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噬血细胞综合征又称为噬血细胞性淋巴组织细

胞增生症#

c*c

$%可以由多种因素诱发%如淋巴瘤*

感染和自身免疫性疾病等%具体发病机制尚不完全清

楚&其中
W,

病毒和巨细胞病毒感染是感染诱发

c*c

的常见因素'

#
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c)U

感染继发
c*c

在国内尚

少见报道%现将本院发现的
#

例
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感染继发
c*c

报道如下&
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临床资料
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患者%男%

"@

岁%因/发热伴
#

周%发现血小板并白

细胞减少
#E

0于
"$#(

年
4

月
C

日入院&患者入院
#

周前因受凉后出现发热%伴有头晕及四肢酸软%体温

43]

%偶有咳嗽%无咳痰*咽痛及流涕%于当地诊所予

以柴胡退热后好转+入院
4E

前患者再次受凉后上述

症状复发%且症状较前加重%就诊于本院呼吸内科门

诊&门诊血常规检查!白细胞#
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#>3(̀ #$
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性粒细胞#
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$>14`#$

1

"

*

%淋巴细胞#
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$>01̀ #$
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%血红蛋白#
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%血小板#
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&入院查体!体温
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%呼吸
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次"分%

心率
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次"分%血压
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&全身皮肤黏膜

无黄染%全身浅表淋巴结无肿大&

图
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噬血细胞现象
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入院诊断!白细胞并血小板减少原因待查&入院

后血液生化检测!天冬氨酸转氨酶#

<P&

$

"(@>4=
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丙氨酸转氨酶#

<*&
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#1(>@=
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%乳酸脱氢酶#

*Qc
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%铁蛋白
"$$$B
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&病毒学指标!
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抗体阳性&

!Q@

_

&

淋巴细胞数量为
#(0

"

L*

&骨髓

涂片检查!淋巴细胞占
"@?

%异型淋巴细胞占
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&

全片可见噬血细胞现象#图
#

$%见可疑的马尔尼菲青

霉菌#图
"

$&腹部彩色多普勒超声检查!脾大&依据

相关检查结果%修正诊断!#

#
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c*c
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$获得性免疫

缺陷综合征&与患者沟通后%患者要求转公共卫生中

心进一步就诊&

图
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疑似马尔尼菲青霉菌
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根据
c*c

发病原因可分为家族性
c*c

#

\c*

$

和继发性
c*c

&依据潜在遗传缺陷的基因不同%可

以将
\c*

分为
\c*#

!

C

型%其遗传缺陷分别位于
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约占
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总数的
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&目前临床沿用的是
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年修订的
c*c

诊断指南'
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%具体的诊断标准如下!

#

#

$符合
c*c

的分子诊断标准即可建立
c*c

诊断+

#
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$满足以下
3

条中的
C

条及以上%也可诊断为

c*c

!

3

发热+

4

脾大+

5

血细胞减少#影响
"

或
4

系

外周血细胞$+

6

高三酰甘油血症和#或$低纤维蛋白

原血症+

7

骨髓*脾或淋巴结中发现噬血细胞现象而

无恶变证据+

8

VZ

细胞活性减低或缺乏+
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铁蛋白
&
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可溶性
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本例患者符合
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发热*脾大*血细胞减少*骨

髓中发现噬血细胞现象*铁蛋白
&

C$$

%

7
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的诊断标

准&由于本实验室条件限制%未进行可溶性
!Q"C

的

测定和分子诊断&

继发性
c*c

是多种致病因素导致的%而临床表

现相近的一种过度炎性反应&其临床表现缺乏特异

性%单项的实验室检查结果也缺乏特异性%因此%诊断
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有一定困难&血清铁蛋白是一种炎症因子%升高对于

诊断
c*c

有重要意义%也是
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年
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诊断标准

中新增加的一项&有研究表明%随着血清铁蛋白水平

的升高%
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诊断的可能性也随之增加%血清铁蛋白

水平高于
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&目前学者认为
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导致铁蛋白水平

升高的可能机制!#
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$吞噬细胞异常释放%促使铁释放

到循环中%使循环中铁蛋白增加+#

"

$

c*c

本质在于

炎症风暴%导致大量炎症因子释放%其中
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可促进

铁蛋白结合态转变%增加铁蛋白水平+#
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$由于炎性反

应%导致全身多处组织受到损伤%尤其是肝脏损伤%释

放出肝细胞中的铁蛋白%导致血清铁蛋白水平不断上

升&最近有研究表明%可溶性
!Q#(4

可以作为
c*c

较特异的实验室指标&可溶性
!Q#(4

是一种巨噬细

胞活化标志物%不同于铁蛋白和可溶性
!Q"C

的表达

缺乏组织和细胞特异性%

!Q#(4

的表达仅限于巨噬细

胞"单核细胞系%检测血液和组织中的可溶性
!Q#(4

可较好地预测
c*c

'

"

(

&

病毒感染是引起继发性
c*c

的重要原因'
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由
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感染引起的
c*c

在国内报道少见%国外有少

量文献报道'
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继发的
c*c

发病机制并不明

确%可能与
c)U

病毒抑制细胞毒性
&

淋巴细胞

#

!&*

$的功能%

!&*

凋亡受阻产生细胞因子风暴

有关'

1
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骨髓涂片检查是诊断
c*c

的重要依据%对于临

床症状难以解释的血液细胞减少的病例%应尽快完善

骨髓涂片检查%警惕
c*c

的可能性&在骨髓涂片中

发现噬血细胞现象%应查找原因%依据患者病史%警惕

c)U

感染引起
c*c

的可能性&
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