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1 病例介绍

患儿，男，11 岁。因间断发热 15 d，咳嗽

10 d，“咯血”7 d入院。患儿15 d前出现发热，热

峰达41℃，伴畏寒、寒战，予头孢硫脒静脉滴注

3 d，地塞米松静脉推注1次，疗效欠佳，仍有高

热，且于入院前10 d后出现咳嗽，呈阵发性连声

咳，有黄脓痰，改为头孢唑肟治疗，发热及咳嗽

症状有所减轻。入院前7 d患儿再次出现高热，热

峰为39.8℃，伴畏寒、寒战、气促，予吸氧、补

液、退热、地塞米松抗炎治疗，当天患儿突发

“咯血”，量约20 mL，鲜红色无血块，无食物残

渣，予止血治疗后“咯血”症状缓解，改予头孢

哌酮舒巴坦、阿奇霉素联合抗感染治疗，患儿热

峰下降，气促缓解。入院前5 d后患儿再次出现

“咯血”，量约320 mL，呈深红色，随后出现大汗淋

漓、口唇苍白、四肢厥冷，心率190次/min，血压

79/45 mm Hg，呼吸55次/min，血氧饱和度60%，逐

渐出现意识模糊至浅昏迷。立即就诊于当地医院，

完善相关检查，血常规：WBC 19.33×109/L（参考

值 4.3×109/L~11.3×109/L），N% 89.6% （参考值

31%~70%），Hb 50 g/L（参考值118~156 g/L），PLT

312×109/L（参考值167×109/L~453×109/L）；C反

应蛋白：312.2 mg/L（参考值0~10 mg/L）；降钙素

原：79.63 ng/mL（参考值0~0.5 ng/mL）；甲状腺功

能 ： 游 离 甲 状 腺 素 （free thyroxine， FT4）

33.36 pmol/L（参考值12.5~21.5 pmol/L），促甲状腺

激 素 （thyroid stimulating hormone， TSH）

0.058 μIU/mL （参考值0.6~4.84 μIU/mL）；促甲状

腺激素受体抗体阴性；凝血功能正常。甲状腺B

超：甲状腺左侧叶实质光点增粗，回声减低。胸

部增强CT：（1） 肺动脉CT血管造影未见明显异

常；（2） 双肺野弥漫性磨玻璃样改变 （图 1）；

（3）甲状腺左侧叶区感染征象改变（图2）。诊断

考虑肺出血、失血性休克，予0.9%氯化钠溶液扩

容，肾上腺素、多巴胺、多巴酚丁胺改善循环，

血凝酶、酚磺乙胺、垂体后叶素止血，予甲泼尼

龙琥珀酸钠抗炎，静脉输注白蛋白补充胶体，输

注浓缩红细胞及血浆补血，改为万古霉素抗感染。

经积极抢救治疗，当日患儿“咯血”缓解，神志

意识恢复，生命体征平稳。治疗2 d后 （入院前

3 d）体温正常，偶咳无痰，无咯血。为进一步明

确“咯血”病因收入院。自发病以来，患儿精神、

食纳欠佳，睡眠尚可，无吞咽疼痛或吞咽困难，

无血尿，无黑便及柏油样便。

图1 肺部增强CT结果 双肺弥漫性磨玻璃样改变。

doi：10.7499/j.issn.1008-8830.2202002

［收稿日期］2022-02-05；［接受日期］2022-04-21

［基金项目］湖南省儿童呼吸疾病重点实验室项目（2019TP1043）。

［作者简介］邓亮吉，男，硕士研究生。

［通信作者］熊洁，女，主治医师。Email：157016927@qq.com。

论著·病例分析

··705



中国当代儿科杂志
Chin J Contemp Pediatr

Vol.24 No.6

Jun. 2022

第 24 卷 第 6 期

2022 年 6 月

既往史、个人史、家族史：既往身体健康，

无反复呼吸道感染病史，无咯血、鼻衄或活动性

出血病史。否认颈部外伤及穿刺操作史，否认异

物吸入史。否认新型冠状病毒肺炎、结核等传染

病接触史。患儿系第1胎第1产，足月剖宫产出

生，无产伤窒息史，生长发育与同龄儿相符，正

常计划免疫接种。无类似疾病家族史及其他遗传

病史。

入院体格检查：体温36.6℃，脉搏72次/min，

呼吸 24 次/min，血压 138/76 mm Hg，体重 30 kg，

经皮血氧饱和度95%，正常面容，神志清楚。全

身皮肤稍苍白，无皮疹、皮下出血。左侧颈部甲

状腺区深触痛，局部无异常隆起，皮温不高。鼻

腔黏膜正常，口唇无发绀，牙龈无红肿出血，咽

部黏膜正常。呼吸规整，无三凹征，双肺叩诊清

音，双肺呼吸音粗，未闻及明显干湿啰音。心音

有力，律齐，无杂音。腹平软，无压痛、反跳痛，

肝脾肋下未触及。神经系统体检未见异常。

2 诊断思维

病例特点：（1）男性学龄期儿童；（2）反复

高热、咳嗽起病，伴畏寒、寒战，炎症指标高，

抗生素治疗有效；（3）突发大“咯血”伴失血性

休克；（4）左侧甲状腺区低密度灶伴甲状腺功能

异常；（5）双肺弥漫性病变（感染伴出血？）。

诊断的重点是尽快明确出血原因、出血部位。

患儿出血为鲜红色，量大时深红色，无食物残渣，

不伴恶心、腹痛、黑便等消化道出血症状，体格

检查亦未见上呼吸道出血迹象，临床需考虑咯血

可能［1］。咯血病因常有：（1）弥漫性肺泡出血症

（diffuse alveolar hemorrhage，DAH）：感染等多种因

素均可导致DAH，咯血为最具有提示意义的症状，

可伴贫血，肺部影像学多呈弥漫性浸润改变［2］。

该患儿以发热、咳嗽等感染症状起病，伴咯血及

贫血，CT可见双肺弥漫性磨玻璃样改变，需考虑

DAH可能。但该患儿出血量大，伴休克，而肺部

影像学改变不重，与病情严重程度不相符，且仅

经过2 d治疗，气促缓解，肺部无明显啰音，此诊

断存在疑点。拟定纤维支气管镜及胃镜检查寻找

准确出血部位，必要时局部止血治疗［1-2］。（2）肺

结核：肺结核发生干酪样坏死或病变累及血管可

出现大咯血。肺部体征不明显，常与肺内病变程

度不成比例［1］。患儿高热、咳嗽及咯血，但不伴

有结核中毒症状，按计划接种卡介苗且无接触史，

病原学检查有助于诊断。（3）肺血管畸形：血管

畸形虽属罕见病因，却是引起大咯血的主要病因

之一。临床可表现为突发性大量咯血，可出现窒

息、失血性休克等，属于临床急重症［1］。该患儿

临床表现高度符合此病，需警惕，完善肺血管造

影检查可协诊。（4）其他：临床常见大咯血原因

还有创伤、支气管异物、支气管扩张、肿瘤、凝

血功能障碍等［1］，但患儿无相关病史，外院初步

检查已基本排除。

患儿左颈部甲状腺区触痛，追问病史发热前

有左颈部疼痛，影像发现左侧甲状腺区可见低密

度灶，有包膜，其内可见含气征象，结合患儿甲

状腺功能检查异常，考虑并发左颈部脓肿及甲状

腺化脓性感染。但甲状腺有丰富的血流和淋巴引

流，且组织内含碘量高，不利于细菌繁殖，一般

不容易出现化脓性感染［3］。该患儿甲状腺脓肿区

有含气征象，除考虑产气杆菌感染外，应考虑脓

肿与外界相通导致气体进入。先天性梨状窝瘘

（congenital pyriform sinus fistula，CPSF） 是一种罕

见的颈部鳃源性疾病［4］，临床常表现为急性化脓

性甲状腺炎、颈部软组织感染并脓肿形成［3］。根

据既往临床经验，高度怀疑CPSF感染并脓肿形

成，颈部增强CT检查及纤维支气管镜探查寻找

CPSF内瘘口有助于诊断。

3 进一步检查

入院后完善肝肾功能、心肌酶、电解质、凝

血功能、免疫全套、淋巴细胞检测、狼疮全套正

常；结核感染T细胞斑点试验、输血前检查、结核

菌素纯蛋白衍生物试验、血培养、痰培养、肺泡

图2 甲状腺区增强CT结果 甲状腺左叶附近左颈部

可见不规则低密度区，有包膜，其内含气腔影（箭头所示）。
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灌洗液培养、大便隐血试验阴性，进一步排除特

殊病原体感染及凝血功能障碍、自身免疫性疾病

引发肺出血可能。甲状腺功能：游离三碘甲状腺

原 氨 酸 （free triiodothyronine， FT3） 2.24 pmol/L

（参 考 值 3.88~8.02 pmol/L）， FT4 16.54 pmol/L，

TSH 0.033 μIU/mL，考虑与感染有关，暂不需

处理。

继续使用万古霉素抗感染，3 d后因出现皮疹

改为利奈唑胺抗感染。患儿体温稳定，咳嗽减轻，

精神明显好转，WBC计数、C反应蛋白、降钙素

原正常。但Hb由入院时111 g/L下降至95 g/L，考

虑仍存在持续出血，完善纤维支气管镜、胃镜检

查排除消化道或下呼吸道出血，肺含铁血黄素试

验阴性，不支持DAH诊断。纤维支气管镜进一步

探查发现左侧梨状窝有血性液体积聚，持续吸引

仍有血液渗出，继而发现左侧梨状窝存在异常瘘

口（图3）。同时颈部增强CT提示甲状腺左侧部旁

异常密度灶，考虑左侧鳃裂发育异常并局部感染

所致；甲状腺左侧叶感染性病变（图4）。以上可

明确患儿为CPSF管感染引起出血，经梨状窝内瘘

口排出，因此患儿为假性咯血。但查阅文献CPSF

感染未见有大出血报道，同时增强CT提示颈内静

脉可见充盈缺损考虑血栓形成（图4）。该处紧邻

CPSF瘘管感染形成的脓肿。患儿无颈部外伤、颈

静脉穿刺等机械损伤，凝血功能、狼疮全套，以

及进一步检查抗心磷脂抗体、蛋白C活性均正常，

不伴有血液高凝状态及易栓症表现，分析出血及

颈内静脉血栓形成存在几种可能：（1）局部感染

刺激颈内静脉，但静脉壁并未破裂，仅静脉内皮

损伤形成局部血栓，出血原因为CPSF瘘管感染浸

润局部小血管破裂所致。但患儿瞬时出血量达

320 mL且呈深红色，无血凝块，而此前并无颈部

肿大等血液蓄积的表现，局部小血管破裂出血难

以解释。（2）感染引起颈内静脉壁破裂出血，出

血进入脓腔内，再沿着瘘管经内瘘口涌入口腔，

甚至肺部、胃部形成假性咯血、假性呕血，后期

随着感染控制局部形成血栓堵住破裂口止血，仅

表现为少量渗血。颈内静脉血管壁是否连续是判

断其出血原因的关键。为求进一步证实，完善颈

部MRI，发现颈内静脉内充盈缺损考虑血栓形成，

颈静脉管壁不连续（图5），存在颈内静脉壁破裂

可能。

图3 纤维支气管镜探查咽腔 发现左梨状窝瘘口

（箭头所示）。

图4 颈部增强CT结果 甲状腺左侧部旁异常密度灶，边缘有强化，其内可有含气腔（左图箭头处），左颈内静脉

可见充盈缺损考虑有血栓形成（右图箭头处）。
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4 诊断及诊断依据

诊断：（1）CPSF管感染并大出血；（2）左颈

部脓肿形成；（3） 甲状腺左叶化脓性感染；

（4）全身炎症反应综合征；（5）左颈内静脉壁损

伤并血栓局部形成；（6）失血性休克；（7）重度

贫血。

CPSF管感染并大出血诊断依据：（1）男性儿

童，以感染症状起病，伴左侧颈部疼痛，病程中

假性咯血，单次出血量>100 mL；（2）颈部影像学

检查示甲状腺左叶呈不规则低密度灶伴特征性气

泡影；（3）纤维支气管镜检查发现梨状窝内瘘口

并渗血；（4）除外消化道、呼吸道出血。

5 临床经过

诊断明确后经耳鼻喉科会诊，于体温稳定5 d

后选择经支撑喉镜下下咽探查术+低温等离子刀梨

状窝瘘封闭术。术后患儿Hb未再下降，2周后复

查纤维支气管镜，梨状窝处未见瘘口且局部无

出血。

患儿左颈内静脉存在血栓，但存在血栓逐步

增大，或脱落至肺动脉栓塞的风险，临床可选择

溶栓或/和抗凝治疗。目前患儿无明显临床症状，

且处于亚临床期，不需要溶栓治疗［5］，常规抗凝

治疗也有可能出现再次大出血，结合文献指南［5-6］

与家长商议后选择密切监测凝血功能及颈围，未

予以抗凝治疗。2周后复查颈部磁共振静脉血管成

像，颈部脓肿消失，颈内静脉未见血栓，血管壁

修复完整（图6）。复查炎症指标及甲状腺功能完

全正常出院。随访1年半患儿未复发。

6 讨论

CPSF是一种源于咽囊结构残留的先天性畸形，

内瘘口位于梨状窝并走行于同侧甲状腺背侧间，

占所有鳃源性畸形的3%~10％，其中80%以上在

学龄期儿童发病，男女比例相当。CPSF可分窦道

型、瘘管型和囊肿型，其中窦道型最常见［4，7］。因

与口腔相通，食物残渣及细菌易从内瘘口下沿，

CPSF患儿常因瘘管感染而就医，初始临床表现为

发热、反复发作的颈部肿痛或脓肿、急性化脓性

甲状腺炎，容易误诊为颈淋巴结炎、甲状舌管囊

肿、急性化脓性或亚急性甲状腺炎、甲状腺左叶

肿瘤等［3，8］。CPSF有颈部炎性肿瘤之称，长期急

慢性炎症刺激使颈部形成疤痕组织，影响患儿身

心健康，需要引起儿科临床医生的重视［9］。本例

患儿以发热、咳嗽、咯血并休克为主要表现，诊

断CPSF感染并颈部脓肿形成致颈内静脉受损、大

出血、休克，相关文献检索无CPSF出血报道，因

此总结本例罕见病例的临床特点及诊治经过，有

利于提高临床医生对本病的全面认识，指导早期

诊断及治疗，以及并发症的防治。

90% CPSF发生在左颈，可能与胚胎早期双侧

鳃弓发育不对称、C细胞迁移紊乱有关［4，7］。此外

甲状腺由于其解剖特点不容易出现化脓性感染，

如果儿童反复出现左侧颈部感染病变或化脓性甲

状腺炎时，需高度怀疑CPSF［3，9-10］。应注意的是有

些患儿首次发作局部症状可能不典型，本例患儿

为初次发作，颈部疼痛程度不剧，体格检查并无

肿块，皮温也不高，早期诊断困难。

CPSF 传统的影像学检查方法为食管钡餐造

影［11］，可以观察窦道走行过程，但其重叠因素较

多，很难分辨其与周围组织结构的关系。且急性

图6 颈部磁共振静脉血管成像结果 颈内静脉未见

明显异常信号灶。

图5 颈部MRI结果 颈内静脉内充盈缺损（栓塞或血

栓形成），颈静脉管壁不连续（箭头所示）。

感染期炎症和水肿可形成区域性闭合，从而阻止

钡剂进入窦道，因此检查应在感染消退至少6周后

进行，可能延误诊治时机。超声具有无创、简易、

费用低等优势，但人为因素影响较大，并且对病

灶成分的分辨率较低，对病灶位置、来源的判断

较差，因此诊断具有局限性。CT及MRI对软组织

位置、形态、密度、信号的表现更加清晰、具体，

更有利于做出定位和定性诊断。CT及MRI影像中

较典型的窦道和/或瘘管征象表现为梨状窝-甲状腺

区域或颈前区皮肤异常密度影，其内往往可见含

气腔［12］。加上内镜检查能直观地发现CPSF内瘘

口［3，10］，可以快速明确诊断。

本例患儿影像上符合CPSF，但诊治难点在于

患儿局部症状不典型，以大出血为主要表现，故

早期并未将出血与CPSF关联。实际上CPSF感染容

易引起左侧甲状腺脓肿，而甲状腺血运丰富，感

染时可能造成出血。另外甲状腺脓肿比邻颈内静

脉，也可能造成血管损伤出血进一步形成血栓。

另一方面，患儿出血量大，与大咯血一样存在误

吸、窒息等风险，需注意防范。所以经口腔排出

的大出血应尽早内镜检查明确出血部位及原因［13］，

除常见的呼吸道、消化道出血外，还应关注梨状

窝等隐匿部位的出血。

CPSF发现时往往存在感染，早期有效控制感

染是后续治疗的前提。CPSF感染往往是口腔菌群

下沿至瘘管，初始治疗抗生素选择应考虑针对口

腔菌群，同时积极完成血培养，文献报道常见革

兰阳性菌包括草绿色链球菌、金黄色葡萄球菌、

肺炎链球菌等；革兰阴性菌如肺炎克雷伯杆菌、

流感嗜血杆菌、铜绿假单胞菌等，尚需注意厌氧

菌感染［14］。相对于成人患者，儿童CPSF更多为革

兰阳性菌感染［15］。本例患儿因外院已使用多种抗

生素，故血培养阴性，改用万古霉素抗感染有效，

来院时体温正常，炎症指标下降，颈部脓肿已缩

小，未再切开排脓。

CPSF的治疗既往曾认为急性期抗感染治疗，

切开排脓，炎症静止期颈部开放性手术切除病灶

是根治的唯一手段［16］。但完整切除瘘管不仅难度

较高，并发症也多，包括声带麻痹、颈部瘢痕畸

形等。不恰当的外科处理使术后复发率达4.9%~

39.0%。为避免开放性手术的创伤和并发症，国外

学者开始探索安全、微创、美观的内镜术式。目

前认为内镜下通过物理或化学方法使内瘘口及周

围黏膜形成创面，形成粘连和瘢痕从而使得内瘘

口闭合的术式是一线治疗手段［3，16-17］。甚至可以在

急性感染期进行［3］。该患儿术前感染逐步控制，

仍存在少量持续出血，采用内瘘口封闭可能形成

局部血肿，但也可能由于瘘管内局部压力增加，

形成压迫止血，同时封闭内瘘口减少口腔细菌进

入而导致的反复感染机会，促进损伤部位愈合。

经多学科联合会诊讨论，选用内镜下低温等离子

射频消融封闭瘘口，预后良好。

此外，本例患儿病程中发现深静脉血栓形成，

对并发症的处理，不能盲目溶栓、取栓，要系统

全面地评估病情，监测凝血功能变化，尤其是面

临出血、栓塞这种两难局面时，要谨慎处理，权

衡利弊，充分与家长告知商议。在病情较为平稳

的时期，密切监测、静待机体调节恢复可能是更

稳妥的处理方案。

［摘要］11岁男性患儿，因间断发热15 d，咳嗽10 d，“咯血”7 d入院。患儿15 d前以发热咳嗽起病，伴左

侧颈部疼痛，抗生素治疗有效。病程中突然出现大“咯血”致休克，后经纤维支气管镜检查发现左侧梨状窝内

瘘口并持续渗血，结合颈部及血管影像学检查考虑为先天性梨状窝瘘感染并颈部脓肿致颈内静脉受损血栓形成，

通过低温等离子消融梨状窝瘘封闭术治疗后好转，随访1年半未反复。检索文献未发现梨状窝瘘感染引起大出血

休克报道，该文总结此例患儿的临床特点及诊治经过，为早期诊断该类疾病及其并发症防治提供参考依据。
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"hemoptysis" for 7 days. The boy had fever and cough with left neck pain 15 days ago, and antibiotic treatment was

effective. During the course of disease, the boy developed massive "hemoptysis" which caused shock. Fiberoptic

bronchoscopy revealed a left pyriform sinus fistula with continuous bleeding. In combination with neck and vascular

imaging examination results, the boy was diagnosed with internal jugular vein injury and thrombosis due to congenital

pyriform sinus fistula infection and neck abscess. The boy was improved after treatment with temperature-controlled

radiofrequency ablation for the closure of pyriform sinus fistula, and no recurrence was observed during the follow-up

for one year and six months. No reports of massive hemorrhage and shock due to pyriform sinus fistula infection were

found in the searched literature, and this article summarizes the clinical features, diagnosis, and treatment of this boy, so

as to provide a reference for the early diagnosis of such disease and the prevention and treatment of its complications.
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