴｃ同
位素淋巴管显像法能观察蛋白的丢失部位，进而明

确诊断及指导手术。

内窥镜及肠黏膜活检病理检查具有确诊意义。

胃镜下可见十二指肠黏膜水肿，广泛白斑样改变。

近年来，双气囊推进式小肠镜［９］及胶囊内镜［１０］在本

病的诊断中起到重要作用，对于常规胃镜、结肠镜难

以到达的小肠病灶具有明显优势。内镜下可显示小

肠弥漫性白色粟米样改变，正常绒毛结构消失。内

镜下或术中取病理活检示肠黏膜间质淋巴细胞、浆

细胞浸润，间质血管扩张、充血，肠绒毛顶端间质见

扩张淋巴管。

本研究确诊ＰＩＬ的４例患儿内镜下均显示十二
指肠受累。当病变累及十二指肠时，安全性高、操作

相对简单的胃镜检查可以用于 ＰＩＬ的确诊，文献报
道其诊断率为８６％［４］。对于小于３岁的婴幼儿而
言，双气囊推进式小肠镜操作困难，胶囊内镜尚未被

广泛应用，胶囊内镜滞留发生率高达１３％。根据我
们的经验，对于怀疑ＰＩＬ的婴幼儿，应首先行胃镜及
黏膜下活检组织病理检查进行确诊。

ＰＩＬ目前尚无特效疗法，大量临床研究证实正
常热量、低脂、高蛋白、富含ＭＣＴ饮食是目前最主要
的疗法。虽然富含 ＭＣＴ饮食不能使所有的病例症
状得到改善，但却可以明显改善 ＰＩＬ患者的症状和
死亡率，尤其是儿童患者［１１］。同时可采用大豆油按

摩患儿周身皮肤，促进长链三酰甘油通过皮肤直接

进入血液循环，以补充长链三酰甘油的摄入不

足［１２］。本组２例得到系统高蛋白、富含 ＭＣＴ饮食
的患儿临床症状及体征得到极大的改善，预后良好。

其他治疗包括奥曲肽、抗纤维蛋白溶酶及营养

支持治疗（定期输注白蛋白，补充脂溶性维生素、谷

氨酰胺及重组人生长激素等），对于部分罕见的局

限性（十二指肠）肠淋巴管扩张症，手术治疗是有效

的［１３］。
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