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中医药辨治成人特发性肺含铁血黄素沉着症 1 例
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( 中国中医科学院广安门医院，北京西城区广安门内大街北线阁 5 号，00053)

［摘要］ 特发性肺含铁血黄素沉着症 ( IPH) 是临床罕见但有潜在致命危害的疾病，西医多采用糖皮质激素
治疗。本病归于中医学 “咯血” “肺痹”范畴，治以补肺益肾、清肺化痰、活血止血之法。报道 1 例成人
IPH，患者在两年的治疗中，始终选用三七以改善咯血反复发作的症状; 以浙贝母、川贝母、陈皮等理气化
痰，祛除肺络中余邪; 佐金银花、鱼腥草等清络中邪热; 以知柏地黄丸加用芡实、淫羊藿等调补肾中阴阳;
以黄芪、黄精补益肺脾之气，助金水相生。诸法相合，共奏益气养阴、化痰止血之效。
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特发性肺含铁血黄素沉着症 ( idiopathic
pulmonary hemosiderosis，IPH) 是临床罕见但有潜
在致命危害的疾病，由于原因不明且长期反复的弥

漫性肺泡出血引起肺含铁血黄素沉着，最后导致肺

间质纤维化。临床表现为反复发作的咯血、缺铁性
贫血和双肺浸润影的三联征［1］。使用糖皮质激素
和免疫抑制剂治疗可改善病情，但在慢性迁延后遗

期，可出现肺间质病变和肺动脉高压，严重影响患

者的生活质量，晚期患者往往需要肺移植。我们在
中西医结合治疗呼吸系统疑难病方面积累了丰富经

验，今以一成年女性病例分析临证治疗 IPH 的思
路和方法。

1 病历介绍

患者，女性，46 岁。2014 年 8 月 8 日初诊。
主诉: 间断咳嗽、咯血、气短 22 年，加重 2 个月。
22 年前患者外感后出现咳嗽、咯血，当地医院考
虑为肺部感染，使用西药抗感染治疗，症状无明显

改善，曾疑诊为“过敏性肺炎”。此后每年间断出
现咳嗽、咯血、咯血量时多时少，晨起痰中带血或
咯血 10 余口 /日，气短，每遇感冒或冬季时症状加
重。在当地医院抗感染、止血化痰对症治疗后症状
可缓解，但运动耐力逐渐下降。14 年前，因上楼

气短明显，咯血量多，查胸部 CT 示: 双肺弥漫性
毛玻璃样阴影，呈小叶中心样分布，部分融合，小

叶内间隔增厚。痰和肺泡灌洗液铁染色可见大量含
铁血黄素细胞。右下肺叶行透壁肺组织活检病理结
果显示: 肺泡内有大量的含铁血黄素细胞，肺泡间

隔增宽，部分区域有纤维增生结节，普鲁氏蓝染色

显示肺泡内有大量的含铁血黄素。明确诊断为
“特发性肺含铁血黄素沉着症，肺间质纤维化”，
予醋酸泼尼松片 40 mg，每日 1 次口服; 抗炎及对
症治疗、氧疗等 20 余天后症状逐渐好转。出院后
醋酸泼尼松片定期减量，约半年左右停用。此后咳
嗽、咯血、气短间断发作，运动耐力持续下降。4
年前开始间断服用糖皮质激素。2 个月前患者咳
嗽、咯血、气短喘息加重，出现 I 型呼吸衰竭，继
用醋酸泼尼松片 5mg，每日 1 次口服，症状缓解不
明显。
刻诊: 活动后气短，步行 50 m 左右即出现喘

息、心悸，心率 105 次 /min，口唇紫绀，晨起咳
嗽，咯吐少量白痰，无咯血，胃纳尚可，二便正

常，平时需要吸氧治疗，不吸氧时血氧饱和度波动

在 80% ～ 84%。舌淡红、苔白少津，脉细涩。西
医诊断: IPH，肺间质纤维化; 中医诊断: 咯血、
肺痹，证属气阴两虚、痰瘀闭阻，治以益气养阴、
清肺化痰，佐以活血止血。处方: 黄芪 20 g，山萸
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肉 20 g，黄精 15 g，金银花 20 g，北沙参 15 g，太
子参 20 g，麦冬 12 g，五味子 8 g，三七粉 6 g ( 冲
服) ，赭石 15 g ( 先煎) ，青蒿 15 g，防风 8 g，浙
贝母 15 g，川贝粉 6 g ( 冲服) ，炒山栀 12 g。7 剂，
水煎服，每日 1 剂。另口服知柏地黄丸 ( 北京同仁
堂科技股份发展有限公司制药厂) 每次 6 g，每日 2
次; 百令胶囊 ( 杭州中美华东制药有限公司，主要

成分为发酵冬虫夏草菌粉) 每次 1. 5 g，每日 3次。
2014 年 8 月 15 日二诊: 患者咳嗽气喘减轻，
仍有口唇及爪甲紫绀，大便不成形，舌淡红，脉沉

细。前方去北沙参、太子参、炒山栀，加党参
20 g、茯苓 15 g、炒山药 20 g。7 剂，水煎服，每日
1 剂。患者已自行停用泼尼松，考虑到患者目前病
情改善，且抗拒激素，故同意其停用。建议口服西
地那非片每次 25 mg，每日 3 次，以减低肺动脉高
压。继续服用知柏地黄丸和百令胶囊。

2014 年 8 月 29 日三诊: 近日外感，流涕，咳
嗽有痰，色黄不畅，无咯血。舌质淡红，脉沉细。
考虑患者将返回原籍，故采用标本兼治之法，原方

加清热解毒之品以驱外感风热之邪。处方: 金银花
20 g，鱼腥草 30 g，蒲公英 30 g，紫苏子 15 g，黄芪
20 g，炒山药 20 g，太子参 20 g，山萸肉 20 g，五味
子 8 g，北沙参 20 g，三七粉 6 g ( 冲服) ，浙贝母
15 g，川贝粉 6 g ( 冲服 ) ，茯苓 15 g，赭石 15 g
( 先煎) 。20 剂，水煎服，每日 1 剂。患者诉因头
痛明显，已停用西地那非，仅继续使用中药治疗。

2014 年 12 月 16 日四诊: 咳嗽咯痰明显减少，
无咯血发作，活动能力改善，可步行 200 m 左右，
上楼时仍气短喘息，大便不成形，小便正常，不吸

氧时血氧饱和度波动在 85% ～ 90%，舌淡红，脉
濡滑。处方: 黄芪 30 g，金银花 18 g，炒山药 20 g，
黄精 12 g，淫羊藿 12 g，芡实 15 g，泽兰 20 g，茯
苓 15 g，红景天 30 g，紫石英 20 g，三七粉 ( 冲
服) 6 g，白芍 20 g，麸炒白术 15 g，陈皮 12 g，姜
竹茹 15 g，瓜蒌皮 15 g。20 剂，水煎服，每日 1
剂。另: 西洋参 200 g，生晒参 100 g，紫河车
200 g，黄芩 100 g，上药共研细末，每次 2 g，每日
2 次口服。

2015 年 1 月 30 日五诊: 晨起咳嗽有痰、质
清，可行走 200 ～ 300 m，胃纳尚可，二便正常，
舌淡红，脉细。血氧饱和度: 87%，心率 87 次 /
min。听诊: 两肺底可闻细爆裂音。患者中药治疗

后活动能力提升，低氧血症有所纠正，继以补肺益

肾、清肺化痰、活血止血为法治疗。处方: 黄芪
40 g，生地黄 15 g，熟地黄 15 g，炒山药 15 g，黄精
15 g，山萸肉 20 g，淫羊藿 12 g，芡实 12 g，茯苓
15 g，红景天 30 g，麸炒白术 12 g，三七粉 ( 冲服)
6 g，川贝母 ( 冲服) 6 g，苦杏仁 12 g，黄芩 10 g，
鱼腥草 30 g，竹茹 15 g。14剂，水煎服，每日 1剂。
据此治则治法调整，患者门诊随诊至 2016 年

7 月，两年来无咯血发作，未使用糖皮质激素，自
述体力尚可，活动能力改善，可步行 500 m 左右，
快步走时仍觉气短，不吸氧时血氧饱和度可维持在

90%左右，偶有咳嗽咯痰发作。外感发作次数较前
减少，自我感觉生活质量得到明显提升。

2 讨论

IPH为临床少见病，多发于儿童，好发年龄
10 岁以下，少数为成年人发病，且多小于 30 岁，
男性发病率高于女性。IPH的病因和发病机制尚未
完全明确，多数学者认为，最重要的发病机制为抗

原-抗体复合物介导的肺泡自身免疫性损伤［2］，此
外，还可能与环境、麸质过敏、牛乳过敏、遗传因
素、铁代谢异常及肺泡结构异常有一定关系［3］。

IPH的临床表现多样，成人更容易出现因贫
血、肺内分流和肺间质纤维化等导致的呼吸困难。
本病病程多数表现为反复发作与缓解交替出现，可

分为四期: 急性肺出血期、肺出血静止期、慢性期
急性发作和慢性迁延后遗期［4］。诊断的重要依据
是在患者的痰液、胃液或支气管灌洗液 ( BALF)
中找到含铁血黄素细胞。IPH诊断的“金标准”是
在肺组织病理中发现肺泡和细支气管腔内出血、含
铁血黄素沉着和炎性细胞浸润。患者血常规检查表
现为缺铁性贫血，网织红细胞升高，红细胞脆性正

常。长期贫血可导致心脏扩大和肝、脾肿大，长期
缺氧可导致杵状指 ( 趾) ［5］。IPH 的肺泡出血经常
是自限性的，但是由于反复发作，可逐渐出现肺间

质纤维化、肺动脉高压、肺心病等并发症［6］。
本例患者为中年女性，在 30 岁之前无明显诱

因发病，病史长达 22 年，患者先后被误诊为支气
管炎、肺部感染、过敏性肺炎，发病 8 年后才经支
气管镜检查得以确诊，已处于慢性期急性发作和迁

延后遗期，成人 IPH 的诊断难度可见一斑。我们
临证主张把胸部 CT和纤维支气管镜等现代医学的
技术作为中医采集症状、四诊合参的辅助和延伸，
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这将有助于正确辨识疑难病症，及早采用中医药治

疗，以期改善疑难病的预后。本例患者因病程日
久、反复发作，来诊时已出现肺间质改变和 I 型呼
吸衰竭，属 IPH 的慢性期急性发作和慢性迁延后
遗期并存。因西医无特异性治疗，而患者一直抗拒
糖皮质激素治疗，故来寻求中医药救治。
结合患者的临床表现与病理影像检查，将本病

归为中医学“咯血”“肺痹”范畴。IPH 发病多为
先天禀赋不足，肺肾两虚，气虚不能摄血，则血离

经为瘀，血瘀络阻，津停为痰，痰瘀胶着，肺络郁

痹，而致肺失宣发肃降，肾不纳气，发为咳嗽、咯
血、气短诸症，且缠绵难愈。病机为本虚标实，本
虚为主，治以补肺益肾、清肺化痰、活血止血之
法。在两年治疗中，拟方始终选用三七活血止血，
改善咯血反复发作的症状，且祛瘀而不伤正; 以浙

贝母、川贝母、竹茹、陈皮等理气化痰，祛除肺络
中余邪，少佐金银花、蒲公英、鱼腥草等以清络中
邪热; 同时以六味地黄丸加用芡实、淫羊藿等调补
肾中阴阳，令肾精日益; 以黄芪、黄精补益肺脾之
气，且助金水相生。以上诸法相合，共奏益气养
阴、化痰止血之效。同时在治疗中着重于扶助肺肾
之气，除在汤剂中应用大剂量黄芪、红景天等补益
肺气之品，还常以补肺益肾的细料药配成粉剂或丸

剂，让患者长期而少量地服用，以收 “扶正而不
助邪，逐邪而不伤正”之效，药物常选用西洋参、

人参、紫河车、蛤蚧等，每日 2 ～ 4 g，坚持服用。
患者采用中药汤散并服两年，喘息已有缓解，无咯

血发作，外感减少，生活质量得以提升。鉴于 IPH
属于临床少见病，中医药治疗的经验不多，本例是

单用中医药治疗的有益尝试，希望为中医同道临床

治疗提供一定的借鉴。
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