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^^"关键词#^噬血细胞综合征(^重度LK病毒感染(^诊疗
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!"病例介绍

患者#女#@@岁#因)反复发热 ? 个月*于 @D@? 年

H月 ??日到我院就诊' 入院前 ? 个月受凉后出现发

热伴寒战#体温最高达 FD c#无咳嗽+咳痰#无咽痛+

流涕及全身肌肉酸痛#自行口服)布洛芬混悬液*等药

物后#症状改善不明显' 入院查体$体温 BHdO c#心

率 ?DF 次b9*'#呼吸 @D 次b9*'#血压 ?DFbEH 99(M'

神志清#精神差#双侧巩膜轻度黄染#未见肝掌及蜘

蛛痣' 左侧颌下可触及一约绿豆大小肿大淋巴结#质

软#边界清晰#无压痛#活动度可' 心肺检查无异常'

腹部饱满#无腹壁静脉曲张#腹壁软#全腹无压痛+反

跳痛' 肝右侧肋下触及 F /9#剑突下 @ /9#质韧#无

压痛' 脾脏肿大#

!

线 ?F /9#

"

线 ?E /9#

#

线 @ /9#

质韧#表面光滑#移动性浊音阴性' 双下肢轻度水肿'

腹部彩超$肝大+脾大+脾静脉增粗#胆囊切除术后'

浅表淋巴结彩超检查$双侧颈部%较大者 @@ 99e

EdB 99&#颌下%?E 99eEdF 99&#左侧腹股沟淋巴

结增大%?O 99eOd@ 99&' 胸腹部5U$双肺纹理略

增重#肝脾%肝右叶上下径 @BO 99#脾上下径 @ED 99&

脏肿大#肝脏密度减低#门静脉增宽%?! 99&#胆囊

切除术后' 血常规$白细胞计数 ?dD@ e?D

N

b)#中性

粒细胞计数 DdFH e?D

N

b)#红细胞计数 Bd? e?D

?@

b)#

血红蛋白 NB Mb)#血小板计数 H e?D

N

b)' 生化全项$

甘油三酯 ?dH! 994,b)#乳酸脱氢酶 FB! fb)' 白细

胞介素 E@!dN 7Mb9,' 血沉+凝血七项+降钙素原测定+

肝脏相关抗体+抗核抗体谱测定+

$

干扰素释放试验+

.试验+血清半乳甘露聚糖抗原检测+肥大试验+外斐

试验均为阴性' 骨髓穿刺活检$骨髓增生活跃#易见噬

血细胞#未见幼稚细胞及异常淋巴细胞' 黑热病2[BN

试纸条检测阴性' 根据检查结果初步考虑噬血细胞

,NO!,
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综合征%6&9476#M4/:+*/3:';249&#(P>&' 进一步完善

检查$铁蛋白 @ DDD 'Mb9,' 自然杀伤%'#+12#,]*,,&2#

C[&细胞活性 ?dOg%活性降低&#35h@O ?N ?OD fb9,'

LK病毒%L73+&*'VK#22=*213#LKX&抗体检测$LKX壳

抗原WM.阳性#LKX核抗原 WM.阳性#早期抗原 WM.

阳性(iV9C.>检出LKX%相对丰度 EEdE!g&(LKX核

酸%血浆&$@d@O e?D

B

/47*&3b9,' 此外#完善患者及

其父母噬血细胞性淋巴组织细胞增多症%6&9476#M4V

/:+*/,:97646*3+*4/:+43*3#()(&相关基因检测#穿孔素

基因有 @?个变异位点' 根据美国医学遗传学与基因

组学学会发布指南#这些均为良性变异位点#未见致

病性突变#最终诊断为LKX相关性()(%LKXV()(&'

治疗初期使用血液净化技术清除患者体内的炎性介

质#诱导化疗方案参照-噬血细胞综合征诊断指南

%@DDF&.

!?"

$%?&给予依托泊苷%XPV?E&治疗$第 ? j

@周 ?DD 9M,9

G@

,;

G?

%Dd?E M&#@次b周' 在第 B 次化

疗后#出现严重的骨髓抑制#白细胞计数降至 Dd?? e

?D

N

b)#中性粒细胞计数 DdD@ e?D

N

b)#血小板计数

EdD e?D

N

b)' 暂缓化疗#待 ?F ;后白细胞计数恢复至

HdB e?D

N

b)#中性粒细胞计数 Ed!H e?D

N

b)#血小板计

数 N! e?D

N

b)#给予第 F次化疗#将剂量改为 !O 9Mb9

@

%Dd?@ M&(第 B jH 周 !O 9Mb9

@

%Dd?@ M&' ? 次b周%期

间多次出现骨髓抑制#间隔 ?F j@? ;后外周血象均能

恢复&' %@&地塞米松治疗$第 ? j@周 ?D 9M,9

G@

,;

G?

%?E 9M&#第 B jF周 O 9M,9

G@

,;

G?

%H 9M&#第 O jE周

@dO 9M,9

G@

,;

G?

%F 9M&#第 ! 周 ?d@O 9M,9

G@

,;

G?

%@ 9M&#第 H 周减量至停药' %B&环孢素治疗$初始

E 9M,]M

G?

,;

G?

%?!O 9Mb次#@ 次b;&#期间肌酐由

FEd?

%

94,b)升至 ??E

%

94,b)+尿素氮由 OdDB 994,b)

升至 @@d@N 994,b)#调整剂量逐渐减为 ?DD 9Mb次#

@次b;至停药' 在诱导化疗结束后 ?F ;#复查血常

规$白细胞计数OdD@ e?D

N

b)#中性粒细胞计数BdBO e

?D

N

b)#红细胞计数 @dDD e?D

?@

b)#血小板计数 ?@E e

?D

N

b)' LKX定量聚合酶链式反应%74,:9&2#3&/6#*'

2&#/+*4'#P5%&%血浆&k? DDD /47*&3b9,#35h@O !DD fb9,#

C[细胞活性 BdHg' 复查腹部5U$肝脏体积稍增大#

脾脏肿大%上下径 ?DD 99&#肝脏密度减低#门静脉

增宽%?E 99&#胆囊切除术后' 根据"#236等!@"制定

的()(治疗指南中提出的疗效评价方法判断#该患

者为部分应答#且在诱导化疗减量过程中无复发表现#

目前在维持治疗+随访中'

#"讨论

#$!"(P>又称为()(#是一种免疫介导的危及生命

的疾病' 临床上以发热+肝脾或%和&淋巴结肿大和全

血细胞减少为主要特征!?#B"

' ()(分为原发性和继

发性两大类#后者包括感染相关()(和肿瘤相关()(

等' 与感染相关()(的病原包括病毒+细菌+真菌+

立克次体+支原体+寄生虫等#其中以LKX感染相关的

()(占首位!F"

' 由于合并LKX感染的()(临床表

现较为复杂#临床医师较易误诊' 对于LKXV()(的

诊断需要同时满足两个条件#一是符合()(的诊断

标准#二是需要有LKX感染的证据!O"

' 本例患者有

以下临床表现$%?&发热$体温ZBHdO c#持续Z! ;(

%@&肝脾肿大(%B&三系细胞减低%非骨髓造血功能障

碍&(%F&骨髓象提示有噬血现象(%O&铁蛋白显著升

高(%E&C[细胞活性降低(%!&35h@O 升高' 以上均符

合()(诊断标准(且 iV9C.> 检出 LKX#LKXVhCA

载量增高#支持LKX感染诊断#基因检测未发现致病

基因' 研究将LKXV()(严重程度分为轻度+中度+重

度#本例患者35h@O

!

? DDD

%

b)#且三系细胞显著减

低#最终诊断为重度LKXV()(

!E"

'

#$#"本例患者在 @D??年曾出现发热伴肝脾肿大#骨

髓穿刺术未见噬血现象' 肝脏穿刺活检$肝小叶结构

尚存#小叶内多灶性淋巴细胞%以细胞毒性U淋巴细

胞为主#包括5hB

Y

+5hH

Y

+5hF

G

&#单核细胞聚集#

并可见点灶状坏死#局部可见少量髓外造血现象#免

疫组化和特色染色未提示特殊病因学证据#小叶内和

汇管区较多细胞毒性 U淋巴细胞浸润#表面存在细

胞免疫介导的免疫性损害' 腹部 5U提示$肝脾大+

门静脉增宽+胆囊结石' 抗LKX壳抗原抗体 WM.阳

性(LKXVhCA%血浆& kODD /47*&3b9,#LKXVhCA%淋

巴细胞&@dEB e?D

B

/47*&3b9,#U淋巴细胞亚群检查发

现5hB

Y

b5hF

Y比值%!BdNg&明显增高#C[细胞活

性较低#考虑患者当时存在LKX感染' 此次发病与

LKX既往感染再激活有关#与以往报道相似!!"

#C[细

胞活性下降及5hB

Y

b5hF

Y比值升高#可能是LKX通

过减低免疫提呈过程#扰乱细胞因子的免疫反应#减

弱C[细胞的杀伤作用#破坏细胞毒性U淋巴细胞的

杀伤作用#LKX对免疫系统的调节最终促使()(或

淋巴异常增殖性疾病的发生' 由此可认为#对于存在

LKX感染#出现反复发热+肝脾肿大+C[细胞活性降低

者#应密切随访#警惕LKXV()(的发生' 目前并没有

明确+统一的用于治疗LKXV()(的方案' >4'M等!H"

报道应用以糖皮质激素和XPV?E 为基础的化疗方案

治疗 F!例LKXV()(患者#其 F年生存率为%!Hd?B l

Ed?!&g#并认为由于 XPV?E 对单核巨噬细胞的选择

性强且对LKX核抗原的合成具有抑制作用#所以此

方案在合并 LKX感染的 ()(治疗中起重要作用'

,DE!,
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安琪等!N"采用()(V@DDF方案%环孢素联合XPV?E+糖

皮质激素&治疗()(患者 FD 例#结果总体生存率仅

E!dOg#病死率高达 B@dOg#总体疗效欠佳#可能与

患者具体病情及个体差异有关' )*1 等!?D"应用纳武

单抗%'*=4,19#R&治疗 ! 例复发难治性LKXV()(患

者#O例患者获得完全临床缓解%平均 ?E个月的随访&#

提示其可能为复发难治性 LKXV()(的治疗提供新

方法' 本例患者的治疗采用了()(V@DDF 方案%环孢

素联合XPV?E+糖皮质激素&#这也是目前国内应用较

多的方案' 经治疗后#患者预后较好'
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护理研讨

小组式正念减压干预在维持性血液透析患者中的

应用效果探讨

马^倩

作者单位$ FODDDF^河南#郑州市第一人民医院血液净化科

作者简介$ 马^倩#大学本科#主管护师#研究方向$肾病+血液净化护理' LV9#*,$9#̀n?NH?_?EB-/49

^^"摘要#^目的^探讨小组式正念减压干预在维持性血液透析%"(h&患者中的应用效果' 方法^选择

@D?N 年 ? 月至 @D@D 年 ? 月于郑州市第一人民医院接受"(h治疗患者 !F 例#采用随机数字表法将其分为对

照组和观察组#每组 B! 例' 在"(h治疗期间#对照组实施透析常规护理方案#包括药物指导+病情监测等内

容' 观察组在对照组透析常规护理基础上实施小组式正念减压干预方案' 比较两组干预前与干预 H 周后医

院焦虑和抑郁量表%(Ah>&评分+社会影响量表%>W>&评分和 [hi量表评分' 结果^干预后#两组 (Ah> 评
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