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!案例分析!

肺动静脉畸形伴继发红细胞增多症
/

例并文献复习"

余
!

敏

"重庆市渝北区人民医院血液肿瘤科
!

!"//#"

#

!!

关键词"继发性红细胞增多症'

!

肺动静脉畸形'

!

促红细胞生成素

!"#

!

$%&'()(

"

*

&+,,-&$)./0(122&/%$.&%(&%)%

文献标志码"

.

文章编号"

/+4#67!00

"

#"/4

#

"76/*0,6"*

!!

红细胞增多症是由于全身循环红细胞总量的绝对或相对

增多所引起的一种临床综合征#可由多种病因引起'相对性红

细胞增多是指血浆量少而致红细胞浓缩&而绝对性红细胞增多

是指体内红细胞总数量增多#分为原发性即真性红细胞增多症

$

VU

%和继发性红细胞增多症$

$]

%

(

/

)

'

VU

是一种以红细胞异

常增生为主的骨髓增殖性肿瘤#

7"2

#

702

患者中可以检测到

5̂̀ #U+/4P

基因突变(

#6*

)

'

$]

指由已知病因引起的外周血中

红细胞总数绝对值增多'缺氧及促红细胞生成素$

]V[

%分泌

增多是引起
$]

的主要原因'现结合本科收治的
/

例左下肺

动静脉畸形$

V5U'>

%伴
$]

的患者分析如下'

$

!

一般资料

!!

患者#女#

0/

岁#因发现红细胞增多
*

月余入院'患者

#"/!

年
#

月因腹泻查血常规提示血红蛋白$

&TY

%明显升高#

无咳嗽咯痰-无心累气促等症状'在外院查血常规!白细胞计

数$

eY.

%

0100g/"

7

"

S

&红细胞计数$

(Y.

%

41#*g/"

/#

"

S

&

&TY#*"

@

"

S

&血小板$

VS8

%

77g/"

7

"

S

'血清
]V[!1#4

L%i

"

LS

&叶酸
#/1*";

@

"

LS

&维生素
Y

/#

++7

N@

"

LS

&铁蛋白

/7!;

@

"

LS

&肝肾功能无异常'心脏彩超-胸片无异常'腹部

超声示脾脏正常大小'骨髓涂片示红细胞增多#考虑
VU

#予

以羟基脲
"10

@

#每天
*

次#口服'但患者未遵医嘱#间断口服

治疗'

*

月后到本科复查外周血血常规仍提示
&TY

明显升

高#遂入院进一步诊治'

入院查体!血压
/#,

"

,7LL &

@

#多血质面容#嘴唇绛红#

皮肤黏膜无黄染#全身浅表淋巴结无肿大'心肺无异常#腹软#

肝脾肋下未扪及#双手杵状指'血常规!

eY.!1+0g/"

7

"

S

&

(Y.+1#,g/"

/#

"

S

&

&TY###

@

"

S

&

VS87,g/"

7

"

S

&红细胞比

容$

&.8

%

+#1**2

&血清
]V[41!*L%i

"

LS

'骨髓涂片显示#

骨髓有核细胞增生活跃#粒红比值$

T

"

]

%为
"1+0

#粒系比例为

*!2

'各阶段粒细胞形态未见明显异常#可见嗜酸性粒细胞'

红系比例占
0*2

#以中晚幼红细胞增生为主#幼红细胞形态未

见明显异常#成熟红细胞呈紧密排列'淋巴细胞"单核细胞形

态未见明显异常'全片可见巨核细胞
#!

个#其中巨幼红细胞

,

,0*/

,

检验医学与临床
#"/4

年
0

月第
/!

卷第
7

期
!

SAJ'=G.D:;

!

'A

I

#"/4

!

U9D1/!

!

W917

"

基金项目!重庆市渝北区科技计划项目$

#"/*

$社%

!

%'



/

个-颗粒巨核细胞
#/

个-产板巨核细胞
#

个&巨核细胞形态

未见明显异常#

VS8

呈散在分布'未见寄生虫及其他特殊细

胞'骨髓铁染色!外铁阳性$

-

%#内铁阳性率
!,2

&碱性磷酸

酶$

W5V

%染色!阳性率
*72

#积分
+7

分$参考值
4

#

+*

分%'

骨髓活检!粒系各阶段细胞均可见#以偏成熟阶段细胞为主#红

系增生#以中晚幼红细胞为主#巨核细胞数量在正常范围#以分

叶核为主'淋巴细胞
*

者中可见'未见胶原纤维增生'

.)*!

散在$

-

%-

.)//4

$

3

%-

.)+/

巨核细胞$

-

%'

Y.(

"

5YS

融合

基因阴性-

5̂̀ #U+/4P

突变阴性'血气分析示!

N

&41*#"

#血

氧分压$

VA[

#

%

**1""LL &

@

#血氧饱和度$

$A[

#

%

0,1""2

'

追问病史#患者诉多血质面容-杵状指已多年'结合其骨髓基

因检测结果及低氧血症#考虑慢性缺氧
$]

'但患者无明显缺

氧症状#胸片及心脏彩超未提示阳性结果'考虑普通胸部平片

对部分肺部疾患检出率低#行胸部增强
.8

及
.85

检查考虑

V5U'>

'诊断!$

/

%左下
V5U'>

&$

#

%

$]

'建议患者行介入栓

塞治疗#患者因经济原因未行栓塞治疗#继续随访中'

/

!

讨
!!

论

!!

$]

是继发于其他疾病#引起
]V[

分泌增加导致红细胞增

多'慢性缺氧状态是引起
$]

最常见的原因'还可见于大量

吸烟-肾囊肿-肾盂积水-肾动脉狭窄及多种肿瘤性疾病(

!60

)

'

$]

的实验室特点!

(Y.

-

&TY

和
&.8

均增高#

eY.

和血
VS8

正常(

+64

)

#骨髓增生活跃#血流变学检测全血黏度增高#其预后

取决于原发病(

,

)

'

V5U'>

又称肺动静脉瘘#是肺动静脉之间的异常沟

通(

76/#

)

'主要表现为肺动脉分支与肺静脉之间的直接交通#形

成病理性动静脉分流#血流动力学上属于心外右向左分

流(

/*6/!

)

'大约
0"2

#

402

为单发#

*"2

为多发性'单发病变多

发生在左肺下叶#多发病变则多见于双下肺'既往报道发病率

约
#

"

/"""""

#

*

"

/"""""

#男女发病率比约
/k/10

#

/k/1

,

(

/0

)

'由于胸部
.8

的大量应用#其检出率逐渐增高#最新研

究显示其患病率约
/

"

#+""

(

/#

)

'从新生儿到老年均可发病#通

常单个孤立的
V5U'>

直径小于
#CL

时不引起症状#部分患

者表现为发绀及无症状性低氧血症'当右向左分流大于心输

出量的
#"2

或还原
&TY

超过
0"

@

"

S

时#患者可出现明显的

发绀-杵状指及
$]

'当
V5U'>

进一步扩大#可出现严重并发

症#如脑脓肿-脑卒中-大咯血-感染性心内膜炎-心力衰竭等#

这些并发症常常发生在
V5U'>

被确诊之前(

76/#

)

'肺动脉造

影是诊断
V5U'>

的金标准#可以清楚显示畸形血管的结构#

包括病变的位置-大小-血管构筑及供血血管的走行情况'介

入栓塞治疗目前作为
V5U'>

的一线治疗疗效可靠-并发症

少#并可最大限度地保留健康肺组织及其功能(

/*

)

'对于合并

$]

的患者仅推荐在患者有明显的高黏滞状态时行放血治

疗(

/!6/0

)

'研究发现经治疗的患者并发症的发生率为
*2

#而未

经治疗患者的发生率为
0"2

'早期诊断早期干预可显著改善

氧合#防止并发症的发生(

/0

)

'

V5U'>

患者多在呼吸科就诊#或因其并发症在心内科-

神内科等科室就诊#目前尚无以红细胞增多首诊血液科的报

道'本例患者表现为无症状性低氧血症#因
$]

而就诊于血液

科'患者无明显缺氧症状-胸片无异常-血清
]V[

水平不高#

是
*

个重要的干扰因素#容易误诊为
VU

'当
V5U'>

病灶较

小时#患者可无临床表现#虽然胸部平片可很好地显示

V5U'>

#但有
/"2

#

!"2

的漏诊率'

.8

及增强
.8

可提高检

出率#显示病变的大小及程度(

/#

)

'对于临床上无症状性低氧

血症的患者#可行胸部
.8

检查提高检出率#减少漏诊'

]V[

是肾脏合成并分泌的一种糖蛋白#主要作用是促进晚期红系祖

细胞的增殖分化-幼红细胞的成熟-加速网织红细胞的释放及

提高红细胞膜抗氧化酶的活性等(

+

)

'生理条件下#红细胞生成

分化受
]V[

调控#

]V[

与红系祖细胞上的
]V[

受体结合后#

促进红系祖细胞的增殖和分化'研究表明
$]

与
]V[

水平升

高有关'其可能机制是低氧造成
]V[

分泌代偿性增多或基础

疾病导致
]V[

过量产生#使红细胞过度代偿性增殖而引起的

一系列临床综合征'

]V[

增高提示有缺氧#但在正常水平不

能除外缺氧'以
]V[

的水平判断组织缺氧尚不准确'只有动

脉血氧饱和度可准确反映(

+

#

/+

)

'

]V[

水平对鉴别红细胞增多

症具有重要价值'

VU

患者骨髓红系过度增生#负反馈下调

]V[

生成#使血清
]V[

水平下降(

4

)

'低血清
]V[

对于
VU

的

诊断具有较高的特异度$

7#2

%和中度敏感度$

+!2

%#世界卫生

组织$

e&[

%已将血清
]V[

水平下降作为
VU

的一个次要诊

断标准(

/4

)

'而高血清
]V[

对于
$]

的诊断敏感度相对较低

$

!42

%

(

,

#

/!

)

'也有文献报道
]V[

是直接反映
$]

的一项敏感

特异的指标#可作为
$]

诊断的辅助指标(

4

#

/,

)

'临床工作中应

重视血清
]V[

水平不高的红细胞增多症#积极寻找原发病#避

免漏诊误诊'
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例产后寒战患者临床分析
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"首都医科大学附属北京妇产医院产科
!
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!

寒战'

!

抽搐'

!

预防

!"#

!
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"

*

&+,,-&$)./0(122&/%$.&%(&%)$

文献标志码"

.

文章编号"

/+4#67!00

"

#"/4

#

"76/*+"6"*

!!

抽搐指全身或局部骨骼肌群的不自主收缩#寒战是肌肉抽

搐与寒冷感#寒战依据病情严重程度可分为
!

级'产后发生寒

战或抽搐往往与急症相关#引起产妇及家属的恐慌#临床医生

需行相应检验及紧急处理#同时严密观察患者的伴随情况#包

括头痛-恶心-呕吐-呼吸困难-视物不清及咳嗽等#尽早查找到

病因给予相应治疗#如病因未解除可出现多次抽搐'现对本科

室于去年出现产后寒战或抽搐的
!

例患者进行分析#以提高临

床医生对此症状的鉴别能力#并在工作中尽量防范其发生'

$

!

资料与方法

$1$

!

一般资料
!

将
#"/!

年本院产科出现寒战的
!

例患者#纳

入研究#该
!

例患者既往体健#均否认基础疾病史'患者
/

#王

某#

#,

岁#因.孕
*7

-周头位#先兆临产/入院'宫口开全后查

体可及直肠后方囊性肿物#约
,g4g!CL

#张力大#压痛$

-

%'

胎盘自娩后无诱因出现寒战#不能控制#无咳嗽-咯痰#无胸憋

及呼吸困难等不适#体温高达
!"1#X

&出血多#血压下降#出现

头晕-口渴及心慌'给予降温及抢救#产后第
/

天
Y

超提示盆

腔后方偏实性肿物-边界清#内见偏囊性回声&可能为直肠后腹

膜肿物'给予抗炎治疗#血培养提示大肠埃希氏菌#产后
!G

出院'出院
!"G

后追访患者#自述检查盆腔肿物已消失'患

者
#

#吴某#

*!

岁#既往牛奶-香菇等过敏史#因.孕
*,

-周臀位#

妊娠期糖尿病/行剖宫产手术顺利#术后第
#

天予
02

葡萄糖

0""LS-

维生素
.*

@

静脉滴注&进液约
!0"LS

后无诱因出

现突发寒战#极其畏寒#立即停静脉输液#封存剩余液体送检药

剂科#给予乳酸钠林格
0""LS

静脉滴注-吸氧#追问当日无特

殊饮食'血压
/!0

"

/"0LL &

@

#心率
/"+

次"分&患者伴发干

咳-喘憋-双上肢皮肤花斑状#甲床口唇发绀&给予罂粟碱
*"

L

@

入壶&

/1#0B

后体温为
*,17X

#患者自觉发热出汗#其他症

状体征已消失'

0B

后体温为
*+10X

#继续观察
*G

#血培养提

示洋葱伯克霍尔德氏菌#术后
0G

出院'药剂科检验药品无特

殊发现'患者
*

#陈某#

!#

岁#因.孕
**

-周头位#胎膜早破#妊

娠期糖尿病#高龄初产/入院促肺-保胎及抗感染治疗#

*

周后

行米索前列醇促宫颈成熟#当日
##

!

""

因可疑胎儿窘迫剖宫

产#应用头孢呋辛钠
/10

@

#每天
#

次#静脉滴注#预防感染'第

*

天输液完毕出现全身抽搐#无畏寒&查四肢末梢及口唇轻度

发绀&随机血糖
*14LL9D

"

S

#立即停液&血压!

/!*

"

47LL&

@

&

心率!

/"7

次"分&脉搏!

!+

次"分&血氧饱和度$

$A[

#

%!

7*2

&查

心律齐#双肺呼吸音粗#

/B

后抽搐停止&呼吸科计算机断层摄

影肺血管造影$

.8V5

%

-

非创伤性血管成像技术$

.85

%检查

除外肺栓塞'术后第
!

天患者出现轻微咳嗽#咳少许白色黏

痰#给予抗炎-祛痰-对症治疗后好转#血培养见到粪肠球菌#术

后第
7

天出院'患者
!

#隗某#

**

岁#因.孕
!/

周头位/依次予

米索前列醇及地诺前列酮栓促宫颈成熟'因破水取出地诺前

列酮栓#给予阿莫西林克拉维酸钾静脉滴注预防感染#并催产

素点滴引产后行剖宫产#术后联合奥硝唑静点'第
*

天患者少

许情绪波动后突发全身抽搐#无畏寒-无胸憋及呼吸困难#轻微

咳嗽#有痰#发作前未输液'血压
/*0

"

40LL &

@

#心率
/!"

#

/0"

次"分&

$A[

#

!

7"2

#

7+2

&予乳酸钠林格
0""LS

静脉滴

注&

/10B

后抽搐停止#予静脉滴注头孢曲松钠抗感染'胸片!

双侧少量胸腔积液#咽培养见到肺炎克雷伯菌亚种#血培养提

示阴沟肠杆菌#术后第
+

天患者出院'

$1/

!

方法
!

对纳入研究的
!

例患者的寒战分级-寒战的发生

时间及持续时间-合并其他症状-寒战的处理及患者转归-检验

结果进行收集'

/

!

结
!!

果

/1$

!

寒战分级
!

根据
eF=;CB

标准分级!

/

级为束毛和$或%周

围血管收缩和$或%外周青紫#但无肌颤&

#

级为仅一组肌群肌

颤&

*

级为肌颤超过一组肌群肌&

!

级为全身肌颤'此
!

例患者

临床表现均为
!

级即全身肌颤'

/1/

!

寒战发生时间及持续时间
!

患者
/

为产后
/"L:;

#胎盘

娩出立即出现寒战#持续时间
#"L:;

#余
*

例为剖宫产术后第

#

天至第
*

天#持续均在
/B

以上'

/1'

!

合并其他症状
!

患者
#

伴有干咳#喘憋#双上肢皮肤花斑

状#甲床口唇发绀'患者
*

伴有四肢末梢及口唇轻度发绀'患

者
*

及患者
!

寒战后均出现咳嗽-咳痰#所有患者均出现寒战

后发热#后
*

例患者为高热$体温超过
*710X

%#除患者
/

因为

产后出血出现头晕-口渴及心慌#但考虑这些症状与休克有关#

,

"+*/
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