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骨 髓 纤 维 化 症 一 例 报 告

内科学教研组 童撞杭 陈玉琼 郁知非

脾脏穿刺检查 : 涂片中见到有核杠韧胞幼粒栩胞
及互核原耙胞

,
显示髓外造血

。

其他
:

胸片右肺第四前肋阴有一圆形囊状影
,

中

有液平面
,

边椽光滑
,

静断为肺囊肿
。

全心扩大
。

下

肢骨骼 X 楼片显示股骨上段座黔骨上段
、

坐骨及耻骨有

骨杆推化改变
。

基础代黝一 9 %
。

心电图示左心室吧

大
。

径过 : 患者呈严重贫血状态
,

体温波动于 3 7
.

5~

38
.

so C ,

或在正常范围内
。

理输血
、

推生紊 B 6 、

青

霉素
、

激素等药物治疗
,

住院朽天
,

症状 无 改 善 出

院
。

l
we门ljwe...翻1门.,,,.,..,

骨髓舒推化症为一蛟罕见的疾病
,
国内文献中仅

见到一例 ( 1 ) 。

兹将本粗所见一例报告如下
。

患者 (住院号32 95 2)
。

男性
,
35 岁

,

浙江义扁人
,

因进行性头最
、
乏力

、

浮肿
,

于 1 9 6 0 年 2 月 2 5 日入

院
。 1 年前发现面色着白

,
当时无自觉症状

,

曹往当

地医院检查
,

发现杠栩胞只有 2 5 0万
,
血杠蛋白 5克

。

10 个月前始出现乏力
、

头量
、
眼花

、

耳嚓
,
自竟心跳

不规别
,

失眠加重
,

眼喻及下肢简有浮肿
,

每夜小便
2 ~ 3 次 ; 8 个月前自党症状呈进行 性加 剧

,

伴畏

寒
,

午后低热
,

稍动有心悸
,

气急
,
齿抓先后出血 3

次 ; 入院前 5天检查杠栩胞仅 80 万
,
血耗蛋白 3克以

下
。

发病后曾耙跌剂
、

肝精
、

推生素 B 邪及中药等治

疗无效
。

既往稍有咳嗽
,

钓 10 年左右
,

伴咳血一次
。 4 年

前曾握痔疮手术
,

术时术后出血量不多
。

近 牛年来因

失眠耙常服用巴比土类药物
。

体格检查 : 发育良好
,

营养欠佳
。

皮肤粘膜显著

着白
,
无出血点及痊斑

。

颜面及下胶担度浮肿
。

全身

淋巴桔无明显肿大
。

心界略向左扩大
,

心李 96 / 分
,

偶期早跳
,

心尖区有 l 极柔欺牧精期吹风样杂音
。

血

压 11 0 / 56
。

脾肋下 8 厘米
,

质硬
,

无压痛
。

肝未 触

及
。

压脉带献麟阴性
。

其他无果常
。

失雕室检查
:

杠韧胞 63 ~ 13 8万
,
血杠蛋白 2 ~

3
.

5克%
,

白韧胞 2
,
8 0 0~ 9

,
2 0 0

,

中性 粒耙胞 5 4
, 、 ,

72 %
,

淋巴耙胞 22
、 /

42 %
,

单核栩胞 2 ~ 6形
,

嗜酸

粒糊胞 。 ~ 1 %
,

有幼缸耙胞出现
,
血小 板 138

,

00 0

r

~ 3 4 0
,

00 0 ,

糊撇杠耙胞 Z
r

~ 5 %
,

出 血 时 简 i ~
3 旅分

,

凝血时简 ( L e e 及 W h i t e氏法 ) 斗 l j : ~ 5 1 / :

分
,
血块 16 小时完全收精

,

杠耙胞压积 12 %
,

血型
A B 型

,

血沉 81 毫米
,

血尿酸 1
.

8毫克%
。

粪镜检

找到蛔虫卵
。

尿常规无界常发现
,

尿胆杠质阴性
,

尿

胆元阴性
,

尿胆素阳性
,

尿隐血阴性
。

胃液分析 : 空

腹 胃液无游离酸
,

总酸度 10 单位
,

注射祖撇胺后游离

酸 1 2
.

5单位
,

总酸度 42
.

5单位
。

骨髓检查
:

左右骼后上棘穿刺三次
,
胸骨穿刺二

次
,

穿刺时骨质有石硬感
,
四次均未抽得标本

,

仅一

次骼后上棘穿刺抽得少升血液
,
肉眼米见骨髓碎粒

。

镜检
,

标本内有核袖胞量极少
,

互核袖胞米见到
,

幼

杠耙胞相对增高
,

杠翩胞与白韧胞比例倒置
,

杠袖胞

大小不均
。

骼骨活体祖撇检查 : 骨髓造血祖撇已萎精消失
,

骨髓腔全部为增生之舒稚粗撇所替代
,

杆推粗撤略显

水肿
,

骨小梁较增粗
。

D a m es he k ( “ ) 曾提出本病有下列特点 : 1
.

不同

程度着白
,

通常件有黄疽
。

2
.

脾脏肿大
。 3

.

类白血病

血象
。 4

.

杠翩胞大小及形态有显著变化
。

5
.

未梢血出

现幼杠栩胞
。 6

.

血小板舒数时高时低
。 7

.

因骨质硬度

显著增加
,

通常骨髓穿刺有困难
,
吸出有核糊胞量甚

少
。 8

.

骨髓活体祖念哉检查显示骨髓新推祖撤增生
。 9

.

脾脏穿刺显示髓外造血现象
,

如出现幼杠耙胞
、

幼粒

袖胞与亘核知饱
。

本文患者有皮肤粘膜着白
、

脾脏肿

大
、

末梢血中出现幼叙知胞
、
血小板时高时低

、

骨髓

穿刺时骨质有石硬感党
、

骨髓有核韧胞量甚少
、

脾脏

穿刺有髓外造血表现
、

骼骨活体祖彩浅检查有骨籽推粗

袱增生
,

这些表现与 D a

姗
。 h e k 所述大致相将

,

因

此可以爵断为骨髓杆推化症
。

K or st 及 Coo k 等在他们报告的病例中
,

观察到

周围血中艳大部分有具形杠袖胞出现
,

杠栩胞有尾巴

样突起
,

称 “ 泪滴状
”

(T ea r
dr oP f or m ) 杠耙胞

。

C oo k 甚至认为 “ 泪滴状
”
缸栩胞出现有助于早 期 静

断
。
本文患者末梢血涂片中并未找到此种杠耙胞

。
至

于髓外造血
, K or 吐 认为除常见于脾脏外

,

尚可在

肝
、

臀
、
淋巴精及皮下精节 中 出 现

。

据 H i ck i嗯
、

R o s e n t ha l 、 E r f 及 K o r s t 等意兑 , 骨骼 X麟检查
,

对确定静断也有一定价值
。 K or st 报告 2 3例中48 %病

人有骨杆推化的 X钱改变
,

通常在一种或一种以上骨

髓腔有絮状密度增深阴影
,

保留骨皮厦
。

本文患者股

骨上段
、

匹骨上段
、
坐骨

、

珑骨部分均有 X楼的骨杆

椎化征象
。

但如骨骼 X钱检查阴性井不能除外骨髓杆

椎化症
。

此外
, K Or st 及其他学者尚指出本病部分患

者末梢血中可发现互核韧胞碎片
,

粗搬亘 核袖胞 增
多

,

溶血增加
,

血尿酸及基础代新李增加
,
用放射性

路及放射性铁的研究方法
,
发现本病的杠知胞生存时

简蛟正常为短 ` 3 ’ 盛〕。

本例末梢血中未发现有豆核耙胞

( 下搏第 47 真 )
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生发中心明显扩大疏松
,

糊撇袖胞反应性坤生
,

并有
存噬现象

。
肺有郁血及水肿

。

满理静断
:

1
.

急性墉浸性心肌炎 ( 斐特拉氏 心 肌 炎
,

混 合

型乡
,

肺郁血
、

水肿
,

肾上腺
、

小脱
、

心包及心内膜

下出血点
,

其他各内脏郁血
。

2
.

陷窝性扁桃体炎
。

封 渝

本例为男性青年
,

既往健康
,

病前夫用过特殊药

物
,

也无过敏反应及其他急性传染病史
,
发病急剧

,

病裸短促
,

自起病至死亡仅 4 日
,
临床表现主要为严

勇净合律失常
,

生前曹疑为风湿性心肌炎
,

但尸检见
心从简厦高度水肿

,

并有多量淋巴栩胞
、

单核栩胞和

少数中性粒袖胞浸渊
,

心肌本身呈明显稠漫性坏变
,

夫见风湿性肉芬肿
,

故认为系斐特拉心肌炎
。

至于陷

窝性扁桃休炎因系馒性炎症
,

故与本病关 系 可 能 不

大
。

过去有人认为本病病变局限于心肌
,

故称为
“
孤

剑生心肌炎
” ,

但很多报导靓明也可同时果及心内膜
及心外膜

, M a cr u s e ( 7 ) 于 3 5 例斐特拉 心 肌 炎 患

者尸检中发现 35 例有心脏外炎症识害
,

其中 1 8例祟及

肺部
。

本例除心肌有急性瀚漫性炎症及心肌杆椎性变

外
,

炎症也波及心内膜及心外膜
,

因之
“
孤立性心肌

炎
”

这一名称似不恰当
。

心电图在赘特拉 心 肌 炎 可

无明显改变或显示房皇简及心室内传导阻滞以及各种

吴位心律
,

亦有醋似心肌梗死者 ( “ ) ,

本例心电 图 有

刻生心动过速
,

完全性房室传导阻滞及周期性心窒停

搏
,

后者如心停搏过久
,

在临床上即 导 致 几
、

阿 斯

( M o r g a g n i
一A d a m s一 S t o k e s ) 粽合病征

。
J丁

a 万: 。 -

” 吐
叮 c ( 9 ) 于 1 9 6 0年曹报告 1例伴有急性心房颤动完

全比房室传导阻滞及焉
、

阿
、

斯粽合病征与本例情况相

似
,

径用 A cT H 与考的松后
,

有显著疗效
。

但一般顶

后险恶
,

多于短期内死亡
。

本例前后病程仅 斗日
,

虽

臂用去氢皮厦素等治疗
,

仍不免死亡
。

D oc k ( i “ j等

4 7
·

于 196 1年 曾用长效奚丙去甲基臀上助素治疗不同原因

弓!起之房室传导阻滞及喝
、

阿
、

斯粽合病征发作的窟

者 15 例
,

13 例有不同程度改善
,

包括窒性 自搏律增快

或搏为盎性节律及再
、

阿
、

斯粽合病征发作停止
,

故

敌药对完全性房室传导阻滞具一定疗效
。

我院当时未

备歌药
,

致来获机会拭用
。

( 图见封四 )
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( 上接第铭真 )

碎片 ,亦米发现有溶血
、

血尿酸及基础代洲增加现象
。

本病病因至今尚未完全明确
,

有些学者认为发病

书合并粒捆胞性白血病的变化
,
中毒反应

、

搏移性损

害
、

感染 ( 如桔核 ) 或晚期真性杠彻胞增多症有关
。

但多数病例很难明确锈发原因
。

本文患者过去较长期
服用巴比土类药物

,

其发病 是否与慢性药物 中 毒有

关
,

是值得考虑的
。

本病迄今简无有效疗法
,

以放射减暇射脾脏可使

部分亘脾患者的脾脏暂时精小
,

井由此而诚鲤亘脾所
致的腹部不适症状

,

但不能根本改变其病情
,

亦不能

改善食血 ( 4 ) 。

脾脏切除以往旎为禁忌
,

近来有 人 认

为对有明显溶血的患者
,

如促臀上腺皮厦激素或皮厦
素治疗有良好反应

,

且靓明除脾脏以外
,

简有髓外造

血匀L能存在时
,
可以施行脾切除术

,
·

准疗效肯待进一

步撇
( , ) 。

( 图见封三 )
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