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白血病反应、CML、骨髓纤维化和骨髓增殖性疾病等
混淆，应注意鉴别。

与慢性粒细胞白血病(CML)鉴别：(1) CNL仅限于
中性成熟粒细胞增殖，且胞质中多有毒性颗粒及空泡
等病态该病。且嗜酸、嗜碱性粒细胞不增加。而CML

主要为幼稚和成熟粒细胞增多，大多细胞颗粒稀少[5]，
常见嗜酸和嗜碱性粒细胞增多。(2) CML 成熟中性
粒细胞 NAP 活性明显降低或缺乏，CNL 明显增高。
(3) CML 患者 BCR/ABL 融合基因阳性，而 CNL 则不
会。(4) CML 患者部分会出现骨髓巨核细胞增生，
CNL多数不会出现。

与类白血病或感染反应的鉴别：CNL易与类白血
病反应相混淆，初期明确诊断较多困难。但类白血病
反应通常有原发病如严重感染或恶性肿瘤的临床表
现。去除病因后症状可明显好转，以此可作为两者的
鉴别。

与骨髓纤维化的鉴别：CNL骨髓干抽或纤维化，
中性成熟粒细胞脏器浸润，无髓外造血现象。骨髓纤
维化增生低下，正常骨髓成分被纤维组织取代。有髓
外造血现象。CNL轻度纤维增生改变，但不足以诊断
为骨髓纤维化。

鉴于报道CNL频繁伴发于多发性骨髓瘤，应该在
骨髓片中寻找浆细胞瘤的证据。如果浆细胞异常存
在，在诊断CNL之前应该有细胞遗传学和分子技术支
持的中性粒细胞系克隆性证据。由于中性细胞在组
织浸润而引起肝脾肿大，浸润主要局限于红髓；在肝
脏中，血窦、汇管区或两者都可能被浸润。CNL诊断
标准多为排除性，当把其他原因都排除后才要考虑是
否为血液系统疾病。病理学检查也非金标准，所以未
来CNL的诊断更应全方面、更细致的排除诊断。

2013 年 Maxson 等 [6]发现了 CSF3R 的突变，使得
CNL从排除性诊断进入到了前瞻性的诊断时代。文
章报道 12 例 CNL 患者均存在 CSF3R 突变，主要为
CSF3R T618I突变(10/12)，且突变专一的出现在CNL

患者，其余骨髓增殖性疾病如 aCML、慢性粒-单核细
胞白血病(CMML)等均未发现。这意味着 CNL 很可
能是由CSF3R特异性体细胞突变导致，因此，CSF3R

T618I成为了CNL敏感而特异的分子标志[7]。
在治疗方面，一般认为有明显临床症状时可采用

化疗。羟基脲和马利兰是常用的化疗药物。羟基脲
治疗后肝脾明显缩小，白细胞明显下降，将白细胞和
血小板控制在正常范围内。羟基脲的优点是作用较
马利兰快，很少引起继发性再生障碍性贫血，毒副作
用可耐受，不会危及生命。同时用干扰素治疗有一定
的疗效[8]。异基因造血干细胞移植有望根治本病。其
他的新的治疗手段包括伊马替尼、JAK或SRC激酶抑
制剂等已经有报告获得一定疗效[9-16]，这些新的治疗手
段将有望真正改变CNL患者的预后。

而最新研究显示，CNL预后较不良，中位生存期约

两年，最常见的死亡原因是颅内出血、向急性髓系白血
病转化以及化学治疗或移植相关的不良反应[17-18]，具有
异质性。本病还可与其他骨髓增殖性疾病如骨髓纤
维化、真性红细胞增多症、血小板增多症等互相转化
或合并存在。
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