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定义和诊断标准

定义

特发性肺含铁血黄素沉着症是一

种原因不明的、以铁负荷过多为

特征的呼吸系统疾病。

诊断标准

根据患者的临床表现、实验室检

查和病理学特征进行诊断。



发病机制

发病原因

尚不明确，可能与遗传、免疫、感染

等因素有关。

发病机制

主要是肺泡上皮细胞受损，导致红细

胞进入肺泡腔，被巨噬细胞吞噬并分

解为含铁血黄素。



临床表现和症状

临床表现

咳嗽、咳痰、呼吸困难、乏力、胸闷等。

症状表 现

患者可出现不同程度的贫血、杵状指、肝脾肿大等。
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肺泡内出血的病理生理学过程

肺泡内出血是特发性肺含铁血黄素沉

着症的典型病理表现，主要涉及血管

损伤、血小板减少或功能障碍以及凝

血因子异常。

血管损伤可由免疫反应、感染、化学

物质等多种因素引起，导致红细胞进

入肺泡腔内。

血小板减少或功能障碍可由骨髓造血

功能障碍、血小板破坏过多等因素引

起，影响止血过程。

凝血因子异常可由基因突变、缺乏营

养物质等多种因素引起，导致凝血过

程受阻。



铁负荷过多的病理生理学过程

铁负荷过多是特发性肺含铁血黄素沉着症的另一个典型

病理表现，主要涉及铁代谢异常。

正常情况下，铁主要通过肠道吸收、肝脏储存、骨髓利

用等途径进行代谢和利用。

在特发性肺含铁血黄素沉着症中，由于反复肺泡出血，

大量铁离子进入血液，导致体内铁负荷过多。

铁负荷过多可引起肝脏、心脏等重要器官功能障碍，甚

至引发癌症等严重后果。



免疫反应的病理生理学过程

免疫反应在特发性肺含铁血黄 免疫反应可以由自身抗体、免

疫复合物、炎症因子等多种因

素引起，导致异常的免疫应答

和组织损伤。

素沉着症中也起到重要作用。

异常的免疫反应可以导致血管

损伤和血小板减少，从而引发

肺泡出血和铁负荷过多。

在特发性肺含铁血黄素沉着症

中，免疫反应可能涉及多个系

统和器官，包括呼吸系统、血

液系统、免疫系统等。
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血液检查

贫血 血小板计数

多数患者有中度贫血，呈小细胞低色素性贫

血，部分患者可见网织红细胞增多。

部分患者血小板计数可增高，血小板体积增

大。

血清铁蛋白 血清铁和转铁蛋白饱和度

血清铁蛋白常增高，可高于正常数十倍至数 多数患者血清铁和转铁蛋白饱和度降低。

百倍。



尿液检查

含铁血黄素尿

可出现含铁血黄素尿，表现为尿常规检查时尿潜血持续阳性。

蛋白尿和管型尿

部分患者可见蛋白尿和管型尿。



肺功能检查

限制性通气功能障碍

部分患者可见肺功能检查显示为限制性通气功能障碍。

低氧血症

部分患者可见低氧血症，表现为动脉血气分析显示PaO₂降低。
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