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血浆置换术救治急危重血栓性血小板减少性紫癜
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【摘 要】目的:提高血浆置换术治疗血栓性血小板减少性紫癜( TTP) 的认识及急危重患者抢救成功率。方法:报道 2例急危
重血栓性血小板减少性紫癜患者主要的临床特征和实验室异常，以血浆置换术为主要措施的救治过程，并进行文献复习。
结果:昏迷多日的 2例急危重患者通过血浆置换术等主要治疗措施均获成功救治。结论:血栓性血小板减少性紫癜诊断可以
通过精神症状、发热和贫血等临床特征及微血管病性溶血、血小板减少等实验室特点早期得到诊断，血浆置换术仍是最有效
的主要治疗措施，即使对急危重患者昏迷多日也仍然有效。
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Plasma exchange as rescue therapy in critically ill patients with thrombotic thrombocytopenic
purpura
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【Abstract】Objective: To improve the knowledge on the significance of plasma exchange as rescue therapy in critically ill patients with thrombotic thrombo-
cytopenic purpura( TTP) for improving the survival of such patients．Methods: Case report was performed in two critically ill patients with TTP concerning
clinical pictures，laboratory findings and procedures in life-saving，and related literatures were reviewed．Ｒesults: Two patients being coma for several days
were successfully treated through plasma exchange．Conclusion: Clinical diagnosis of TTP can rely on psychiatric symptoms，fever and anemia as well labo-
ratory findings including microvascular haemolysis and thrombocytopenia．Plasma exchange serves as important and effective therapeutic strategy for critical-
ly ill patients with TTP，even if patient are suffering from coma for several days．
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血栓性血小板减少性紫癜( thrombotic thrombo-
cytopenic purpura，TTP) 是一种以广泛微血管血栓和
血小板减少为主要病理特征的血栓性微血管病，是

血液科危急症。临床以严重的血小板减少、神经精
神症状、微血管病性溶血性贫血和( 或) 发热以及肾
脏损害为主要表现，其病情易变且进展迅速，若未能

及时诊治，病死率可高达 90%。该病临床罕见，因
缺乏特异性诊断指标而容易误诊或漏诊，近年来我

科收治 2 例急危重患者，通过血浆置换术 ( plasma
exchange，PE) 获成功救治，现报道如下。

1 病例资料
病例 1，女，37 岁，因“头昏、头疼伴乏力 5 d，意

识模糊 4 d”于 2010 年 10 月 7 日急诊入院。2010
年 10月 3 日患者感头昏、乏力、头痛，不伴有恶心、
呕吐，伴皮肤散在瘀斑。于当地县医院就诊，血常规
提示贫血和血小板严重减少，对症处理无效，10 月 4

日出现意识模糊、烦躁，谵妄，转诊黄山市人民医院，
血常规:血红蛋白 58 g /L，血小板 3×109 /L，总胆红
素 65．6 μmol /L，间接胆红素 54．4 μmol /L，考虑“感
染性脑病? 感染性血细胞减少?”。予丙种球蛋白、
糖皮质激素等治疗，症状无改善。既往健康。查体:
体温 36．6 ℃，脉搏 90 次 /min，血压 100 /65 mmHg，
意识模糊，烦躁，检查不合作。重度贫血貌，全身皮
肤见散在瘀点瘀斑，浅表淋巴结未及肿大，巩膜轻度

黄染，瞳孔双侧等大等圆，直径约 3．5 mm，光反应敏
感，颈稍抵抗，甲状腺未扪及肿大，心肺( －) ，周围血
管征( －) ，腹平软，肝脾肋下未及。双侧巴彬斯基征
阴性，克、布氏征阴性。血常规: WBC 7．8×109 /L，N
0．596，L 0．36，ＲBC 1．49×1012 /L，Hb 46 g /L，BPC 38
×109 /L，ＲC 29．3%，涂片:可见破碎红细胞;血生化:
白蛋白 32．8 g /L，球蛋白 41．3 g /L，总胆红素 62．7
μmol /L，直接胆红素 16． 21 μmol /L，AST 61 U /L，
LDH 1728 U /L，尿素氮 10．3 mmol /L，K+ 3．1 mmol /
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L。免疫球蛋白: IgA 0．64 g /L，补体 C4 0．1 g /L，IgG、
IgM、IgE、CＲP 正常范围，脑脊液常规和生化正常，
直接抗人球蛋白试验和酸溶血及糖水试验均阴性，

甲状腺功能: FT 32．3 pmol /L，免疫全套: 抗 SS-A 抗
体( +) ，抗核抗体 ( +) ，抗 SS-B 抗体 ( +) ; 血培养:
( －) 。辅助检查:上腹部及泌尿系 B超、胸部和头颅
CT均未见明显异常; 全胸片: 两肺纹理增多; 骨髓
象:增生性贫血伴血小板减少; 入院第 18 天头颅
MＲI:两侧脑室前角旁少许腔隙性缺血灶，第 21 天
头颅 MＲI:左侧大脑前动脉起始段较对侧明显变细，
信号减低，两侧后交通动脉显示不清。入院后立即
给予吸氧、镇静、糖皮质激素及静注丙球等治疗，患
者意识障碍逐渐加重，烦躁乱语，体温 38．2 ℃，考虑
“溶贫伴血小板减少，TTP?”，继续给予糖皮质激素、
大剂量静注丙球和抗感染等治疗，患者病情无改善，

10月 9 日呈昏迷状态，尿失禁，体温升至 39 ℃以
上。查体: 神志不清，压眶反射消失，双眼不自主右
上角凝视，颈稍抵抗，瞳孔双侧等大等圆，光反射迟

缓，心肺( －) ，左巴氏征阳性，急诊头颅 CT示全脑肿
胀，未见明显出血灶，遂予脱水、降颅压、营养脑细胞
等治疗无效，于入院后第 5、6、7、9、11、15、22、34 天
分别给予 PE，共 8 次，前 7 次置换血浆量均 2500
mL，最后一次置换血浆量为 1500 mL。第 2 次置换
后复查血常规、生化提示血小板、血红蛋白逐渐上
升，网织红比例、总胆红素、间接胆红素和乳酸脱氢
酶逐渐下降，第 3 次血浆置换后患者开始对刺激有
反应，呼唤时睁眼和头部运动。PE间期给予输注洗
涤红细胞 1600 mL和新鲜冰冻血浆 800 mL，同时继
续给予抗感染、糖皮质激素、抑酸、营养脑细胞、静脉
营养等综合治疗。患者于第 4次血浆置换后神志转
清，左上肢和双下肢可在床上运动，右上肢活动受

限，肌力 1级，左上眼睑下垂。第 6次血浆置换后下
床活动。入院第 35天康复出院，出院时仅左上眼睑
轻度下垂，ANA滴度明显下降，其他均正常。随访，
强的松逐渐减量至 1月后停药，目前随访 5年，患者
左上眼睑下垂也逐渐恢复，其他无异常。
病例 2，男，26岁，因“突发头昏、头晕伴意识障

碍 3 h”于 2015年 4月 1日入院。病程中无发热，伴
呕吐 1次，非喷射性，为胃内容物。近三四天来睡眠
倒错。既往健康。查体:体温 36．5 ℃，脉搏 116 次 /
min，呼吸 22次 /min，血压 144 /83 mmHg，神志模糊，
表情痛苦，颈软，巩膜轻度黄染，双侧瞳孔等大等圆，

直径 0．3 cm，光反射敏感，全身皮肤可见片状散在分
布瘀点瘀斑，皮肤无明显黄染，浅表淋巴结未扪及肿

大，双肺( －) ，心率 116 次 /min，律齐，各心脏瓣膜区

未闻及病理性杂音，心界无扩大，腹平软，肝脾肋下

未及，四肢活动尚可，双侧巴彬斯基征 ( － ) 。血常
规:WBC 9．5×109 /L，N 0．83，L 0．064，M 0．10，Hb 65
g /L，ＲC 6．5%，BPC 15×109 /L，Commb's( －) ，生化:
PCT 7．53 ng /L，Na+134 mmol /L，K+ 3．57 mmol /L，总
蛋白 89．6 g /L，白蛋白 15．6 g /L，球蛋白 74 g /L，总
胆红素 34．96 μmol /L，直接胆红素 12． 36 μmol /L，
LDH 758 U /L，γ-羟丁酸脱氢酶 697 U /L，C-反应蛋
白 300 mg /L，尿酸 365 μmol /L，血糖 7．94 mmol /L，
免疫球蛋白、肾功能、甲状腺功能、血凝常规无异常，
尿常规:蛋白( ) ，管型( ) ，红细胞 ( +) ，白细胞
( +) ，尿含铁血黄素 ( －) ，血小板相关抗体弱阳性，
血培养( －) ，脑脊液常规、生化和培养无异常，血浆
血管性血友病因子裂解蛋白酶 ( ADAMTS) 13 活性
0%，血浆 ADAMTS13 抑制物阳性。入院后次日出
现短暂全身抽搐、烦躁，随之意识不清、昏迷，发热，
体温达 39 ℃以上，给予患者镇静抗感染等对症处
理，于入院第 2、5、6、9 天分别给予 PE 3000 mL、
3000 mL、2500 mL和 2000 mL，同时继续给予抗感染
及甲强龙和纠正水电解质平衡等综合治疗，患者于

入院后第 6 天神志转清，体温恢复正常，入院第 15
天患者能下地行走，血常规、生化等相关检查基本恢
复正常。于入院后第 18 天出院。随后多次门诊随
访，复查血常规及血浆 ADAMTSI3 活性均正常，未
给予特殊治疗。2015年 11 月 4 日患者再次突发昏
迷伴抽搐、烦躁伴全身皮肤散在瘀点瘀斑入住我院
ICU，血常规: WBC 9．6×109 /L，Hb 82 g /L，ＲC 5%，
BPC 23×109 /L，因经济原因家属拒绝行 PE，患者于
入院后第 7天死亡。

2 讨论
TTP 分为特发性、家族性和继发性三大类。

1924年 Eli Moschcowitz［1］首次报道了第 1 例患者，
此后多年相似的疾病称作Moschcowitz病，直到 1947
年才正式命名为 TTP［2］。特发性 TTP 是最常见的
临床类型，常无明确的病因，大多数为女性，发病年

龄 10 ～ 30 岁，临床发病凶险，如不能尽快诊断及特
异性治疗，病死率达 90%以上［3］。

1996年 Furlan［4］和 Tsai［5］两个研究小组独立发
现了一种分子量 300 kU的金属蛋白酶，该酶可特异
水解 vWF单体。不久后在成人获得性 TTP 患者中
也发现存在严重的 vWF裂解酶活性缺陷，其原因是
患者血浆中存在抗 vWF裂解酶的 IgG 自身抗体［6］。
vWF 裂解蛋白酶，属于金属蛋白酶 ( a disintegrin
and metalloproteinase with thrombospondintype 1 mo-
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tives，ADAMTS) 亚家族，被命名为 ADAMTS13。肝
细胞是 ADAMTS13 合成分泌主要器官，当血浆中
ADAMTS13 活性降低时，血浆中 UL-vWF 多聚体增
加，一旦有血管内皮损伤，就可导致富含血小板的微

血管内血栓形成，引起 TTP。据报道，多数继发性
TTP 患者血浆中可检测出抗 ADAMTS13 自身抗体，
而部分患者体内虽未检测到该抗体，但血浆中可检

测到抗内皮细胞抗体，此抗体引起内皮细胞受损，导

致局部微血管血栓形成［7］。
目前 TTP 最有效的治疗仍然是 PE，主要机制:

①补充大量 ADAMTS13 和 vWF; ②清除血浆中抗
ADAMTS13自身抗体和 UL-vWF; ③去除导致血管
内皮损害和激活血小板的多种细胞因子。研究显
示［9］，未经治疗的患者的病死率＞90%，而经 PE 治
疗后患者的病死率可降至 10%～20%。1991年两项
重要研究进一步确定了 PE 在 TTP 治疗中作
用［8－9］，血浆置换疗法使 80%TTP 患者获得生存。
BCSH 2012年制定的 TTP 的诊疗指南［10］，1．5 倍容
积新鲜冰冻血浆每日早期置换，临床症状明显好转

和实验室指标改善后，改为等倍容积 PE，但 BPC ＞
150×109 /L者至少持续 2 d后，可停止 PE治疗。PE
应在就诊 24 h内进行，如暂无条件立即进行 PE，可
先给予 25 mL / ( kg·d) 或成人 1．5 ～ 2．0 L /d 新鲜冰
冻血浆输注，直到可进行 PE。30%TTP 患者行 PE
后病情可缓解，但在数日或数年之后可复发，复发后

再行 PE或血浆输注仍有效［11］。PE 对于少数 TTP
患者无效，这些患者可能对免疫调节药物有效，常用

免疫抑制剂有硫唑嘌呤、环孢素 A［12］等，遗传性
TTP 患者除急性期行 PE 治疗外，还可输注新鲜冰
冻血浆以补充体内缺乏的活性 ADAMTS13，从而预
防 TTP 复发。在 TTP 急性发作期联合使用大剂量
糖皮质激素［13］，不仅可稳定血管内皮细胞膜及血小

板，抑制抗 ADAMTS13 自身抗体形成，还可减轻因
微血管血栓形成导致组织损伤而引起的炎症反应过

程，如甲强龙 1．0 g /d，连续 3 d，可明显改善患者的
预后。王静等［14］证实利妥昔单抗联合 PE治疗 TTP
能减少疾病复发，吕翠翠等［15］报道难治复发 TTP 加
用利妥昔单抗有效率达 100%。
病例 1 当时因实验条件受限，未行 ADAMTS13

的检测，但外周血涂片可见破碎的红细胞，具有“五
联征”，患者血浆中抗核抗体滴度非常高，多次 PE
后抗体滴度明显下降，病例 2 血浆 ADAMTS13 活性
0，根据临床特征及实验室检查，均可以确诊 TTP。
两例均为急危重患者，入院后很快陷入昏迷状态，病

例 1昏迷 5 d，病例 2 昏迷 3 d，通过积极的床边 PE
均获得成功救治，目前病例 1已随访 5年仍健康，但
病例 2于发病 7 个月后疾病复发，因家属要求放弃
再次 PE治疗而死亡。

TTP 临床罕见，临床表现有时不典型，常无明显
“三联征”或“五联征”，很多单位无条件行 ADAMT-
SI3活性和抑制物的检测，常常误诊和漏诊，并因反
复转院治疗，延误患者最佳的治疗时机，因此临床上

需加强对 TTP 认识，提高 TTP 诊断水平，尽早行 PE
治疗。本文 2 例急危重患者 PE 成功救治，以下经
验可以借鉴:①临床以溶血性贫血、血小板减少及精
神障碍表现者应高度疑诊 TTP，尤其伴有发热和肾
损害五联征患者，要尽早行 ADAMTSl3监测，并仔细
观察外周血涂片是否有破碎的红细胞等其他微血管

溶血的证据; ②对高度疑似 TTP 患者，如果单糖皮
质激素或联合静注丙种球蛋白效果不佳的，要尽早

行 PE; ③两例患者入院后均昏迷较长时间，但经过
多次 PE治疗均获得成功救治，因此对临床确诊病
例即使昏迷时间较长也不要放弃 PE 治疗; ④目前
PE仍是最有效的治疗手段，每次可置换 1～1．5倍血
浆容量，每日 1 ～ 2 次，至患者清醒后，PE 的时间逐
渐延长;⑤可以联合糖皮质激素、静注丙球，TTP 血
浆置换术缓解后在数日和数年内有 30%复发的风
险，例 2没有维持治疗而在首次缓解后 7个月复发，
提示存在高滴度抑制抗体患者应加用免疫抑制剂等

维持治疗，防止复发;⑥需动态监测体内抗体和 AD-
AMTSl3活性，必要时尽早干预。
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三种肠道准备方法在胶囊内镜检查中的效果分析

王选举，丁 平，刘 志，许 芳，郭志国，王 龙，曹 杰，代海萍，辛 毅
( 宿州市立医院 消化内科，安徽 宿州 234000)

【摘 要】目的:了解不同肠道准备方法对胶囊内镜检查的影响。方法:将受检者随机分为 A、B、C 3组，每组 40例。A组单独
服用磷酸钠盐口服溶液进行肠道准备; B组服用磷酸钠盐口服溶液+莫沙必利进行肠道准备; C 组服用磷酸钠盐口服溶液+乳
果糖口服液进行肠道准备。分别对各组肠道清洁度( 气泡量、肠液清洁度、观察效果) 进行分析并比较胶囊内镜通过胃及小肠
时间。结果: 3组患者肠道准备基本满足胶囊内镜检查要求; 联用乳果糖组的清洁情况比其他两组有所改善，差异具有统计
学意义 ( P = 0．042) ; 联用莫沙必利组的胃内通过时间及小肠通过时间均比其他两组有所缩短，差异具有统计学意义 ( P＜
0．05) 。结论:磷酸钠盐口服液基本能达到胶囊内镜对肠道准备的要求;联用乳果糖能提高图像的清晰度，提高观察效果;同时
加服促胃肠动力药物有助于缩短胶囊通过时间及检查时间。
【关键词】胶囊内镜;肠道准备;乳果糖;莫沙必利
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Comparison of the effects using three different bowel preparation methods on the outcomes of
capsule endoscopy

WANG Xuanju，DING Ping，LIU Zhi，XU Fang，GUO Zhiguo，WANG Long，CAO Jie，DAI Haiping，XIN Yi
Department of Gastrointestinal Medicine，Suzhou Municiple Hospital，Suzhou 234000，China

【Abstract】Objective: To investigate the effects using different intestinal preparation methods on the outcomes of capsule endoscopy．Methods: Patients un-
dergoing capsule endoscopy were randomized into three groups( group A，B and C，n = 40 for each) ．Group A were simply administered with oral sodium
phosphate solution for bowel preparation; group B，oral sodium phosphate solution plus mosapride; and group C，oral sodium phosphate solution plus lactu-
lose liquid．Patients in the three groups were observed on the bowel cleaning effects( including the intestinal air bubbles，purity of the intestinal juice and
image quality) and the time of capsule endoscope to reach the stomach and small intestine．Ｒesults: Three different bowel preparations had met the quality
of capsule endoscopy in general．Group C had better bowel cleanness than group A and B( P= 0．042) ，yet group B had early arrival of the capsule endo-
scope at the stomach and small intestine than group A and C( P＜0．05) ．Conclusion: Oral sodium phosphate solution for bowel preparation can satisfy the
capsule endoscopy，and combined oral oral sodium phosphate solution with lactulose may improve the image quality．However，prokinetic mosapride can lead
to reduced time in endoscopic examination．
【Key words】capsule endoscopy; bowel preparation; lactulose; mosapride
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