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以肺出血为首发症状的血友病一例

郑雷　汝承林

　　患者男，１７岁，平素体健，因早晨跑步突然晕倒在地，四肢抽搐而入院，查体：急性病面容，双肺呼吸音粗糙，脉搏 １１２ 次／
ｍｉｎ，呼吸 ２４次／ｍｉｎ，血压 １５５／８３ ｍｍ Ｈｇ，胸部 Ｘ线片（图 １）示两肺渗出性病变；ＣＴ示（图 ２，３）双肺纹理增多，双肺可见斑片
状、条索状模糊影。 家族史：其表哥有血友病史。 入院诊断：肺渗出性病变，血友病可能性大。 入院后实验室检查：活化部分
凝血酶原时间 ７３畅８ ｓ，纤维蛋白原含量 ４畅２８３ ｇ／Ｌ，凝血酶原百分比活动度 ４０畅１％，国际化标准化率 １畅７３，凝血酶时间 ２１畅６ ｓ，
血象正常。 氧分压 ８０ ｍｍ Ｈｇ，二氧化碳分压 ５０ ｍｍ Ｈｇ。影像资料及实验室检查结合家族史支持血友病诊断。 治疗两周后复
查 ＣＴ病变基本吸收出院（图 ４）。

　　讨论　血友病为一组遗传性出血性疾病，其特征为凝血活酶生成障碍，凝血时间延长，系凝血因子缺乏，造成凝血活酶生
成障碍，出血不易被止住［１］ 。 血友病临床并不少见，多以外伤后四肢软组织深部血肿和关节积血为常见，而发生于肺部少见，
以肺出血为首发症状的更为罕见，日前国内临床尚未见报道。 当仅咳铁锈色痰或痰中带血，肺部有大片状阴影时，可误诊为
大叶性肺炎，鉴别点为血友病发热均在发病 ２４ ｈ之后出现，且一般不超过 ３９ ℃，与往往先有寒战高热的大叶性肺炎不同。 肺
部同一部位反复出血之后，可遗留纤维性改变，再次出血时，其 Ｘ线表现与肺结核相似，但起病缓急、病程长短迥异，且血友病
短期复查阴影吸收明显，而结核性阴影则改变甚微可资鉴别［２］ 。 治疗包括补充血容量，使用抑制纤维蛋白溶解药物辅助止
血，可适当应用激素促进血肿吸收，并对症处理感染等并发症。 临床遇见肺部大片状模糊影，而无发热等感染症状时应考虑
到血友病的可能，避免误诊误治。
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