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　　[摘要]　目的:回顾性分析脾切除术对改善噬血细胞性淋巴组织细胞增多症(HLH)患者红细胞输注无效的

效果。方法:选取2013年1月1日至2021年6月31日 HLH 患者16例,收集脾切除术前后输注红细胞的人数、
次数以及每次输注红细胞的数量,查询输注红细胞前后血红蛋白(Hb)值;计算输注红细胞后 Hb(g/L)值变化

(△Hb),以及判断输血疗效,计算红细胞输注无效次数。结果:脾切除术前9例患者28次共输注59U 红细胞,

△Hb为7.89,红细胞输注无效次数为9次;脾切除术后5例患者10次共输注19U红细胞,△Hb为12.82,红细

胞输注无效次数为0次。行脾切除术后,输注红细胞数量减少、次数下降、疗效上升,红细胞输注无效次数下降。
结论:脾切除术可显著降低红细胞输注数量和次数,显著提高红细胞输注疗效,特别对于降低红细胞输注无效有

明显作用。
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Abstract　Objective:Toretrospectivelyanalyzetheeffectofsplenectomyonimprovingtheredbloodcell
transfusionrefractorinessinhemophagocyticlymphohistiocytosis.Methods:Atotalof16patientswithhemoph-
agocyticlymphohistiocytosisbetweenJanuary1,2013andJune31,2021wereselected,andthenumberandfre-
quencyofredbloodcelltransfusionsbeforeandaftersplenectomyandthenumberofredbloodcelltransfusions
werecollected.Quantity,querythehemoglobin(Hb)valuebeforeandaftertheredbloodcelltransfusion;calcu-
latetheHb(g/L)valuechange(△Hb)aftertheredbloodcelltransfusion,determinetheeffectofbloodtransfu-
sion,andcalculatethenumberofredbloodcelltransfusionrefractoriness.Results:Beforesplenectomy,9patients
receivedatotalof59Uredbloodcelltransfusionsfor28times,△Hbwas7.89,andthenumberofredbloodcell
transfusionrefractorinesswas9times.Aftersplenectomy,5patientsreceivedatotalof19Uredbloodcelltransfu-
sionsfor10times,△Hbwas12.82,andthenumberofredbloodcelltransfusionrefractorinesswas0.After
splenectomy,thenumberofredbloodcelltransfusionsdecreased,thefrequencydecreased,thecurativeeffectin-
creased,andthenumberofredbloodcelltransfusionrefractorinessdecreased.Conclusion:Splenectomycansig-
nificantlyreducethenumberandfrequencyofredbloodcelltransfusion,andcansignificantlyimprovetheefficacy
ofredbloodcelltransfusion,especiallyforreducingtheredbloodcelltransfusionrefractoriness.
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　　噬血细胞性淋巴组织细胞增多症(hemoph-
agocyticlymphohistiocytosis,HLH)是一种罕见的

临床综合征,其特征是单核噬血细胞的反应导致超

炎症免疫反应。由潜在的免疫刺激疾病引发,病理

组织学特征是噬血细胞,通常表现为发热、血细胞

减少和高铁蛋白血症,其中部分患者会出现脾肿

大[1]。当前依照 HLH2004版诊疗方案进行治疗,

其中并未推荐脾切除术治疗,但有文献报道对成人

不明原因的复发性 HLH 患者进行脾切除术,有显

著治疗效果[2]。几乎所有的 HLH 患者在发病过

程中都需要输注红细胞,但输后血红蛋白(hemo-
globin,Hb)增加值差别较大,原因很多,其中之一

是脾肿大。很多血液系统疾病中脾切除术后红细

胞输注次数下降、Hb改善明显,目前尚无脾切除术

前后红细胞输注效果的对比。本文对脾肿大的

HLH 患者接受脾切除术前后输注红细胞后 Hb增
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加值进行分析,对比红细胞输注效果,以明确在脾

肿大的 HLH 患者中行脾切除术对红细胞输注效

果的影响。
1　资料与方法

1.1　资料

选取我院血液科2013年1月1日至2021年6
月31日住院患者为研究对象,纳入标准:①符合

HLH-2004诊断标准确诊 HLH 患者[3],合并脾肿

大;②年龄大于18岁;③接受外科脾切除术;④脾

切除术前及术后均在我院血液科接受治疗;⑤每次

输血前后1天或当天查血常规结果。最终统计得

到接受脾切除治疗的 HLH 患者 16 例,其中男

3例,女13例;平均年龄29.5岁;16例均为原发;
BV阳性16例;A型6例,B型6例,O 型3例,AB
型1例。
1.2　红细胞输注疗效

一个体重60kg,血容量正常的贫血患者,输注

400mL全血制备的红细胞(2U),理论上应提高

Hb10g/L。输血后24h内复查 Hb,升高值低于

理论值,排除继续失血、输液稀释及溶血等情况后,
就视为红细胞输注无效。Hb升高理论值判断公

式:Hb(g/L)= 供者 Hb(g/L)× 输入量(L)×
90%/患者血容量(L)[4]。
1.3　统计学分析

采用SPSS19.0软件进行统计学分析,对脾切

除术前后所有数据进行比较,对比输注红细胞数

量、输注红细胞次数和红细胞输注疗效采用值和秩

和检验,比较红细胞输注无效次数采用χ2 检验,检
验水准α值取双侧0.05。
2　结果

2.1　患者在脾切除术前后红细胞输注情况

脾切除术前有9例患者28次共输注59U 红

细胞,输血率为56.25%,△Hb均值为7.89,其中

红细胞输注无效次数9次,红细胞输注无效率为

32.14%;脾切除术后有5例患者10次共输注19U
红细胞,输血率为31.25%,△Hb均值为12.82,其中

红细胞输注无效次数为0次,红细胞输注无效率是0。
2.2　脾切除术前后输注红细胞疗效分析

对比脾切除术前、术后发现,输注红细胞数量

减少、次数下降、疗效上升,红细胞输注无效次数下

降,见表1。

表1　脾切除术前后输注红细胞疗效分析

项目 脾切除前 脾切除后 P
输注红细胞数量/U 2.00(0,5.75)0(0,2.00) 0.017
输注红细胞次数 1.00(0,3.00)0(0,1.00) 0.022
红细胞输注疗效

(△Hb)/2U
9.25(3.25,

12.00)
14.50(10.25,

18.25) 0.008

红细胞输注无效次数 9 0 0.043

3　讨论

HLH 的病理表现之一是噬血作用,其结果是

活化的巨噬细胞吞噬红细胞、血小板、白细胞及其

前体细胞,导致全血细胞减少。诱发 HLH 的血液

病和肿瘤患者,除了营养缺乏和化疗的细胞毒性作

用外,由于骨髓抑制还增加了细胞减少的风险。所

以几乎所有的 HLH 患者在发病过程中均接受输

血,医生根据实验室结果以及临床表现给 HLH 患

者输注红细胞、血小板和血浆,以抵消各种原因及

由 HLH 的免疫反应和高炎症状态介导的血细胞

破坏[1]。本文16例患者,在脾切除术前共有9例

需要输血治疗,高达56.25%,脾切除术后仅有5例

需要输血治疗,占比下降至31.25%。引发 HLH
感染,特别是 EBV,与血制品的高使用量相关[5]。
也有研究结果表明,虽然输注血小板和血浆是

HLH 患者30d死亡率的重要预测因素,但输血与

30d的死亡率无关,HLH 患者对输血的需求很

高,是终末器官损伤和疾病并发症的反应[6]。
成人 HLH 预 后 一 般 较 差,早 期 死 亡 率 为

20%~44%,30d死亡率为30%。对于复发性和

(或)难治性 HLH,在 HLH-2004标准中并无明确

抢救疗法,各家医院选择不同治疗方案,仅有少量

文献报道脾切除术治疗 HLH,有报道脾切除术后

可以缓解临床症状,同时可以增加完全缓解率和延

长生存期,术后生存中位时间为22个月,其中1例

生存57个月,对于成人不明原因的复发性 HLH
患者行脾切除是行之有效的方法[2]。其机制可能

是脾切除术后抑制 NF-κB信号通路,导致 CD16+

CD56+NK 细胞比例增加、IL-21和IL1α下降[7]。
本文中患者在接受 HLH-2004标准治疗后疗效不

佳,然后接受脾切除术治疗。
一般情况下,每2U红细胞输注给一个成年患

者使 Hb增加大约10g/L,然而,供者因素(年龄、
性别、血细胞比容、血型)、红细胞因素(采集方式、
保存液、储存时间、制备方法)和患者因素(年龄、性
别、体质指数、血型、输血前 Hb值、血管容积)等因

素都会影响增量,一般增加在5.9~16.5g/L[8]。
当单位红细胞体积较低(约170mL),受者血管内

容量大(>6L),会出现意外的小增量(<5g/L)。
输血次数增加、临床诊断为血液肿瘤与红细胞输注

无效呈正相关[9]。正常人脾脏中红细胞含量占全

身红细胞总量的3%,但脾肿大患者占比可以增加

到50%~60%。与其他输血患者比较,脾肿大患

者可能在红细胞输注后出现小增量,与脾内红细胞

隔离、破坏和脾肿大的程度呈正比,表现为轻微至

无 Hb升高,即红细胞输注无效[10]。一般出现红细

胞输注无效通常被认为是有潜在出血或对输入的

同种异体细胞有溶血,在没有明显出血或血清学检

查正常的情况下,查明红细胞输注无效的机制具有
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十分重要的临床意义。分析因素、找寻核心因素、
对因处理,以提高输血疗效。

目前国内外关于血小板输注无效的研究较多,
但是关于红细胞输注无效还处在起步阶段,所以相

关文献较少,对于脾切除术后红细胞输注情况的比

较分 析,国 内 相 关 外 文 献 更 少。Sahin 等[11]报

道1例骨髓增生异常、脾肿大患者,输注5U 红细

胞后 Hb值从6.7g/dL上升到7.2g/dL,无活动

性出血或明显溶血,再次输6U 红细胞后,Hb仅

从3.3g/dL上升到3.5g/dL,在进行部分脾栓塞

术后行进行全脾切除术,Hb稳定且160d无输血。
可见脾肿大是红细胞输注无效的重要原因,脾栓塞

术和脾手术切除后红细胞输注效果明显改善。
Machado等[12]对阿曼地区150例血液病患者行脾

切除术后13年追踪回顾分析:对伴有脾肿大的镰

状细胞贫血,脾切除术通过消除脾隔离风险、改善

脾亢可显著提高患者的血细胞计数,对地中海贫血

脾切除术可显著降低平均输血需求。Haricharan
等[13]对37例镰状细胞贫血接受脾切除术后患者

的输血需求分析,脾切除术后0~6个月输血单位

减少了38%,6~12个月输血单位减少了45%,术
后血细胞比容增加和网织红细胞下降,同时减少输

血门诊就诊。Manciu等[14]对遗传性球形红细胞增

多症研究表明,对于重症的6岁以下儿童,脾切除

术降低了输血率,并使 Hb增加到与正常生长和活

动相适应的水平。Ghmaird等[15]对镰状细胞贫血

研究 表 明,脾 切 除 术 降 低 了 输 血 频 率。Akhtar
等[16]对地中海贫血研究表明,脾切除术后输血需

要量和每年住院次数减少,输血间隔增加。本文结

果与以上文献比较,患者在脾切除术后输血数量和

次数都下降,并关注了红细胞输注疗效。本文结果

表明脾切除术后红细胞输注疗效显著增加,无效输

血下降,且本文纳入病例均为确诊的罕见 HLH,之
前尚未有研究对于频繁输血 HLH 的红细胞输注

疗效做过报道。
总之,脾切除术可显著降低 HLH 患者红细胞

输注量和次数,可显著提高红细胞输注疗效,特别

对于降低红细胞输注无效有明显作用。说明脾功

能亢进是红细胞输注无效的病因,通过观察红细胞

输注无效可以作为进行手术脾切除术的指征之一。
本研究可以帮助研究人员制定新的完善的成人

HLH 预后的治疗方案。
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