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　　[摘要]　目的:分析淋巴瘤相关噬血细胞综合征(lymphoma-associatedhemophagocyticlymphohistiocytosis,

LA-HLH)的临床特征,探讨不同治疗方案对预后的影响。方法:回顾性分析2021年7月至2023年7月在我院

血液科确诊的32例LA-HLH 患者的临床资料,比较不同淋巴瘤病理亚型 LA-HLH 患者的临床特征和预后差

异。结果:纳入的32例患者均符合 HLH-2004的诊断标准,经组织病理确诊为淋巴瘤且年龄大于18岁。①临床

特征:32例患者中位年龄58岁(范围:18~82岁),17例(53.1%)为男性;中位诊断时间11.5d(范围:2~56d);
病理类型分别为B细胞非霍奇金淋巴瘤(B-NHL)15例、T/NK 细胞非霍奇金淋巴瘤(T/NK-NHL)15例和经典

霍奇金淋巴瘤2例。所有患者均有发热和铁蛋白升高;发生比例比较高的其他临床特征包括乳酸脱氢酶升高

(96.9%)、淋巴细胞减少(90.6%)、≥2系的血细胞减少(87.5%)、脾大(84.4%)、低蛋白血症(84.4%)、sCD25水

平升高(75.0%)、肝功能不全(68.8%)、噬血现象(65.6%)和黄疸(62.5%)。32例患者中位 Hscore评分为

250.5(范围:178~376),均高于截断值169。②32例患者中位总生存时间(OS)207d。与 T/NK-NHL患者的中

位 OS89d比较,B-NHL患者的中位 OS(未达到)有延长的趋势,但差异无统计学意义(P>0.05)。在接受 HLH
诱导治疗的患者中,接受含依托泊苷方案治疗的患者较仅接受地塞米松治疗的患者中位 OS明显延长(335dvs
7d,P<0.01)。此外,接受淋巴瘤化疗方案的患者较仅接受 HLH 诱导治疗方案的患者中位 OS明显延长(未达

到vs23d,P<0.01)。③15例合并EBV感染的LA-HLH 患者均为 EBV相关淋巴瘤,其中 T/NK细胞淋巴瘤

的EBV感染率为86.7%,B细胞淋巴瘤的 EBV 感染率为6.7%。结论:在诱发 HLH 的淋巴瘤类型中,B-NHL
和 T/NK-NHL所占的比例相当,远高于霍奇金淋巴瘤,最常见诱发 HLH 的3种淋巴瘤类型分别为弥漫大B细

胞淋巴瘤、结外 NK/T 细胞淋巴瘤 和 血 管 免 疫 母 细 胞 淋 巴 瘤。应 用 Hscore评 分 或 能 帮 助 临 床 早 期 识 别

LA-HLH 患者。基于依托泊苷的 HLH 诱导治疗序贯多药联合化疗治疗淋巴瘤是LA-HLH 治疗的合理选择。
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Abstract　Objective:Toexaminetheclinicalcharacteristicsoflymphoma-associatedhemophagocyticlympho-
histiocytosis(LA-HLH)andinvestigatetheeffectsofvarioustreatmentstrategiesontheprognosisofpatients.
Methods:Theclinicaldataof32LA-HLHpatientsdiagnosedfromJuly2021toJuly2023wereretrospectivelyan-
alyzed.Theclinicalcharacteristicsandprognosisdifferencesamongpatientswithdifferentlymphomapathological
subtypeswerecompared.Results:All32patientsmettheHLH-2004criteria,werepathologicallydiagnosedas
malignantlymphomas,andwereolderthan18years.Theclinicalcharacteristicswereasfollows:①Themedian
ageof32patientswas58years(range:18-82years),with17cases(53.1%)weremale.Themediandiagnostic
timewas11.5days(range:2-56days).ThepathologicaltypeswereB-cellnon-Hodgkin'slymphoma(B-NHL)(15
cases),T/NK-cellnon-Hodgkin'slymphoma(T/NK-NHL)(15cases),andclassicHodgkin'slymphoma(2ca-
ses).Allpatientshadfeverandincreasedferritin.Theothercommonclinicalmanifestationsincludedelevatedlac-
ticdehydrogenase(96.9%),lymphocytopenia(90.6%),cytopeniasaffecting≥ 2of3lineagesintheperipheral
blood(87.5%),splenomegaly(84.4%),hypoproteinemia(84.4%),elevatedsolubleCD25level(75.0%),liver
dysfunction(68.8%),hemophagocytosis(65.6%),andjaundice(62.5%).ThemedianHscorevalueof32pa-
tientswas250.5(range:178-376),allofwhichwerehigherthanthecut-offvalueof169.②Themedianoverall
survival(OS)of32patientswas207days.ComparedwiththemedianOSof89daysintheT/NK-NHLgroup,
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themedianOSoftheB-NHLgroup(notreached)showedatrendofprolongation,buttherewasnosignificant
difference(P>0.05).AmongthepatientsreceivingHLHinductiontherapy,thosereceivingetoposide-containing
regimenhadasignificantlylongermedianOSthanthosereceivingdexamethasonealone(335dvs7d,P<0.01).
Inaddition,patientsreceivinglymphomachemotherapyregimenhadasignificantlylongermedianOSthanthose
receivingHLHinductiontherapyonly(notreachedvs23d,P<0.01).③Amongthe15LA-HLHpatientswith
concurrentEBVinfection,allwerediagnosedasEBV-relatedlymphomas,andtheEBVinfectionratewas86.7%
inT/NKcelllymphomasand6.7%inBcelllymphomas.Conclusion:TheproportionofB-NHLandT/NK-NHL
isrelativelyequalinLA-HLH,andsignificantlyhigherthanthatofHodgkin'slymphoma.Thethreemostcom-
montypesoflymphomasthatinduceHLHarediffuselargeB-celllymphoma,extranodalT/NK-celllymphoma,

andangio-immunoblasticT-celllymphoma.TheapplicationoftheHScoremayaidintheearlyclinicalidentifica-
tionofpatientswithLA-HLH.Anetoposide-containingHLHinductiontherapyfollowedbymultidrugcombined
chemotherapyisareasonablechoiceforthetreatmentofLA-HLH.
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　　噬血细胞性淋巴组织细胞增多症(hemoph-
agocyticlymphohistiocytosis,HLH)是一种罕见且

危及生命的过度炎症反应综合征,其特征是 T 细

胞和巨噬细胞的过度活化和增多,分泌大量炎症细

胞因子,攻击自身组织和器官[1]。HLH 通常以持

续发热、肝脾肿大、骨髓衰竭和噬血细胞现象为特

征,如果不及时识别和治疗,可能导致多器官功能

衰竭和死亡。HLH 分为原发性和继发性两种类

型,原发性 HLH 通常发生在儿童和青少年,由

PRF1、UNC13D、STX11、STXBP2、RAB27a、
SH2D1A和BIRC4特定的基因突变的纯合子和复

合杂合子引起。继发性 HLH 是成人的主要类型,
大多数缺乏噬血相关基因的变异,可以由感染(病
毒、细菌或真菌感染)、恶性肿瘤(特别是淋巴瘤)、
自身免疫疾病、药物反应或免疫抑制状态等多种外

部因素触发,确切的发病率尚不清楚,诊断后最初

2个月的死亡率为30%~40%[2-4]。恶性肿瘤尤其

淋巴瘤是成人继发性 HLH 最常见的原因之一。
淋巴瘤相关 HLH(lymphoma-associatedhemoph-
agocyticlymphohistiocytosis,LA-HLH)占 成 人

HLH 的50%~67%[5-7]。淋巴瘤患者 HLH 的累

积发病率可以达2.8%[8]。有研究发现与 B细胞

淋巴瘤相比,T/NK 细胞淋巴瘤患者更容易发生

HLH[6,9-10]。在所有的 HLH 类型中,LA-HLH 的

预后最差,5年总生存率仅约15%[7,11],中位生存

时间不到2个月[12-13]。
目前,临床常延用儿童家族性 HLH 的 HLH-

2004标准来诊断成人 HLH,即 HLH 的诊断需要

患者有明确的 HLH 基因突变,或满足以下8个诊

断标准(临床、实验室和组织病理学)中的5项:发
热、脾大、至少2系的血细胞减少、高甘油三酯血症

和(或)低纤维蛋白原血症、噬血现象、NK 细胞活

性降低、高铁蛋白血症(>500μg/L)和可溶性白细

胞介素-2受体(sCD25)升高(>2400U/mL)[14]。
HLH-2004标准的实验室标志物诊断的截断值尚

未在LA-HLH 中得到优化和验证,是否适用于

LA-HLH 的诊断尚未可知[13]。Hscore是一个用

于诊断成人 HLH 的评分系统,由于是基于一组继

发性 HLH 患者的回顾性分析,且不包括sCD25的

结果,对LA-HLH 的诊断价值尚需验证。
LA-HLH 是一种预后不佳的罕见疾病,T 细

胞淋巴瘤和B细胞淋巴瘤均可引起不受控制的全

身反应,并成为继发性 HLH 的诱因。HLH 和淋

巴瘤的临床特征均缺乏特异性,存在相互重叠的地

方,部分淋巴瘤的症状隐匿而复杂,常常导致 LA-
HLH 的诊断延迟或无法识别。由于 LA-HLH 尚

无统一的诊治标准,临床诊疗工作存在极大挑战。
识别LA-HLH 特有的临床和实验室特征可能有助

于早期发现和干预,并改善结局。本研究回顾性分

析了我中心32例 LA-HLH 患者的临床特征和实

验室检查结果,旨在探讨LA-HLH 的病因、临床特

征、治疗现状和结局,现报告如下。
1　资料与方法

1.1　资料

回顾性分析2021年7月至2023年7月武汉

协和医院血液科诊治的32例成人LA-HLH 患者,
入选标准年龄≥18岁,从病历中提取患者的临床

和实验室数据。
1.2　纳入标准

(1)符合国际组织细胞协会于 HLH-2004诊

断中继发性 HLH 标准:以下8条指标中符合5条

及以上:①发热:体温>38.5℃并持续1周以上;
②脾大;③外周血2系或3系血细胞减少:中性粒

细胞绝对数<1×109,血红蛋白<9g/dL,血小板

计数<100×109 且非骨髓造血功能减低所致;④血

浆甘油三酯 >3 mmol/L 或血浆纤维蛋白原 <
1.5g/L;⑤在骨髓、肝脾或淋巴结找到噬血细胞;
⑥血清铁蛋白升高≥500μg/L;⑦NK 细胞活性降

低或缺失;⑧sCD25升高。
(2)经组织病理活检检查确诊为淋巴瘤。

1.3　实验室指标

收集患者的实验室指标,包括年龄、性别、铁蛋
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白、sCD25、血常规、肝肾功能、乳酸脱氢酶(LDH)、
甘油三酯、凝血功能、NK 细胞活性、血浆 EBV-
DNA/CMV-DNA拷贝数、影像学资料(腹部超声、
CT、MRI、PET/CT)、骨髓细胞学和骨髓/淋巴结

活检病理检查结果。
1.4　统计学处理

所有数据均使用SPSS26.0软件进行统计分

析。计量资料如果符合正态分布,以 ■X±S 表示,
如果为非正态分布,以中位数(范围)表示;计数资

料以例 (%)表 示。总 生 存 时 间 (OS)定 义 为 从

HLH 诊断到因任何原因死亡或最后一次随访评估

死亡日期的时间。采用 Kaplan-Meier法估计生存

概率。采用log-rank检验比较两组间生存曲线。
基于双侧检验,结果以P<0.05为差异有统计学

意义。
2　结果

2.1　LA-HLH 的临床特征和实验室结果

本研究最终纳入32例 LA-HLH 患者,男17
例,女15例;中位年龄58岁(范围:18~82岁),其
中T/NK细胞非霍奇金淋巴瘤(T/NK-NHL)患者

中位年龄48岁,B细胞非霍奇金淋巴瘤(B-NHL)
患者中位年龄65岁;中位诊断时间11.5d(范围:
2~56d)。

所有患者诊断时均存在持续≥38.5℃的发热

和高 铁 蛋 白 血 症,中 位 血 清 铁 蛋 白 水 平 为

10628.75μg/L(范围:1141.2~40000.0μg/L),
血清铁 蛋 白 水 平 ≥10000μg/L 的 患 者 17 例

(53.1%),≥20000μg/L的患者12例(37.5%),
≥40000μg/L 的 患 者 10 例 (31.3%)。27 例

(84.4%)患者经影像学(B超、CT 或 PET/CT)证
实脾脏肿大;24例(75.0%)患者的sCD25水平升

高;中位纤维蛋白原水平为1.56g/L(范围:0.26~
8.86g/L),中位血红蛋白水平为76g/L(范围:
45~109g/L),中位血小板计数为36×109/L(范
围:6×109/L~149×109/L),中位甘油三酯水平为

2.30mmol/L(范围:0.80~8.33mmol/L)。除了

噬血相关指标,其他常见的临床症状和指标异常包

括 LDH 升 高 (96.9%,31 例)、淋 巴 细 胞 减 少

(90.6%,29例)、≥2系的血细胞减少(87.5%,28
例)、脾大(84.4%,27例)、低蛋白血症(84.4%,27
例)、sCD25水平升高(75.0%,24例),肝功能不全

(68.8%,22例)、噬血现象(65.6%,21例)、黄疸

(62.5%,20例)和肝脏肿大(18.8%,6例)。所有

32例患者均完成骨髓穿刺细胞学和骨髓活检病理

检查,21例(65.6%)患者通过骨髓细胞学涂片找

到噬血细胞,其中8例患者通过骨髓活检病理进一

步证实存在噬血现象。
Hscore是 一 个 主 要 用 于 诊 断 成 人 继 发 性

HLH 的评分系统,有助于辨别高危患者。所有32

例符合2004-HLH 标准确诊的 LA-HLH 患者的

Hscore评 分 均 高 于 169,中 位 Hscore 评 分 为

250.5(范围:178~376)。
另外,3例患者完成噬血相关基因二代测序筛

查,除 1 例 结 外 NK/T 细 胞 淋 巴 瘤 (extranodal
naturalkiller/Tcelllymphoma,ENKTL)患者发

现 APC杂合子突变外,另外2例患者未见异常。
2.2　LA-HLH 的淋巴瘤亚型

32 例 LA-HLH 患 者 中,15 例 (46.9%)
为B-NHL,15 例 (46.9%)为 T/NK-NHL,2 例

(6.3%)为经典霍奇金淋巴瘤(cHL)。
通过免疫组织化学染色对14例弥漫大B细胞

淋巴瘤,非特指型(DLBCL-NOS)患者进行 Hans
细胞起源分类:ABC亚型7例,GCB亚型5例,不
能分型2例;其中7例伴有 Bcl-2及 C-myc双表

达,4例CD5表达阳性;值得注意的是,3例患者合

并惰性淋巴瘤或有惰性淋巴瘤病史,2例患者为

DLBCL合并滤泡性淋巴瘤,1例患者既往有小 B
细胞淋巴瘤病史。15例 B-NHL 患者中,仅1例

EBV+DLBCL患者的外周血血浆 EBV-DNA 水平

升高(拷贝数为3.17×106)。
15例 T/NK-NHL 患者包括12例 ENKTL、

2例血管免疫母细胞淋巴瘤(angio-immunoblastic
T-celllymphoma,AITL)伴DLBCL转化的患者和

1 例 AITL。11 例 ENKTL 和 2 例 AITL 伴

DLBCL转化的患者均合并活动性 EBV 感染和

EBER的表达。
与B-NHL 患者比较,T/NK-NHL 患者显示

出更年轻的发病年龄(48岁vs65岁,P<0.01),
更低的纤维蛋白原水平(1.28g/Lvs2.51g/L,
P=0.032)和更高的 Hscore评分(304vs233,P=
0.026)。2组患者在 ECOG 评分、AnnArbor分

期、血清铁蛋白、甘油三酯、sCD25、LDH、血小板计

数、血红蛋白、中性粒细胞计数和淋巴细胞计数等

指标方面,差异均无统计学意义。
2.3　LA-HLH 的治疗

32例LA-HLH 患者的中位 OS为207d。与

B-NHL患 者 的 中 位 OS(未 达 到)比 较,T/NK-
NHL患者的中位 OS(89d)似乎更短,但差异无统

计学意义(P>0.05),见图1。
26例患者确诊后先接受针对 HLH 的治疗,其

中14例患者炎症反应得到控制,病情稳定后过渡

到针对淋巴瘤的化疗;另外 6 例患者则在诊断

HLH 后启动了针对淋巴瘤的化疗。26例患者接

受针对 HLH 的诱导治疗,其中仅经地塞米松治疗

的4例患者(中位生存时间7d)比经含依托泊苷诱

导方案治疗的22例患者(中位生存时间335d)预
后更差(P<0.01),见图2。与仅接受针对 HLH
治疗(94方案或 HLH 挽救方案)的12例患者(中
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位 OS23d)比较,接受淋巴瘤治疗的20例患者(中
位 OS未达到)的总生存得到显著改善(P<0.01),
见图3,其中6例患者直接接受原发病化疗,其中位

生存期未达到,截至2023年12月31日,中位 OS
为760d。32例患者诊断 HLH 后2周死亡率为

6.7%,1个月死亡率为23.3%,3个月死亡率为

37.0%,6个月死亡率为40.7%。
2.4　LA-HLH 可能合并的诱因

32例LA-HLH 患者均进行外周血EBV-DNA
和CMV-DNA 的检测,17例(53.1%)患者合并病

毒感染,其中15例(46.9%)合并活动性 EBV 感

染,分 别 为 1 例 EBV+ DLBCL、1 例 cHL、2 例

AITL伴EBV+DLBCL转化和11例 ENKTL,均
为EBV 相关淋巴瘤;其中 T/NK 细胞淋巴瘤的

EBV感染率为86.7%(13/15),B 细胞淋巴瘤的

EBV感染率为6.7%(1/15)。4例(12.5%)患者

合并活动性 CMV 感染,2 例为 AITL 伴 EBV+

DLBCL转化的患者,另外 2 例为 DLBCL-NOS。
2例患者同时合并EBV 和CMV 感染,均为 AITL
伴EBV+ DLBCL 转化的 患 者。值 得 注 意 的 是,
1例滤泡性淋巴瘤合并 DLBCL患者发生 HLH 的

同时合并了新冠、CMV和Ⅰ型疱疹病毒的感染。

图1　B-NHL患者和T/NK-NHL患者的生存曲线

图2　接受激素诱导治疗患者和基于依托泊苷诱导治

疗患者的生存曲线

图3　接受淋巴瘤化疗患者和诱导治疗患者的生存曲线

进一步检测了7例合并活动性 EBV 感染的

LA-HLH 患者感染EBV的淋巴细胞亚群,主要目

的是确定 EBV 感染是在B细胞、T细胞或 NK 细

胞的哪一个淋巴细胞亚群上发生。结果发现无论

淋巴瘤的类型,7例 LA-HLH 患者均检测到 EBV
感染CD56+NK/NKT 淋巴细胞亚群。其中1例

EBV+DLBCL和1例cHL同时感染B细胞亚群,
2例ENKTL同时感染 CD8+ T 细胞,2例 AITL
患者EBV 感染了 B细胞、T 细胞和 NK/NKT 细

胞,见表1。

表1　LA-HLH患者感染的淋巴细胞亚群

　　　　淋巴细胞亚群

检测结果(EBV-DNA拷贝每100万个细胞)

EBV+

DLBCL
cHL

ENKTL
1#

ENKTL
2#

ENKTL
3#

AITL
AITL伴EBV+

DLBCL

CD3+CD4+ 细胞 CD4+T细胞 未检出 未检出 未检出 未检出 未检出 7.8×102 4.3×104

CD3+CD8+ 细胞 CD8+T细胞 未检出 未检出 未检出 2.3×104 1.8×104 9.9×102 6.6×104

CD3-CD19+ 细胞 B细胞 2.2×106 1.8×104 未检出 未检出 未检出 1.2×105 1.3×106

CD56+ 细胞 NK/NKT细胞 7.5×104 1.7×104 2.7×103 5.6×105 5.4×104 2.0×102 5.0×104

3　讨论

目前,组织细胞增多症协会于1991年提出并

于2004年更新的 HLH 诊断指南的证据仅源于儿

科患者的研究数据,是否适用于诊断成人继发性

HLH 的诊治尚未可知。HLH-2004和 Hscore在

成人LA-HLH 诊断的敏感性和特异性仍需进一步
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验证。本研究报道了单中心成人LA-HLH 的临床

特征和诊治经验。纳入标准:招募符合 HLH-2004
标准并经组织病理确诊淋巴瘤年龄>18岁的成人

患者。
本研究中霍奇金淋巴瘤相关 HLH 患者约占

6.3%,T/NK-NHL和 B-NHL各占46.9%,这与

Yu等[15]报道的 B-NLH 所占比例为43.3%的结

果相近。而在另一项纳入1239例淋巴瘤患者的

研究中,LA-HLH 的发生率约为2.8%,B-NLH 的

例数显著低于 T/NK-NHL(1.8% vs8.2%)[8]。
说明既往研究可能低估了 B-NLH 的发生率。本

研究中DLBCL是诱发 HLH 最常见的B细胞淋巴

瘤,有一半患者伴有 C-myc和 Bcl-2 的双表达,
28.6%(4/14)的患者表达CD5,部分患者合并惰性

淋巴瘤或有惰性淋巴瘤病史;最常见的 T/NK 细

胞 淋 巴 瘤 为 ENKTL,其 次 为 AITL。 尽 管

LA-HLH 的总体预后不佳,但半数患者生存超过

207d,相比既往研究报道的中位生存时间不足1.5
个月显著延长[12-13]。分析其原因,可能与大部分患

者(约81%)均接受了针对 HLH 的治疗方案,并且

约62.5%(20例)的患者接受了针对淋巴瘤的化疗

有关。由于LA-HLH 临床进展迅速,死亡率高,诊
断常常被延误,早期鉴别 HLH 并及时干预,为患

者明确诱因争取了时间,及时过渡到淋巴瘤的多药

联合化疗,在一定程度上改善了LA-HLH 的预后。
与 T/NK-NLH 患者比较,虽然 B-NLH 患者的中

位年龄更大(65岁 vs48岁,P<0.01),但生存时

间有更长的趋势(未达到vs89d,P>0.05),这与

既往研究结果一致,我们未观察到生存获益可能与

病例数量有限和随访时间较短有关。
LA-HLH 患者的临床表现差异较大,本研究

32例 LA-HLH 患者的共同特征包括发热和血清

铁蛋白的升高。此外,发生比例比较高的临床特征

包 括 LDH 升 高 (96.9%)、淋 巴 细 胞 减 少

(90.6%)、≥2 系的血 细 胞 减 少 (87.5%)、脾 大

(84.4%)、低蛋白血症(84.4%)、sCD25水平升高

(75.0%)、肝 功 能 不 全 (68.8%)、噬 血 现 象

(65.6%)和黄疸(62.5%);所有患者同时进行了

Hscore评分的验证,Hscore能快速测量 HLH 的

可能性,169分截断值对危重成年患者诊断 HLH
的灵敏度为93%,特异度为86%。本研究32例患

者的 Hscore评分均高于169,中位 Hscore值为

250.5,其对应的 HLH 中 位 概 率 >99%。虽 然

Hscore评分不包括sCD25,容易漏掉一部分高危

的患者,但对于临床疑似 HLH 的淋巴瘤患者,
Hscore是帮助快速识别 HLH 风险的一个有效

工具。
在淋巴瘤触发的 HLH 患者中,病毒感染可能

作为共同触发因素。比如对于 EBV 相关淋巴瘤,

病毒 和 淋 巴 瘤 均 可 驱 动 HLH[16-17]。本 研 究 中

53.1%的患者同时合并 EBV 和(或)CMV 等病毒

感染。其中86.7%(13/15)的T/NK-HLH 患者合

并活动性 EBV 感染,而15例 B-HLH 中仅1例

EBV+DLBCL患者血浆中 EBV-DNA 的拷贝数增

加,这个结果与既往研究报道 B-HLH 的 EBV 感

染率低的结果一致[18]。另有4例感染 CMV 的患

者均与 B细胞淋巴瘤相关,2例为 DLBCL-NOS,
2例为 AITL伴 DLBCL转化。因此,怀疑恶性淋

巴瘤诱发 HLH 的患者应积极完善病毒感染的相

关检查,若血浆 EBV 拷贝数显著增加,注意排除

EBV 相关淋巴瘤的可能,不应将感染的存在视为

与淋巴瘤触发相矛盾。
综上所述,本研究回顾性分析了单个中心在成

人LA-HLH 的诊治经验,发现诱发 HLH 的淋巴

瘤类型中,B细胞淋巴瘤和 T/NK细胞淋巴瘤的比

例相当,均远高于霍奇金淋巴瘤,最常见的3种淋

巴瘤病理类型分别为 DLBCL、ENKTL和 AITL。
最常见的临床特征为发热、铁蛋白升高、LDH 升

高、血细胞减少和脾大。临床上使用 Hscore评分

能帮助快速识别疑似 LA-HLH 的患者,从而提高

LA-HLH 的早期诊断率。基于依托泊苷的 HLH
诱导治疗序贯多药联合化疗治疗淋巴瘤可能是

LA-HLH 治疗的合理选择,与本研究中 LA-HLH
的中位总生存时间延长可能相关。DLBCL-HLH
患者往往合并高龄、双表达、CD5阳性等预后不良

的因素,尽管如此,B-NHL患者却显示较 T/NK-
NHL患者更长的生存获益趋势。由于本研究单中

心的样本量有限,未来需要设计更大样本量的前瞻

性多中心研究来验证 LA-HLH 的最佳治疗模式,
特别是不同类型淋巴瘤的分层治疗方案,以期改善

患者的预后。
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