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以噬血细胞综合征为首发表现的黑热病１例
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１　临床资料

　　患者，男性，２４岁，武警黄金部队战士，于２０１１年４月进入
西藏地区进行矿产勘察工作，因“发热１２ｄ，神志淡漠４ｄ”于
２０１１年８月７日急诊入住我院呼吸内科 ＩＣＵ病房。患者于入
院前１２ｄ受凉后出现发热，体温３９～４０℃，头痛、腹泻（黄色稀
便２～３次／ｄ），无明显咳嗽、咳痰，在当地多家医院抗感染治疗
后腹泻好转，但体温仍无明显下降，为进一步治疗转入我院。

入院查体：体温：３９．３℃，心率９０次／ｍｉｎ，呼吸２２次／ｍｉｎ，血压
１２．６／７．３ｋＰａ，神志淡漠，反应迟钝，计数力下降，部分对答不切
题，颈项强直，贫血貌，巩膜轻度黄染。胸部未见明显阳性体

征，腹软，无压痛，左上腹可触及肿大脾脏，肋下５ｃｍ，质中，无
压痛，肝脏未触及，双侧巴宾斯基征阳性。辅助检查：血常规提

示：ＷＢＣ：２．２×１０９／Ｌ；ＲＢＣ：２．３５×１０１２／Ｌ；Ｈｂ：６６ｇ／Ｌ；ＰＬＴ：
７７×１０９／Ｌ；Ｎ：６７．２％。Ｃ反应蛋白 ９６．５４ｍｇ／Ｌ。Ｄ二聚体
４０７５μｇ／Ｌ。凝血４项：ＰＴ１４．５０ｓｍｏｌ／Ｌ，ＦＩＢ１．６８ｇ，余正常；肝
功：谷丙转氨酶１５４．３Ｕ／Ｌ，谷草转氨酶２２３．５Ｕ／Ｌ，谷氨酰转肽
酶６０．１Ｕ／Ｌ，碱性磷酸酶５６．５Ｕ／Ｌ，总胆汁酸２．１Ｕ／Ｌ，淀粉酶
１４１２Ｕ／Ｌ，甘油三酯：４．０２ｍｍｏｌ／Ｌ，铁蛋白＞１５００ｎｇ／ｍｌ。脑脊
液：葡萄糖９．４ｍｍｏｌ／Ｌ，总蛋白２８．６ｇ／Ｌ，乳酸脱氢酶５８９２Ｕ／Ｌ，
有核细胞计数：１．０×１０６／Ｌ，潘氏实验弱阳性。骨髓穿刺：骨髓
有核细胞增生活跃，噬血组织细胞占１％，其体积较大，被吞噬
的血细胞以红细胞、血小板多见，粒细胞也可见。腹部超声：脾

大，长１５．６ｃｍ，厚５．３ｃｍ。ＰＥＴＣＴ结果：两侧胸腔少量积液，
代谢无增强，其余部位 ＰＥＴ／ＣＴ显像未见异常。寄生虫检查
（－），黑热病ｒｋ３９（－）。病毒检查（－）。
　　根据目前病史资料，符合噬血细胞综合征 ＨＬＨ２００４方案
诊断标准［１］，按照ＨＬＨ２００４方案于８月１０日开始给予地塞米
松１０ｍｇ、环孢素３ｍｇ／ｋｇ２４ｈ持续输入、丙种球蛋白０．４ｇ／ｋｇ
ｄ１～５冲击治疗以及对症支持治疗，患者体温在治疗后第２天
下降至正常，神志清楚，对答切题，诊断为继发性噬血细胞综合

征，考虑患者中枢神经系统症状由噬血细胞综合征所引起，但

其病因不明，后于８月２２日转入血液内科治疗，继续给予地塞
米松１０ｍｇ以及环孢素３ｍｇ／ｋｇ治疗，并治疗２周后进入维持
治疗阶段，患者体温正常，复查血常规、凝血、肝功、铁蛋白等各

项指标基本恢复正常。但患者于９月２７日再次出现发热，体
温波动在３９～４０℃，给予特治星抗感染治疗无效，查胸部 ＣＴ
未见明显感染征象，复查骨髓穿刺涂片提示：可见大量利杜小

体，再次检测黑热病 ｒｋ３９抗体（＋），考虑患者为黑热病感染，
追问病史患者曾于发病前４月前往西藏工作，给予葡萄糖酸锑
２个疗程治疗，患者体温下降至正常，并继续给予环孢素口服治
疗，维持环孢素浓度２００ｎｇ／ｍｌ。随访３个月，患者各项指标基
本恢复正常，患者病情稳定，继续给予维持治疗和随访。

２　讨论

　　继发性噬血细胞综合征常与感染和肿瘤相关，肿瘤以淋巴
造血系统肿瘤多见，而感染可继发于多种病原体感染，如病毒、

细菌、真菌、立克次体、结核分枝杆菌、支原体、寄生虫等，目前

报道病例半数以上与ＥＢ病毒感染有关，且ＥＢ病毒感染相关
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ＨＰＳ在亚洲国家发病率较高［２］。而寄生虫感染相对少见，特别

是黑热病感染引起噬血细胞综合征国内仅见零星报道［３］，而目

前国内黑热病发病率有上升趋势，特别是来自新疆、西藏等地

的发热患者需密切注意有无黑热病可能［４］。

　　噬血细胞综合征是各种致病因素导致免疫系统过度激活，
组织细胞／巨噬细胞的过度增生和活化，并导致组织浸润，产生
和释放大量细胞炎性因子如 ＴＮＦα、ＩＬ６，ＩＬ８、ＩＬ１０、ＩＮＦγ
等，形成高细胞因子血症的一种反应性疾病，细胞因子的瀑布

级联反应是造成各种病理性损害、产生各种临床症状的主要原

因［５］。而该例患者在确诊噬血细胞综合征后，给予丙种球蛋白

减轻细胞因子风暴，环孢素和激素抑制免疫治疗后，患者体温

即恢复正常，各项治疗指标恢复正常。因此，未按照 ＨＬＨ２００４
方案使用ＶＰ１６治疗即取得满意疗效，提示黑热病诱发的噬血
细胞综合征可能较ＥＢ病毒感染诱发的噬血细胞综合征轻以及
治疗反应好。而患者在 ＨＬＨ２００４方案治疗１个月后再次发
热，复查血常规、甘油三酯、铁蛋白等基本正常，并经过骨髓检

查以及黑热病抗体检测最终明确诊断为黑热病，提示患者噬血

细胞综合征是继发于黑热病，其原因可能是利氏曼原虫启动了

免疫系统的活化机制导致机体免疫功能紊乱，引起单核／巨噬
细胞系统反应性增生、释放大量细胞因子所致。但该例患者在

诊断噬血细胞综合征时曾行骨髓穿刺检查以及黑热病 ｒｋ３９抗
体检查均为阴性，其原因可能是：患者黑热病感染时间短，处于

间歇期，黑热病原虫少，骨髓不易找到［６］，而 ｒｋ３９诊断试条检
测黑热病抗原虽然阳性率较高达到９６．０７％［７］，但患者由于黑

热病并发了噬血细胞综合征，其免疫反应可能被噬血细胞综合

征细胞因子风暴所掩盖，而噬血细胞综合征控制后，黑热病本

身的免疫反应得以体现，因此，再次行 ｒｋ３９检测结果为阳性，
并给予葡萄糖酸锑治疗后好转。
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