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继发海蓝组织细胞增生症1例 世-4r 
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患者女 ，3O岁。因头 昏乏力、耳呜 、巩膜 

黄染3月，于1992一O1—28日人院。外院曾因 

贫血、脾大、直接抗人球蛋白试验(DAGT)阳 

性 ，骨髓象有核红细胞增生明显活跃，发现 

大量海蓝组织细胞．诊断为 自身免疫性溶血 

性贫血(AIHA)，继发海蓝组织细胞增生症。 

查体：T 36，2℃ ；P 88／rain；R 20／rainiBP 

15／8kPa。神清合作．贫血貌．面部轻度浮肿 ， 

皮肤粘膜未见瘀点、籀}斑，全身浅表淋巴结 

不肿大。肺部正常．心界不大，心率88／rain， 

律齐，心尖 区闻及 Ⅱ级收缩期杂音。腹软．肝 

肋下lcm．脾肋下2cm．质软偏 中，无压痛。实 

验室检查：血象．Hb 68g／L，RBC 2,5×10 

／L，W BC 6．6×1 0。／L(L0．62．L0． 

36，EO．02)．Plt 114×10。／L．网织红细胞 

0．029，DAGT阳性，C，阳性。肝功能：TB 43．7 

pmol／L．T’B 3．8gmol／L，TT 6．5u．ZT 

16u。骨髓象：增生极为活跃，粒：红=0，6／1， 

粒系0．35。红系0．65，巨核细胞全片81个，血 

小板成堆易见：全片见大量海蓝组织细胞，胞 

体大．圆形或椭圆形．核小偏位．核染色质粗 

糙．偶见核仁．胞浆丰富，浅蓝色，部份边界 

不清楚．浆 内含有效量不等的蓝色或绿色粗 

大颗粒．少数细胞浆呈泡沫状．过 氧化酶染 

色阳性。用强地松40mg／d治疗，l1天后第二 

次骨髓 象：增生明显活跃．粒：红 =l_2／1，粒系 

0，45．红 系0．35，巨核 系统正常，海蓝组织细 

胞明显醯少(全片l5个)．形态无明显变化。经 

强地松治疗25天后，肝肋下未及，脾侧位肋 

下 lcm，Hb 1O6g／L，WBC 8．4×10 ／L，Plt 

101×10。／L．网 织 红 细 胞0．003，TB 17．7 

#mol／L，T’B 0，15~mol／L，TT及ZT正 常。 

自身免疫性溶血性贫血患者，骨髓内见 

大量海蓝组织细胞．当病情缓解后海蓝组织 

细胞亦明显减少 ，脾缩小，肝大消失，肝功正 

常，说明海蓝组织细胞增生与AIHA有关。原 

发性海蓝组织细胞增生症，大多由于脂质代 

谢过程中某些酶的遗传性缺少，使原来能被 

该酶分解 的某些类脂质沉积在网状内皮系 

统 中，呈现充脂性组织细胞增殖 ．临床表现 

有肝脾肿大等，预后良好。继发性病例．常见 

于特发性血小扳减少性紫癜，慢性粒细胞性 

白血病等．继发于AIHA患者 尚未见报道。 
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