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·中医病案析评·
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【摘要】　 噬血细胞综合征是一类临床较为罕见的血液系统疾病，患者常以发热为首发症状，进
展迅速，出现肺、肝、脾等多脏器损伤，及全血细胞减少等危急重症。本例噬血细胞综合征西医诊断
明确，中医辨证分析认为其发病过程符合温病伏邪发病特点，在此简单汇报其中医表现特点及诊疗
体会。

【关键词】　 噬血细胞综合征；　 中医辨证；　 伏邪温病
【中图分类号】　 Ｒ５５２　 【文献标识码】　 Ａ　 ｄｏｉ：１０ ３９６９ ／ ｊ． ｉｓｓｎ． １６７４１７４９． ２０１３． ０８． ０２３

!

　 病历资料

患者，男，７２岁，主因“间断发热７天”于２０１２年１０月
１２日由急诊收入中日友好医院中医肺病科。患者２３天前
出现纳差、乏力症状，当地医院对症治疗无好转；７天前出现
发热，体温最高３９ ４℃，伴有寒战怕冷，咳嗽无痰，喘息，动
则加重，胸片示纹理增粗，当地急诊考虑肺部感染，予退热，
抗感染治疗，体温未见明显下降；３天前来中日友好医院急
诊，全血细胞分析发现三系减低：白细胞：３ ８９ × １０９ ／ Ｌ，血小
板：５７ × １０９ ／ Ｌ，红细胞：３ ０４ × １０１２ ／ Ｌ，血红蛋白：８４ ｇ ／ Ｌ；生
化：总蛋白：４５ ｇ ／ Ｌ，白蛋白：１３ ｇ ／ Ｌ，乳酸脱氢酶：５８４ ＩＵ ／ Ｌ，
同时腹部（Ｂ型）彩色超声检查发现胆结石、脾大（厚
７ ０ ｃｍ，肋下长５ １ ｃｍ），血压：８６ ／ ４５ ｍｍＨｇ；急诊予抗感染，
纠正低蛋白，退热，扩充血容量等处理后以发热原因待查收
入肺病科，时症见：已高烧３９℃左右７天，神情疲惫，语声低
微，巩膜、皮肤黄染；桶状胸，双肺呼吸音粗，可闻及两肺爆裂
音，双下肢凹陷性水肿。既往冠状动脉性心脏病（冠脉搭桥
术后）、糖尿病、脂肪瘤病史，余除吸烟史外无特殊。继续上
述治疗，积极查找发热原因：查抗核抗体谱及抗磷脂抗体谱
均为阴性，肺炎支／衣原体、各项病毒、细菌检测均未见明显
异常，亦未找到任何相关恶性肿瘤证据，但全血细胞分析三
系持续下降，以血小板下降明显，最低：３０ × １０９ ／ Ｌ，红细胞：
２ ７４ × １０１２ ／ Ｌ，血红蛋白：７２ ｇ ／ Ｌ，白细胞间断应用重组人粒
细胞刺激因子情况下波动在６ ３ × １０９ ／ Ｌ，血清铁蛋白：

１１７３ ７ ｎｇ ／ ｍｌ；予输血治疗同时行骨髓穿刺术，骨髓细胞形
态学示：增生活跃，吞噬现象明显，噬血细胞增多，骨髓内占
１０ ５％，多则达１４％，可见吞噬幼稚红、成熟红、各种白细胞
及血小板现象。见图１。

图１　 骨髓细胞形态学图（瑞氏染色，× １０００油镜）

考虑噬血细胞综合征，查ＥＢ病毒ＤＮＡ阴性，ＮＫ自然
杀伤细胞活性减低，符合目前公认的国际组织细胞协会制定
的噬血细胞综合征２００４诊断指南，转入中日友好医院血液
科继续治疗，后因呼吸循环衰竭死亡。
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　 讨论
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　 西医认识
噬血细胞综合征（ｈｅｍｏｐｈａｇｏｃｙｔｉｃ ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＨＰＳ）是由潜

在的不同性质疾病所诱发的一种反应性巨噬细胞疾病，又名
为噬血细胞性淋巴组织细胞增生症。ＨＰＳ骨髓象以组织细
胞增生并伴有明显吞噬血细胞现象为特征。分为原发性与
继发性。原发性为基因缺陷，目前研究发现以ＰＲＦ１、ＳＴＸ１１
及ＵＮＣ１３Ｄ等基因突变较多，患者多为儿童，年幼发病，死亡
率高。继发性ＨＰＳ的病因较多，其主要病因包括各种病原
体感染、恶性肿瘤及自身免疫性疾病，尤其是人类疱疹（ＥＢ）
病毒感染、恶性淋巴瘤及自身免疫性疾病中如系统性红斑狼
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疮、成人Ｓｔｉｌｌ病［１］等。诊断上目前国内仍遵循国际组织细
胞协会制定的噬血细胞综合征２００４诊断指南［２］，该患者发
热、脾肿大、血细胞三系减少、铁蛋白升高≥５００ ｎｇ ／ ｍｌ、ＮＫ
细胞活性减低、骨髓象内见噬血细胞增多，且临床无恶性肿
瘤相关证据，符合诊断标准中６项，根据指南要求符合５项
即可诊断为ＨＰＳ。

但因ＨＰＳ临床表现与感染性疾病、恶性肿瘤、及黄疸、
肝炎等表现相似，临床鉴别主要依靠骨髓涂片及免疫学相关
检查，且可合并起病，容易造成临床误诊、漏诊，延误治疗时
机。目前西医治疗方法有限，主要依据ＨＬＨ２００４治疗方
案［２］。以依托泊干＋地塞米松＋环孢素为基本方案，诱导
治疗为第１ ～ ８周，结束后还维持治疗３２周。因早期骨髓象
噬血细胞比例不足阻延诊断，病死率极高。该病例患者后期
基因检测报告回报发现ＳＴＸ１１基因、ＵＮＣ１３Ｄ基因突变，诊
断为原发性噬血细胞综合征。
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　 中医认识
中医学无此病名，查阅相关文献，其证候特点与温病伏

邪发病相符。《素问·生气通天论》中“冬伤于寒，春必病
温”就是关于伏邪发病的描述。到宋代郭雍［３］认为：“冬伤
于寒，至春发者，谓之温病。冬不伤于寒，而春自感风寒温气
者，亦谓之温。”提出了伏邪温病及新感温病均可致病的特
点，说明人体内在不足加之时邪之气共同发病的道理。伏邪
内藏可有诸多诱因，如刘河间的六气化火、五志化火理论，环
境、情志等都可以造成人体内在不足等内伤。长夏湿令，暑
必兼湿，湿邪粘滞，碍气蕴热，复有外感，内外相合，病发湿
热。正如《温热逢源》［４］云“伏气既动，则热自内发，蒸动湿
邪，与伏温之热混合”，若不速图之，则邪气“漫无出路，或发
黄，或腹满肢肿，或则泄，或便秘，或呕恶”种种见证，皆甚于
湿温。表明湿温伏而发病可病情笃深。关于温病传变方面，
叶天士［５］提出“温邪上受，首先犯肺，逆传心包”、“病仍不
解，渐欲入营”、可“从风陷入”或“从湿热陷入”。反应温病
传变规律。另外中医有救阴不在血，而在津与汗等诸多治疗
理论，更有死证热极阴涸，邪盛正虚的预测。结合此病人情
况，可简要分析如下４点：
２ ２ １　 符合温病伏邪发病特点　 患者病重前，有约３周时
间的疾病潜伏期，其次症少，仅表现纳差、乏力、口干症状；发
病于９月，为秋初时节，长夏刚过，湿土主令，气候炎热，雨水
较多，其主湿应脾，湿热蒸腾，内阻气机，郁而化热，内生湿热
与外感湿热同类相召，内外相合而发病。湿邪困脾，外犯肌
表，故纳差、乏力。正如叶天士在《温热论》［５］中所描述：“在
阳旺之躯，胃湿恒多；在阴盛之体，脾湿亦不少，然其化热则
一。”湿热伏而内藏，待秋初逾期而发，发病明显甚于一般，
《温热逢源》［４］解释说“若中焦夹有形食积浊痰，则邪热蕴
蒸，每每乘机入胃，热结于中”，“痰得热更胶粘，热附痰而热
愈留恋”，表明湿温伏发胶固难解之势，亦解释了患者初期
仅西医思路给予控制心率、血糖，抗血小板聚集治疗无好转
原因。
２ ２ ２　 符合温病卫气营血辨证　 患者入院前２３天纳差、乏

力，体重减轻，后病情加重出现高热不退，伴寒战怕冷，入肺
病科已黄疸明显，渴喜冷饮，同时喘憋及双下肢水肿，舌质
红，苔灰黑黄燥，脉浮大无力。符合温病卫气营血传变规律。
虽张仲景云：“有一分恶寒，就有一分表证。”然而在此“高热
寒战”并非单纯表证，因为舌脉象已是邪热炽盛，阴津耗伤
之征，营血热势蒸腾也可出现卫分表热，且热自内发，非解表
发散之力所能退祛，故高热不退。传变过程考虑素体脾虚湿
胜，湿热内伏，与新感时邪相合发病，首犯气分，停留肺胃，湿
热交蒸，燔灼水谷，不思饮食；肺气上逆，故咳嗽喘憋；湿遏热
伏，汗出津伤，邪热炽盛，迅速灼伤真阴，出现口干苔燥；虚火
上炎，循环往复加重；以致正气不支，病邪鸱张，由气入营，气
血两燔，湿热瘀结，横犯肝胆，发为急黄。正如《金匮要略》
“黄家所得，从湿得之”的道理。心营受热故心烦不寐，口苦
而渴；邪热煎灼营分，深传入血，动血耗血，瘀热内阻，苔灰黑
黄燥，胶滞板结，示邪已入里，壅塞势急，津液已伤，脉浮大无
力亦主正气不支。最终因气血消耗、血脉瘀阻、脏气衰竭而
死亡。
２ ２ ３　 传变迅速，肝胆表现突出　 患者在院期间，发热、黄
疸表现突出，且呈持续状态，舌燥口干口苦，喜冷饮，表现为
一派肝胆湿热，胆火内炽，胆汁淤积之象。相关文献［７］亦发
现嗜血综合症患者多具有肝胆疾病变现，轻者可仅有疲劳、
干呕、食欲不振、口苦心烦，脉弦症状，重者可出现黄疸、皮肤
瘀斑，高热不退、惊厥、暴聋等症。究其原因，《黄帝内经》
云：“湿热相交，民当病瘅；”湿热相搏为黄疸主要发病机理。
首先从传变上讲，薛生白［５］说：“阳明为水谷之海，太阴为湿
土之脏，故多阳明、太阴受病。”说明湿热病以脾胃为病变中
心，可迅速传变进入手少阳三焦或足少阳胆，出现湿热困阻
少阳胆腑，三焦证候，胆热淤积，外溢肌腠，发为黄疸。其次，
与肝藏血、主疏泄功能有关，湿热熏蒸肝胆，肝气不畅，加之
耗阴伤液，则热瘀互结，肝血瘀滞而发病。张仲景云：“瘀热
在里，身必发黄。”另外，热毒亦是导致急黄发生的关键因
素，隋代巢元方在《诸病源候论》［６］曰“脾胃有热，谷气郁蒸，
因为热毒所加，故卒然发黄，心满气喘，命在顷刻，故云急黄
也”就是这个道理。
２ ２ ４　 中医治疗疗效初显　 患者入院时发热３天，心烦不
寐，肌肤黄染，口渴纳差，已为渐入血分状态，体温持续在
３９℃左右，西医多种退热药物应用效果持续时间短，予安宫
牛黄丸服用后体温下降到３７℃，维持约２天时间，为家属和
患者带来信心。安宫牛黄丸方用黄芩、黄连、山栀子清热解
毒，牛黄、犀角清营凉血，麝香、冰片开窍，朱砂、珍珠安神定
惊，雄黄辟秽解毒，用于高热昏迷证有确效，正如叶天士［５］

所云“平素心虚有痰，外热一陷，里络就闭，非菖蒲、郁金能
开，需用牛黄丸、至宝丹之类以开其闭，恐其昏厥为痉也”。
此病人虽应用有效，但疾病后期，传变迅速，病入血分，热壅
势急，气血津液已伤，脏腑之气衰败，最终没能挽回不良结局
的发生。

噬血细胞综合征前期发病隐匿，后期进展迅速，因此早
期的发现诊治尤为重要。治疗上应参照温病卫气营血传变
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辨证论治，注意时时顾护津液。目前中医对此疾病的探讨诊
治及相关经验总结尚缺乏，愿此文能为诸多中医临床工作者
提供思路与线索。
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针灸治疗持续性植物状态的研究进展
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【摘要】　 本文对近年来针灸治疗持续性植物状态（ｐｅｒｓｉｓｔｅｎｔ ｖｅｇｅｔａｔｉｖｅ ｓｔａｔｅ，ＰＶＳ）的临床研究
进行总结，分针灸为主治疗、针灸结合高压氧治疗、综合治疗三部分进行综述。针灸治疗持续性植
物状态多选用督脉、心经、心包经穴位，以头面部穴位和四肢末端穴位为多，另有选用特殊针法“回
阳九针”、“靳三针”和重用灸法者等。根据ＰＶＳ本虚标实，虚实夹杂的病理性质，还应配以补益正气
的穴位。ＰＶＳ为临床重症难症，针灸疗效显著，但仍必须树立综合治疗的思想，并要补益与促醒并
用，意识与功能并重，以提高ＰＶＳ患者的苏醒率，并最大程度的促进其功能的恢复。
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