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胞间信号传导的恢复，减少脑梗死的面积，减轻脑水 

肿和降低颅内压等。本研究发现，早期强化降压联 

合亚低温治疗能比较有效地降低 HICH患者术后再 

出血的发生率及病死率，并能较好的改善预后，值得 

临床推广应用。 
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[摘要] 目的 回顾性分析血栓性血小板减少性紫癜(，ITIP)患者的临床特点、实验室检查、治疗及预后， 

以提高对本病的诊断和治疗水平。方法 对 18例 m 患者的临床表现、治疗及预后进行回顾性分析。结果 

就诊表现为五联征或三联征患者为 77．8％ ，所有患者在治疗过程中逐渐表现出五联征。接受血浆置换治疗 

12例，有效率为75．O％；未接受血浆置换治疗 6例均死亡。结论 应提高 TⅡ’早期诊断水平 ，治疗上积极进 

行血浆置换 ，最大程度提高生存率。rIⅥ’诊断标准是否应放宽有待商榷。 
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Thrombotic thrombocytopenic purpura：clinical analysis of 18 cases XU n，DENG Dong—hong，YANG e， 

et a1．Department ofHematology，the First Affiliated Hospital ofGuangxi Medical University，Nanning 530021，China 

[Abstract] Objective To investigate clinical features．outcome and laboratory characteristics of thrombotic 

thrombocytopenic purpura(rIrrP)and improve diagnostic ability for physicians in rI management．Methods The 

clinical features．treatment and prognosis of 18 TrP patients were retrospectively analyzed．Results There were 

77．8％ patients with the triad of 兀P，including hemolytic anemia，thrombocytopenia and neurologie abnormalities or 

had the classical pentad of 几=P．All the patients showed the classical pentad of TrP in the process of treatment． 

Twelve patients accepted plasmapheresis．75．0％ of them achieved complete remission．Six patients without plas． 

mapheresis all died．Conclusion In order to improve early diagnostic ability，to be active to use plasma exchange 

therapy and to maximize surviva1．whether the diagnostic criteria of 1TrP should be relaxed or not remains further dis。 

cussion． 

[Key words] Thrombotic thrombocytopenic purpura； Clinical features； Diagnostic basis： Plasmapheresis 

血栓性血小板减少性紫癜(TTP)是一种罕见的 

微血管血栓一出血综合征，主要特征是发热、血小板 

减少性紫癜、微血管病性溶血性贫血、中枢神经系统 

和肾脏受累等，称为五联征。病情多数凶险，不经治 

疗病死率达80％以上。2O世纪 7O年代血浆置换用 

于1TrP的治疗，其预后大为改善。近年来对该病的 

发病机制认识的提高也促进了治疗的发展。因此， 

TTP的及时诊断和使用血浆置换治疗至关重要。我 

们回顾分析了2003-01～2013-01本院收治的 I8例 

1_rP患者的临床特点及治疗效果，报告如下。 
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1 资料与方法 

1．1 临床资料 2003-01～2013-01本院收治的 18 

例 盯P患者，均依据《血液病诊断及疗效标准》⋯予 

以确诊，其中男7例，女 11例。急性起病 l5例，慢 

性起病 3例。农村患者为 12例，城镇患者为6例。 

发病年龄 l6～8O岁，中位年龄 42岁。其中2例为 

母子关系。本组患者初诊确诊率为44．4％。 

1．2 临床表现 18例患者就诊时表现为五联征 

(微血管病性溶血性贫血、血小板减少、神经精神症 

状、发热、肾脏损害)者5例(占27．8％)，三联征(微 

血管病性溶血性贫血、血小板减少、神经精神症状) 

者 13例(占72．2％)。全部患者均在治疗过程中逐 

渐呈现出五联征。发热患者体温在37．4～41．0 o【=， 

发热时不伴有寒战。出血部位主要表现为皮肤、尿 

路、消化道及颅内出血。微血管病性溶血性贫血为 

突出临床表现，可表现为头晕、乏力、黄疸、酱油尿或 

浓茶尿。中枢神经系统症状可有头痛、精神异常、昏 

迷、嗜睡、偏瘫、失语、一过性肌力下降等，查体可有 

病理征。肾脏损害表现可有血尿、蛋白尿、少尿、浮 

肿及肾功能受损。 

1．2．1 发热 l8例患者治疗过程中均有发热，体 

温在 37．4～41．0℃，中位体温为 38．6 oC。其中 6 

例患者就诊时已出现发热症状，其中2例血培养出 

大肠埃希菌，治疗后死亡；1例培养出金黄色葡萄球 

菌，治疗后好转。其余 12例入院后病情发展中表现 

出发热症状。 

1．2．2 血小板减少 18例患者均有血小板明显降 

低，其中l2例表现为皮肤瘀点、瘀斑；1例有月经明 

显增多；4例有消化道出血；4例有尿道出血；2例有 

牙龈出血；2例有脑出血。血小板计数中位数为 13× 

10 ／L(4～73×10 ／L)。12例行骨髓细胞学提示巨 

核细胞正常 ～增多，产板功能减低。 

1．2．3 微血管性溶血性贫血 l8例患者中 17例 

起病时有中．重度贫血，另外 1例住院后血红蛋白逐 

渐下降至中度贫血。18例中有 1 1例起病时伴明显 

乏力；4例有明显酱油尿或浓茶尿；15例总胆红素 

轻-中度升高(29—140 I~mol／L)，其中 l3例以间接 

胆红素升高为主；16例患者网织红细胞升高中位数 

为12％(3．7％一23．6％)；18例外周血找到典型破 

碎红细胞，其中15例 >2％，3例 >1％，中位数值为 

2．7％；12例患者行骨髓细胞学提示红系增生明显 

活跃，可见异性红细胞及破碎红细胞。 

1．2．4 中枢神经系统受累 18例患者中有 14例 

就诊时以神经、精神异常为突出表现，其余4例在治 
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疗过程中疾病进展，表现出明显神经、精神症状。出 

现头痛3例，失语 6例，昏迷7例，意识模糊或精神 

行为异常 9例，抽搐 3例，偏瘫 1例，一过性肌力下 

降 1例。上述表现呈多样性、一过性、反复性、多变 

性特点。18例患者中有 5例病理征阳性。14例行 

头颅 CT检查，其中 10例提示正常，2例考虑脑梗 

塞，2例提示脑出血。3例行脑电图检查均提示轻度 

异常。5例行脑脊液检查，其中4例提示蛋白偏高。 

1．2．5 肾脏受累 只有 1例以尿少为突出表现来 

就诊。起病时实验室检查提示肾脏损害者为9例， 

其余 9例治疗过程中逐渐表现出肾脏损害。其中有 

蛋白尿为 12例，有尿潜血 17例，肌酐升高 8例，肌 

酐中位数237 I．Lmol／L(109～1 067 ixmoL／L)。 

1．3 实验室检查 18例患者血红蛋白波动于51～ 

116 g／L，血小板计数波动于4～73×10 ／L，网织红 

细胞比例波动在 3．7％ ～23．6％，外周血破碎红细 

胞均 >1％。18例患者乳酸脱氢酶均明显升高，中 

位值为891 U／L(337～3 168 U／L)。7例患者行血清 

铁蛋白测定，均升高，中位数为441 ng／ml(209．75— 

1 600 ng／m1)。14例行 D一二聚体测定结果均为阳 

性。15例行 3P试验，其中 14例为阴性，1例为阳 

性。1 1例行三溶试验均为阴性。5例行含铁血黄素 

试验，其中3例阳性，2例阴性。16例行 coomb’S试 

验，其中 1例阳性，其余阴性。14例行 自身抗体检 

测，其中2例 ANA阳性，2例 Ro-52阳性，3例 SSA 

阳性，2例 RNP／SM抗体阳性，1例 ds．DNA阳性。 

l8例行凝血四项检查基本正常，其中4例 FIB轻度 

升高。1例患者 B超提示肝大。 

1．4 治疗方法 12例患者确诊后行积极的血浆置 

换，血浆置换量 1 000～2 500 ml／次，每天或隔天进 

行，血浆置换总量 1 400～24 150 ml，血浆置换次数 

1～13次不等，待病情好转，血小板计数稳定上升后 

逐渐减少血浆置换次数至停用。其中3例辅以新鲜 

冰冻血浆输注，总量1 000～5 200 ml不等。16例辅 

以激素治疗，其中甲基强的松40～160 mg／a者8例， 

试用加强龙500～1 000 mg／d冲击 3 d者8例。3例 

加用环孢素，1例加用长春新碱，1例加用环磷酰胺。 

1例 5年内复发 3次患者行脾切除术。6例患者行 
一 般对症支持治疗。 

2 结果 

18例患者中6例因经济原因放弃治疗，要求出 

院，其中4例未行血浆置换或输注血浆，1例行血浆 

置换 1次及输注新鲜冰冻血浆 2 000 ml后出院，另 

1例仅输注新鲜冰冻血浆 250 ml后出院。随访以上 
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6例患者最终死亡。12例行血浆置换术 +血浆输 

注，并均辅以激素治疗，3例加用环孢素，1例加用长 

春新碱，1例加用环磷酰胺。9例患者经治疗明显好 

转，乳酸脱氢酶、网织红细胞、外周血破碎红细胞明 

显下降，血小板、血红蛋白明显上升，但治疗过程中 

均有病情反复，继续隔15或连续行血浆置换后血小 

板均恢复正常，病情明显好转出院，3例患者死亡。 

治疗有效率为75％。3例死亡患者中2例合并败血 

症，1例合并脑出血。随访 9例好转患者，除 1例4 

年后复发死于脑血管意外，其余 8例均存活，其中 1 

人4年 8月内复发2次，均需行血浆置换术，并已进 
一 步行脾切除术，目前已失访；1例复发 3次，予血 

浆置换逐渐过渡为输新鲜冰冻血浆后未再复发。 

3 讨论 

3．1 1TrP的病因 根据病因分型，TTP可分为遗传 

性和获得性两类，获得性包括特发性及继发性。大 

多数无病因可循，称之为特发性。一些继发于感染、 

肿瘤、妊娠、结缔组织病等的1TrP称为继发性 1TI’P。 

本组中，特发性患者为9例，其中 5例死亡；免疫相 

关为4例，感染相关为3例，妊娠相关为 2例。1TrP 

的主要病理变化为微循环中广泛出现透明血栓导致 

血管堵塞，依赖微循环的神经、肾脏系统易出现症 

状。微血栓形成的机制 目前尚未明确 ，考虑与以下 

方面有关：(1)小血管内皮损伤和功能障碍；(2)超 

大 VwF多聚体 ；(3)血管性血友病 因子裂解 

酶 。近年来一种被称为 ADAMTS13的血管性血 

友病 因子 裂解 酶成 为研 究 热点 J，认 为 AD． 

AMTS13活性水平下降有助于 TTP的诊断与鉴别诊 

断。研究表明TTP大多数是获得性的，是由于产生 

了抗 ADAMTS13的自身抗体而导致活性水平降低。 

只有1％的1TrP患者是常染色体阴性遗传所致。这 

种由基因突变导致的 ADAMTS13先天性缺乏不是 

在童年时期就是在成年早期由于感染或是手术等刺 

激后体现出来。与特发性 TTP有所不同的是，遗传 

性 TTP在发作的间歇期 ADAMTS13活性依然小于 

5％ 一10％，并且会反复发作。由于本医院尚未具备 

检测 ADAMTS13活性条件，故本组病例均未检测 

ADAMTS13活性。本组患者有 2例患者为母子关 

系，但缺乏 ADAMTS13活性测定，故是否由于遗传 

因素所致，目前无法证明。 

3．2 TTP的诊断 TTP具有5大临床特征，分别为 

微血管病性溶血性贫血、血小板减少、神经精神症 

状、肾脏损害及发热，以上称为r兀’P经典五联征，前 

三项称为三联征。目前临床上仍以五联征或三联征 
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作为主要诊断依据-】]，但由于本病临床表现变异度 

大，并非所有患者开始即表现出五联征或三联征，故 

容易造成误诊或漏诊。以本组研究为例，有77．8％ 

患者起病表现为五联征或三联征，22．2％患者症状 

不典型，但随着疾病的进展，治疗过程中所有患者均 

表现出五联征。事实上，非典型 1_rP的报道 日益增 

多_l71引。由于本病凶险，进展迅速，若未及时诊断及 

治疗，病死率极高。以本组为例，6例患者由于经济 

等原因未坚持治疗，结果全部死亡。而接受积极治 

疗(使用血浆疗法辅以糖皮质激素、免疫抑制剂)患 

者有效率为75％，与文献报道相符，意味着积极治 

疗本病是有价值的，而早期诊断及干预显得尤为重 

要。本组 18例患者起病时均有不同程度微血管病 

性溶血性贫血、血小板减少表现，仅 8例人院诊断或 

怀疑TTP，余 10例均为治疗过程中确诊。警示对于 

此类病人应高度怀疑TTP，密切观察病情及注意实验 

室检查，及时治疗。故作者认为应该推荐 Cuttorman 

诊断标准，主要指标：(1)血小板计数小于 100 g／L； 

(2)微血管病性溶血，周血片可见破碎红细胞。次 

要指标：(1)发热，体温超过 38 qC；(2)特征性的神 

经系统症状；(3)肾脏损害。Cr>177 i~mmol／L或尿 

常规发现血尿、蛋白尿、管型尿。两个主要指标加上 
一 个次要指标诊断可以成立。本组研究发现，18例 

患者测定乳酸脱氢酶(LDH)均明显升高，随病情好 

转，逐渐下降；18例测定 D一二聚体均为阳性；7例测 

定血清铁蛋白均升高。笔者认为 LDH、D．二聚体、 

血清铁蛋白升高是否也可作为诊断参考标准值得进 
一 步研究。事实上，国际上越来越多学者认为符合 

微血栓性溶血性贫血和血小板减少症 2项指标即可 

诊断为1_rP J。国内文献以破碎红细胞大于 2％为 

诊断依据之一，但越来越多国外研究提示外周血涂 

片碎裂红细胞大于 1％即可 U1“J，本组有 1／3确诊 

1YrP患者破碎红细胞仅大于 1％，作者认为应将破 

碎红细胞依据放宽至大于 1％以提高早期诊断率。 

3．3 TTP的治疗 20世纪70年代末血浆置换疗 

法(PE)应用于 ，兀’P治疗以后，1_rP患者的生存率得 

到了极大的提高  ̈。至今，血浆置换仍然是1_rP的 

首选治疗手段。以本组为例，接受血浆置换的患者 

病死率为25％，而未接受血浆置换的患者均死亡， 

，n、P治疗好转后间断复发率为33．3％，复发后使用 

血浆置换仍然有效。故诊断TTP后应积极进行血 

浆置换。目前认为：(1)对于急性发病者应在发病 

24 h内给予血浆置换，每天置换 1—1．5倍血浆容 

量，待病情好转后隔天进行，视病情逐渐停用。本组 
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显示血浆置换次数 7次以上患者疗效好，无一例死 

亡，且复发率低，5例患者仅 1例于 4年 8月后复 

发。笔者认为是否应多次进行血浆置换仍需探讨。 

(2)对于慢性型及复发型 1TrP可选用血浆置换或血 

浆输注，症状较轻者可单用血浆输注，本组中1例治 

疗后多次复发，复发后由血浆置换逐渐过渡到血浆 

输注，结果 5年未复发。(3)免疫抑制剂：肾上腺皮 

质激素可稳定血小板和内皮细胞，抑制血管性血友 

病因子裂解酶的产生，应连续应用至缓解后减量；长 

春新碱可用于难治 TTP；环磷酰胺可用于免疫相关 

疾病所致 1-rP。(4)对于脾切，目前疗效尚不确切， 

本组 1例复发多次后行脾切术，可惜已失访。(5) 

关于血小板输注，文献报道输注血小板可加重微血 

管栓塞，将输注血小板列为禁忌。也有文献报道在 

保证血浆置换的前提下，对于有严重出血或风险的 

患者可酌情输注血小板 引。 
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