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儿童特发性肺含铁血黄素沉着症临床与影像学分析 #胸部影像学#
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=摘要>  目的:探讨儿童特发性肺含铁血黄素沉着症的临床及 X 线表现。方法: 经病理检查证实的特发性肺含铁血

黄素沉着症 15例, 男 6例, 女 9例。15 例患儿行胸片检查 42 次,其中 4 例行高分辨率 CT 检查 8 次。结果:面色苍白、咳嗽

为主要临床症状。影像学特点为:肺纹理增多, 呈网状、毛玻璃样表现、斑片状模糊影、粟粒状结节影、心影增大等。结论:

影像学检查对特发性肺含铁血黄素沉着症的诊断具有重要意义, 高分辨 CT 检查较胸部平片能更早地发现病变。
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  特 发性 肺含 铁 血黄 素 沉着 症 ( idiopathic pulmonary

hemosiderosis, IPH)是一种少见疾病, 好发于婴幼儿及儿童, 其临

床表现复杂,影像学上缺乏特异性, 因此误诊、漏诊较多。本文

回顾性分析经病理证实的特发性肺含铁血黄素沉着症 15 例,着

重介绍其临床分期与影像学表现, 并结合文献对照分析其病理

过程,以期提高对本病的认识和诊断水平。

材料与方法

搜集我院自 1992年 5 月~ 2000 年 4 月经痰或胃液病理检

查证实的特发性肺含铁血黄素沉着症 15 例, 男 6 例, 女 9 例。

男女比为1B1. 5,年龄 7 个月~ 13岁, 5 岁以下 8例, 占 53%。初

诊时误诊10 例,分别误为粟粒型肺结核4 例,各种性质的贫血 4

例,呼吸道感染 2 例。除 1例因大量肺出血、呼吸循环衰竭死亡

外,其余病例均好转出院。本组 15 例患儿行胸片检查 42张, 初

次拍片18 张,复诊24 张。其中4 例患儿行高分辨率 CT 8 张,初

次拍片 4张, 复诊 4 张。病程 6 个月以下 4 例, 6 个月~ 1 年 2

例。1~ 2 年 4 例, 2年以上 5 例。

结  果

1.临床表现

面色苍黄13例, 咳嗽10 例,乏力 8例, 喘息7 例,咳血6 例,

发热 6 例,唇绀 5 例, 反复呼吸道感染 5 例, 其他如肝大、头晕、

呕吐、流涕、胸闷、胸痛、心悸、耳鸣、鼻出血等症状时有发生, 血

色素检查均低于正常,最低者仅为 2g。

2.影像学表现

根据临床病程及血色素下降情况, 将本病大致分为 4 期:

急性肺出血期,肺出血静止期, 慢性期急性发作,慢性迁延后遗

期。以下均以入院时的首次胸片表现进行分期并描述。

胸部平片表现: ¹ 急性肺出血期 4 例, 两侧肺野透亮度普

遍减低, 呈毛玻璃样改变。大片云絮状阴影, 以肺门及中下肺

野多见,两侧常对称分布, 肺尖、肋膈角以及肺底病变较轻甚至

可以不累及(图 1) ; º 肺出血静止期 1 例,胸片表现正常或表现

为两肺纹理增多、紊乱, 有时可见少数散在的粟粒大小的颗粒

影,肺野透亮度正常; » 慢性期急性发作 9 例, 胸片表现为肺野

透亮度减低 ,呈毛玻璃样改变, 肺纹理增多、紊乱,呈网织状, 阴

影分布常不对称, 肺尖及肋膈角病变轻或未见异常(图 2)。心

影多数增大, 呈普大型; ¼慢性迁延后遗期 1 例, 肺野呈粗网样

改变, 可见有粗索条影及弥漫结节样阴影,心影增大。

HRCT表现(以入院时首次检查为准进行分期) : ¹ 急性肺

出血期 1 例,两肺纹理增多、浓密,模糊, 肺野透亮度普遍减低,

呈毛玻璃样改变, 右中肺叶可见大片云絮状影, 小叶间隔增厚,

呈放射状分布(图 3) ; º 肺出血静止期 1例, 两侧对称性小叶间

隔增厚,呈放射状分布, 肺野透亮度正常; » 慢性期急性发作 2

例, 两肺不对称分布大片阴影,小叶间隔增厚影, 弥漫分布呈结

节状的小叶中央致密影(图 4)。

讨  论

1. 病因和病理

特发性肺含铁血黄素沉着症是一种少见的肺泡毛细血管

出血性疾病[ 1]。由 Virchow 于 1864 年首先报道, 其病因可能涉

及以下几种因素: ¹ 自身免疫因素; º 牛乳过敏; » 遗传因素;

¼肺泡毛细血管结构异常[ 2]。目前许多学者倾向于本病为自

身免疫性疾病[ 3, 4]。由于原因不明的过敏原而产生自身抗体,

抗原-抗体复合物选择性作用于肺泡上皮引起肺泡毛细血管扩

张、淤血、血液渗出、红细胞破坏。病理改变为肺泡和间质出

血, 含铁血黄素沉着,肺泡间隔纤维组织增生及巨噬细胞反应。

肺出血可短期内吸收, 随着肺出血次数及量的增多, 肺内含铁

血黄素沉着亦相应增多。肺间质纤维化加重可导致慢性肺源

性心脏病[ 5]。

2. 临床、影像学表现与病理分期对照

本组病例临床主要表现为面色苍黄、乏力、血色素减低等

贫血症状及咳嗽、气促等呼吸道症状。有时出现咳血、痰中带

血, 与文献[1-5]报道相同。轻度肺出血可以无呼吸道症状,仅有

轻度贫血表现, 较易误诊为缺铁性贫血。重度肺出血可出现咳

血和呼吸困难。肺内改变可因肺出血反复次数、范围和量的不

同, 表现亦不相同。

急性肺出血期: 此期贫血及呼吸道症状表现较重, 血色素

下降明显, 病程一般< 6 个月。影像学表现为两肺野透亮度普

遍减低, 呈毛玻璃样改变及大片云絮状阴影, 以肺门及中下肺

野多见, 两侧多对称分布,肺尖、肋膈角及肺底表现较轻甚至不

累及。本组有 1 例右侧病变较重, 左侧正常。此期亦可见支气

管充气征、纵隔缘及心缘、膈面模糊。病理上为弥漫性肺泡毛

细血管出血, 大量红细胞及渗出液浸润肺泡及肺泡间隔。
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图 1  急性肺出血期。两侧肺野透亮度普遍减低,呈毛玻璃样改变,右侧肺大片云絮状阴影, 肺尖、肋膈角以及肺底病变较轻。

图 2  慢性期急性发作。a) 肺野透亮度减低, 呈毛玻璃样改变,肺内弥漫分布细或粗颗粒影及大片状模糊影; b) 治疗 1 天后

肺野透亮度较前好转,肺内斑片影及颗粒影均较前减少。  图 3  急性肺出血期。肺野透亮度普通减低, 小叶间隔增厚, 呈放

射状分布, 右中肺野可见大片云絮状影。  图 4 慢性期急性发作。肺野透亮度减低,两肺不对称分布大片阴影, 小叶间隔增

厚影, 弥漫分布呈结节状的小叶中央致密影 ,心影稍大。  图 5  合并右侧气胸及胸壁积气, 被压缩的肺组织呈毛玻璃样改

变, 其内可见颗粒影。

  肺出血静止期: 此期临床症状较轻, 血色素正常或稍低。

在急性肺出血静止期, 影像学表现可为正常或两肺纹理增多、

紊乱。在慢性肺出血静止期可见肺内散在数量不等的粟粒样

颗粒影。病理为肺出血完全吸收或肺泡间隙含铁血黄素沉着,

肺泡壁及小叶间隔增厚。反复肺出血吸收后, 肺泡间隙的含铁

血黄素沉着逐渐增多,形成两肺广泛颗粒影。

慢性期急性发作:此期贫血症状较重,血色素下降明显, 呼

吸道症状相对较轻, 病程约为 6 个月~ 2 年。影像学表现为肺

野透亮度减低,肺纹理呈网织状改变, 肺内弥漫细或粗颗粒影

及大片模糊影。心影多数增大,是由于反复肺出血造成的贫血

性心脏增大。病理可见肺泡内大量新旧出血灶和肺间质大量

含铁血黄素沉着。

慢性迁延后遗期: 此期呼吸道症状表现较重, 贫血症状表

现较轻,病程一般超过 2年。影像学表现为肺野呈粗网样改变、

弥漫结节状阴影或粗索条影,心影增大呈普大型。病理上为肺

间质纤维化、肺泡间隙含铁血黄素沉着。由于肺间质纤维化引

起肺动脉高压易导致肺心病。

3.本组病例特点

初诊时曾误诊 10 例 ,占 66. 7% ( 10/ 15) , 误诊为单纯贫血、

上呼吸道感染或肺结核较多。本病影像学表现有一定的特点,

但仍须与普通肺炎、粟粒性肺结核、郎罕氏组织细胞增多症及

纤维性肺泡炎进行鉴别。

1 例胸片未见异常,高分辨 CT 上可见小叶间隔增厚, 有散

在小叶中央结节影及毛玻璃样改变,随后复查的胸片证实为肺

含铁血黄素沉着症的早期表现,说明 HRCT 检查对本病的早期

诊断有重要意义[ 6]。

1例合并右侧气胸和胸壁积气,可能为肺顺应性差伴肺含

铁血黄素颗粒阻塞小气道共同作用的结果(图 5)。

3例入院治疗 3 次, 4 例入院治疗 2 次, 7 例初次住院,均病

情好转出院, 其多次入院病例分期情况见表1。有1例初次住

表 1  多次入院病例分期情况

病例 首次入院 二次入院 三次入院

例 1 急性肺出血期 慢性期急性发作 慢性期肺出血
静止期

例 2 肺出血静止期 急性期急性发作 慢性期急性发作
(肺内颗粒影增多)

例 3 急性肺出血期
慢性期急性发作
(肺内颗粒影少)

慢性期急性发作
(肺内颗粒影多)

例 4 急性肺出血期
慢性期急性发作
(肺内颗粒影增多)

例 5 慢性期急性发作
慢性期急性发作
(肺内颗粒影增多)

例 6 慢性期急性发作 慢性期急性发作
(肺内颗粒影少)

例 7 慢性期急性发作 慢性期急性发作
(肺内颗粒影少)
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院因大量肺出血,呼吸循环衰竭死亡。

4.鉴别诊断

由于本病的临床及 X线表现均缺乏特异性, 且病期及病程

不同,临床表现复杂, 因此常常被误诊为各种性质的贫血、肺结

核及肺炎。影像学上主要应与以下几种疾病进行鉴别。

肺炎: 肺炎与 IPH 的急性肺出血期的表现相似, 均可表现

为肺内广泛云絮状阴影,肺野透亮度减低。但 IPH 最大特点是

病灶较肺内炎症变化快,因此追踪复查十分重要。本组有 1 例

肺出血经治疗 1天后有明显吸收(图 2b)。

急性粟粒性肺结核: 胸片主要表现为全肺野分布均匀、密

度、大小一致的粟粒样颗粒影。而 IPH 的粟粒样结节影主要分

布在肺门周围及两肺中下野,肺尖、肋膈角、肺底病变较轻或不

累及。

郎罕氏细胞组织细胞增生症: 此病肺内表现为弥漫分布粟

粒样颗粒影 ,肺纹理呈网织状改变, 但临床常合并有肝、脾、淋

巴结肿大及皮肤、骨骼的改变。实验室检查: 嗜伊红细胞对诊

断有特异性。

纤维素性肺泡炎: 此病肺野透亮度普遍减低, 肺内弥漫分

布粟粒样颗粒影。但以网状、间质改变及小片影为主, 临床常

有缺氧体征和唇绀、杵状指、动脉血氧分压下降。

Good Paster综合征: 此病的肺内表现及病理过程均与 IPH

相似, 同样是一种肺泡毛细血管出血性疾病。与 IPH 不同的是

此病合并有肾小球肾炎。出现肾功能异常, 常有镜下血尿、蛋

白尿及血清肌酸肝升高。

总之,在临床工作中对不明原因的贫血患者 , 尤其是合并

似呼吸道感染的贫血患者应常规做胸片检查, 有条件的要做

HRCT检查, 并对痰及胃液做细胞学分析,仔细查找含铁血黄素

细胞。这样才能提高对特发性肺含铁血黄素沉着症的诊断水

平。
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图 1 a) 左侧乳突鼓室、鼓窦区/虫蚀0状骨破坏(箭) , 软组

织肿块穿破外耳道后壁, 累及乙状窦(箭) ; b) 术后改变。
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诊断工作。
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酷似恶性肿瘤的乳突胆固醇性肉芽肿一例

赵国宏  黄科峰  薛宝山  张海

=中图分类号> R814. 42; R764 =文献标识码> D  =文章编号> 1000-0313( 2003) 06-0417-01

  病例资料  患者, 男, 29 岁, 左耳胀闷伴眩晕、恶心 10 天。

体检:左侧鼓膜完整, 活动度差, 鼓膜穿刺鼓室内有实质性肿

物。音叉试验:左侧传导听力下降。临床诊断: 左侧鼓室内占

位病变。

CT 检查:左侧乳突及鼓窦区骨质明显破坏呈/ 虫蚀0状, 破

坏范围广泛,肿块穿破左侧外耳道后壁, 乳突后壁, 累及乙状窦

前壁。骨破坏区内密度不均, 可见软组织密度影, CT 值约

39HU。CT 诊断: 左侧乳突占位病变,性质特定(图 1)。

手术所见:左侧乳突骨质广泛破坏, 其内有灰白、灰褐色碎

组织一堆,大小约 3. 0cm @ 2. 5cm@ 1. 5cm。部分似豆渣样, 有光

泽及恶臭味。病理诊断:胆固醇性肉芽肿。

术后 5 个月 CT复查: 乳突及鼓窦区骨破坏显示边缘规则、

光整、密度增高、有明显硬化表现。原骨破坏区修复良好。

讨论  临床上常见的乳突占位肿块多为胆脂瘤, 是在慢性

炎症的基础上形成的, 具有良性占位肿块特征, CT 典型表现为

鼓室、鼓窦破坏扩大腔,其内为均匀软组织密度影,破坏腔边缘

光滑, 骨质明显硬化。而本例胆固醇性肉芽肿 CT 表现为鼓室、

鼓窦的骨质破坏呈/ 虫蚀0状, 范围广泛, 涉及鼓窦、乳突及外耳

道、乙状窦等 ,骨破坏边缘模糊不清, 极不规则, 无硬化表现, 窦

腔亦无扩大, 软组织肿块密度不均, 酷似恶性肿瘤表现, 极易造

成误诊。该病例 CT表现较为特殊 ,可供诊断参考。

(2002-10-29收稿  2002-12-17 修回)
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