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儿童及成人噬血细胞综合征的临床特点
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【摘要】 目的 探讨成人及儿童噬血细胞综合征( HPS)患者的临床特点、实验室检查是否存在差异，并协助判断预后、
指导治疗。方法 收集初次诊断为 HPS的患者资料，分析其相关指标的差别。结果 成人患者与儿童患者比较，在白
细胞、血清乳酸脱氢酶、甘油三酯、纤维蛋白原及血清肌酐水平方面存在差异，P均 ＜ 0． 05。结论 在成人与儿童 HPS患
者中，上述指标的差异提示二者在疾病进展及预后方面不同。
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Clinical features of hemophagocytic syndrome in children and adults
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【Abstract】 Objective To investigate the clinical characteristics and laboratory examination of hemophagocytic syndrome
( HPS) in adults and children，and to help estimate the prognosis and guide the treatment． Methods The data of patients who
were first diagnosed with HPS were collected to analyze the differences in related indicators． Ｒesults There were differences in
levels of white blood cells，serum lactate dehydrogenase，triglyceride，fibrinogen and serum creatinine between children and adult
patients，average P ＜ 0． 05． Conclusion In adults and children with HPS，the differences of the above indicators suggest that
the two may be different in disease progression and prognosis．
【Keywords】 child; adult; hemophagocytic syndrome; retrospection

噬血细胞综合征 ( hemophagocytic syndrome，
HPS) 又称为噬血细胞性淋巴组织细胞增多症( he-
mophagocytic lymphohistiocytosis，HLH) ，是一种急危
重症，分为原发性 HPS 与继发性 HPS，主要表现为
高热、脾大、血细胞减少、纤维蛋白原降低、铁蛋白增
高、骨髓或肝脾等组织中出现噬血现象等。病情多
数进展迅速、死亡率高，目前尚缺乏特异性的诊断及
治疗方法，早诊断、早治疗可挽救患者生命。由于儿
童的生理特点与成人不同，故了解 HPS 在二者中的
差异对于疾病的诊断、治疗及判断预后具有重要指
导意义。
1 对象及方法
1． 1 研究对象 收集 2015 年 1 月至 2020 年 5 月就诊
于滨州医学院附属医院并首次诊断为 HPS 的患者

作为研究对象。
1． 2 方法 收集患者住院期间实验室检查结果及
有关临床资料，进行回顾性分析，所有患者的诊断均
符合 HPS-2004 诊断标准［1］。
1． 3 统计学方法 对所收集的指标采用 SPSS 20． 0
进行统计分析，定性资料采用 Fisher确切概率法，定
量资料使用( �x ± s) 表示，采用 t 检验。P ＜ 0． 05 为
差异具有统计学意义。
2 结果
2． 1 患者一般资料 共收集到符合条件患者 15
名，其中成人组患者 10 名，儿童组 5 名。成人组中，
男性 6 名，女性 4 名，年龄 32 ～ 60 岁，平均年龄为
48． 5 岁;儿童组中，男性 4 名，女性 1 名，年龄 10 月
～ 9 岁，平均年龄为 3． 17 岁，两组间性别比较，差异
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无统计学意义，具有可比性。所有患者均有发热表
现，且为高热，成人组患者体温 39． 0 ～ 40． 0 ℃，平均
为 39． 41 ℃ ;儿童组患者体温 39． 2 ～ 40． 2 ℃，平均
为 39． 62 ℃。从出现症状到就诊的时间段上，成人
组长于儿童组，两组间比较，差异无统计学意义，具
有可比性;成人患者中，原发病为淋巴瘤或感染，儿
童患者均为感染诱发的 HPS，两组间比较，差异无统
计学意义，具有可比性。见表 1。

表 1 成人及儿童 HPS患者的一般情况

一般情况 成人 儿童
性别
男 /例 6 4
女 /例 4 1

发病到就诊时间 /d 15． 60 ± 16． 77 7． 00 ± 4． 00
体温 /℃ 39． 45 ± 0． 39 39． 62 ± 0． 45
原发病
感染 /例 7 5
淋巴瘤 /例 3 0

2． 2 成人及儿童 HPS的实验室指标 儿童组患者
与成人组之间白细胞计数、纤维蛋白原含量、乳酸脱
氢酶、甘油三酯及血肌酐水平存在差异。儿童组患
者与成人组患间比较，白细胞总数、中性粒细胞计数
及淋巴细胞计数较高，而血红蛋白及血小板的水平
较低，但两组患者间只有在白细胞计数方面间差异
有统计学意义，P ＜ 0． 05; 儿童组患者的乳酸脱氢
酶、甘油三酯、转氨酶水平均高于成人组，白蛋白水
平与成人组相当，而纤维蛋白原及肌酐水平低于成
人组。其中，纤维蛋白原含量、乳酸脱氢酶、甘油三
酯及血肌酐水平在两组患者间有差异，P ＜ 0． 05
( 表 2) 。

表 2 成人及儿童 HPS的实验室指标( �x ± s)

实验室指标 成人 儿童
白细胞( × 109 /L) 1． 70 ± 0． 63 3． 31 ± 1． 92*

中性粒细胞( × 109 /L) 1． 04 ± 0． 65 1． 26 ± 0． 73
淋巴细胞( × 109 /L) 0． 53 ± 0． 30 1． 92 ± 1． 47
中性粒 /淋巴细胞 2． 67 ± 2． 16 0． 83 ± 0． 55
血红蛋白 / ( g /L) 117． 50 ± 15． 35 103． 00 ± 17． 75
血小板( × 109 /L) 80． 60 ± 60． 60 40． 00 ± 28． 90
乳酸脱氢酶 / ( U /L) 763． 95 ± 439． 35 1 427． 88 ± 225． 56*

纤维蛋白原 / ( g /L) 2． 95 ± 1． 41 1． 23 ± 0． 24*

甘油三酯 / ( mmol /L) 1． 59 ± 0． 96 3． 59 ± 1． 68*

谷丙转氨酶 / ( U /L) 98． 7 ± 103． 15 201． 24 ± 230． 09
谷草转氨酶 / ( U /L) 124． 70 ± 107． 19 245． 08 ± 288． 63
白蛋白 / ( g /L) 34． 20 ± 4． 97 34． 28 ± 4． 35
肌酐 / ( umol /L) 66． 02 ± 19． 42 29． 62 ± 7． 19*

注:与成人组比较，* P ＜ 0． 05。

2． 3 成人及儿童 HPS的肝脾肿大情况 与成人患
者比较，儿童患者出现肝脏及脾脏增大的比例更高，
但两组间差异无统计学意义( 表 3) 。

表 3 成人及儿童 HPS的肝脾肿大情况

彩超检查 成人 儿童
肝脏
增大 1 3
正常 9 2
脾脏
增大 5 4
正常 5 1

2． 4 成人及儿童的转归情况 成人组患者中，死亡
者 4 例，好转出院者 3 例，失访者 3 例; 儿童组患者
中，死亡者 2 例，好转者 1 例，失访者 2 例。两组之
间差异无统计学意义。
3 讨论

HPS是一种比较少见的急危重症，可见于血液
科、感染科、风湿免疫科、重症医学科等，分为原发性
与继发性。临床上以继发性更为常见，多继发于感
染、恶性肿瘤、结缔组织病等。成人及儿童均可发
病，及早诊断并治疗能够降低死亡风险。因成人与
儿童的生理特点、易患疾病、可选择药物及对药物的
耐受性等诸多方面存在不同，因此分析两者的异同、
了解疾病的特点对指导治疗及判断预后有重要意义。

一项纳入 74 例 EB 病毒 ( Epstein-Barr virus，
EBV) 相关儿童 HPS 的研究认为，WBC 水平与疾病
的预后相关，WBC≥3 × 109 /L 者具有更好的预
后［2］。对成人 HPS 的研究提示，初诊时高的 WBC
水平与患者更高的存活率相关，低 WBC 水平者更
易死亡［3］。系统性全身炎症性疾病( SAIDs) 是一种
以过度的全身炎症反应、发热、皮疹等为特点的综合
征，其继发的 HPS 者较 EBV 继发的 HPS 具有更高
的WBC水平，且对于 HLH-04 方案具有更好的反应
率，总体生存情况更好［4］，从侧面证实 WBC 的水平
可能与治疗反应及预后有关。但也有研究证实，
WBC水平与预后无关［5］。

乳酸脱氢酶 ( LDH) 是参与糖酵解途径的一种
重要物质，广泛分布于体内各组织器官，在组织器官
受到损伤后即可释放入血、引起升高，它在 HPS 的
作用不可忽视。多项研究表明，无论何种原因导致
的继发性 HPS 患者中，死亡组的 LDH 水平明显高
于存活组，具有判断预后的作用［6-8］，这在儿童 HPS
的研究［9］中也得到了证实。成人患者中，当其水平
≥1 300 U /L时，HPS患者早期死亡的风险更高［10］，
而儿童 LDH≥3 707． 5 U /L 时死亡率增加，为早期
死亡的独立预后因素［9］。恶性淋巴瘤中，最常见的
诱发 HPS的类型为 NK /T 细胞淋巴瘤，多项研究亦
表明，由其诱发的 HPS 中，高 LDH 水平与死亡风险
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高有关［11-12］。除此之外，HPS中 LDH水平明显增高
的患者，可能还对于诊断原发病具有指导作用，因恶
性淋巴瘤继发 HPS者具有更高水平的 LDH［13］。本
研究表明，儿童患者 LDH的水平较成人患者明显升
高，可能与儿童未生长发育完成、对疾病的耐受性更
差及组织器官损伤更严重有关，并预示可能具有更
差的预后，提示对于儿童患者更要及早诊断、治疗，
并注意保护重要脏器功能。

纤维蛋白原 ( FIB ) 是肝脏合成和分泌的糖蛋
白，参与止血过程，为凝血过程中的 I 因子。它同时
也是一种炎性指标，与疾病的严重程度相关。对于
感染患儿而言，低 FIB水平者更易并发 HPS［14］。同
时，在 HPS 患者中，FIB 的水平往往有所降低，且其
降低的水平与预后相关，当 FIB ＜ 1． 34 g /L时，具有
更低的生存率［15-16］。在一项纳入 117 名 HPS 患者
的研究中，证实低 FIB水平( ＜ 2 g /L) 与患者的出血
症状有关，并且低 FIB 水平是与严重出血密切相关
的唯一凝血参数。多因素分析进一步证明，FIB 水
平的降低与患者的高死亡率有关［17］，这一点在 NK /
T细胞淋巴瘤相关的 HPS 中亦得到证实［12］。低
FIB水平患者之所以出现高的死亡率，除了与凝血
机制异常有关外，还可能与易合并毛细血管渗漏综
合征有关［18］。儿童 HPS 患者较成年患者有更低的
FIB水平，提示可能其病情更重、预后更差。

综上所述，因儿童与成人的部分生理特点不同，
相同的疾病可出现不同的临床表现。在 HPS 中，两
者的白细胞、乳酸脱氢酶、甘油三酯、纤维蛋白原及
血清肌酐水平均有所差异，提示二者的预后及对治
疗的反应、转归可能也有差异，但研究显示成人与儿
童患者在疾病转归方面无明显差异，这可能与样本
量小有关，需扩大样本进一步研究证实。
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