
控制发热及皮疹的发展"减轻内脏器官的进一步损

害"从而减少并发症的发生,

:

-

#关于
>M>@

治疗

%AA

的机制尚不明确"可能与阻断血管内皮的免疫

性炎性反应有关"笔者认为
>M>@

与糖皮质激素联合

使用可以提高疗效#二者联合使用"

>M>@

进入人体

后可迅速与体内的抗体+补体和细胞表面受体结合"

使机体的病理性免疫反应得到暂时缓解"

>M>@

含有

>

,

A

+

>

,

7

"可明显对
C;

受体起到抑制作用"但
>M>@

不能抑制机体继续产生大量的抗体"故需要与糖皮质

激素等免疫抑制剂联用"这样既可以减少激素的用

量"减轻不良反应"又可明显改善患儿病情"抑制过敏

抗体机制"降低并发症与病情复发概率"效果更佳#

本例患儿采用
>M>@

与糖皮质激素联合治疗"临床症

状很快缓解"且糖皮质激素用量小"使用时间短"比单

一使用
>M>@

或糖皮质激素疗效更为显著#

综上所述"儿童
%AA

在临床中相对少见"因诱

发因素很多"除感染外"药物是常见的一种因素"因此

临床医生应注意合理+规范用药"尤其是抗菌药物的

应用"要严格把握其使用指征"避免滥用"最大限度降

低
%AA

发病率#该病可依据临床表现予以诊断"特

别强调应早期识别
%AA

"予以早期治疗"防止严重并

发症出现而危及生命#在治疗上目前虽尚无一致定

论"但由于本病属于变态反应性疾病"结合本例患儿

诊治体会"笔者认为
>M>@

联合糖皮质激素治疗效果

较单一使用
>M>@

或糖皮质激素治疗效果更佳"但由

于收治病例太少"尚需医务工作者不断探索+总结"对

该病的发病机制+

>M>@

或&和'激素的治疗机理+作用

环节及最佳给予时机做进一步的探讨"让该类患儿早

诊断+早治疗"减少并发症"降低病死率#
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例成人感染相关性噬血细胞综合征案例报道

税国顺!黄
!

莺!何代莉

"重庆永荣矿业有限公司总医院检验科!重庆
6"!6$"

%

!!

关键词#噬血细胞综合征$

!

金黄色葡萄球菌$

!

感染

中图法分类号#

5998

文献标志码#

;

文章编号#

3$4!&8699

"

!"3:

%

!3&##!"&"#

!!

噬血细胞综合征&

[YB

'又称噬血细胞性淋巴组

织细胞增生症&

[<[

'"是一组全身高炎性反应引起

多器官损伤的临床综合征#感染相关性噬血细胞综

合征&

>7[B

'是由感染因素引发的
[YB

#

>7[B

在临

床中较其他类型
[YB

更为常见"其中以
%V

病毒感染

引起最为多见#现对
3

例由金黄色葡萄球菌感染引

起的
[YB

报道如下#

$

!

临床资料

!!

患者"男"

9"

岁"提重物时拉伤左肩部"出现左肩

关节疼痛"尤以肩关节外展及后旋时为重#在个体诊

所予拔火罐+针灸等治疗#患者感觉左肩关节疼痛加

重"左肩关节活动明显受限"诉尿频+尿痛+尿急不适"

伴发热#为求进一步治疗"

!"3$

年
#

月
!3

日来本院

就诊#既往有乙型肝炎病史
3"

h年"口服药物治疗后

&具体不详'"自诉已治愈#有
!

型糖尿病病史
:

h年"

口服二甲双胍+格列美脲控制血糖"血糖未正规监测"

未控制饮食"平时间断测血糖均在
3"''1*

(

<

以上#

查体!体温
#409e

"脉搏每分钟
33"

次"呼吸每分钟

!#

次"血压
338

(

:!''[

,

#神清"精神差"心肺查体

无特殊"全身皮肤黏膜无黄染+淤点+淤斑"全身浅表

淋巴结未扪及肿大"肝脾肋下未触及"肝肾区无叩痛#

脊柱呈生理性弯曲"无后突侧凸畸形"无压痛+叩击

)

"!##

)

检验医学与临床
!"3:

年
33

月第
39

卷第
!3

期
!

<(HAIJ;*).

!

K1LI'HI2!"3:

!

M1*039

!

K10!3



痛"肩背部皮肤见散在搓擦伤及抓伤瘢痕"已结痂#

左肩关节对应关系好"三角肌投影区皮肤感觉减退"

肩关节周围轻微肿胀"触压痛明显"左肩关节外展+旋

前+旋后不能#左桡动脉能扪及搏动"肢端循环+感觉

正常"五趾能活动#四肢凹陷性水肿#

辅助检查!&

3

'

W

线片检查"左肩关节
W

线片未见

明显异常*胸部
W

线片提示双肺多发炎性病灶*胸椎

正侧位片提示胸椎骨质增生#&

!

'超声检查"腹部彩

超提示肝大"肝回声增粗不均"门静脉正常高限"脾

大"腹腔积液#&

#

'实验室检查"血常规检查显示白细

胞计数为
3:04#g3"

8

(

<

"中性粒细胞百分比为

830:"E

"红细胞计数为
#046g3"

3!

(

<

"血红蛋白为

33#

,

(

<

"血小板计数为
3"g3"

8

(

<

"人工镜检中性粒

细胞可见中毒颗粒*肝肾功能检查"丙氨酸氨基转移

酶为
9!Z

(

<

"天门冬氨酸氨基转移酶为
93Z

(

<

"谷

氨酰转肽酶为
6:Z

(

<

"碱性磷酸为
#"#Z

(

<

"胆汁酸

为
3"06

%

'1*

(

<

"总蛋白为
9$04

,

(

<

"清蛋白为
!!03

,

(

<

"球蛋白为
#60$

,

(

<

"清蛋白(球蛋白为
"0$

"前清

蛋白为
4!0!'

,

(

<

"总胆红素为
#90!

%

'1*

(

<

"直接胆

红素为
?V><!306

%

'1*

(

<

"胆碱酯酶为
3$!$Z

(

<

"

尿素氮为
33046''1*

(

<

"血肌酐为
8$0#

%

'1*

(

<

"尿

酸为
!88

%

'1*

(

<

"胱抑素
;

为
3034'

,

(

<

&参考范围

"

#

303$'

,

(

<

'"

0

!

&

微球蛋白为
#084'

,

(

<

&参考范

围
"0:"

#

30:"'

,

(

<

'*生化全项检查"血糖为
#"0:#

''1*

(

<

"钾为
!08$''1*

(

<

"钠为
3680:''1*

(

<

"氯

为
33#03''1*

(

<

"

;F

!

为
!808''1*

(

<

"阴离子间隙

为
$0:''1*

(

<

"钙为
3046''1*

(

<

"磷为
"094''1*

(

<

"镁为
"086''1*

(

<

"铁为
!0:

%

'1*

(

<

"乳酸为
90"4

''1*

(

<

*&

6

'心肌酶谱检查"肌酸激酶
&

同工酶为
!8

Z

(

<

"肌酸激酶为
$9Z

(

<

"乳酸脱氢酶为
66:Z

(

<

&参

考范围
3#9

#

!!9Z

(

<

'"

/

&

羟丁酸脱氢酶为
#66Z

(

<

&参考范围
4!

#

3:! Z

(

<

'缺血修饰蛋白为
::06

Z

(

'<

&参考范围
"

#

4:03Z

(

'<

'*&

9

'

;

反应蛋白为

34904!'

,

(

<

"降钙素原为
!09.

,

(

'<

&参考范围

"0!9

#

"09".

,

(

'<

'"铁蛋白为
3$:809:.

,

(

'<

&参

考范围男
!30:3

#

!460$$.

,

(

'<

"女
60$#

#

!"60""

.

,

(

'<

'"红细胞沉降系数为
9"''

(

G

*&

$

'乙型肝炎

病毒相关检查"

[VB7

,

&

h

'+

[VI7H

&

h

'+

[V/7H

&

h

'"乙肝病毒
?K7

定量
646/1

O]

(

'<

"肝纤
9

项检

查结果显示透明质酸
443039.

,

(

'<

&参考范围
"

#

3!"0"".

,

(

'<

'+层粘连蛋白为
3!"04!.

,

(

'<

&参考

范围
"

#

3#"0"".

,

(

'<

'+

5

型胶原&

5

&;

'为
##"099

.

,

(

'<

&参考范围
"

#

890"".

,

(

'<

'+

.

型前胶原
K

端肽为
#60!9.

,

(

'<

&参考范围
"

#

390"".

,

(

'<

'+

甘胆酸为
!0:$.

,

(

'<

&参考范围
"

#

!04".

,

(

'<

'*

&

4

'凝血
6

项检查显示凝血酶原时间为
3808"T

+国际

标准化比值为
!0""

+活化部分凝血活酶时间&

7YSS

'

为
690:T

+纤维蛋白原&

C>V

'为
303#

,

(

<

+凝血酶时间

&

SS

'为
!60!"T

*&

:

'血培养双瓶报阳&

#

月
!#

日"涂

片染色显示为革兰阳性球菌"后鉴定为金黄色葡萄球

菌'*&

8

'骨髓检查&

#

月
!#

日'发现较多吞噬完整有核

红细胞+中性粒细胞+淋巴细胞+血小板+细胞碎片等

噬血细胞#根据病史+查体及实验室检查诊断为

>7[B

#

随后监测!持续白细胞增高,

360!$

#

380!$

'

g

3"

8

(

<

-"血红蛋白进行性下降&

94

#

3"!

,

(

<

'"血小板

持续降低,&

$

#

8

'

g3"

8

(

<

-"持续低蛋白血症"尿素氮

升高"肌酐变为异常&血肌酐为
3$80#

%

'1*

(

<

'"尿酸

为
$"6

%

'1*

(

<

"

YS

升高+

7YSS

升高"

C>V

下降至

"044

,

(

<

#

/

!

治疗方法

!!

先期予以抗感染+控制血糖+保肝+纠正低蛋白血

症+止痛等对症治疗"观察病情变化后&

!"3$

年
#

月

!#

日'"加用万古霉素
h

哌拉西林舒巴坦钠抗感染及

给予激素+免疫球蛋白治疗"输注血小板纠正低血小

板血症"补充凝血因子"防止出血"输红细胞悬液纠正

贫血"密切监测生命体征#患者全身感染症状重"血

糖控制差"随时可能出现自发性出血&脑出血+内脏出

血等'"可能出现多器官衰竭"危及生命"建议患者转

上级医院继续治疗"但患者拒绝转院"如因此延误治

疗+死亡"后果自负"签字为证#

!"3$

年
#

月
!#

日患

者有自发性出血倾向"痰中带血丝"双下肢淤点+淤

斑"多器官功能受损#并再次告知患者可能出现出血

性休克+感染性休克+糖尿病高渗性昏迷+酮症酸中

毒+多器官衰竭而危及生命#后因患者经济原因"拒

绝补充凝血因子+红细胞悬液+血小板+蛋白质等处

理"已在特殊谈话记录签字为证#

!"3$

年
6

月
!

日患

者家属放弃治疗"签字出院#

'

!

讨
!!

论

!!

[YB

是一组大量细胞因子释放+活化的淋巴细胞

和组织细胞异常增殖引起全身过度炎性反应+多系统

受损"并进行性加重伴免疫功能紊乱的临床综合

征,

3

-

"分为原发性
[YB

和继发性
[YB

,

!

-

#原发性

[YB

主要与遗传性基因突变相关"新生儿+儿童多发"

预后不良#继发性
[YB

多发生于成年人"多因感染+

肿瘤+自身免疫病等所诱发"临床症状+诊断+治疗及

预后均与原发病密切相关#遗传学的变异+基因突变

也与某些继发性
[YB

相关,

#

-

#

感染性疾病是
>7[B

的重要诱因#常见病因有

病毒&

%V

病毒频率最高'+细菌+寄生虫和真菌等感

染#

>7[B

的发病机制可能与家族性噬血细胞综合征

&

C[<

'相关基因的单核苷酸多态性&

BKYT

'及亚基因

突变有关#目前认为
[<[

发病机制是由于
K=

细胞

和
;S<

介导的穿孔素依赖性细胞毒作用缺陷所导致

的多系统炎性反应"高细胞因子血症是
[<[

最主要

的病理特征!

S

淋巴细胞和巨噬细胞的过度增殖和活

化+细胞因子风暴的形成,

6

-

#由于机体反应性免疫系

统激活"细胞因子过度表达"作用于视前区下丘脑前

)

3!##

)

检验医学与临床
!"3:

年
33

月第
39

卷第
!3

期
!

<(HAIJ;*).

!
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!
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!
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部&

YF7[

'"出现持续性发热#过度的免疫反应导致

组织损伤"激活的巨噬细胞系统产生纤溶酶原激活剂

增多"出现纤溶亢进#高细胞因子血症刺激肝脏产生

铁蛋白增多,

9

-

#

按照
[<[!""6

的
:

条诊断标准,

$

-

"铁蛋白+乳酸

脱氢酶及高密度脂蛋白的增高均是比较敏感的检验

指标"有利于疾病的早期诊断#肝脾肿大+低纤维蛋

白原血症+低蛋白血症也较常见#

>7[B

常常与脓毒

症难以区分"作为急性时相反应蛋白"

C>V

在脓毒症

时升高"

C>V

的检测有利于二者的区分#更高的铁蛋

白对
>7[B

往往有提示作用"诊断
>7[B

的敏感度非

常高"应作为筛查指标#有研究发现"成年患者可能

具有相对独立的临床表现"如发病时血小板往往更

低"血钠也较未成年患者更低,

4

-

"本病例与之较为

一致#

依据
!""8

年美国血液病学年会&

7B[

'制订的

[<[

诊断标准,

:

-

"&

3

'分子生物学诊断符合
[<[

或

者
W

连锁淋巴组织增生综合征&

W<Y

'*以下
6

条中至

少符合
#

条!发热+脾大+血细胞减少&外周血三系中

至少有两系以上减少'+肝炎表现*&

!

'以下指标
6

条

中至少符合
3

条!骨髓+脾脏或淋巴结中发现噬血现

象"铁蛋白升高
$

9"".

,

(

'<

"可溶性白细胞介素

&

><

'

&!

受体水平升高
$

!6""Z

(

'<

"

K=

细胞活性降

低或缺失*&

#

'其他可支持
[<[

诊断的指标!高三酰

甘油血症"低纤维蛋白原血症"低钠血症"在骨髓或脾

脏或淋巴结内见噬血细胞现象"排除恶性肿瘤的依

据#本病例的特征是脓毒血症样的异质性紊乱&血培

养双瓶报阳"后鉴定为金黄色葡萄球菌'"急性起病"

有肺部感染+肝功能损伤&前清蛋白明显降低'+高热+

肝脾肿大+外周血血红蛋白进行性降低+血小板减少+

骨髓象多量的噬血细胞+高铁蛋白血症+低纤维蛋白

原血症+凝血机制紊乱"最终导致多脏器衰竭"无恶性

肿瘤及免疫性疾病依据"故考虑
>7[B

#有报道指出"

细胞因子谱的测定有望成为
[<[

诊断和鉴别诊断较

为理想的生物学指标,

8

-

#

[YB

的治疗首要目的是抑制高炎性反应和控制

细胞增殖"常用免疫抑制剂+免疫调节剂或细胞毒性

药物#成人和儿童患者的具体治疗方案存在差异"同

时还取决于原发疾病+触发因素和
[YB

严重程度

等,

3"

-

#

!""6

年
[<[

的诊疗指南,

$

-将地塞米松+环孢

素和依托泊苷作为
[<[

标准化疗药物"主要应用于

[YB

严重者"并将环孢素
7

的使用时间提前至前
:

周#当临床高度怀疑
[<[

时"早期应积极治疗"否则

会出现不可逆性器官损伤#抗
;?!"

单克隆抗体和抗

><&!

/

受体也用于风湿性疾病或巨噬细胞相关性
[YB

的治疗中,

33

-

"而造血干细胞移植是治愈原发性
[<[

的唯一方法#遗憾的是本病例有严重的糖尿病+肝硬

化失代偿等基础疾病"家庭经济条件无力满足费用较

高的支持治疗"患者家属放弃后续治疗#

综上所述"

[YB

是一种严重威胁生命的免疫功能

紊乱性疾病"熟悉其临床症状和诊断标准"增强对该

病的认识"早期诊断+早期综合治疗尤为关键#
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ẐK@ b

"

=F5BS%K Y0;1'H).(N)1.

)''P.1TP

OO

2ITT)LINGI2

O]

)./*PJ).

,

2)NPX)'(HU12I

O

&

TNI).&H(22L)2PT&(TT1/)(NIJGI'1

O

G(

,

1/

]

N)/*

]

'

O

G1G)TN)1&

/

]

N1T)T).(JP*N&1.TINTN)**

"

TJ)TI(TI

,

^

-

0;(TI5I

O

5GIP&

'(N13

"

!"3$

"

!"3$

&

9

'!

:$"9!460

&收稿日期!

!"3:&"!&"$

!!

修回日期!

!"3:&"6&!$

'

)

!!##

)

检验医学与临床
!"3:

年
33

月第
39

卷第
!3

期
!

<(HAIJ;*).

!

K1LI'HI2!"3:

!

M1*039

!

K10!3


