
66[d$

表达#从而达到区别
O6W

和其他小
b

细胞性淋巴瘤

的目的)另外在
6WW

患者的治疗过程中应注意使用
RP57

监

测
66[d$

的表达#从而更好地判断患者的预后及制订相关个

体化的治疗方案)
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血浆置换联合药物治疗血栓性血小板减少性紫癜
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血栓性血小板减少性紫癜$

BCI"KM"B#GBCI"KM"G

?

B"

J

A,#G

J

DI

J

DI=

#

<<4

&是一种以全身性微血管血小板$

4W<

&异常聚

集*减少及红细胞$

:b6

&机械性受损为主要特征的血栓微血管

病)多数患者起病急骤#病情凶险#病死率高)血浆置换$

4T

&

联合糖皮质激素或免疫抑制剂治疗仍是
<<4

首选治疗方案)

现将
4T

联合药物治疗成功救治的
1

例
<<4

患者报道如下)

?

!

临床资料

?&?

!

病例
$

#男#

2$

岁#体质量
)%S

H

#因+发热
$1!

#皮肤出血

点
)!

#反应迟钝
$!

,入院)入院
$1!

前受凉后出现发热

$

'-&/h

&*咽痛#

)!

前发现双下肢散在出血点*躯干部皮肤散

在淤斑#入院当天清晨出现反应迟钝*懒言少语)查体!轻度贫

血貌#反应迟钝*懒言#双下肢皮肤见散在性出血点*躯干散在

淤斑%对光反射迟钝%心*肺*腹未及明显异常%右侧肢体肌力
'

#

0

级#指鼻试验阳性#病理征未引出)入院
1C

后出现嗜睡*

神志模糊*头晕乏力*恶心呕吐#查体病理征可疑阳性)入院
0

C

出现烦躁不安#谵妄#大小便失禁#巩膜轻度黄染#尿色深如

茶色)急诊颅脑
6<

无异常)急诊颅脑
O:PiO:;

结果疑似

脑炎#建议行增强扫描)白细胞$

]b6

&

)&/$X$%

(

"

W

#血红蛋

白$

7M

&

()

H

"

W

#

4W<$%X$%

(

"

W

#中性粒细胞$

[Te<Y

&

/)&1Y

#网织红细胞$

:AB

&

$/(&$%X$%

(

"

W

%乳酸脱氢酶$

Wd7

&

$%$0&-Pe

"

W

%

G"KM"+

阴性%尿常规!隐血
ii

#

:b6ii

%血

涂片可见红细胞碎片%骨髓细胞学示骨髓增生活跃巨系增生活

跃#伴成熟障碍)因本院暂无血管性血友病因子裂解蛋白酶

$

;d;O<5$'

&检测相关技术#故该患者未能及时行
;d.

;O<5$'

活性及抗体检测)

?&@

!

病例
1

#女#

2/

岁#体质量
2%S

H

#主因+嗜睡
$

周#神志不

清
)!

#

4W<

减少
$!

,入院)患者于入院前期
$

周无明显诱因

出现精神萎靡*嗜睡#呼之能正常应答#入院
1!

前起床后出现

神志不清#行为异常#不穿衣服#精神淡漠与烦躁交替#不能说

话#小便呈酱油色#伴发热$

'/h

&#无咳嗽*流涕*呕吐*抽搐*

呕吐白沫等#入院急诊血常规提示
4W<$0X$%

(

"

W

#头颅
O:P

示左侧颞叶皮层下小缺血灶#神经内科会诊不排除颅内感染*

代谢性脑病的可能)经血液科会诊考虑血栓性血小板减少性

紫癜#并收入血液科治疗)入院查体!重度贫血貌#平车推入病

房#神志模糊#查体不合作#全身皮肤黏膜黄染#可见散在出血

点#巩膜黄染#心*肺*腹未见异常#神经系统查体未见异常)

]b60&%)X$%

(

"

W

#

7M)-

H

"

W

#

4W<$$X$%

(

"

W

%

Wd7$$/$&(

Pe

"

W

%

6"KM"+

阴性%血涂片易见盔形红细胞及红细胞碎片)

骨髓细胞学检查提示增生性贫血#血小板减少)该例患者考虑

诊断
<<4

时#建议行
;d;O<5$'

相关检查#因血液标本需送

至外院且价格相对昂贵#患者家属较犹豫而延误送检时间#故

在第
$

次
4T

后送检血液标本#检测血清
;d;O<5$'

活性

$%%Y

)

@

!

结
!!

果

!!

根据-

1%$1

版血栓性血小板减少性紫癜诊断与治疗中国

专家共识.

'

$

(

#

1

例均临床诊断
<<4

)

1

例患者均予
4T

联合糖

皮质激素*环磷酰胺$

6<a

&治疗)

@&?

!

病例
$

入院
$%C

即予输注新鲜冰冻血浆*静脉丙种球蛋

白
i

甲基泼尼松龙*

4T

等治疗)每天予以
4T'%%%KW

$

2%

KW

"

S

H

&联合激素治疗)患者于第
$

次
4T

后神经精神症状明

显改善#第
0

天因血源紧张暂停
4T$

次并再次出现头痛*头

晕*烦躁不安等神经精神症状)

4T

至第
/

天#

4W<

和
Wd7

恢

复正常#

7M

平稳#之后隔天
$

次
4T'%%%KW

#于第
1'

天出

院)出院后继续甲基泼尼松龙$

10K

H

"

!

&*

6<a

$

$%%K

H

"

!

&治

疗#持续
'

个月)出院后于江苏大学附属医院行
;d;O<5$'

检测#

;d;O<5$'

活性
$%%Y

)随访
$%

个月无复发迹象#根

据-血液病诊断及疗效标准.

'

1

(

#此例患者治愈)

@&@

!

病例
1

入院后即予以新鲜血浆
)%%KW

输注)并立即
4T

%-/$

重庆医学
1%$-

年
2

月第
0)

卷第
$'

期



$

)%KW

"

S

H

&*激素$甲基泼尼松龙
$1%K

H

!$

#

!2

&治疗#

4W<

呈上升#

Wd7

下降#第
'

天
Wd7

接近正常)治疗第
)

天#患者

出现幻觉#考虑激素副作用#激素减量至
)%K

H

#幻觉消失)治

疗第
-

天#

4W<

&

$%%X$%

(

"

W

#第
(

天
4W<(X$%

(

"

W

#考虑病

情反复#将
4T

加大到
0%%%KW

$

/%KW

"

S

H

&#并予以
6<a%&1

H

治疗#第
$1

天
4W<

上升#第
$'

天
4W<

%

$%%X$%

(

"

W

#第
$2

天
4T1%%%KW

$

0%KW

"

S

H

&#

4W<

%

$%%X$%

(

"

W

#第
10

天
6<a

%&$

H

口服#第
1)

天激素逐渐减量至
1%K

H

#第
1(

天停止
4T

治疗)治疗中#患者持续呈中度贫血#于第
1

天*第
$1

天予以

去白细胞红细胞悬浮液
1e

输注#贫血程度无明显改善#并呈

小细胞贫血#考虑合并
"

.

珠蛋白生成障碍性贫血#

"

.

珠蛋白生

成障碍性贫血基因检查结果提示
"

.

珠蛋白生成障碍性贫血基

因缺失
.+A=

杂合)患者
4W<

*

7M

*网织红细胞*

Wd7

均正常#

临床表现消失#于第
'0

天出院)出院后继续
6<a%&1

H

#甲基

泼尼松龙
1%K

H

治疗#随访
0

个月#激素逐渐减量#血小板持续

大于
$%%X$%

(

"

W

)

A

!

讨
!!

论

!!

目前
<<4

的主要发病机制涉及
;d;O<5$'

活性缺乏或

;d;O<5$'

自身抗体$抑制物&的产生#导致血管内皮细胞分

泌的血管性血友病因子$

L]R

&不能被有效裂解#促进
4W<

的

黏附与聚集并形成微血栓#

4W<

消耗性减少继发出血#微血管

管腔狭窄#

:b6

破坏#受累组织器官损伤或功能障碍'

'

(

)

<<4

分为遗传性和获得性两种#后者根据有无原发病因

分为特发性和继发性)遗传性
<<4

系
;d;O<5$'

基因突变

导致酶活性降低或缺乏所致#常在感染*应激或妊娠等诱发因

素下发病)特发性
<<4

多因患者体内存在抗
;d;O<5$'

自

身抗体$抑制物&#导致
;d;O<5$'

活性降低或缺乏#是主要

的临床类型$

0%Y

#

--Y

&

'

0

(

)继发性
<<4

系因感染*药物*肿

瘤*自身免疫性疾病*造血干细胞移植等因素引发#发病机制复

杂#预后不佳)

<<4

诊断主要以临床诊断为主#主要表现为
4W<

减少*

微血管内溶血*神经精神症状*发热*肾损害即
<<4

五联征)

实际只要具备
<<4

临床表现*典型的血细胞及血液生化改变#

且排除溶血性尿毒症$

7e5

&等疾病即可诊断)但因
7e5

与

<<4

在病因*发病机制和临床表现方面均有共同之处#越来越

多的学者认为二者是同一疾病不同阶段的临床表现#可统称为

<<4

"

7e5

或血栓性微血管病$

<O;

&)但
7e5

以肾功能损

害为主#

;d;O<5$'

仅轻微下降#而
<<4

以神经精神症状为

主#且非典型
7e5

对于
4T

反应差)

1

例患者均表现为血小

板减少*微血管溶血性贫血*神经精神症状*发热四联表现#临

床诊断
<<4

明确)第
$

例患者发病前有上呼吸道感染症状#

不能明确上呼吸道感染是
<<4

的诱因还是
<<4

的临床症状#

且上呼吸道感染症状控制后
<<4

未得到完全缓解)第
1

例患

者
<<4

合并
"

.

珠蛋白生成障碍性贫血)

"

.

珠蛋白生成障碍性

贫血是镰状细胞血红蛋白病$

56d

&的一种亚型#有文献报道了

$%

例
56d

均出现了
<O;

#予以
4T

治疗后
(

例持续缓解$随

访
--

个月&#

$

例因单纯
56d

死亡#

$

例在
0)

个月后复发#再

次
4T

后获得缓解)多篇文章'

2.-

(也报道了
*

.

珠蛋白生成障碍

性贫血患者出现继发性
<<4

#另一篇文章报道
<<4

继发于血

红蛋白
6

病)且一项研究'

/.(

(发现
56d

常伴高水平血小板凝

集素
.$

$

<54.$

&#后者能抑制
;d;O<5$'

活性#

56d

患者中

;d;O<5$'

水平常低于检测下限)由此可考虑
56d

为
<<4

诱因#病例
1

考虑继发于
"

.

珠蛋白生成障碍性贫血#但国内外

相关研究报道比较少#需更多的临床资料统计研究)

<<4

因

不能有效降解
e.L]R

多聚体#导致血栓形成#刺激血管内皮

细胞#会加重
56d

病情#故
56d

合并
<<4

者更应及时治疗)

1

例患者均于
4T

后检测
;d;O<5$'

活性及抑制物#不能完全

呈现治疗前的水平#对于
<<4

分型意义受限)

4T

为
<<4

抢救和治疗的首选方案#使
<<4

的生存率由

早年的
$%Y

上升到
(%Y

'

$%.$$

(

)

4T

以新鲜冰冻血浆$

RR4

&为

置换物#能纠正患者血浆中
;dO<P5$'

酶的缺乏#去除自身抗

体及导致内皮损失或
4W<

聚集的不利因素#迅速缓解症状)

4T

应遵循早期*足量*联合原则#即一旦怀疑
<<4

即可进行

4T

%血浆置换推荐
0%

#

)%KW

"

S

H

#每天
$

#

1

次#待
4W<

恢复

$%%X$%

(

"

W

以上并持续
1

#

'!

*血管内溶血消失$

7M

稳定#血

清
Wd7

正常&*神经症状改善#再逐渐减少
4T

频率#直至疗程

结束'

$1

(

%

4T

同时可联合糖皮质激素*免疫抑制剂*抗血小板聚

集药*利妥昔单抗等治疗)值得注意的是输注
4W<

可加重

<<4

微血栓形成#因此急性
<<4

是输注血小板的相对禁忌

证#仅适用于致命性出血或颅内出血)在一项回顾性研究

中'

$'

(

#

$0

例
<<4

在深静脉置管前接受血小板输注#

0$

例未接

受血小板输注#血小板输注组中
)

例死亡$

0'Y

&#未接受血小

板输注组中
1

例死亡$

2Y

&)虽然血小板输注组死亡率明显升

高#但该作者并不明确死亡是否与血小板输注有明确的关系#

建议在可预见血小板输注风险情况下可放弃血小板输注)但

另一项回顾性试验'

$0

(表示
;d;O<5$'

&

$%Y

的
<<4

患者中

接受血小板输注组与没接受血小板输注组相比#血小板输注组

$

'Z1'

&

'

例死亡#

'

例均合并其他危重疾病$急性白血病骨髓

移植后
cg7d

*

7Pg

*肺部恶性肿瘤&#且
'

例死亡原因均不是

血栓事件#对照组$

'Z'1

&

$

例死亡%两组并发症发生率差异无

统计学意义)该项研究认为血小板输注对
<<4

并无危害#但

目前尚无随机对照试验来评估血小板输注的安全性)综上所

述#如患者出现血小板严重低下*活动性出血或深静脉插管前

可予以血小板输注)

1

例患者在临床诊断
<<4

后立即予以

4T

治疗#神经精神症状迅速缓解#

4W<

呈上升趋势#

Wd7

下

降)病例
$

因血浆缺乏暂停
$

次
4T

#患者再次出现神经精神

症状#这强调了
4T

持续*足量的治疗原则%第
1

例患者开始

4T)%KW

"

S

H

#

4W<

上升后复降#

4T

增量至
/%KW

"

S

H

并联合

6<a

治疗#病情得到迅速控制#符合
<<4

病情反复的特点#并

强调了
4T

足量及联合免疫制剂的重要性)

1

例
4W<

分别在

4T

第
$1

天*第
$'

天恢复正常)

1

例患者在
4T

前均先予以

RR4

输注#控制了病情进展#为
4T

取得时机)说明部分患者

在无条件
4T

情况下可先予以
RR4

输注'

$

(

)近期有人提出去

冷沉淀血浆$

644

&作为置换液和
RR4

有相同疗效'

$2

(

#一项单

中心回顾性研究'

$)

(发现#虽然
644

拥有和
RR4

相同的
;d.

;O<5$'

#但以
644

为置换液的
4T

需要更长的置换时间及更

多的
644

#且出现更高的疾病恶化趋势#并不建议以
644

进行

置换液作为
<<4

一线治疗)冷沉淀是
RR4

在
0h

溶解时不

融的沉淀物#富含纤维蛋白原*

R

.

及血管性假血友病因子#故

对
<<4

治疗无效)

<<4

复发率为
1%Y

#

2%Y

#遗传性
<<4

及
;d;O<5$'

活性小于
$%Y

"自身抗体阳性的
<<4

患者易复发)在
4T

后

需给予糖皮质激素"免疫抑制剂维持治疗或早期联合糖皮质激

素"免疫抑制剂治疗以预防
<<4

复发)第
$

例患者
6:

后检

测
;d;O<5$'

活性
$%%Y

#甲基泼尼松龙*

6<a

维持治疗
'

个月#随访
/

个月无复发迹象)近
$%

年研究表示利妥昔单抗

也可明显减少
<<4

的复发#同时减少
4T

次数#缩短获得缓解

时间#益于长期生存)此
1

例病例均对
4T

联合激素"免疫抑

制剂有明显疗效#且考虑
:<a

价格昂贵#不考虑联合
:<a

治疗)

<<4

是一组罕见的*危重*病死率高的微血管血栓出血综

合征#及早诊断*及时*足量
4T

联合激素"免疫抑制剂可大大

提高
<<4

治愈率)在严重血小板低下*活动性出血或深静脉

置管时可考虑血小板输注)
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达国家相比#我国在创新型临床医学人才培养方面还存在较大

的差距)因此#要立足高远*放眼世界#并根据时代发展的要求

不断改革创新#加强对创新型临床医学人才培养的探索和实

践)只有这样#才能持续推动临床医学向前发展#中国才能早

日跻身医学强国之列)
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