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关键词#妊娠#

!
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!
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文献标志码#
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噬血细胞综合征$

O6U

&又称噬血细胞性淋巴组

织细胞增多症$

O'O

&#是一组因遗传性或获得性免

疫缺陷导致的以过度炎性反应为特征的疾病(分为

原发性和继发性两类#前者为常染色体隐性遗传病#

后者可由感染+免疫和肿瘤所致(婴儿或儿童
O6U

以原发多见#成人多为继发#病情凶险#预后不佳)

)

*

(

妊娠期继发
O6U

病例更为少见(本研究报道妊娠期

胆汁淤积症继发
O6U)

例#分析其疾病进展及经验教

训#希望能够尽早诊断#为治疗提供时机#增加母体及

胎儿的存活率(

$

!

临床资料

$,$

!

一般资料
!

患者王某#女#

+/

岁#孕
*+

`$周#门

诊拟0发热伴胎心加快
$>

1于
*-).

年
.

月
+)

日收住

入院(患者末次月经
*-).

年
*

月
)8

日#妊娠后在某

国外医院建卡行常规妊娠监督#无特殊不适(

*-).

年

/

月起自觉皮肤瘙痒#四肢较严重#日光照射后加重#

自觉全身皮肤黏膜+巩膜轻度黄染#大便无异#未诊(

$,/

!

病程
!

*-).

年
.

月
+-

日无明显诱因发热#腋下

温度最高达
+0,/k

#伴寒战#无鼻塞+流涕#无胸闷+

气急#无恶心呕吐#无腹泻+无尿痛尿急#白细胞计数!

/,.)\)-

0

"

'

$中性粒细胞百分比!

/$,+[

#淋巴细胞

百分比!

+-[

&%红细胞计数!

+,#)\)-

)*

"

'

%血红蛋白!

)-*

3

"

'

#血小板计数!

)+*\)-

0
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!

反应蛋白!

*#

I

3

"

'

%尿胆原$

$̀

&#尿胆红素$

+`

&%超声检查!单活

胎#臂位#双顶径
#-II

#胎心率
)/8

!

)#$

次"分钟(

胎盘位置为后壁#羊水成熟度
-

级#羊水深度
/.II

(

拟病毒性急性上呼吸道感染#予头孢丙烯+清开灵+对

乙酰氨基酚口服#体温下降#后体温又上升(

*-).

年

8

月
)

日门诊复诊#血常规!白细胞计数
#,/.\)-

0

"

'

$中性粒细胞百分比
#*[

#淋巴细胞百分比
*$[

&%

!

反应蛋白!

$-I

3

"

'

(尿常规!尿胆原$

`

&#尿胆红素

$

`

&(测体温
+8,0k

#予头孢西丁抗炎+补液治疗#

效果欠佳#后收住入院(入院查体!体温#

+8,0k

%血

压#

)*$

"

.0II O

3

%脉搏#

)-8

次"分钟%呼吸#

*-

次"

分钟(神清+精神可(全身未及明显淋巴结肿大+皮

肤无瘀点瘀斑#双下肢可见陈旧性皮疹#心+肺及妇科

等查体未见阳性体征(入院完善各项常规指标#生化

指标!钾
+,-/II:F

"
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+丙氨酸氨基转移酶
+##b

"

'

+

天门冬氨酸氨基转移酶
#$#b

"

'

+乳酸脱氢酶
.+$b

"

'

+羟丁酸脱氢酶
$)-b

"

'

+总胆红素
))+,*

'

I:F

"
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+

直接胆红素
//

'

I:F
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+总蛋白
$-,8
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"

'

+清蛋白
**,0
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'

+总胆汁酸
*),$
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I:F
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+

!

反应蛋白
++,$I

3

"

'

%

甘胆酸
$0/

'

3

"

>'

%凝血指标无异常%肝炎病毒+人类

免疫缺陷病毒$

O2V

&抗体+梅毒抗体筛查均阴性%抗

核抗体初筛及自身抗体阴性%病原体血清学检测$巨

细胞病毒+风疹病毒+单纯疱疹病毒+弓形虫抗体&阴

性+

4%V92

3

Q

阴性+

4%V92

3

(

阴性+

4%V92

3

^

阳性%

肥达反应阴性%血培养阴性%

&9U6Y&

阴性%

!"+

`

!"8
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&

淋巴细胞占
$/,*[

%分泌物培养!解脲支原体

菌量
&

)-

$

JB=

"

'

(入院拟诊!0妊娠期胆汁淤积症+发

热待查1(治疗上监测体温+血压+胎心胎动#予注射

用丁二磺酸腺苷蛋氨酸
),-

每天
)

次静滴保肝#熊去

氧胆酸胶囊每次
/--I

3

#每天口服
*

次降胆酸+枸橼

酸钾口服补钾+泰诺林口服加地塞米松静滴退热(期

间体温最高达
+0,/k

#治疗后下降#体温升降反复(

期间外周血细胞数出现持续迅速下降#

*-).

年
8

月
*

日查血常规#白细胞总数下降至
),$#\)-

0

"

'

#人工复

片见形态异型淋巴细胞占
)8[

#血红蛋白下降至
0)

3

"

'

(

*-).

年
8

月
/

日白细胞总数
),-\)-

0

"

'

#血红

蛋白
8/

3

"

'

(

*-).

年
8

月
#

日起输注白蛋白及人免

疫球蛋白#并输注悬浮少白红细胞悬液#

*-).

年
8

月

.

日白细胞总数
-,./\)-

0

"

'

+血红蛋白
)-/

3

"

'

(同

时继续予还原型谷胱甘肽+注射用丁二磺酸腺苷蛋氨

酸+复方甘草酸苷保肝退黄#皮下注射重组人粒细胞

因子注射液等升白细胞#比阿培南抗感染#血象未见

明显好转(

*-).

年
8

月
))

日检查显示铁蛋白大于
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%骨髓穿刺涂片见噬血细胞(怀疑
O6U

转入苏州大学附属第一医院血液科继续治疗并进一

步完善相关检查(免疫球蛋白
^)),$

3

"

'

+免疫球蛋

白
Q-,+

3

"

'

+免疫球蛋白
(-,/

3
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+
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因子
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+补体
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"
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+肿瘤坏死因子$
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阴性+

4%V9"W(

阴性(

64&9!&

结果无

特殊异常%复查骨髓涂片见噬血细胞$图
)

&%淋巴瘤免

疫分型及染色体检查阴性%

Wa

细胞活性缺失(根据

组织细胞学会
*--$O6U

诊断标准#该患者符合其中

/

条#

O6U

诊断成立(治疗上继续保肝退黄#予头孢

哌酮钠和舒巴坦钠抗感染+阿昔洛韦抗病毒#皮下注

射重组人粒细胞因子注射液升白细胞#补充清蛋白及

人免疫球蛋白#输注悬浮少白红细胞悬液等支持治

疗#患者外周血象逐渐改善(由于治疗上相关药物可

能对胎儿发育产生影响#家属表示理解#优先诊治孕

妇#待病情稳定#于
*-).

年
8

月
*)

日行引产术#

*-).

年
8

月
*/

日#病情稳定出院(

图
)

!!

骨髓中的噬血细胞%

\)--

&

/

!

讨
!!

论

!!

本病例青年女性#孕
*+

` 周#0发热伴胎心加快

$>

1入院#患者皮肤瘙痒+肝功能异常+胆汁酸水平升

高+甘胆酸水平升高#确诊妊娠期胆汁淤积症无异

议)

*

*

(且以发热+持续性血细胞减少为主要首发症

状#入院后积极寻找发热原因#常见病原体检测阴性#

风湿系统检查阴性#

64&9!&

检查无特殊异常#淋巴

瘤免疫分型及染色体检查阴性(该患者发热持续一

周以上#最高体温
+0,/k

%血细胞减少%骨髓中见噬

血细胞%铁蛋白升高大于
)---D

3

"

I'

%

Wa

细胞活性

缺失等
/

项符合
O6U

诊断标准#确诊
O6U

(

目前#认为
O6U

或
O'O

是由不同原因导致的以

过度炎症反应综合征为共同临床表现的一组疾

病)

+9/

*

(

O'O

可分为两大类#即原发性和继发性

O'O

(原发性
O'O

包括家族性
O'O

+

!1@>AEZOA9

3

E;1A

综合征+

ĈA;J@FFA

综合征+

i

连锁淋巴增殖性

$

i'6

&疾病+

PA;Z:<<9(F>CE;1A

综合征$

P(U

&等#且目前

已有相关基因可检测#如
H

@CB:CAD

$

65N)

&+

Q=DJ)+9$

$

bW!)+"

&+

U

?

D<EGAD))

$

U&i))

&+

Q=DJ)09*

$

U&i%6*

&+

U&i%6)

+

5(%*.(

等)

#9.

*

(继发性
O'O

通常指多种因

素导致的具有
O'O

临床特征的疾病群#多见于病毒等

病原体感染+自身免疫性疾病及恶性肿瘤(

O'O

在儿科发病率较高#因此目前针对儿童

O'O

的基因学发病机制已经被很好的研究#而成人

O'O

#尤其是妊娠期继发
O'O

依然是各方研究的一

个方向)

.

*

(经文献查询#

*-)/

年
WY5

等)

#

*报道了
)$

例#到目前已知有报道的病例新增
)$

例(对这些病

例进行统计发现妊娠期继发
O'O

的诱发原因为!$

)

&

感染类共
))

例#分别是
4%

病毒
$

例+单纯疱疹病毒
9

*

共
*

例+

O2V

"疟疾
)

例+微小病毒
%)0

共
*

例+巨细

胞病毒
)

例+结核分枝杆菌
)

例($

*

&自身免疫性疾

病共
.

例#分别是系统性红斑狼疮
+

例#盘状红斑狼

疮
)

例+成人
U<AFFe;

病
)

例+自身免疫性溶血性贫血
)

例+原发性干燥综合征
)

例($

+

&血液肿瘤
)

例($

$

&

其他原因及诱因不明的共
0

例(目前
*--$

版诊断标

准一直被广泛采用#且主要是被推荐于儿科
O'O

的

诊断#然而对于成人继发性
O'O

#尤其是妊娠期继发

O'O

是否需要提出其他的诊断标准来补充就显得非

常必要了)

/

*

(由于妊娠期继发
O'O

的病例非常少

见#并且妊娠继发
O'O

与妇产科其他疾病例如

O44'6

综合征$溶血+肝酶升高+血小板减少&有某些

相似的临床表现#导致妊娠期继发
O'O

的早期诊断

更加困难)

+

#

#

*

(在妊娠期继发
O'O

的诊断中#骨髓

涂片检查是非常必要的#骨髓中见到噬血细胞是诊断

的一个重要证据(

然而#由于骨髓检查的敏感性不高#并且在一些

原发性病例标本中不一定都能找到噬血细胞#因此并

不能仅凭这一项检查作出决定性的诊断#因此在临床

实际工作中对高度怀疑该病的患者应多次不同部位

穿刺(而且
Wa

细胞活性及可溶性
!"*/

检测并不是

所有医院都有开展#这对妊娠期继发
O'O

的早期诊

断提出了更多的挑战)

/

*

(分析本病例#从患者开始发

热到行骨髓穿刺涂片检查#中间经历了
)*>

#如果能

够对妊娠期继发
O'O

有一定的警惕#是否可以更早

地做出诊断从而尽早相应的治疗#获得更好的预后

呢/ 该患者处于妊娠这一特殊时期#因此治疗过程中

仅使用了糖皮质激素#成功控制了疾病的进展使得产

妇得以存活(有研究认为#尽管继发性
O'O

准确的

病理机制仍然不是很清楚#但是原发性
O'O

与继发

性
O'O

都是对细胞毒性
&

细胞及
Wa

细胞功能产

生损伤#以及
&

淋巴细胞的过度活化(可溶性
!"*/

就是反映了
&

细胞的活性(

Q(](Q(

等)

/

*在外周

血涂片中发现了一些异型淋巴细胞#可以解释为巨细

胞病毒感染后刺激所致(

回顾本病例#同样也在外周血涂片中发现一些异

型淋巴细胞#虽然常见病原体检查阴性#但是由此可

以猜测虽然没有感染常见病原体#但并不能完全排除

其他病原体感染#因此疾病初期抗病毒治疗不应放

松(

P(O%2

等)

8

*报道微小肝脂肪变性诱发了妊娠期

O'O

#据此回顾分析本病例患者长时间患有妊娠期

胆汁淤积症而未诊治#可能诱发了本次妊娠相关
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O'O

的发生#这需要更多的病例及研究来证实(许

多患者在疾病初期的临床表现可能并不完全符合诊

断标准#但随着疾病的进展会相继出现#因此对临床

高度怀疑本病的患者#不应拘泥于诊断标准#必要时

可早期给予相应的治疗#以防止病情进展至不可逆转

的阶段(比如
Q(](Q(

等)

/

*报道的病例仅符合了

$

条标准#但是由于迅速处理#及时给予泼尼松等类固

醇激素及其他相应的支持治疗#使母亲和胎儿都获得

了较好的预后(这些病例表明妊娠期继发
O'O

的早

期诊断有一定困难#因此对不明原因的发热+血细胞

减少+高铁蛋白血症患者应保持对
O'O

的警惕性#早

诊断早治疗(
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长期生存的重型
%

地中海贫血
)

例报道并文献回顾

李
!

颖!何益春!杜
!

芳!李
!

琴!唐
!

加!苏庸春#

"重庆市渝北区人民医院儿科
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关键词#地中海贫血#

!

预防#

!

治疗#

!

并发症

中图法分类号#

5.*/,/

文献标志码#

!

文章编号#

)#.*90$//

"

*-)8
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)89*8$-9-+

!!

地中海贫血#又称海洋性贫血或珠蛋白生成障碍

性贫血#是由于珠蛋白基因缺陷造成珠蛋白肽链异

常#导致血红蛋白$

OK

&组成改变而引起的一组遗传

性溶血性贫血(

%

地中海贫血是调控
%

珠蛋白链的基

因缺陷#使
%

珠蛋白合成障碍所致的慢性溶血性贫

血(其中间型和重型患者均较早出现明显的贫血症

状#依赖持续输血维持生命(我国长江以南广大地域

是地中海贫血的高发区#根据,中国地中海贫血防治

蓝皮书$

*-)/

&-的数据显示#该病发病率高达
.[

!

*-[

以上%随着人口流动和迁徙#北方也逐渐有病例

出现#影响范围广+危害较大(因此#对地中海贫血的

预防及对重型患者的规范化管理尤为重要(现通过
)

例长期生存的重型
%

地中海贫血患儿的诊断+输血+

去铁+移植治疗经过和临床表现#就重型地中海贫血

的疾病预防+规范治疗+疾病本身及治疗相关并发症

及应对措施进行探讨(

$

!

临床资料

!!

患儿女#重庆籍#

*--*

年
)

月底出生(于
#

`月龄

时家属开始发现其面色苍白#自行补铁治疗后#家属

自觉面色有所好转#未及时诊治(约
)

岁
8

个月时#

因进行性面色苍白就诊#查血常规呈小细胞低色素性

贫血#

OK#+

3

"

'

#抗碱
OK

$

OKN

&

0/,/[

#地中海贫

血基因检查显示
%

珠蛋白基因密码子
).

$

(9&

&突变

合并起始位点上游分离$

(9̂

&核苷酸突变(父母经基

因检测均为轻型
%

地中海贫血患者(

患儿确诊后#规避治疗#一直未输血(至
*--$

年

8

月#患儿
*

岁
#

个月时#因呼吸道感染后面色苍白加

重第
)

次接受输血治疗#测得
OK#)

3

"

'

#地中海贫血

特殊面容已开始显现#肝脏肋下
*,/JI

#脾脏肋下
*,/

JI

(出院后又未再输血治疗(

*--.

年
$

月#患儿
/

岁

'

-$8*

'

检验医学与临床
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年
0

月第
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卷第
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期
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