
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
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（西南医科大学附属医院消化内科，四川泸州６４６０００）

　　［中图分类号］　Ｒ５９３．２ ［文献标识码］　Ｃ ［文章编号］　１６７１８３４８（２０１７）０７１００７０２

　　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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聚（ＳＵＶｍａｘ）约４．２，于当地医院诊断为“肝癌？”。入院时查

体，体温３７．８℃，肝区轻度叩击痛，余无特殊异常。实验室检

查示白细胞计数（ＷＢＣ）８．９４×１０９／Ｌ，血红蛋白（Ｈｂ）９２ｇ／Ｌ，

血小板（ＰＬＴ）５５×１０９／Ｌ，凝血酶原时间（ＰＴ）１４．９ｓ，凝血酶原

活动度（ＰＴＡ）５６．１％，活化部分凝血活酶时间（ＡＰＴＴ）８１．６ｓ，

纤维蛋白原（ＦＩＢ）１．４ｇ／Ｌ，丙氨酸氨基转移酶（ＡＬＴ）８７．３

Ｕ／Ｌ，天门冬氨酸氨基转移酶（ＡＳＴ）５７．３Ｕ／Ｌ，清蛋白（ＡＬＢ）

２０ｇ／Ｌ，铁蛋白（ＳＦ）７５０ｎｇ／ｍＬ，甲胎蛋白（ＡＦＰ）、乙肝抗体定

量检测及丙肝抗体均阴性。鉴于患者病情复杂，建议患者行骨

髓穿刺检查。骨穿示三系增生，以红系比例异常增加为主；可

见吞噬型组织细胞，其细胞质内可见含铁血黄素颗粒及捕获的

晚幼红细胞，偶见ＰＬＴ、成熟红细胞、中幼红细胞。综合患者

年龄，无阳性家族史，且基因检测（如穿孔素基因）未见明显异

常，故诊断为继发性 ＨＰＳ。遂转入血液内科，予以丙种球蛋白

联合地塞米松、保肝等治疗后症状缓解出院。

出院后患者口服波尼松３０ｍｇ，每天２次，并逐渐减量，３

个月后停药。停药后患者仍反复感觉右中下腹部隐痛不适，行

胃镜、小肠镜及结肠镜均未见异常。２０１２年３月患者双上肢

及双下肢皮肤开始出现溃疡，反复于皮肤科门诊就诊，予以外

敷药物治疗后症状无明显缓解。２０１４年９月患者至本院血液

内科复查，骨髓活检示网织纤维染色（－），铁染色（＋）。免疫

组化染色示ＣＤ３４、ＣＤ１１７阳性指数分部为２％、３％，ＣＤ２３５ａ

部分细胞阳性，ＣＤ２３５ａ阳性率高于髓过氧化物酶（ＭＰＯ），

ＣＤ６８小部分细胞阳性，ＣＤ６１巨核细胞阳性，ＣＤ２０、ＣＤ１３８少

量细胞阳性，散在分布，ＥＢ病毒阴性，骨髓中可见核碎片，并见

组织细胞吞噬现象。查血Ｈｂ８９ｇ／Ｌ，ＰＬＴ４７×１０
９／Ｌ，红细胞

沉降率（ＥＳＲ）６１ｍｍ／ｈ，ＡＰＴＴ１２４．６ｓ，ＦＩＢ１．４ｇ／Ｌ，铁蛋白

７１０ｍｇ／ｍＬ。考虑到患者病程中出现了皮肤溃疡，监测血糖排

除了糖尿病可能，反复追问病史发现患者既往有连续３次不明

原因的自然流产史，均发生在妊娠４～５个月。行ＥＢ病毒检

测、优生五项检查（即ＴＯＲＣＨ检查）未见明显异常，自身抗体

谱示：抗双链ＤＮＡ抗体（抗ｄｓＤＮＡ）阴性，抗中性粒细胞胞浆

抗体（ＡＮＣＡ）阴性，抗磷脂抗体（ＡＰＬ）阳性。结合以上结果拟

诊为ＡＰＳ，遂转入风湿免疫科予以激素、低分子肝素联合小剂

量阿司匹林、丙种球蛋白治疗。出院４个月后患者复查 ＡＰＬ

仍阳性，ＰＬＴ数回升，腹痛明显缓解，故最终确断为 ＡＰＳ合并

ＨＰＳ。随访半年，患者病情明显好转。

２　讨　　论

总结病史，本例病患主要表现为发热（＞３８．５℃）；脾肿大；

血细胞减少，累及２个细胞系（Ｈｂ＜１００ｇ／Ｌ，ＰＬＴ＜１００×

１０９／Ｌ）；低ＦＩＢ（≤１．５ｇ／Ｌ）；ＳＦ≥５００ｎｇ／ｍＬ；骨髓穿刺有嗜血

细胞现象。上述特点符合该病 ＨＬＨ２００４诊断标准
［３］。但由

于患者最初就诊原因为腹痛，检查提示肝功能损害、血细胞减

少、凝血功能异常，ＰＥＴ／ＣＴ示肝脾肿大、肝脏有多发结节，

ＳＵＶｍａｘ约４．２，故早期极易误断为肝癌。然而，值得注意的

是ＡＦＰ未见升高，行骨穿发现嗜血现象，因此基本排除了肝脏

原发病可能。针对这个问题，美国血液学会 ＨＬＨ２００９诊断

意见就已经指出，若出现持续高热、肝脾肿大／肝功能损害、血

细减少应高度怀疑 ＨＰＳ可能
［４］。

ＡＰＳ是一种以ＡＰＬ阳性、ＰＬＴ减少、血栓形成及反复自

发性流产为主要表现的自身免疫性疾病，常见于青年女性［５］。

ＡＰＬ主要包括抗心磷脂抗体（ＡＣＬ）和狼疮抗凝物（ＬＡ）。除

流产外，ＡＰＳ中约有５０％的患者还可在病程中出现皮损，如网

状青斑、皮肤溃疡坏死、斑状萎缩等。本例病患最初治疗后仍

反复出现腹痛，并出现皮肤溃疡。结合其有连续３次不明原因

的孕１０周以上的自然流产史，与两次 ＡＰＬ阳性（间隔４个月

以上），ＡＰＴＴ延长不伴有出血倾向，故最终确诊为 ＡＰＳ征合

并 ＨＰＳ。本例患者的腹痛也可以用腹部小血管受累合理解

释，虽然未行腹部血管超声检查，但胃镜及肠镜检查阴性提示

很可能在细小动、静脉有血栓形成。经抗凝等治疗后患者腹痛

明显缓解，治疗反应支持诊断，同时也提示腹痛与 ＡＰＳ密切

相关。

ＨＰＳ病情进展迅速，病死率高，其预后与原发病密切相

关，目前尚缺乏有效的治疗手段。继发性 ＨＰＳ可先治疗其原

发病，若无好转再行化疗，若化疗后疾病仍持续发展，再考虑行

造血干细胞移植［３］。Ｇｕｐｔａ等
［６］发现糖皮质激素及大剂量免

疫球蛋白在自身免疫相关性 ＨＰＳ中效果良好。结合本例虽然

早期即予以丙种球蛋白、激素治疗 ＨＰＳ，但因未治疗其原发

病，患者病情仍反复，联合抗凝治疗后症状改善迅速。

分析本例的误诊原因如下：（１）对于主诉为长期慢性腹痛

病者，临床医生只常规考虑了消化系统常见的感染性疾病和肿

瘤等病因，而本例患者行ＰＥＴ／ＣＴ示肝脏多发结节，也对本病

的早期诊断造成了一定的误导。（２）ＨＰＳ症状复杂，非专科的

临床医师不熟悉其特点，如未能及时完善相关骨髓穿刺等检查

极易导致漏诊误诊，这也就提示临床上凡出现肝功能损害严

重、血细胞改变，不能用原发肝病解释者都应行骨髓穿刺检查，

若高度怀疑者还应反复进行骨髓检查。（３）ＡＰＳ合并 ＨＰＳ在

临床上并不多见，二者均可引起类似的临床表现，故同时存在

时诊断较困难。ＡＰＳ的临床表现多样，虽然本例在病程中出

现皮肤溃疡，但这一现象并未引起临床医师的高度重视。经验

尚浅的医生缺乏对包括流产、皮肤损害等在内的多种非特异性

表现的高度警觉性。（４）收集病史不全面，临床思路不够开阔，

缺乏对涉及多系统疾病的整体认识。

通过本例提醒广大临床医生提高对 ＨＰＳ及ＡＰＳ的认识，

全面收集病史，及早确诊治疗，避免延误病情。
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