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儿童特发性肺含铁血黄素沉着症的影像学诊断

龙窻，胡茂清，倪国汉，邓宗华，田耀成，刘小冬

【摘要】　目的：探讨儿童特发性肺含铁血黄素沉着症（ＩＰＨ）的影像表现。方法：回顾性分析１０例经病理证实的特发

性肺含铁血黄素沉着症的Ｘ线及ＣＴ表现。结果：初诊误诊为支气管肺炎３例，肺结核１例，１例先误诊为肺炎后又误诊

为肺结核，误诊率５０％。Ｘ线表现双肺片絮状阴影及磨玻璃样改变３例；双肺中下肺野斑片状影，肺纹理增多模糊３例；

弥漫分布粟粒状、小结节状影伴磨玻璃样改变２例；弥漫分布网织状阴影２例。伴肺门影增大模糊３例、心影增大１例等。

普通ＣＴ表现为两中下肺呈片絮状、小结节状阴影１例；弥漫分布粟粒状阴影伴磨玻璃样改变者２例。２例见空气支气管

征，１例见多发小气囊。ＨＲＣＴ表现为两肺内弥漫分布网结节影１例，表现两肺网织影及散在小斑片状阴影、小叶间隔增

厚１例。结论：对本病的认识不足是误诊的主要原因，Ｘ线及ＣＴ检查是发现并提示ＩＰＨ的基本检查手段，影像表现结合

临床，尤其是小儿痰、胃液中发现含铁血黄素巨噬细胞是提高确诊率的关键。
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　　特发性肺含铁血黄素沉着症（ｉｄｉｏｐａｔｈｉｃｐｕｌｍｏｎａ

ｒｙｈｅｍｏｓｉｄｅｒｏｓｉｓ，ＩＰＨ）是一种少见的病因不明的肺泡

毛细血管出血性疾病，好发于婴幼儿及儿童，其临床表

现复杂，影像上缺乏特异性，极易误诊或漏诊。笔者回

顾性分析经病理证实的ＩＰＨ１０例，结合文献复习其

病理过程及影像学表现，旨在提高对本病的认识及诊

断水平。

材料与方法

搜集１９９５年７月至２００４年１０月诊治的１０例

ＩＰＨ的临床资料，其中男６例，女４例，年龄２～１３岁，

平均年龄６岁，１０岁以下９例。病程１０天至１０年。

临床主要症状有面色苍白、乏力１０例，反复咳嗽、呼吸

道感染８例，咯血１０例，低热８例，气喘５例，黑便３

例。查体：肺部听诊罗音１０例，发绀５例，轻度杵状指

１例，肝脾大３例。实验室检查：ＨＢ３０～６０ｇ／ｌ１例，

６０～９０ｇ／ｌ７例，９０～１１０ｇ／ｌ２例；网织红细胞增高８

例，血沉增快８例，血白细胞升高２例。８例患者痰中
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和２例患者胃液中查到含铁血黄素细胞，所有病例均

排除肺出血肾炎综合征（ＧｏｏｄＰａｓｔｕｒｅ综合症）及继

发性肺含铁血黄素沉着症。

图１　急性肺出血期。ａ）胸片示

双侧肺纹理模糊，双下肺内带小斑

片状阴影；ｂ）３天后复查示双肺

大片状密度增高影，肺门模糊，肺

野透亮度减低。　图２　胸片示急

性肺出血期，双肺多发粟粒状阴

影，右肺野透亮度减低。

图３　急性肺出血期。ａ）胸片示

双肺中下肺野见斑片状密度增高

影，边界模糊，密度不均；ｂ）ＣＴ示

双肺斑片状及小结节样高密度灶。

１０例患者共行胸片检查１９张，其中初诊１４张，

复诊５张。初诊时３例行普通ＣＴ检查，２例行高分辨

ＣＴ检查。初诊胸片误诊为支气管肺炎３例，肺结核１

例，１例先误诊为肺炎后又误诊为肺结核。

结　果

１．Ｘ线表现

１０例患者１４张初诊胸片示两侧肺野片絮状阴影

及磨玻璃样改变，肺野透亮度呈均匀一致性减低５例；

３例患者表现肺纹理增多模糊，中下肺野中内带分布

小斑片状阴影，似支气管肺炎（图１ａ），其中１例３天

后复查示双肺野大片状阴影（图１ｂ）；２例患者两侧肺

野见散在粟粒状结节影（图２）；弥漫分布的网织状阴

影２例。单侧肺门影增大１例，双侧肺门影增大、模糊

２例。右心室增大，右下肺动脉增粗，心胸比率增大１

例。４例患者复诊５张胸片，１例患者肺部斑片状阴影

吸收，１例患者见肺纹理增多紊乱，２例患者双肺野广

泛网结状阴影。

２．ＣＴ表现

３例患者行普通ＣＴ检查，１例表现为双肺弥漫性

密度增高，呈片絮状及小结节状阴影，以肺门及中下肺

为甚（图３）；２例见两肺弥漫分布粟粒状、磨玻璃样改

变（图４）。伴有空气支气管征２例，多发小气囊１例。

２例患者行高分辨力ＣＴ扫描，１例表现为两肺内弥漫

分布网结节影（图５），１例表现肺野透亮度减低、两肺

见索条状网织影及散在小斑片状阴影、小叶间隔增厚

（图６）。

讨　论

１．病因和病理

ＩＰＨ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，其病因不明，可能涉

及自身免疫因素；牛乳过敏；遗传因素；环境因素；动物

蛋白摄入；肺泡上皮细胞及毛细血管内皮细胞发育与

功能不全６种因素
［１，２］。

２．临床、影像学表现与病理分期对照

ＩＰＨ多发生于儿童，男女发病率无差异，其临床

症状和病程取决于肺内出血的程度及期限，预后较差，

多数患者死亡，少数自行痊愈。本组搜集两家医院近

十年来经临床及病理证实的病例仅１０例，９０％发生于

１０岁以下，临床表现主要为咳嗽、反复咯血、呼吸困难
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图４　急性肺出血期。ＣＴ示双肺多发粟粒状影，肺野呈磨玻璃样改变。　图５　慢性肺出血静止期。ＣＴ示两肺内弥漫分布

网结节影。　图６　慢性期急性发作。ＣＴ示两肺网织影及散在小斑片状阴影，小叶间隔增厚，肺野透亮度减低。

和低色素小细胞性即缺铁性贫血，部分伴有乏力、发热

等，体检可有杵状指、紫绀、肺部听诊罗音及肝脾肿大。

肺功能检查有限制性通气功能障碍或通气道阻力增加

及ＰａＯ２下降。２例患者病程长，发作与自动缓解交替

出现，多次入院治疗。８例患者痰中、２例患者胃液中

查到含铁血黄素细胞，视为对ＩＰＨ的确诊依据
［１］。

ＩＰＨ常用的影像学检查方法是胸部平片和ＣＴ，

尤其是 ＨＲＣＴ。ＭＲＩ对肺部疾病敏感度差。当ＩＰＨ

合并出血，随着红细胞内氧合血红蛋白转化为高铁血

红蛋白，在 ＭＲ上产生高信号特征，ＭＲＩ诊断不难。

但检查费用高，临床一般不用。本组病例主要采用Ｘ

线胸片和ＣＴ检查，肺内改变因肺出血反复次数、范围

和量的不同，表现亦不相同。

急性肺出血期：病理上为弥漫性肺泡毛细血管出

血，肺泡腔及肺泡间隔内大量红细胞及渗出液，肺泡间

隔增厚。肺泡及肺泡间隔渗出液及红细胞３～１２天内

大部吸收。影像学表现为两肺野透亮度普遍减低，呈

毛玻璃样改变，浸润性阴影从边缘模糊的斑点状、腺泡

结节状影逐渐融合成大片云絮状阴影，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。此期亦可见支气管充气征、纵隔缘

及心缘、膈面模糊。本组初诊８例为急性肺出血期，Ｘ

线３例表现为两肺片絮状阴影及磨玻璃样改变，３例

表现两下肺中内带斑片状阴影，２例患者两侧肺野见

散在粟粒状结节影。３例ＣＴ表现为双肺弥漫性密度

增高或磨玻璃样改变，并较Ｘ线片发现更多粟粒状及

小结节状影。其中２例见空气支气管征，１例ＣＴ见

多发小气囊。８例患者呼吸道症状表现较重，全部患

者均有血色素下降，病程在１０天至６个月内。肺气囊

不为本病特征，可能为小气道活瓣阻塞所致。

肺出血静止期：此期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。本组１例Ｘ线及 ＨＲＣＴ均表现为肺

野透亮度减低、两肺内弥漫分布小结节影，为慢性肺出

血静止期，临床检查示轻度贫血。

慢性期急性发作：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。本组１例患者病程

长达１０年，血红蛋白下降明显，呼吸道症状时轻时重，

多次痰中和胃液中查到含铁血黄素细胞，Ｘ线为双肺

弥漫分布的网织状阴影，右心室增大，右下肺动脉增

粗，ＨＲＣＴ表现为双肺野透亮度减低、小叶间隔增厚、

索条状网织影及散在斑片状阴影，诊断为慢性期急性

发作。

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，也可表

现为弥漫性肺间质纤维化、肺气肿、肺动脉高压、间质

性肺水肿和肺心病等相应改变。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［１，３］。

３．误诊原因分析

本组误诊５例均急性肺出血期，其中３例表现为

中下肺野中内带小斑片状阴影，误诊为支气管肺炎；１

例双肺多发粟粒状影误诊为粟粒型肺结核；１例双肺

片絮状阴影先诊为肺炎，经抗感染治疗后复查未见好

转又误诊为肺结核。回顾分析８例急性肺出血期影像

表现主要为双肺磨玻璃样改变；肺野散在粟粒状结节

影；斑片状及片絮状阴影以中下肺野中内带分布为主；

肺野透亮度呈均匀一致性减低；肺纹理增多模糊。１

例肺出血静止期表现两肺内弥漫分布小结节影。１例

慢性期急性发作见小叶间隔增厚、索条状网织或网结

影及散在斑片状阴影。误诊原因可能为：①本病发生

率低，对本病临床及病理过程认识不足；②ＩＰＨ 各期
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影像改变多样化，部分病例缺乏特异性，未结合临床进

行仔细分析。

４．鉴别诊断

急性肺出血期的表现与肺炎和／或急性粟粒性肺

结核相似，初次检查时最易误诊，肺炎可表现为肺内广

泛云絮状阴影，但肺野透亮度减低一般不象ＩＰＨ那样

均匀，经抗感染治疗有改变。ＩＰＨ的特点是病灶较肺

内炎症变化快，因此追踪复查十分重要。急性粟粒性

肺结核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，再者肺结核往往有明显结核中毒症状，痰液

检查亦可以明确诊断。肺出血静止期、慢性期急性发

作和慢性迁延后遗期以两肺内弥漫分布小结节影为主

要表现伴有小叶间隔增厚、肺部索条状网织或网结影

状阴影，需与风湿性二尖瓣病变所致肺含铁血黄素沉

着症鉴别。风湿性二尖瓣病变所致肺含铁血黄素沉着

症患者有风湿性心脏病二尖瓣病变的病史及相应心影

改变，结合临床资料诊断不难［３６］。
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　图１　ＣＴ示左侧髂腰部皮下可见混杂

密 度 影，以 低 密 度 为 主，ＣＴ 值 约

－１１０ＨＵ，内可见条状软组织密度影

与腹腔内相连，部分小肠积气（箭）。

ＣＴ诊断腰疝一例

徐林刚，陈新龙，张国良
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　　病例资料　患者，男，５６岁。发现左

侧髂腰部肿块３ｄ。平素体健，无恶心、呕

吐及腹痛、腹胀。查体：左髂腰部可触及

一肿物，质软，活动度好。

ＣＴ表现：左侧髂腰部皮下可见混杂

密 度 影，以 低 密 度 为 主，ＣＴ 值 约

－１１０ＨＵ，内可见条状软组织密度影与腹

腔内组织相连，腹腔内部分小肠积气表现

（图１）。ＣＴ诊断：左侧下腰疝。

手术见肿物为部分小肠管及肠系膜，

分离基底部，可见一约２．０ｃｍ×２．５ｃｍ的

缺损口，术中将其回纳并行疝修补术。术

中诊断为左下腰疝。

讨论　腹外疝是外科常见病，但腰疝

为腹外疝之少见类型。腰疝有上、下之

分。本例属于下腰疝。下腰疝是突出于

由外斜肌后缘、背阔肌前缘、髂嵴所形成

的下腰三角（Ｐｅｔｉｔ三角）。腰疝一般发生

于瘦弱、年迈或其它原因引起的腰肌薄弱

或萎缩。有的为先天性肌肉发育不佳，也

有因腰部外伤所致。腰疝的临床表现是

腰部有位置相当于上、下腰三角区范围，

具有咳嗽冲击可复性肿块或膨隆。其它

主觉症状一般较轻微，包括腰背痛或腰部

坠胀感，偶有恶心或腹痛。腰疝的基底部

多较宽，嵌顿较窄者不多，约１０％。本例

主要表现为左下腰三角区肿块，无其他症

状与体征。本例的ＣＴ诊断明确，ＣＴ对于

本病有较特征性表现。
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