
突起 , 有如珊瑚 , 碎裂处有针刺状结晶。

镜下所见:大部肾小球无明显改变;右肾小管上皮细胞

自溶显著 , 尤以近曲小管为甚 , 未见明显的上皮细胞坏死或

再生;肾间质水肿 , 肾小管腔内可见少数蛋白管型和红细胞

管型;肾盏 、 输尿管 、 肾盂可见淡黄透明 、 有折光性 、 形状

不规则的结晶 (取肾盏中结石样块状物 , 经专家鉴定 , 其结

石形状特点与 SMD结晶相似 , 不具有盐类形成尿路结石的特

点);肾小叶间动脉 、 弓形动脉可见纤维增生 , 血管和细胞数

目减少 , 有的则仅见部分小球纤维化 , 该区内肾小管萎缩 ,

间质轻度增生 , 萎缩的小球周围有淋巴细胞浸润 , 肾盂周围

的脂肪组织有弥漫充血 、 水肿 、 纤维蛋白渗出和大量中性白

细胞浸润 , 并有多数小脓肿形成;部分肾盂粘膜下组织内亦

见多数白细胞浸润。病理诊断:(1)右侧急性肾盂肾炎。(2)

急性肾功能不全 , 肾间质水肿。 (3)肾小管 、 肾盏 、 输尿管

内磺胺结晶。 (4)肾小动脉硬化 , 内膜纤维增生;少数肾小

球玻璃样变 , 肾小管萎缩 , 间质轻度增生。

　　讨论　SMD属长效磺胺类药 , 血浆半衰期为 30 小时 , 文

献记载 , 其原形及乙酰化物在尿中溶解度大 , 引起结晶尿等

肾脏损害机会很小。本例患者病理解剖结果显示 , 有原发慢

性肾脏疾患 , 这可能是造成SMD结晶及急性肾功衰竭的关键。

除此该患者为 70岁老人 , 肾脏体积缩小 , 肾血流量仅是年轻

人的 40%～ 50%, 会延缓药物排泄;老年人体内水分较少 ,

且在服药期间 , 天气热 , 出汗多 , 加上呕吐 , 体液丧失较多 ,

水分未及时得到补充 , 也可能是致 SMD结晶及肾衰的原因。

该病例提示:SMD 同样可致结晶尿 , 服药期间应注意大

量饮水 , 或辅以碱性药物 , 特别是老年人或肾功能差的病人

应适当减少剂量 , 延长给药时间 , 以防发生毒副作用。
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　　摘要:此病例作业环境空气苯超标 3 倍 , 工作仅 1 年即

出现血红蛋白尿 、 贫血等表现 , 经骨髓及 CD59 检测确诊为

PNH , 是否由接苯引起 , 尚需进一步探讨。
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1　病例介绍

患者男性 , 18 岁 , 因 “反复鼻衄 1 月 , 近 1 周加重并合

并头晕 、 乏力” 入院。 患者从事制鞋工作 1 年 , 为 “ 纳鞋

工” 。 1月余前 , 患者加班工作后出现鼻衄 , 局部按压可止血 ,

未予诊治;1 周前 , 鼻衄次数增多 , 病情加重 , 并伴头晕 、 乏

力 , 遂入院治疗。实验室检查示全血红胞减少。患者既往体

健 , 无服用氯霉素等药物史 , 无放射线接触史 , 无血液病史 ,

无血液病家族史;食欲 、 睡眠可 , 二便正常。患者同工种工

人中有 1人曾出现类似出血情况 , 已辞工回乡。

入院后查体:T 36.8℃, P 98 次/分 , R 21 次/分 , BP 14/

8kPa;贫血貌 , 皮肤可见散在出血点 , 无黄疸 , 后鼻腔粘膜

可见血痂;心 、 肺无异常;肝 、 脾肋下未及。 实验室检查 ,

血常规示WBC 2.3×109/ L , RBC 1.93×1012/ L, Hb 65g/L , PLT

10×109/ L, RC 4.0%。尿 Rous试验阳性;尿呈黄色 , 胆红素

(-), 蛋白 (-), 红细胞 (-), 白细胞 (-);谷氨酸转氨

酶正常 , 总胆红素16.1μmol/ L , 直接胆红素6.11μmol/ L。骨髓

像:有核细胞增生明显活跃 , 红系呈病态造血 , 以中 、 晚幼
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红细胞为主 , 粒系增生相对减少 , 巨核细胞以颗粒巨细胞为

主 , 血小板减少。流式细胞仪 CD59 抗原测定表达 99.5%, 蛇

毒因子溶血实验 11.3% (阳性), 红细胞 6-磷酸葡萄糖脱氢酶

缺乏及地中海贫血检测无异常 , 血苯浓度测定 0.113mmol/L ,

尿酚浓度 14.2mg/ L。 诊断:阵发性睡 眠性血红蛋白 尿

(PNH)。

2　治疗及追踪

经用强的松 (10mg , tid)、 骨髓活化剂———叶秋碱 (8mg ,

im , qod)等及中药治疗 , 出血情况已控制。两周后复查 , 示

血苯 (-), 尿酚 (-);外周血WBC 3.3×109/ L , RBC 3.15

×1012/ L , Hb 92g/ L , PLT 89×109/L。患者带药出院 , 两月后

追踪复查 , 示外周血:WBC 4.4×109/ L, RBC 2.25×1012/L ,

Hb 75g/L , PLT 49×109/ L, 自觉状况良好 , 病情稳定。

3　工作环境调查

厂房内通风条件差 , 工人工作未配戴防毒口罩 , 缺乏防

护措施;工作岗位空气中苯浓度超标 1.03 倍 (81.2mg/m3)。

4　讨论

PNH 是获得性红细胞膜缺陷所致的溶血性贫血 , 是造血

干细胞的良性克隆性疾病 , 临床上有多种诱发因素。 此例患

者临床上表现贫血 、 网织红细胞升高 , 尿 Rous 试验 (+),

骨髓提示红系病态造血 , CD59 检测 (+), 蛇毒因子溶血试

验 (+), 故可确诊为 PNH。患者工作环境和个人防护差 , 环

境空气苯浓度轻度超标 , 血苯浓度及苯代谢产物尿酚均可检

测到。苯致再障 、 白血病已是众所周知 , 苯能否引起 PNH ,

亦应引起临床重视。患者在脱离接触 , 采用激素及骨髓活化

剂 、 中药治疗后 , 病情得以控制 , 与通常的 PNH 治疗反应有

所差异 , 值得进一步观察。
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