
Advances in Clinical Medicine 临床医学进展, 2020, 10(11), 2649-2653 
Published Online November 2020 in Hans. http://www.hanspub.org/journal/acm 
https://doi.org/10.12677/acm.2020.1011403  

文章引用: 徐东东, 王虹桥, 刘冲, 纪新强. 卵巢囊肿术后并发继发性噬血细胞综合征 1 例及文献复习[J]. 临床医学

进展, 2020, 10(11): 2649-2653. DOI: 10.12677/acm.2020.1011403 

 
 

卵巢囊肿术后并发继发性噬血细胞综合征1例
及文献复习 

徐东东，王虹桥，刘  冲，纪新强 

青岛大学附属医院妇科，山东 青岛 
 

 
收稿日期：2020年11月2日；录用日期：2020年11月18日；发布日期：2020年11月25日 

 
 

 
摘  要 

噬血细胞综合征(HPS)，是由活化的淋巴细胞和组织细胞增殖失控并分泌大量炎性细胞因子而引起的过

度炎症反应，其病情凶险，诊断困难，患者可很快死于感染和多脏器功能衰竭。本文介绍1例卵巢囊肿

合并成人继发性噬血细胞综合征，最终侵犯中枢神经系统病例报道。积极针对引发噬血细胞综合征病因

的治疗可以明显改善患者的预后。 
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Abstract 
Hemophagocytic syndrome (HPS) is an excessive inflammatory response caused by the uncontrolled 
proliferation of activated lymphocytes and tissue cells and the secretion of large amounts of inflam- 
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matory cytokines. The disease is dangerous and its diagnosis is difficult. Patients can quickly die of 
infection and multiple organ failure. This article introduces a case report of an ovarian cyst with 
adult secondary hemophagocytic syndrome, which eventually invades the central nervous system. 
Active treatment for the cause of hemophagocytic syndrome can significantly improve the prognosis 
of patients. 

 
Keywords 
Hemophagocytic Syndrome, Ovarian Cyst, Secondary, EB Virus 

 
 

Copyright © 2020 by author(s) and Hans Publishers Inc. 
This work is licensed under the Creative Commons Attribution International License (CC BY 4.0). 
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/ 

  
 

1. 前言 

噬血细胞综合征(hemophagocytic syndrome, HPS)是一种以病理性免疫功能极度活化引发过度炎症反

应为特征的临床综合征[1]，较为罕见，但病死率很高[2]。Parikh [3]等报道成人 HPS 的中位生存期是 2.1
个月，42 个月生存率为 34%。其病情凶险，诊断困难，患者可很快死于感染和多脏器功能衰竭[4]。国内

外关于成人 EBV-HPS 合并良性肿瘤报道较少。本文就青岛大学附属医院市南院区妇科收治 1 例成人

EBV-HPS 病例报道如下，此病例报道已获得患者家属知情同意。 

2. 病历资料   

患者女性，73 岁。患者因“尿频 2 年余”于 2019 年 01 月 23 日入院。既往体健，53 岁自然绝经。

妇科查体：右附件区扪及 10 cm 大小囊实性肿物，边界欠清，活动可，无压痛。妇科超声示：盆腔偏右

侧探及 12.4 cm × 12.0 cm × 11.4 cm 囊性包块，内见多发分隔，透声尚可，CDFI：分隔上探及少许血流信

号，该包块紧贴右侧宫壁。肿瘤标记物无明显异常，丙氨酸氨基转移酶(ALT) 46.00 U/L，天冬氨酸氨基

转移酶(AST) 64.00 U/L，乳酸脱氢酶(LDH) 411 U/L，予以天晴甘美保肝治疗。2019~01~25 全麻下行剖腹

探查术，术中所见：左侧卵巢探及一肿瘤，直径约 12 cm，包膜完整，表面光滑。冰冻快速病理结果回

报：(左卵巢)考虑单纯性囊肿。行全子宫、双侧附件切除术，手术顺利。术后病理示：(左卵巢)良性囊肿

性病变伴出血，未见确切衬覆上皮，考虑单纯性囊肿。诊断为左卵巢囊肿。患者出院后反复发热，体温

最高至 39.8℃，伴有全身乏力酸痛，自服退热药物无缓解，于 2019 年 2 月 5 号收入院治疗。查体：体温：

38℃，心率：67 次/分，呼吸：17 次/分，血压：116/79 mmHg，皮肤巩膜无黄染，全身未触及肿大淋巴

结，心肺无明显异常，肝脾未及，腹部切口愈合良好，双下肢无水肿。辅助检查：自身免疫性疾病相关

抗体、巨细胞病毒、布鲁氏菌、出血热病毒、结核感染 T 细胞检测、粪便轮状/腺病毒检测均阴性。多次

血培养、尿培养均无菌生长，EB 病毒 DNA 1.13 × 105拷贝/mL (≤5.00 × 103拷贝/mL)。消化系统彩超示：

胆囊炎，脾大，胆汁淤积。心脏超声、妇科超声、全腹 CT、心电图均未见异常。入院先后给予抗感染、

保肝、输注血小板及对症支持治疗。患者仍反复发热，并出现血三系下降，血凝异常，肝酶及总胆红素

进行性增高，躯干出血性皮疹增多，病情于 1019~02~12 进展。(详见图 1)。遂转入重症医学科治疗。严

密隔离下予以抗感染、输注血小板、血浆、冷沉淀等支持治疗，给予甲强龙(40 mg/次，每天 2 次，共 13
次)，免疫球蛋白(ATG，25 mg/天，共 5 次)。外送骨髓流式细胞报告单检测结果：未见髓系原始细胞，

红系和淋巴细胞未见异常表型，单核细胞比例增高。NK 细胞活性：CD3-CD56+NK 细胞占淋巴细胞：
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10.22% (正常参考值 15.11%~26.91%)，颗粒霉 B 阳性率：98.2%，穿孔素阳性率 97.23%。可溶性 CD25：
44,148.21 ng/L (正常参考值 < 6400 ng/L)。基因重排阴性。全院会诊考虑 EBV-HPS。2012~02~20 转血液

内科治疗，次日出现癫痫发作伴短阵室速，复查 EB 病毒 DNA 2.52 × 104拷贝/mL (≤5.00 × 103拷贝/mL)，
考虑病情进展，改用地塞米松(15 mg，每天 1 次) + 依托泊苷(100 mg/次，每周 2 次) + 环孢素(CsA，100 
mg/次，每天 2 次)。随后根据 HLH-2004 [5]指南每周减量地塞米松(DEX) 5 mg，依托泊苷(VP-16)治疗 2
周后调整为 100 mg，每周 1 次。化疗后患者神志好转，肝功能、凝血功能逐步纠正，皮疹渐消退，复查

铁蛋白 1123.00 ng/ml，原发病治疗有效。病情平稳，因出现骨髓抑制，暂停化疗。要求出院。2019~03~15
患者因“反复发热伴癫痫发作”入住我院血液内科。EB 病毒 DNA 2.78 × 104拷贝/mL，铁蛋白 18,849.00 
ng/mL。考虑嗜血再燃，给予 HLH-2004 方案化疗、抗感染、保肝及对症治疗。2019~03~23 患者突发癫

痫多次，后呈嗜睡状态，经抢救后病情未好转，考虑嗜血细胞综合征中枢神经系统侵犯可能，EB 病毒性

脑病。患者家属放弃治疗。宣布临床死亡。 
 

 
Figure 1. Trends in laboratory tests 
图 1. 实验室化验变化趋势 

3. 讨论 

噬血细胞综合征[1] (hemophagocytic syndrome, HPS)又称噬血细胞性淋巴组织增生症(hemophagocytic 
lymphohistiocytosis, HLH)，是遗传性或获得性免疫缺陷引起的以过度炎性反应为特征的疾病，表现为一

种多器官、多系统受累，病情多进行性加重，伴有免疫功能紊乱、巨噬细胞增生，多以发热、黄疸、肝

脾肿大为临床表现，同时伴有血细胞减少、肝功能和凝血功能异常等。根据病因不同，HPS 可分为原发

性及继发性两大类。原发性 HPS 主要是由于免疫缺陷，以及在负责 NK 细胞和细胞毒性 T 淋巴细胞(CTL) 
的细胞毒性作用的基因发生突变[6]，是一种常染色体及性染色体隐性遗传病，在婴幼儿及小儿多见。继

发性噬血细胞综合征多发生于感染，恶性肿瘤或自身免疫性/自身炎性疾病的情况下[7]。EB 病毒被认为

是最常引起感染相关性 HPS 的病原体[8]。EBV-HPS 相对少见。EBV-HLH 诊断标准需符合 HLH-2004 诊

断标准[9]，及 EB 病毒在外周血或组织中呈高载量或在外周血或组织中有细胞包含 EB 病毒编码的小

DNA。本例患者卵巢囊肿合并肝功能不全，术后反复发热，在抗感染治疗有效的情况下，随后相继出现
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血细胞减少、低纤维蛋白原血症、高脂血症，临床疑似 HLH，进一步检查发现脾脏增大、可溶性白细胞

介素-2 受体和铁蛋白显著升高，确诊 HLH。且患者无已知遗传病及家族史，基因检测阴性。不存在突发

HPS 致病基因。激素联合化疗治疗效果好，可除外原发性 HLH，考虑继发性 HPS；患者虽发热、三系减

少，但查体全身无淋巴结肿大，肺部 CT、腹部 CT 均排除肿瘤病灶，且骨髓穿刺结果未提示淋巴瘤、急

性白血病、多发性骨髓瘤可能，故不考虑与恶性肿瘤相关。患者免疫相关检查均阴性，可排除免疫性疾

病。EB 病毒抗体阳性高表达，我们考虑为 EB 病毒感染所致 HPS，有相关病例报道，EBV-HPS 高发于

亚洲人群[10]，亚洲国家 EBV-HPS 多见于儿童，成人发病报道少。 
关于 HPS 的治疗 2018 年《嗜血细胞综合征诊治中国专家共识》[11]有详细的提及，治疗分两个方面，

一方面是诱导缓解治疗，控制过度炎症状态，达到控制 HPS 活动进展的目的；另一方面是病因治疗，纠

正潜在的免疫缺陷和控制原发病，达到防治 HPS 复发的目的。如早期有 HLH-1994 [12]、HLH-2004 [5]
方案，以及混合免疫方案：ATG、VP-16、DEX；待免疫功能恢复、无基因缺陷者进入 VP-16、DEX 方

案维持治疗；针对遗传性、NK 细胞功能障碍、中枢性、复发难治的 HPS，可进行异基因干细胞移植。

本文报道的患者前期积极进行诱导治疗，病情得到控制，中断维持治疗后患者病情进展迅速致中枢神经

系统损伤。HPS 累及神经系统(CNS-HPS)较为常见，多发生于疾病中后期，多见于儿童，成人仅有散在

报道。累及神经系统的 HPS 患者多有脑脊液改变，多表现为脑脊液蛋白或细胞数增高，无特异性改变[13]。
表现为易激惹、癫痫发作、意识障碍、颅神经麻痹等，最常见为易激惹及癫痫发作，出现癫痫或昏迷的

患者预后最差[13]。此患者未行脑脊液检查、颅脑影像学检查，有癫痫多次发作、意识障碍等症状，考虑

CNS-HPS 可能性大。CNS 受累是 HPS 预后独立危险因素[14]，CNS-HPS 是骨髓移植的指征[11]。考虑患

者高龄、重症免疫缺陷，不宜行骨髓移植。恶性肿瘤患者容易罹患 HPS，主要是血液系统肿瘤，可见于

淋巴瘤、急性白血病、多发性骨髓瘤、骨髓增生异常综合征等。HPS 也在少数实体肿瘤患者中发生，包

括胚胎细胞肿瘤、胸腺瘤、胃癌等[15]。良性肿瘤少有报道。此患者合并卵巢良性囊肿。高龄、巨大卵巢

囊肿、手术与 HPS 虽无直接相关性，可能存在间接相关性。本文旨在通过报道，帮助临床医生对 HPS
有更深入的了解，便于早期诊断和治疗。 
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