
或腹部淋巴结肿大［２］。有研究报道，肿瘤细胞可在脊柱的硬膜

内积聚，临床诊断是多为疾病晚期，并常伴有Ｂ组症状（特别

是高热）［３］。多项研究结果表明，ＡＬＫ阳性的ＡＬＣＬ患者预后

好于ＡＬＫ阴性的患者，此外，ＩＰＩ评分是判断 ＡＬＣＬ预后的一

项重要独立因素，评分越高，预后越差。该病例，确诊时即为Ⅲ

期Ｂ组，ＩＰＩ评分为３分，危险度分层为中高危组。考虑到患者

疾病分期较晚，ＩＰＩ评分较高，且患者疾病进展迅速，但患者病

理结果提示ＡＬＫ为阳性，如早期进行积极治疗，可能会获得

良好预后。最终，结合患者及其家属意愿后选择终止妊娠，并

于引产后第１０天开始进行ＥＣＨＯＰ方案化疗，化疗８个疗程

后进行干扰素维持治疗，现患者进入随访阶段，一般情况良好。

妊娠合并 ＮＨＬ较少见，近年来，发展中国家，妊娠合并

ＮＨＬ的病例报道累计仅有１００例，其中主要为弥漫大Ｂ细胞

淋巴瘤［４］。目前，大多数淋巴瘤的病因尚不明确，但已经证实

某些病毒或细菌感染与淋巴瘤的发病机制密切相关，有一项研

究证明，３３４例新诊断的淋巴瘤患者和１０４１例对照人群血清

学评价以前是否存在乙型或丙型肝炎病毒感染，结果提示在淋

巴瘤中乙型或丙型肝炎病毒血清阳性明显增高［５］。本例患者

乙肝标志物提示 ＨＢｓＡｇ、ＨＢｅＡｇ及抗 ＨＢＣ阳性，乙肝ＤＮＡ

定性（＋），定量为２．１４Ｅ＋０７ＩＵ，属于高危人群。

由于妊娠合并淋巴瘤发病早期临床表现与非孕女性相似，

常常会延误疾病的诊断，此外，为了避免胎儿受到辐射影响而

拒绝影像学检查，也是导致疾病延误诊断的主要原因，该患者

起病时以食欲缺乏、乏力、低热、多汗为主要症状，误以为是妊

娠相关表现而未予以重视，导致疾病延误诊断。淋巴瘤的确诊

有赖于病理活检，而孕妇在现代局部麻醉或全身麻醉水平下行

活检手术，相对安全，不会导致流产风险增高。本例患者在孕

期即行活检明确诊断为 ＡＬＫ阳性 ＡＬＣＬ，有利于尽早进行积

极有效的治疗。

妊娠合并ＮＨＬ预后较差，根据淋巴瘤病理学亚型（惰性、

侵袭性、强侵袭性）及孕期（早、中晚期）的不同，选择不同的治

疗策略。惰性ＮＨＬ合并妊娠，可以在严密监护下待孕中晚期

再行处理，而侵袭性和强侵袭性 ＮＨＬ，虽然 ＣＨＯＰ或 Ｒ

ＣＨＯＰ等其他方案化疗是相对安全有效的选择
［６］，但疾病本

身的侵袭性及治疗潜在的不良反应随时会危及母儿双方：（１）

化疗药物可能导致自发性流产、新生儿畸形及肿瘤；（２）疾病本

身及放化疗所导致的严重骨髓受抑，随时可能危及母体及胎

儿。妊娠合并淋巴瘤，确诊后是否需立即终止妊娠，目前尚无

统一定论；且引产不仅涉及医疗本身，还涉及社会、法律、伦理

等一系列的问题［７］。因此，需要综合考虑疾病本身、产科情况、

患者及其家属等多方面的因素，权衡利弊，选择最佳的治疗方

案。结合本例患者，虽然其疾病本身进展迅速，且为Ｔ细胞来

源，但其免疫组化提示ＡＬＫ为阳性，如积极治疗，其预后较其

他类型ＮＨＬ相对较好
［８］。此外，有文献报道，如果尽早进行

积极有效的治疗，血液系统的肿瘤较之实体瘤有更大的治愈的

可能［９］。本利患者结合产科情况，客观、详细地与患者及其家

属解释相关治疗选择的利弊，并充分尊重患者自主权，最终采

取治疗性引产，术后积极完善相关影像学检查，完善疾病分期

并积极给予规律化疗，现患者已获得缓解，门诊随访一般情况

良好。

综上所述，妊娠合并 ＡＬＫ阳性 ＡＬＣＬ临床发病率低，诊

断时分期即较晚，多数伴有Ｂ组症状，且病情进展迅速，需综

合考虑疾病本身、产科情况、患者及其家属等多方面的因素，权

衡利弊，选择最佳的治疗方案。此外，ＡＬＫ阳性ＡＬＣＬ预后较

好，合并妊娠患者，如终止妊娠，早期进行规律化疗，可能有利

于患者预后。
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上女性多发。现将本科收住的１例ＣＰＴＸ患者的诊治情况报

道如下。

１　临床资料

患者，女，３３岁，间断性胸痛、胸闷、气短１年入院。１年前

患者开始无明显诱因出现右侧胸痛、胸闷、气短，当时行胸部

ＣＴ诊断：右侧气胸。予胸腔穿刺和胸腔闭式引流后气胸治

愈。此后每月月经后即发作右侧气胸，均经上述方式治疗痊

愈。临床考虑为ＣＰＴＸ。曾口服避孕药、孕激素等治疗，效果

欠佳。Ｘ线胸片及胸部ＣＴ示右侧气胸。入院查体：体温３６．９

℃，脉搏１０８次／分，呼吸２２次／分，血压１２９／９３ｍｍＨｇ；呼吸

稍促，被动半卧位，神志清晰，气管左偏，甲状腺不大。双肺呼

吸音存在，右侧呼吸音明显减弱，可闻及少量湿罗音，左肺呼吸

音较清晰无音。心率１０８次／分，心律规整。腹平软，无压

痛、反跳痛及肌紧张，肝脾未触及，全腹未触及包块；叩鼓音，移

动性浊音阴性；肠鸣音正常存在。经准备后在全身麻醉下行胸

腔镜下右肺病变切除加右侧胸膜摩擦固定术，术中发现胸膜腔

多处粘连，分离粘连带后，发现右肺表面散在黄褐色结节及大

量纤维素样沉积物，局部肺组织实变增厚，未发现明显肺大疱。

仔细切除右肺表面所有异常结节病变。术中未发现膈肌病变。

行右侧壁层胸膜摩擦，并胸膜腔注射高渗葡萄糖２００ｍＬ（５０％

葡萄糖１００ｍＬ＋１０％葡萄糖１００ｍＬ混合液）以促进胸膜粘连

固定，防止气胸复发。术后病理诊断：右上叶肺组织实变伴气

肿，符合子宫内膜异位症。手术后随访约１年，气胸未复发。

２　讨　　论

月经来潮前后３ｄ内发生气胸，反复发作超过３个月者即

可诊断为ＣＰＴＸ，ＣＰＴＸ最早由 Ｍａｕｌｅｒ等
［１］于１９５８年报道。

１９７２年由Ｌｉｌｌｉｎｇｔｏｎ
［２］正式命名为ＣＰＴＸ。ＣＰＴＸ占女性自发

性气胸的１．５％～２．５％
［３］。其发病机制尚不完全确定，通常

认为与以下３种原因有关
［４］：（１）患者发生子宫内膜异位症，异

位内膜组织播散到胸膜腔或肺脏表面种植并不断堆积，引起脏

胸膜破裂而发生气胸；（２）月经期宫颈黏液栓缺如，气体进入腹

腔，再经膈肌缺孔进人胸膜腔引起气胸；（３）月经期前列腺素水

平升高，气管或血管收缩，致小气道或肺泡破裂引起气胸。治

疗方式可根据病情轻重可采取保守、胸穿、胸腔引流及手术治

疗。对于气胸反复发作者应外科手术治疗。手术宜在月经期

间进行，这样容易发现异位子宫内膜组织。手术原则为：切除

肉眼可见的所有胸膜异位病灶，以去除病灶来源，防止异位内

膜组织进一步播散。检查膈肌是否存在病变，包括膈肌微孔及

膈肌子宫内膜异位组织，行膈肌缺损修补及病变切除术。因

ＣＰＴＸ复发率高
［５］，为预防复发，可行胸膜摩擦和（或）药物固

定术，为达到稳定的胸膜固定效果，药物可胸膜腔注射高渗葡

萄糖。对于不能耐受手术或术后复发者，可以应用激素治疗。

激素治疗包括口服避孕药、孕激素、雄激素衍生物或促性腺激

素释放激素激动剂（ＧｎＲＨａ）治疗。其中 ＧｎＲＨａ是天然促性

腺激素释放激素的同工异质体，可以产生药物性去势作用，使

异位内膜萎缩，治疗效果较好［６］。激素治疗并不能根治病变，

停药会气胸可复发，激素还存在一定不良反应，尤其对于生育

需求者。目前胸腔镜手术因微创、清晰、视野放大等优点，已成

为治疗ＣＰＴＸ的主要治疗方法。手术不仅可以达到确切的治

疗效果，还在于能够确诊，避免治疗的相对盲目性。多次发作

气胸的患者，因既往肺泡破裂导致的胸膜腔粘连往往较严重，

增加了手术进胸的困难，同时肺表面粘连带或纤维素沉着过多

导致术中难以发现异位内膜病变的部位，造成病变漏切，增加

了气胸复发风险。所以作者建议对于临床考虑为ＣＰＴＸ的患

者，若能耐受手术，建议早期采取手术治疗。
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抗磷脂综合征合并嗜血细胞综合征误诊１例分析

董家琪，张　林，邓明明△

（西南医科大学附属医院消化内科，四川泸州６４６０００）
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　　嗜血细胞综合征（ＨＰＳ）是一种多器官、多系统受累，并进

行性加重伴免疫功能紊乱的巨噬细胞增生性疾病［１］。ＨＰＳ主

要分为两型，原发性 ＨＰＳ为常染色体隐性遗传病，而继发性

ＨＰＳ则主要与感染、肿瘤、免疫介导性疾病等因素相关
［２］。抗

磷脂综合征（ＡＰＳ）合并 ＨＰＳ，又称巨噬细胞活化综合征

（ＭＡＳ），属于继发性 ＨＰＳ，在临床上十分罕见，早期极易被误

诊。作者报道本院收治的１例被长期误诊的 ＡＰＳ合并 ＨＰＳ

患者，并将其误诊原因作一分析。

１　临床资料

患者，女，２８岁，因“反复右侧中上腹部隐痛不适４＋年”于

２０１０年９月收入本院消化内科。４＋年前患者无明显诱因出现

右侧中上腹部隐痛，伴持续发热，最高可达３９．２℃，院外正电

子发射断层显像／Ｘ线计算机体层成像（ＰＥＴ／ＣＴ）示肝脾肿

大，肝内散在大小不等结节，显像剂结节样浓聚，最大放射性浓
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