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旘斿旔旓旘旚斸旑斾旍旈旚斿旘斸旚旛旘斿旘斿旜旈斿旝
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  原发性胆汁性肝硬化棬旔旘旈旐斸旘旟斺旈旍旈斸旘旟斻旈旘旘旇旓灢
旙旈旙棳斝斅斆棭是一种成年人慢性进行性胆汁淤积性肝
疾病棳以肝内进行性非化脓性小胆管破坏伴门静脉
炎症和肝纤维化为特点棳最终进展为肝硬化和肝衰
竭暡棻暢暎斝斅斆常见合并骨质疏松暍脂溶性维生素缺
棻上海松江区中心医院血液风湿科棬上海棳棽棸棻椂棸棸棭
通信作者椇胡喜梅棳斉灢旐斸旈旍椇旇旞旐旀旡旘椑棻椂棾棶斻旓旐

乏暍高胆固醇血症等棳也可与干燥综合征暍硬皮病暍
类风湿关节炎等其他自身免疫病合并存在棳然而合
并骨髓纤维化棬斖斊棭少见暎现报告棻例以 斖斊为首
发表现的斝斅斆患者暎
棻 病例资料

患者棳女棳棿椄岁棳因暟发现血常规异常棾年余棳消
瘦伴头晕椂个月暠于棽棸棻椂年棿月入院暎患者棽棸棻棽

暏椂椀暏
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年椆月因腹泻在我院就诊棳发现全血细胞减少椇
斪斅斆棾棶棾棽暳棻棸椆棷斕朂棳斘椄椃棶棿棿棩朁棳斠斅斆棾棶棽棻暳
棻棸棻棽棷斕朂棳斎斺椃椀棶棽旂棷斕朂棳斖斆斨椄棽棶椂棽旀旍棳斝斕斣
棻椆灡棿暳棻棸椆棷斕朂棳转至本市某三级医院就诊棳行骨穿
检查暎骨髓细胞学椇粒红二系增生减少棳血小板散
在尚可见暎骨髓活检椇网硬蛋白棬棲棲棲棭棳提示椇
斖斊暎腹部斅超椇胆囊结石棳脾肿大暎诊断椇原发性
骨髓纤维化棬旔旘旈旐斸旘旟旐旟斿旍旓旀旈斺旘旓旙旈旙棳斝斖斊棭棳未治
疗暎棽棸棻棾年椀月患者因头晕入我院棳血常规椇斪斅斆
椃棶棸棿暳棻棸椆棷斕棳斘椃椀棶椂棻棩朁棳斠斅斆棾棶棿椀暳棻棸棻棽棷斕棳
斎斺椄椀旂棷斕朂棳斖斆斨椄棿棶棻旀旍棳斝斕斣棾椃暳棻棸椆棷斕朂暎
肝功能椇斣斝椄棸棶椀旂棷斕棳斄斕斅棿棽棶椄旂棷斕棳斍斕斚斅
棾椃棶椃旂棷斕朁棳斄斕斣棻棾棶椂斏斦棷斕棳斄斢斣棽棻斏斦棷斕棳
斣斅斏斕椃棶棻棿毺旐旓旍棷斕棳斈斅斏斕棾棶椂棿毺旐旓旍棷斕棳斄斔斝
棽棸椃斏斦棷斕朁棳毭灢斍斣棻棻椃斏斦棷斕朁棳斣斅斄椆毺旐旓旍棷斕暎
斄斘斄棻暶棾棽棸棬棲棭核点棲核膜型椈抗斾旙斈斘斄棬棴棭椈
斉斘斄多肽椇抗旑斠斘斝抗体棬棴棭棳抗斢旐抗体棬棴棭棳
抗斢斢斄棬棲棭棳抗斠斚灢椀棽棬棴棭棳抗斢斢斅棬棴棭棳抗斢斆斕灢
椃棸抗体棬棴棭棳抗 斝斖灢斢斆斕棬棴棭棳抗斒旓灢棻棬棴棭棳抗
斆斉斘斝灢斅棬棴棭棳抗斝斆斘斄棬棴棭棳抗核小体抗体棬棴棭棳
抗组蛋白抗体棬棴棭棳抗核糖体斝蛋白抗体棬棴棭棳抗
线粒体抗体棬棲棭暎腹部斅超椇胆囊结石棳轻度脾肿
大棬门静脉内径 棻棸 旐旐棳脾脏厚 棿棿 旐旐棳长径
棻棾棻旐旐棭暎复查骨髓细胞学椇增生减低之骨髓像暎
骨髓活检椇网硬蛋白棬棲棭棳符合 斖斊诊断暎斅斆斠灢
斄斅斕基因阴性椈斒斄斔棽棷斨椂棻椃斊基因阴性暎斆斈椀椀暍
斆斈椀椆表达的粒红细胞在正常范围暎患者无发热暍
皮疹棳无关节肿痛棳无口干暍眼干棳故诊断椇栙斝斖斊椈
栚未分化结缔组织病暎给予利可君暍再造生血片升
血细胞棳未给予免疫调节药物棳出院后 斎斺波动于
椆棸暙棻棸棾旂棷斕棳斝斕斣波动于棬椂棸暙椆椆棭暳棻棸椆棷斕暎本次
因消瘦再次入院棳体检椇巩膜及皮肤无黄染棳无明显
贫血貌棳全身浅表淋巴结未及肿大棳肝肋下未触及棳
脾脏肋下椀斻旐暎入院完善检查椇血常规椇斪斅斆
椀棶棾棻暳棻棸椆棷斕棳斠斅斆棾棶椃椆暳棻棸棻棽棷斕棳斎斺棻棸棻旂棷斕朂棳
斝斕斣椆椀暳棻棸椆棷斕朂棳斘椃棽棶椆棿棩朁椈斆斠斝椂旐旂棷斕椈
斠斿旚棻棶棿椄 棩椈斉斢斠椆椀旐旐棷旇朁暎肝 功 能椇斄斕斅
棿棽棶椃旂棷斕棳斍斕斚斅棿棾棶椀旂棷斕朁棳斄斕斣椀椃斏斦棷斕朁棳
斄斢斣 棿椂斏斦棷斕朁棳斣斅斏斕 棻棽灡棿椃 毺旐旓旍棷斕棳斈斅斏斕
椀棶棽毺旐旓旍棷斕朁棳斄斔斝棾椂棽斏斦棷斕朁棳毭灢斍斣棽椂棻斏斦棷
斕朁棳斣斅斄 椄毺旐旓旍棷斕暎甲 状 腺 功 能 正 常暎斏旂斍
棽棾棶椀旂棷斕朁棳斏旂斄棽棶椄椀旂棷斕棳斏旂斖 棿棶椄棻旂棷斕朁暎
斄斘斄棻暶棾棽棸棬棲棭核点棲核膜型椈抗斾旙斈斘斄棬棴棭椈
斉斘斄多肽椇抗旑斠斘斝抗体棬棴棭棳抗斢旐抗体棬棴棭棳
抗斢斢斄棬棲棭棳抗斠斚灢椀棽棬棲棭棳抗斢斢斅棬棴棭棳抗斢斆斕灢
椃棸抗体棬棴棭棳抗 斝斖灢斢斆斕棬棴棭棳抗斒旓灢棻棬棴棭棳抗
斆斉斘斝灢斅棬棴棭棳抗斝斆斘斄棬棴棭棳抗核小体抗体棬棴棭棳
抗组蛋白抗体棬棴棭棳抗核糖体斝蛋白抗体棬棴棭棳抗
线粒体抗体棬棲棭暎抗肝抗原谱椇斄斖斄灢斖棽棬棲棭棳

斢斕斄棷斕斝棬棴棭棳斕斔斖灢棻棬棴棭棳斕斆灢棻棬棴棭棳斢旔棻棸棸暶棻棿棸
棬棲棲棲棭棳旂旔棽棻棸棬棲棭暎乙肝二对半棬棴棭暎丙型肝
炎病毒抗体棬棴棭暎甲肝抗体斏旂斖棬棴棭棳丁肝抗原
棬棴棭棳丁肝抗体斏旂斍棬棴棭棳丁肝抗体斏旂斖棬棴棭暎腹
部超声椇肝脏稍大棳胆囊炎棳胆囊结石棳脾肿大棬门静
脉内径棻棽旐旐棳脾脏厚椀棸旐旐棳长径棻椃棽旐旐棭暎上
腹部斆斣平扫椇栙脾脏肿大椈栚胆囊多发结石暎胸
部斆斣平扫椇右肺中叶纤维灶暎头颅斆斣平扫椇正
常暎盆腔斆斣平扫椇栙右侧附件类圆形稍低密度
影椈栚盆腔少量积液暎阴超椇子宫实质性占位灢小肌
瘤棳双卵巢内囊肿棬生理性可能棭棳宫颈液性占位灢纳
氏囊肿暎斢斻旇旈旐斿旘试验棬棴棭暎泪膜破碎时间斅旛旚椌
棻棸旙暎免疫荧光染色棬棴棭暎唇腺活检椇暟下唇暠送检
组织棽块棳一块为纤维脂肪组织棳一块为涎腺组织棳
镜下小叶结构基本存在棳腺体无减少棳间质少量淋
巴细胞暍浆细胞聚集浸润棬椉椀棸棷斎斝斊棳约棻灶棭暎给
予更正诊断椇斝斅斆继发性骨髓纤维化棬旙斿斻旓旑斾斸旘旟
旐旟斿旍旓旀旈斺旘旓旙旈旙棳斢斖斊棭暎入院后给予还原性谷胱甘
肽保肝治疗棳治疗后复查肝功能椇斄斕斅棾椄棶棿旂棷斕棳
斣斅斏斕棻棻棶棻毺旐旓旍棷斕棳斈斅斏斕棿棶椄 毺旐旓旍棷斕棳斄斔斝
棾棸椂斏斦棷斕朁棳斄斕斣棾棽棶椃斏斦棷斕棳斄斢斣棽椂斏斦棷斕棳毭灢
斍斣棽棸椃斏斦棷斕朁暎
棽 讨论

斝斅斆是一种自身免疫性肝脏疾病棳好发于
椀棸岁以上女性棳通常进展缓慢棳绝大多数患者血清
抗线粒体抗体棬斄斖斄棭阳性暎临床表现为慢性进行
性胆汁淤积棳主要表现为伴或不伴黄疸的瘙痒暍非
特异的症状如乏力暍右上腹痛以及肝硬化失代偿表
现棳如腹水暍静脉曲张出血等暡棻暢暎多数患者明确诊
断时可无临床症状棳因此容易导致漏诊暍误诊暎该
患者初诊以全血细胞减少暍脾大就诊血液科棳骨髓
活检网硬蛋白棬棲棲棲棭棳因此诊断斝斖斊暎其后血
常规有所好转棳查斄斘斄棻暶棾棽棸棬棲棭暍斄斖斄棬棲棭棳因
无明显胆汁淤积表现未引起重视暎本次再次入院棳
发现该患者椇栙脾脏进行性增大棳但血常规明显好
转棳与斝斖斊自然病程不符棳且无斒斄斔棽棷斨椂棻椃斊点
突变椈栚超声波检查肝增大棳门静脉增宽棳胆酶
斄斔斝暍毭灢斍斣 较前明显增高椈栛免疫学相关检查椇
斄斘斄棻暶棾棽棸棬棲棭棳斄斖斄灢斖棽棬棲棭棳斢旔棻棸棸暶棻棿棸棬棲
棲棲棭棳旂旔棽棻棸棬棲棭暎以上临床资料及疾病演变过程
用斝斖斊难以解释棳故最终诊断斢斖斊暎研究表明抗
旂旔棽棻棸暍抗斢旔棻棸棸抗体对斝斅斆诊断的特异性强暡棽暢棳
而根据美国肝脏病学会棽棸棸椆年斝斅斆临床实践指
南暡棾暢棳本例有胆汁淤积症的生化学证据棳斄斔斝升
高椈斄斖斄阳性棳因此斝斅斆可诊断暎

斖斊是一种慢性骨髓增生性疾病棳临床比较少
见棳容易误诊暍误治暎斖斊的特征暡棿暢椇栙贫血椈栚脾肿
大椈栛外周血中出现幼稚粒细胞暍幼稚红细胞暍泪滴
状红细胞椈栜斖斊暎最终以骨髓活检病理发现网硬
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蛋白染色棬棲棭而确诊暎根据有无原发病棳分为
斝斖斊和斢斖斊暎斢斖斊大多继发于多种恶性疾病棳如
慢性骨髓增殖性疾病暍恶性白血病暍多发性骨髓瘤暍
转移癌等棳也可继发于感染暍自身免疫性疾病或其
他慢性炎症性疾病暎黄艳等暡椀暢报道椂椆例斢斖斊患
者棳其原发病分别是慢性粒细胞白血病暍淋巴瘤暍急
性髓系白血病暍骨髓增生异常综合征等暎董家蔷
等暡椂暢报道椄棸例斢斖斊患者棳其中继发于血液系统恶
性疾病椃棸例棳转移瘤椀例棳慢性肾功不全棾例棳系
统性红斑狼疮棽例暎目前国内报道自身免疫病继
发 斖斊罕见棳而继发于斝斅斆的患者目前国内暂无
相关报道暎棽棸棸棽年来自西班牙的学者 斎斿旘旑湤旑斾斿旡灢
斅旓旍旛斾斸等暡椃暢首次报道斝斅斆继发斖斊棻例棳该患者诊
断斝斅斆棻年多后继发 斖斊棳病情迅速恶化并死于感
染暎棽棸棸椄 年 斔旓旘旑斺旍旈旇旚旚等暡椄暢再次报道 棻 例 患
斝斅斆暍自身免疫性溶血性贫血暍肾小球肾炎合并 斖斊
患者暎该患者棻椆椆椂年诊断 斝斖斊棳棻椆椆椄年确诊
斝斅斆棳棻椆椆椆年贫血逐渐加重棳并出现自身免疫性溶
血性贫血及肾小球肾炎棳最终死于感染暎本病例与
斔旓旘旑斺旍旈旇旚旚等暡椄暢报道的病例类似棳亦是先诊断 斖斊
后又诊断斝斅斆棳笔者考虑该例 斖斊可能是斝斅斆继
发暎斖斊的发生可能与免疫机制相关棳如补体系统
的激活暍循环免疫复合物暍斘斔细胞活性及异常单
核细胞释放的斣斍斊灢毬等暡椄暢暎因此斝斅斆可能在免疫
因素参与下继发斖斊棳但是具体机制尚未完全明确暎

本例报道总结体会椇栙本例以血常规异常暍脾
大起病棳极易误诊为血液系统疾病棳同时骨髓活检
显示 斖斊棳而又无明显的原发性疾病棳容易误诊为
斝斖斊暎斝斖斊血常规改变椇在疾病早期主要是轻度
贫血棳大部分白细胞偏高棳血小板大部分增高或正
常棳随着 斖斊加重棳各系造血细胞严重受损及脾脏
严重肿大棳疾病晚期可表现为全血细胞减少暎本例
患者棽棸棻棾年就诊我科时即表现为全血细胞减少棳
而脾大暍斖斊并不严重棳无巨脾棳骨穿无干抽棳网硬

蛋白棬棲棭棳故诊断斝斖斊欠妥棳应该进一步探究 斖斊
的原因暎说明我们对 斖斊也认识不足棳特别是少见
疾病继发 斖斊暎栚斝斅斆进展缓慢暍隐匿棳可无典型
的临床症状棳特别疾病早期棳极易漏诊暍误诊暎临床
如发现 斄斔斝暍毭灢斍斣升高棳注意需行 斄斘斄暍斄斖斄灢
斖棽等自身免疫性肝抗体的测定以除外斝斅斆椈栛自
身免疫病常见合并血常规异常棳有血常规异常的患
者一定要除外自身免疫病椈栜目前专业分科越来越
细棳而临床工作错综复杂棳除本科室常见疾病外棳亦
需开拓思路棳考虑到边缘学科的疾病棳特别是疾病
发生暍发展不符合常见规律的疾病暎
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