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临床资料

患儿#男#

'&

岁#因,全身疼痛
')A

-入院#时有发热#无寒

颤盗汗'查体!体温
4F:4g

#脉搏
'))

次"分#呼吸
&4

次"分#

血压
C)

"

2)//\

1

'神志清楚#全身皮肤黏膜无黄染*皮疹及

出血点#全身浅表淋巴结未触及#全身骨骼压痛明显#以下肢为

甚#胸骨压痛明显#肝脾肋下未触及#各关节无活动障碍#无红

肿'入院后血常规示!白细胞
&(:&Fc')

C

"

+

#中性粒细胞

F):F[

#淋巴细胞
&4:'[

#红细胞
(:&Gc')
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#
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1
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#

血小板
'(4c')

C

"

+

&外周血涂片可见浆细胞及网状细胞&心肌

酶 谱 示!
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&腹部

;

超示!肝脾大#肝门部低回声结节#考虑为淋巴结#腹腔少量

积液#双肾未见异常&多部位骨髓穿刺骨髓像均示有核细胞分

辨不清#结构破坏#细胞核及细胞膜模糊不清#考虑骨髓坏死&

骨髓穿刺活检示!造血组织增生极度活跃#脂肪细胞消失#间质

纤维素样渗出物#骨小梁遭破坏#粒细胞系*红细胞系及巨核细

胞系均受抑制#淋巴细胞极度增生#弥漫分布#其胞体较小#核

深染#核仁不明显#胞质少#嗜伊红染色#
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%#考虑淋巴母细胞

白血病'家属考虑患儿病情及预后#放弃治疗#自动出院'

A

!

讨
!!

论

淋巴瘤细胞白血病又称淋巴肉瘤细胞白血病#是淋巴瘤病

程中发生骨髓广泛转移#即所谓恶性淋巴瘤的白血病期#临床

中易发生淋巴瘤白血病的主要为中高度恶性非霍奇金淋巴瘤#

淋巴瘤细胞白血病患者大部分临床表现为发热*贫血*肝脾大*

浅表淋巴结肿大'而以骨关节疼痛为首发症状且伴骨髓坏死

者少见报道'骨髓坏死是指骨髓中造血细胞发生原位死亡和

基质的大面积坏死'

'C&*

年
a=535/

在镰状细胞贫血的患者

尸检中首次发现骨髓坏死'

'CG&

年以来#国内陆续有报道#病

因和病种在增多#常在其后隐藏着不少恶性疾病#预后较差'

由于初始表现不典型#易误诊或漏诊#因此应引起重视'骨髓

坏死的原发病主要有三大类(

'$(

)

!$

'

%肿瘤!如白血病*淋巴瘤*

骨髓转移瘤等&$

&

%感染!特别是革兰阴性杆菌感染&$

4

%溶血'

其中以肿瘤疾病最多见'骨髓坏死的机理一般有以下几方面!

$

'

%微循环障碍&$

&

%毒物和药物对骨髓的损伤&$

4

%微循环的缺

氧或营养不足&$

*

%骨髓中静脉血窦受压&$

(

%免疫系统疾病*溶

血*实体瘤等'骨髓坏死临床表现无明显的特征性#据报道

G([

的患者以骨骼疼痛为主要临床症状#其诊断主要靠骨髓穿

刺活检确诊#特别是多部位骨髓穿刺对发现骨髓涂片$

;#.

%

非常重要'而放射性核素及磁共振检查在诊断和确定骨髓坏

死的范围时可能较为重要'

;#.

预后较差#死亡率高#且多在

确诊后短期内死亡'近年来多数学者认为#

;#.

的预后主要

取决于基础疾病的情况#而与坏死程度无关'应在积极控制原

发病的基础上应用维生素
W

4

#糖皮质激素和抗贫血*抗感染及

对症支持治疗#才能使坏死骨髓得以修复'若基础疾病能治

愈#则
;#.

常可获得痊愈'
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临床资料

患儿#男#

2

岁#因,反复腹泻伴呕吐
(

年#吐泻加重
'A

-于

&))C

年
')

月
'

日入院'入院前
(

年#即患
'

岁左右开始出现

腹泻#每日大便约
4

%

*

次#严重时可达
')

余次#多为黄稀水

便#时为乳糜样便#量多#有恶臭#伴呕吐#呈非喷射状#为胃内

容物#无胆汁和咖啡色样物质#无发热*咳嗽#无头昏*头痛#无

腹痛#无不洁饮食史#无热带地区旅游史'患儿系
a

'

,

'

#孕
4F

周顺产#出生体质量
4'))

1

#母乳喂养至
G

个月#后以配方奶

喂养#

'

岁时体质量
C0

1

#

&

岁时体质量
G:C0

1

#入院时体质量

')0

1

$封
4

图
'"

%'家族中无慢性腹泻患者'曾多次于重庆

医科大学附属儿童医院和第三军医大学大坪医院就诊#诊断为

,慢性腹泻*慢性胃炎*十二指肠炎*营养不良*维生素缺乏*贫

血-等病#疗效不佳#患儿腹泻无明显好转#日渐消瘦'入院前

'A

患儿吐泻再次加重#尤进食后明显#未诉头昏*头痛*腹痛等

不适#无发热*咳嗽'查体!

?42:(g

#

,2)

次"分#

V&*

次#体

质量
')0

1

#身高
C(K/

#头围
*C:(K/

#胸围
()K/

#血压
')&

"

(2

F)&

重庆医学
&)'&

年
'

月第
*'

卷第
&

期
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'抱入病房#贫血貌#重度营养不良#神清#神萎#面色

苍白且无表情#发黄且稀少#双睑结膜苍白#口角黏膜脱屑及发

红#牙齿发育不良#多颗龋齿#全身肌肉萎缩#腹壁皮下脂肪消

失'咽不充血#扁桃体未见#双肺呼吸音清#心音稍低顿#律齐'

舟状腹#无肠型及蠕动波&肝肋下
&:)K/

#脾肋下
':(K/

#均质

软缘锐&无包块#无压痛及反跳痛&无气过水声'肠鸣音
2

次"

分'双下肢肌力
4

"

2

级#神经系统未见明显异常'重庆医科大

学附属儿童医院辅助检查!肝功!

?,2):&

1

"
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#
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1

"

+

#

"+?'42:)<
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+

#

"-?'4C:&<

"

+

&电解质!

Y

_

&:C6/BO

"

+

#

%5

&_

':C6/BO

"

+

#余正常&肾功正常&大便常规!黄色稀便#

脂肪球$

_

%#未消化食物$

_

%&小便常规正常&血常规!

];%

'&:*c')

C

"

+

#

+*(:2[

#

.(4:&[

#

V;%':&c')

'&

"

+

#

\a;2(

1

"

+

#

,7')&c')

C

"

+

&肥达试验$

b

%&结核抗体$

b

%&病毒学检

查$

b

%&乙肝标志物!

\;E"9

$

_

%#余均阴性&

\X̂

抗体$

b

%&

梅毒抗体$筛查%$

b

%&免疫全套!

X

1

TG)(:4FX<

"

/+

#余正常&

补体
%4

和
%*

正常&自身抗体$

b

%&胸部
d

线片及四肢长骨关

节摄片正常&腹部
;

超!肝脾大#结构未见明显异常&骨髓检

查!增生性骨髓像'胃肠钡餐$

b

%#遗传代谢病筛查$

b

%'胃

镜!食道炎#十二指肠食道活检!$

'

%十二指肠炎&$

&

%食道上皮

部分坏死'胃镜!糜烂性胃窦炎及溃疡#十二指肠球部溃疡'

胃窦十二指肠活检!$

'

%胃窦中度慢性活动性炎症&$

&

%十二指

肠球部中度慢性活动性炎症'

本院辅助检查#肝功!
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Y

_

&:26/BO
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+

#余正

常&肾功!正常&大便常规!脓细胞
)

%

&

&脂肪球$

_

%#未消化食

物$

_

%&血常规!
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#
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':Cc')

'&
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#

\a;F'

1

"

+

#

,7''4c')

C

"

+

&小便常规正常'乳

糜泻相关抗体!抗麦胶蛋白抗体$

"a"$X

1

"

%

'&)6/BO

"

+

*抗肌

内膜抗体$

T#"$X

1

"

%

')G6/BO

"

+

'乳糜泻诊断试剂盒购自欧

蒙德国医学诊断有限公司#正常值!

"a"$X

1

"

!

4

%

*G6/BO
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+

&

T#"$X

1

"

!

)

%

426/BO
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'

乳糜泻的诊断金标准为肠黏膜活检#但该患儿存在重度营

养不良#一般情况差#小肠黏膜活检为有创检查#操作困难较

大#故未进行'全市大会诊后考虑诊断为乳糜泻#予无麸质饮

食进行诊断性治疗#并配合静脉营养#患儿住院治疗
'

个月后#

体质量增加至
''0

1

$封
4

图
';

%#复查乳糜泻相关抗体滴度下

降#水*电解质*酸碱失衡得以纠正#内环境基本平衡#腹泻减

轻#全身状态改善#病情稳定出院'患儿出院后坚持无麸质饮

食#并定期随访#腹泻时好时坏#仍反复多次入院治疗'

&)')

年
F

月
&'

日#患儿腹泻加重#伴剧烈呕吐#再次入

院'查体!

?42:Fg

#

,F*

次"分#

V&2

次"分#体质量
'):(0

1

#

血压
G(

"

2)//\

1

'抱入病房#神清#神萎#重度营养不良#中

重度贫血貌#双睑结膜苍白#口唇苍白#腹壁皮下脂肪消失'双

肺呼吸音清#心音稍低顿#律齐'舟状腹#无肠型及蠕动波&腹

胀#肝肋下
(:)K/

#剑突下
(:)K/

#脾肋下
4:)K/

#均质软缘

锐&无包块#无压痛及反跳痛'肠鸣音
(

次"分'全身肌肉萎

缩#双下肢肌力
&

"

2

级#轻度凹陷性水肿'神经系统未见明显

异常'辅助检查#肝功!
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#
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1
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#

"+?

&)':)<

"

+

#
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"
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&电解质!
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"
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#
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#余正常&肾功正常&大便常规!脂肪球$

_

%#未消化食

物$

_

%&血常规!
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C
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#
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#

V;%

':'c')

'&

"

+

#

\a;(G

1

"

+

#

,7''4c')

C

"

+

&小便常规正常'抗

麦胶蛋白抗体$

"a"

%

'C&6/BO

"

+

*抗肌内膜抗体$

T#"

%

'2&

6/BO

"

+

'本例患儿严格行无麸质饮食治疗
C

个月余#但临床

症状仍反复#再次全市大会诊后诊断为难治性乳糜泻$

X

型%#

予强的松
&/

1

"

0

1

口服治疗#患儿临床症状逐渐好转出院'

A

!

讨
!!

论

乳糜泻$

KIO85KA8EI5EI

#

%W

%又称麦胶过敏性肠病$

1

OM7I6$

86AMKIAI67I=B

J

573

P

%是一种有遗传易感性的自身免疫性疾病#

是由于摄入小麦*黑麦和大麦中的麦胶蛋白诱发的常见的炎症

性肠病#是慢性腹泻病中不可忽视的一种病因'过去认为欧美

国家发病率高#亚洲地区罕见#但越来越多的证据显示#亚洲国

家乳糜泻的患病率比实际想象的高(

'$4

)

'

乳糜泻是由于摄入麸质食物而诱发的#麸质中所含麦醇溶

蛋白和谷蛋白通过多种途径激活了细胞和体液免疫反应#最终

致小肠黏膜绒毛的炎症损伤#引起的慢性小肠吸收不良综合征#

临床表现为生长发育延迟*营养不良*腹泻*腹痛*腹胀等'随着

病程的延长#可导致脂溶性维生素缺乏#维生素
W

缺乏导致佝偻

病或低钙血症#维生素
Y

缺乏导致手足抽搐或凝血功能紊乱#

铁和叶酸缺乏导致营养性贫血(

*$(

)

'此外#乳糜泻可伴有贫血*

骨质疏松*免疫低下*关节炎*不育不孕症*糖尿病*自身免疫性

甲状腺炎*疱疹样皮炎和自身免疫性秃发症等肠道外表现'

大多数患者进食无麸质饮食治疗后#临床症状和组织病理

学均有改善#但约
([

患者虽然严格执行了无麸质饮食#其临

床症状仍持续或复发#称为难治性乳糜泻$

=IL=5K7B=

P

KIO85KA8E$

I5EI

#

V%W

%#是乳糜泻的一种罕见并发症'

V%W

定义为!除外

其他可导致乳糜泻治疗无反应的因素和恶性肿瘤后#严格行无

麸质饮食治疗
2

%

'&

个月后无反应或失去反应所致的严重绒

毛萎缩伴重度营养不良'临床症状一般很严重#需要除无麸质

饮食外的其他治疗&若未及时处理#患者预后差#可能因严重营

养不良*复发感染或肠病相关
?

细胞淋巴瘤$

T"?+

%而死亡'

V%W

可分为两型!

*

型
V%W

为小肠上皮细胞内浸润的淋巴细

胞为正常表型#

&

型
V%W

定义为小肠上皮细胞内浸润的淋巴

细胞表型不一#可见单克隆性淋巴细胞增生'

*

型
V%W

通常

经过无麸质饮食联合积极的营养支持和药物治疗$如糖皮质激

素或较低剂量的免疫抑制剂%后#临床症状均有改善#预后良

好'相反#

&

型
V%W

对糖皮质激素多无反应或低反应#预后

差#危及生命的营养不良或
T"?+

等严重并发症发病率更高#

治疗以免疫抑制剂为主#目前自体干细胞移植已用于
&

型

V%W

的治疗'

在过去的几十年#有关乳糜泻流行病学的认识主要基于血

清学的筛查#最初的统计显示其相对患病率约为
'h()))

'现

研究证实更多的患者因临床表型为轻型或隐性而漏诊或误诊&

非高危人群中#其患病率约为
'h'44

#而高危人群中其患病率

可高达
'h'))

'有研究显示在中国南方#以大米为主食的地区

乳糜泻的患病率可达
2:([

#那么以小麦为主食的北方地区乳

糜泻的发病率应会更高'因此#临床医生医治慢性腹泻患者时

应考虑乳糜泻的可能性#有必要进行乳糜泻相关抗体的检查'
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