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·病例报告·

溶血性葡萄球菌败血症并发噬血细胞综合征 1 例

叶中绿 ,陈铭珍 ,孟琼

(广东医学院附属医院儿科 ,广东 湛江 　524001)
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　　男 ,5 岁 7 个月 ,因持续发热 ,咳嗽 11 d 入院。

查体 : T 39. 1 ℃,R 32 次/ min ,P 118 次/ min ,浅表淋

巴结不大 ,咽部充血 ,双侧扁桃体 Ⅱ度肿大 ,双肺呼

吸音粗 ,末闻及干湿性罗音 ,心率 118 次/ min ,律整

齐 ,心尖区可闻及 1～2 级收缩期柔和吹风性杂音 ,

肝右肋下 3. 5 cm ,脾大 ,A 线 3 cm ,B 线 4. 0 cm ,均

质地中等。血常规 : WBC 2. 6 ×109/ L , N 0. 34 , M

0. 10 ,L 0. 54 , HB 86 g/ L 血小板 101 ×109/ L ,网织

红细胞 0. 9 % ,细胞形态示白细胞数偏少 ,有核左

移 ,淋巴细胞比例偏高 ,可见异型淋巴细胞 6 % ,血

小板成堆可见 ,成熟红细胞大小不等 ,中心浅染区明

显扩大 ,见少量靶形红细胞 ;NAP 阳性率 14 % ,积分

值 22 分 , ESR 80 mm/ h ,柯萨奇、流感、疱疹、EB、

HBV、HCV、HIV 病毒抗体均阴性 ,尿蛋白 ( + + ) ,

肝功能 :转氨酶明显升高 ,总蛋白及白蛋白下降 ,白

蛋白/ 球蛋白比例倒置 ,胆红素升高。胸片示双肺纹

理增重 , 模糊 ; B 超示肝脾肿大 , 腹腔可见直径

0. 8 cm的液性暗区 ,血培养、骨髓培养均为溶血性葡

萄球菌 ,POS( + ) ;对喹诺酮类、氨基糖甙类、氯林可

霉素以及万古霉素敏感。骨髓细胞形态学检查示 :

有核细胞增生活跃 ,片中偶见噬血细胞 ,其胞体大小

不一 ,部分边界不清 ,胞膜不完整 ,胞浆丰富 ,吞噬有

中性粒细胞 ,中晚幼红细胞、淋巴细胞及血小板等。

粒、红、巨核系形态比例大致正常。流式细胞术 :

CD3339. 6 % ,CD1373. 8 % ,CD19 45. 2 % ,CD7 30. 5 % ,

CD223. 2 % , CD34 3. 28 % , CD10 2. 92 % , CD3 24. 5 % ,

CD1410. 7 %。结论 :噬血细胞综合征。临床诊断 : ①

溶血性葡萄球菌败血症 ; ②支气管肺炎 ; ③噬血细胞

综合征。予广谱抗生素抗感染 ,输血、血浆、丙种球蛋

白支持治疗 2 周 ,咳嗽消失 ,仍持续高热不退 ,治疗 1

周后复查血常规 :WBC 1. 4 ×109/ L ,L 0. 55 ,N 0. 27 ,

HB 73 g/ L ,血小板 84 ×109/ L ;入院第 3 周起予 VP2
16 (150 mg/ m2)每周 1 次及地塞米松每日 6 mg/ m2 连

用 2 周后改口服方案化疗 ,体温逐渐下降 ,2 周后血

象恢复 ,8 周后停药 ,随访 8 个月 ,病情稳定。

讨论 :噬血细胞综合征于 1979 年报道首例[1 ] ,

主要临床表现为发热、肝脾肿大 ,全血细胞减少。本

病可分为两大类 :一类是原发性或家族性 ,另一类为

继发性。继发性者主要由感染或肿瘤所致 ,大多数

由病毒引起[2 ] ,尤其以 EB 病毒多见。其他病原体

也可导致本病的发生 ,但报道较少 ;严重感染继发的

噬血细胞综合征可能是由于感染导致强烈的免疫反

应 ,出现淋巴组织细胞增生伴吞噬血细胞现象。本

病预后较差 ,据报道死亡率可在达 50 %以上[3 ] ,主

要死于全血细胞减少 ,器官功能衰竭及 DIC 等 ,年

龄越小预后越差。VP216 加地塞米松方案主要是用

于家族性噬血细胞综合征的治疗[4 ] ,但对继发性者

效果也较好 ,必要时可予应用。
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