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Abstract 
Object: The objective was to investigate the causes and treatment of idiopathic pulmonary hemo-
siderosis. Method: The clinical data of one child with the disease of idiopathic pulmonary hemosi-
derosis in our department were retrospectively analyzed. Result: The child was transferred to our 
department because of coughing the sputum with blood streaks repeatedly, and the CT showed the 
mass-like and ground-glass-like shadow of lung. We can find siderophages in the bronchoalveolar 
lavage fluid. After the treatment of oral corticosteroid in long term, the child hasn’t coughed the 
sputum with blood streaks again and the CT showed that the lesion has been absorbed. Conclusion: 
Whether the child is combining anemia or not, if he has hemoptysis repeatly, we should consider 
that he is possible to have the disease of idiopathic pulmonary hemosiderosis and have differen-
tial diagnosis and treat him early. 
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摘  要 

目的：探讨原发性肺含铁血黄素沉着症原因和治疗方法。方法：对我科发现一例特发性肺含铁血黄素沉

着症病例进行临床资料的回顾分析。结果：患儿因反复咳血丝痰一年余来我院住院，CT显示肺部团片状

磨玻璃影，肺泡灌洗液可见含铁血黄素巨噬细胞。长期口服激素治疗后无咳血丝痰，CT显示病变吸收。

结论：儿童出现反复咯血，不管是否合并贫血，我们应该积极考虑原发性肺含铁血黄素沉着症的可能，

进行早期鉴别诊断和治疗。 
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1. 引言 

原发性肺含铁血黄素沉着症(idiopathic pulmonary hemosiderosis, IPH)是以反复肺泡毛细血管出血、含

铁血黄素沉着为病理特征的肺小血管出血性疾病，临床中以反复出现呼吸系统症状和小细胞低色素性贫

血为发病表现。目前具体病因未明，临床中仍存在对该病缺乏认识或认识不足，影响患儿肺纤维化过程

及预后[1] [2]。现就我院发现的一例病例进行报道，从临床特征、诊断等方面分析该病，目的在于加深对

该病的认识，提高该疾病有效的早期诊治，提高患儿的生存率。 

2. 病例报道 

病史：患儿，男，7 岁，因“反复咳血丝痰 1 年余”于 2015 年 8 月 6 日来我院门诊就诊。既往反复

咳血丝痰，量少，晨起及感冒咳嗽后加重，血丝痰增多，色鲜红，无发热，运动后偶见喘息，无气促、

发绀，无乏力、面色苍白等。曾多次外院住院治疗，外院胸部 CT 检查提示：双肺散在片状磨玻璃影，

支气管镜检查提示支气管未见异常，支气管内膜炎症不明显，总 IgE 1359IU/ML，粉尘螨(+++)，皮肤点

刺试验阳性，考虑“肺尘螨”，予抗过敏等对症支持治疗，病情仍反复，遂来我院。来我院时精神胃纳

可，大小便正常。 
入院查体：体温 36.8℃，呼吸 15 次/min，心率 98 次/min，血压 105/80 mmHg，意识清楚，面色红

润，咽部充血，双肺呼吸音稍粗，未闻及干、湿啰音，心率 98 次/min，律齐，心音有力，未闻及杂音，

腹软，肝脾肋下未触及。 
入院后完善相关检查，血常规检查提示：白细胞 7.3*10~9/L，红细胞 4.63*10~12/L，血红蛋白 128g/L，

血小板 329*10~9/L，中性粒细胞百分比 52%，单核细胞百分比 10%，淋巴细胞百分比 31%，嗜酸性粒细

胞百分比 7%。肝肾功能、生化等未见异常。胸部平扫+增强 CT 检查提示：双侧胸廓对称，双肺纹理增

强，右肺中、下叶及左肺下叶见团片状磨玻璃影，余肺未及异常，双肺门不大，增强扫描未见异常强化

灶，气管及双侧主支气管管腔通畅，未见扩张狭窄段，腔内未见异常密度影；纵隔影无偏移，内未见异

常钙化灶，增强扫描未见明确占位性病变或肿大淋巴结影，心影及大血管形态正常；双侧胸未见胸腔积

液及胸膜增厚征象(如图 1(a)-(c))。行纤维支气管镜检查，镜下见：声门正常，活动度好，主气管管腔通

畅，软骨环清晰，气管下段右壁可见一盲端口，隆突光滑、增宽，位置居中；右主支气管通畅，粘膜稍

充血，右中叶开口狭窄，2.8 mm 内镜通过困难，未见异物及赘生物堵塞；左主支气管通畅，各叶支气管 
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(a)                             (b)                            (c) 

 
(d)                             (e)                            (f) 

Figure 1. (a)-(c) CT shows that the ground-glass-like shadow can be seen in the right middle lobe, right lower lobe, and left 
lower lobe; (d)-(f) after the treatment of oral corticosteroid for 3 months, the CT shows that the lesion has been absorbed 
图 1. (a)-(c)提示右肺中、下叶及左肺下叶见团片状磨玻璃影；(d)-(f)为激素治疗后 3 月复查胸部 CT 提示右肺中、下

叶及左肺下叶病变基本吸收 

 
开口正常，粘膜稍充血，未见异物及赘生物堵塞；予温生理盐水灌洗双下肺叶，术毕退镜。取肺泡灌洗

液检查：一般细菌、结核及真菌涂片、培养、病毒检测，支原体、衣原体检测等均为阴性。取肺泡灌洗

液普鲁士蓝染色后镜下可见含铁血黄素巨噬细胞(如图 2)。 
临床诊断诊断：特发性肺含铁血黄素沉着症。开始口服甲泼尼松片 16 mg，qd 顿服。患儿症状明显

改善，咳血丝痰逐渐改善，1 月后患儿已无咳血丝痰，病情稳定 2 月后进行激素逐渐减量，口服激素治

疗 3 月后复查 CT 提示右肺中、下叶及左肺下叶病变基本吸收(图 1(d)-(f))。 

3. 讨论 

IPH 是常发生于儿童并且目前病因未明的一类疾病，国外报道 IPH 的年发病率 0.24~1.26 例/100 万[1] 
[2]。儿童和成年人均可发病，但大部分集中在儿童，而在儿童中 80%在 10 岁以前发病[3] [4]，另外有报

道新生儿也可发病[5] [6]。其可能的病因有研究者认为与自身免疫，过敏，基因遗传或者环境因素等有关

[7]。其中自身免疫可能是最为重要的因素。已有报道显示麸质过敏性肠病，乳糜泻，疱疹样皮炎，肾小

球性肾炎，类风湿性关节炎，以及对牛奶过敏可能伴随着 IPH [8] [9] [10]。尽管在本病例中患儿尘螨特异

性 IgE 明显升高，嗜酸性粒细胞百分比也升高，尘螨阳性，提示可能合并尘螨过敏外，并未提示过敏体

征，过去既往史也未见异常。具体病因仍不明确。 
IPH 是小儿反复咯血的常见原因[11]，但目前国内外尚未制定关于 IPH 的统一诊断标准，普遍认为

IPH 是一类排它性诊断疾病。目前诊断主要依据应包括 1)反复发作咳血、缺铁性贫血和双肺浸润影三联

征；2) X 线胸片或高分辨率胸部 CT 扫描(HRCT)显示弥散性肺浸润和肺间质的改变；3)痰、肺泡灌洗液

(BALF)、胃液或肺组织中找到巨噬细胞中充满含铁血黄素颗粒(HLMs)或组织病理学检查显示肺泡含铁血

黄素沉积是确诊的依据；4)除外其他继发性肺含铁血黄素沉着症，如血管炎、风湿性疾病、免疫缺陷病、

血管球性肾炎、肺结核、支气管异物、血管畸形和反复支气管肺炎等。其中具备 1)和 2)条可以作为疑似

病例，按 IPH 治疗；具备 1)~4)条则可确诊[12]。牛奶蛋白过敏(Heiner Syndrome)和乳糜泻(Lane Hamilton 
Syndrome)也可以作为诊断评估的一部份[13] [14] [15]。但在我们报道的病例中，患儿就诊时以及回顾既

往外院的就诊记录并不提示合并贫血，外周血检测中血红蛋白浓度不低，这也是未能早期诊断的重要原

因，这也提示我们 IPH 并不一定伴有贫血，这可能与血常规的检测时间窗或者出血量较少有关。 
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Figure 2. Pathological diagnosis: many siderophages, few exfoliated epithelial cells, lymphocyte can be seen in the bron-
choalveolar lavage fluid, but no heterocysts. Special stains: iron stain 9+ 
图 2. 病理诊断:肺泡灌洗液送检涂片镜下见多量含铁血黄素细胞及少量脱落上皮细胞、淋巴细胞，未见明显异型细

胞。特染：含铁染色 9+ 
 

胸部影像学表现取决于出血量、出血频度、病期和病程。HRCT 对于肺纤维化早期诊断具有重要指

导意义。在急性发作期，肺部出血量不同影像学检查也提示明显差异，CT 显示肺纹理增多、模糊，肺野

透亮度普遍减低呈磨玻璃影，可见小片状密度增高影，亦可融合成大片状影[16]。当出血量范围较局限时，

表现为肺腺泡密度增高影及小叶中心或全小叶磨玻璃影，病变以小叶间隔为界；但出血量较大时，则表

现为小叶与小叶融合病变，沿支气管树走行方向分布，边界欠清，融合病变中心密度较高，出现斑片状

实变影[16]。在慢性稳定期，由于肺泡间质含铁血黄素沉着，纤维组织增生，小叶间隔及肺泡壁明显增厚，

不同程度肺间质纤维化，呈弥漫分布粟粒状颗粒。而在慢性病程中急性发作时，则可见不对称分布大片

状致密影[17]。最后由于反复肺泡出血、肺间质含铁血黄素大量沉着，导致肺间质广泛纤维化，在 CT 上
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变现为肺纹理增粗弥漫的网结状或粗条状影[10]。 
随着疾病的进展，肺间质内形成广泛的纤维化，最后导致呼吸衰竭以及慢性肺源性心脏病。为此早

期诊断，早期治疗尤为重要。目前已有大量研究表明糖皮质激素治疗 IPH，可以有效降低该疾病的发病

率和由于急性肺泡大出血引起的致死率，以及有效地控制肺纤维化的进程[18] [19]。为此，早期诊断对疾

病预后具有重要影响。目前全身激素推荐用量起始 2 个月泼尼松龙<1 mg/kg/day，然后再根据具体病情逐

渐减量[20]。但也有一些研究建议甲基强的松龙 1~2 mg/kg/day [21] [22]。另外，免疫抑制剂主要用于激

素不敏感的患者，Yoachimescu 等研究者发现硫唑嘌呤联合糖皮质激素可发挥更好的疗效，特别是在控

制 IHP 急性发作过程中具有良好疗效[3]。除了咪唑嘌呤，有文献报道用羟化氯喹、环磷酰胺治疗儿童或

成人 IPH [23] [24] [25]。比较少见的治疗方案，如静脉输注丙种球蛋白、血浆净化分离法、甲氨喋呤、n-
乙酰半胱氨酸、麦考酚酯、6-巯基嘌呤等也见有相关报道[26]。在我们治疗该名患儿中，考虑患儿肺部出

血量较小，全身状况较好，我们予甲泼尼龙 16 mg (1 mg/kg/day)起始剂量进行口服治疗，2 个月后减量为

12 mg/day,第 3 个月继续减量改 8 mg/day 甲泼尼龙口服治疗。期间患儿病情控制良好，未见咳血丝痰，

无喘促，复查 CT 也提示肺部出血部位明显吸收。 
总的来说，在儿童中出现反复咯血，不管是否合并贫血我们应该积极考虑 IPH 的可能，早期鉴别诊

断，以免漏诊，延误病情。一旦明确诊断后应该早期进行全身激素系统治疗，并定期随访观察，及时调

整及监测全身激素用量。 
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