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　　［摘要］　目的　初步探究伊布替尼治疗造血干细胞移植后自身免疫性血细胞减少（ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ
ｃｙｔｏｐｅｎｉａ，ＡＩＣ）的疗效。方法　收集２０１６、２０１８年在本院行造血干细胞移植的白血病患者２例，移植后
分别诊断为Ｅｖａｎｓ综合征和纯红细胞再生障碍性贫血（ｐｕｒｅｒｅｄｃｅｌｌａｐｌａｓｔｉｃａｎｅｍｉａ，ＰＲＣＡ），经糖皮质激
素、人免疫球蛋白、免疫抑制剂、血浆置换、输血支持等治疗后效果不佳，给予伊布替尼治疗，观察疗效及

免疫指标的变化。结果　移植后出现ＰＲＣＡ的患者使用伊布替尼治疗后红细胞输注次数较前减少，抗
供者血型抗体较前下降，血红蛋白逐步上升，治疗３个月后逐步脱离输血，随后获得完全缓解。移植后
出现Ｅｖａｎｓ综合征的患者使用伊布替尼治疗后约２周后脱离血小板输注，血红蛋白及血小板逐渐升高，
直接抗球蛋白试验（ＤＡＴ）逐步转为弱阳性，自身抗体逐渐转阴，获得完全缓解。２例患者均未出现明显药
物副反应或原发病复发。结论　伊布替尼治疗造血干细胞移植术后ＰＲＣＡ或Ｅｖａｎｓ综合征有一定疗效。
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免疫性溶血性贫血；Ｅｖａｎｓ综合征
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　 　 造 血 干 细 胞 移 植 （ｈｅｍａｔｏｐｏｉｅｔｉｃｓｔｅｍ ｃｅｌｌ
ｔｒａｎｓｐｌａｎｔａｔｉｏｎ，ＨＳＣＴ）是目前治愈恶性血液疾病的主
要方式，移植后并发症的防治影响患者移植疗效和长

期生 存。自 身 免 疫 性 血 细 胞 减 少 （ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ
ｃｙｔｏｐｅｎｉａ，ＡＩＣ）是造血干细胞移植常见的自身免疫并
发症，其中最常见的是自身免疫性溶血性贫血

（ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅｈｅｍｏｌｙｔｉｃａｎｅｍｉａ，ＡＩＨＡ）及免疫性血小
板减少（ｉｍｍｕｎｅｔｈｒｏｍｂｏｃｙｔｏｐｅｎｉａ，ＩＴＰ）［１］。移植后
Ｅｖａｎｓ综合征是一种罕见的并发症，定义为自身免疫
性溶血性贫血和免疫性血小板减少同时或相继发

生［２］。目前，国际上将糖皮质激素或糖皮质激素联合

利妥昔单抗作为温抗体型 ＡＩＨＡ的一线治疗方式，二
线及其他治疗方式包括：利妥昔单抗、脾切除术、环孢

素、免疫球蛋白、吗替麦考酚酯等［３－４］。移植后 ＡＩＨＡ
尚未有标准的治疗方案，治疗方式与原发性 ＡＩＨＡ类
似［５］。由于发病率低，尚未有明确针对 Ｅｖａｎｓ综合征
的治疗方案，治疗方式主要依据独立发生的 ＡＩＨＡ或
ＩＴＰ治疗推演而来［２］。移植后纯红细胞再生障碍性贫

血（ｐｕｒｅｒｅｄｃｅｌｌａｐｌａｓｉａ，ＰＲＣＡ）是指移植后大于６０ｄ
时仍有贫血，伴外周血网织红细胞计数低（＜１％），中
性粒细胞恢复，但骨髓中缺乏有核红细胞［６］。移植后

ＰＲＣＡ的治疗主要包括促红细胞生成素使用、血浆置
换、调整免疫抑制剂、供者淋巴细胞输注及针对 ＣＤ２０
阳性Ｂ细胞的利妥昔单抗［７－８］。

　　伊布替尼（ｉｂｒｕｔｉｎｉｂ）是靶向ＢＣＲ信号通路中关键
激酶ＢＴＫ的小分子抑制剂，目前尚少有伊布替尼用于
异基因造血干细胞移植后ＰＲＣＡ或Ｅｖａｎｓ综合征的报
道，本研究将伊布替尼分别应用于１例ＡＭＬ移植后发
生ＰＲＣＡ的患者及１例ＡＬＬ移植后发生Ｅｖａｎｓ综合征
的患者，观察其治疗效果，以期对临床决策提供依据。

１　资料与方法

１．１　基本信息
　　收集２０１６年及２０１８年在本院行造血干细胞移植
的患者２例。研究经本院伦理委员会审批通过，审批
号：［２０１８］伦审字（Ｓ４４９）号。
　　例１，女性，３６岁，急性髓系白血病，行化疗达到完
全缓解后于２０１８年２月２７日至３月２日行５／１０相
合外周血干细胞移植，供者为其女儿，血型不合（Ａ＋供
Ｏ＋），予以ＩＤＡ＋ＢｕＣｙ２方案预处理，ＣｓＡ＋ＭＴＸ＋ＭＭＦ＋
ａｎｔｉＣＤ２５单抗＋ＡＴＧ方案预防ＧＶＨＤ。同年诊断为移
植后ＰＲＣＡ。
　　例２，女性，１９岁，急性淋巴细胞白血病，化疗达完
全缓解后于２０１６年３月２７－２９日行 ＨＬＡ３／６相合造
血干细胞移植，供者为其父，血型相合（Ａ＋）。予以
ＴＢＩ＋ＩＤＡ＋Ｃｙ方案预处理，ＦＫ５０６＋ＭＴＸ＋ＭＭＦ＋ａｎｔｉ

ＣＤ２５单抗＋ＡＴＧ方案预防 ＧＶＨＤ。２０１７年诊断为移
植后ＡＩＨＡ，２０１８年诊断为移植后Ｅｖａｎｓ综合征。
１．２　疾病诊断及定义
　　移植后ＰＲＣＡ诊断：①依照２０１５年版获得性纯红
细胞再生障碍诊断与治疗中国专家共识［９］，排除原发性

或其他原因引起的继发性 ＰＲＣＡ。②移植后大于６０ｄ
时仍有贫血，外周血网织红细胞计数低（＜１％）［６］。
　　移植后 ＡＨＩＡ诊断依照２０１７年版自身免疫性溶
血性贫血诊断与治疗中国专家共识［１０］，排除原发性或

其他原因引起的继发性 ＡＩＨＡ。移植后 ＡＩＨＡ伴随
ＩＴＰ定义为移植后Ｅｖａｎｓ综合征［２］。

　　慢性移植物抗宿主病（ｃｈｒｏｎｉｃｇｒａｆｔｖｅｒｓｕｓｈｏｓｔ
ｄｉｓｅａｓｅ，ｃＧＶＨＤ）诊断及评分依照ＮＩＨ标准［１１］。

１．３　检查指标
　　包括血常规、网织红细胞百分比（ｒｅｔｉｃｕｌｏｃｙｔｅ，Ｒｅｔ）、
肝肾功能、自身抗体、血型抗体、血小板抗体、Ｃｏｏｍｂｓ试
验、Ｒｏｕｓ试验、Ｈａｍ试验、ＣＤ５５／ＣＤ５９、ＴＣＲ／ＩｇＨ重排、
骨髓细胞学、骨髓嵌合状态、流式微小残留病变、Ｂ１９
病毒、ＥＢＶＤＮＡ、ＣＭＶＤＮＡ及ＨＢＶＤＮＡ等。
１．４　治疗方法及疗效评估
　　例１患者移植出仓后规范使用免疫抑制剂及糖皮
质激素，初期予以糖皮质激素、人免疫球蛋白、ＥＰＯ及
输血支持等治疗 ＰＲＣＡ，患者因经济原因拒绝利妥昔
单抗及血浆置换治疗。上诉策略对患者血象恢复及高

血型抗体滴度的治疗效果欠佳，随后采用伊布替尼治

疗。例２患者出仓后维持口服 ＦＫ５０６，予以糖皮质激
素、人免疫球蛋白、血浆置换、免疫抑制剂及输血支持

等治疗，治疗过程中患者出现真菌感染等激素不耐受

症状，后期使用伊布替尼治疗。疗效评估依照国内专

家共识的疗效评判标准［９－１０］。

　　基于前期研究［１２］，２０１７年 ＦＤＡ批准伊布替尼用
于慢性移植物抗宿主病 （ｃｈｒｏｎｉｃｇｒａｆｔｖｅｒｓｕｓｈｏｓｔ
ｄｉｓｅａｓｅ，ｃＧＶＨＤ）的治疗，而移植后免疫性血细胞减少
可以是ｃＧＶＨＤ在血液系统的表现。本组２例患者移
植后均口服伏立康唑，考虑药物间的相互作用［１３－１５］，

伊布替尼初始剂量调整为每２～４天使用１４０ｍｇ，并根
据病情调整剂量。

２　结果

　　例１患者＋９０ｄ内血红蛋白（Ｈｂ）４１～７１ｇ／Ｌ，予
以糖皮质激素、ＥＰＯ及输血治疗（４～６Ｕ／月）。＋７５ｄ
Ｈｂ７１ｇ／Ｌ，ＰＬＴ９３Ｇ／Ｌ，骨髓细胞学增生活跃，幼红细
胞仅２．５％，巨核细胞５０个／片，诊断为移植后 ＰＲＣＡ。
定期复查骨髓嵌合状态均为完全供者型，且未见白血

病复发证据。各项溶血试验、病毒检测持续阴性。

＋１１８～３９６ｄ，Ｈｂ４５～９４ｇ／Ｌ，ＰＬＴ７９～１００Ｇ／Ｌ，Ｒｅｔ
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０．１３％～０．３％。２０１８年 ７月起出现前臂及背部皮疹
伴瘙痒表现的慢性移植物抗宿主病（ｃＧＶＨＤ），予以
ＭＭＦ０．２５ｇ口服，２次／ｄ，治疗过程见图 １。７月
１９日（＋１３９ｄ），抗Ａ型抗体１∶１６，抗 Ｂ型抗体１∶１６，
予以人免疫球蛋白ＨＩｇ５ｇ／ｄ×２ｄ治疗，但血型抗体仍
不断上升。８月底皮肤ｃＧＶＨＤ稍加重，抗心磷脂抗体
（＋）。于 １０月 １２日（＋２２４ｄ）加用伊布替尼口服
１４０ｍｇ／（２～４）ｄ，ＦＫ５０６０．５ｇ／３ｄ递减，ＭＭＦ０．２５ｇ／ｄ
并于＋２３５ｄ停用。＋２６９ｄ因皮疹加重，抗 Ａ抗体
１∶１０２４，抗 Ｂ抗体 １∶３２，伊布替尼加至 １４０ｍｇ／ｄ，
ＦＫ５０６减为０．５ｇ／１５ｄ。＋３３４ｄ抗Ａ抗体１∶２５６，抗Ｂ
抗体１∶６４，此后抗体滴度继续下降。＋４２２ｄ后脱离输
血依赖，Ｈｂ８４～１１０ｇ／Ｌ，ＰＬＴ１０７～１９７Ｇ／Ｌ，Ｒｅｔ由
０．２１％升至１０％。＋４９３ｄ抗Ａ抗体未检出，抗Ｂ抗体
１∶４，血型转换为供者型（Ａ＋），伊布替尼减为１４０ｍｇ／２ｄ。
＋５５８ｄ抗Ａ抗体＜１∶２，抗Ｂ抗体１∶８，因经费原因，加
用ＭＭＦ０．５ｇ口服，２次／ｄ，伊布替尼减量为１４０ｍｇ／３ｄ。
在血型抗体滴度逐渐下降和血象逐渐恢复的同时，

ｃＧＶＨＤ得到控制，未再出现皮肤瘙痒及新发皮疹。截
止２０２０年１月８日（＋６７７ｄ），Ｈｂ１１０ｇ／Ｌ，ＰＬＴ１９７Ｇ／Ｌ，
Ｒｅｔ９．８％。
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Ｈｂ：血红蛋白；ＰＬＴ：血小板；ＦＫ５０６：他克莫司；Ｈｌｇ：人免疫
球蛋白；ＭＰ：甲泼尼龙；ＲＢＣ：红细胞；ＭＭＦ：霉芬酸酯；
Ｉｂｒｕ：伊布替尼

图１　例１患者伊布替尼治疗前后血红蛋白及血小板变化

　　例２患者移植后恢复良好，白血病持续缓解，完全
供者嵌合。移植１年后出现头昏、乏力。２０１７年３月
２０日（＋３５６ｄ）第１次入院 Ｈｂ５１ｇ／Ｌ，ＰＬＴ１６３Ｇ／Ｌ，
Ｒｅｔ１７．０４％，ＤＡＴ试验强阳性（ＩｇＧ型），抗 ＳＳＡ抗体
弱阳性，抗Ｒｏ５２抗体阳性。其他溶血检查均阴性，涂
片未见破碎红细胞，骨髓幼红细胞比例偏高（３４％），诊断
为造血干细胞移植术后自身免疫性溶血性贫血（ＡＩＨＡ）。
甲泼尼龙４０ｍｇ，ｑ１２ｈ×６ｄ，ＨＩｇ１０ｇ／ｄ×１４ｄ，血浆置换
４ｄ及红细胞输注（图２），他克莫司１ｍｇ／６ｄ。＋３７７ｄ
和＋７６３ｄ两次因贫血和血小板减少入院，伴Ｒｅｔ增高，

ＡＮＡ１∶３２０，抗ＳＳＡ＋，抗Ｒｏ５２＋，加用激素、ＭＭＦ和人免
疫球蛋白后病情改善。＋７８９ｄ，因水肿、满月脸、体质量
增加等激素不耐受表现和肺曲霉菌感染，甲泼尼龙减为

２８ｍｇ／ｄ。２０１８年６月５日（＋７９８ｄ）Ｈｂ７８ｇ／Ｌ，ＰＬＴ
１５Ｇ／Ｌ，第４次入院，ＤＡＴ试验阳性，ＰＡＩｇＧ表达增高，
诊断造血干细胞移植后Ｅｖａｎｓ综合征。２周内甲泼尼龙
快减至４ｍｇ／２ｄ，经抗真菌、血小板输注、ＨＩｇ１０ｇ／ｄ×
４ｄ、ＦＫ５０６１ｍｇ／３ｄ，ＭＭＦ０．５ｇ口服，２次／ｄ，治疗后
Ｈｂ仍降至 ７２ｇ／Ｌ，依赖血小板输注。鉴于激素不耐
受，且拒绝血浆置换或ＣＤ２０单抗治疗，开始口服伊布
替尼。考虑伏立康唑对药物代谢的影响，口服伊布替

尼１４０ｍｇ／３ｄ。伊布替尼治疗第１６天（＋８２０ｄ）ＰＬＴ
回升，治疗第 ２３天（＋８２７ｄ）Ｈｂ回升。第 ２９天 Ｈｂ
７９ｇ／Ｌ，ＰＬＴ２１４Ｇ／Ｌ。此后Ｈｂ及ＰＬＴ稳定回升，ＤＡＴ
试验逐步转为弱阳性，ＰＡＩｇＧ表达较前降低，其余各项
自身抗体逐渐转阴，ＦＫ５０６、ＭＭＦ、甲泼尼龙逐渐减量，
伊布替尼维持１４０ｍｇ／３ｄ。截止２０２１年３月１１日，
患者Ｈｂ１０１ｇ／Ｌ，ＰＬＴ１００Ｇ／Ｌ，各项自身抗体指标均
阴性，ＤＡＴ试验转为弱 阳 性，ＦＫ５０６已 经 减 至
１ｍｇ／８ｄ，ＭＭＦ０．５ｇ／３ｄ，激素 ４ｍｇ／７ｄ，伊布替尼
１４０ｍｇ／５ｄ维持治疗。治疗过程患者中没有出现明
显感染和药物毒副反应及恶性病复发证据。
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Ｈｂ：血红蛋白；ＰＬＴ：血小板；Ｈｌｇ：人免疫球蛋白；ＰＥ：血浆置
换；ＭＰ：甲泼尼龙；Ｄｅｘ：地塞米松；ＲＢＣ：红细胞；ＭＭＦ：霉
芬酸酯；Ｉｂｒｕ：伊布替尼

图２　例２患者伊布替尼值前后血红蛋白及血小板变化

３　讨论

３．１　移植后ＰＲＣＡ诊疗现状
　　受者体内存在抗供者红细胞的血型抗体是移植后
ＰＲＣＡ的重要病因，多见于供受者 ＡＢＯ血型不合，尤
其是Ａ型供者和 Ｏ型受者［７－８］。受者体内残余 Ｂ淋
巴细胞或浆细胞产生针对供体红细胞和红系前体细胞

９３３２　ｈｔｔｐ：／／ａａｍｍｔ．ｔｍｍｕ．ｅｄｕ．ｃｎ　　 　　　　　　第三军医大学学报，２０２１，４３（２１）



上血型抗原的同族血凝素，通过溶血反应及抑制红系

造血导致ＰＲＣＡ［８，１６］。血型主要不合及双向血型不合
的ＨＳＣＴ，其ＰＲＣＡ发生率为７．５％～２６．１％［７，１７－１８］，主
要血型不合的非清髓 ＨＳＣＴ后，ＰＲＣＡ发生率可高达
２９％［１９］。移植后发生ＰＲＣＡ的危险因素包括：存在抗
Ａ血型的同族血凝素［２０］，移植前减低强度预处理［１９］，

同胞供者，环孢素Ａ（ＣｓＡ）用于ＧＶＨＤ的预防及未发
生急性移植物抗宿主病（ａＧＶＨＤ）［１７］。目前移植后
ＰＲＣＡ的治疗尚未达成共识，主要治疗方法如前所述。
ＨＥＬＢＩＧ等［１７］报道６例血型不相合移植后出现 ＰＲＣＡ
的患者，５例患者在使用糖皮质激素、供者淋巴细胞输
注、利妥昔单抗、ＥＰＯ或二次移植后获得缓解。
３．２　移植后ＡＩＨＡ和Ｅｖａｎｓ综合征诊疗现状
　　移植后ＡＩＨＡ发生的主要原因是供者的免疫细胞
产生了针对供者红细胞的自身抗体［２１］。移植后ＡＩＨＡ
发生率为 ２％～６％［５］，远高于普通人群的年发病率
（０．８／１０万）［２２］。Ｅｖａｎｓ综合征作为一种罕见疾病，仅
出现在０．８％～３．７％的 ＩＴＰ或 ＡＩＨＡ患者中［２３］，而移

植后Ｅｖａｎｓ综合征更加罕见。移植后 ＡＩＨＡ和 Ｅｖａｎｓ
综合征主要治疗方法如前所述。意大利一项多中心研

究报道了３３例异基因 ＨＳＣＴ后出现自身免疫性血液
病的儿童（１５例 ＡＩＨＡ，５例 Ｅｖａｎｓ综合征，２例
ＰＲＣＡ）［２４］。１４例ＡＩＨＡ和 ４例 Ｅｖａｎｓ综合征患者在
应用一线或二线治疗后获得完全缓解（ｃｏｍｐｌｅｔｅ
ｒｅｓｐｏｎｓｅ，ＣＲ）。１例 Ｅｖａｎｓ综合征患者在用了多种免
疫抑制疗法（激素、ＩＶＩＧ、利妥昔单抗、长春新碱、环磷
酰胺、血浆置换、脾切除术、阿仑妥珠单抗和雷帕霉

素）之后仍死于多器官衰竭。２例 ＰＲＣＡ患者在接受
ＥＰＯ及激素治疗后其中１例获得ＣＲ，１例获得部分缓
解（ｐａｒｔｉａｌｒｅｓｐｏｎｓｅ，ＰＲ）。ＭＩＬＬＥＲ等［２５］报道２５例异
基因移植后出现 ＡＩＣ（７例 ＡＩＨＡ，６例 Ｅｖａｎｓ综合征）
的再障患者，在接受多种免疫抑制治疗后，６例移植后
ＡＩＨＡ患者（年龄７～４２岁）获得 ＣＲ，１例获得 ＰＲ。移
植后Ｅｖａｎｓ综合征患者（年龄５～４５岁）１例获得 ＣＲ，
３例获得ＰＲ，２例未缓解患者中１例死亡。
３．３　ＢＴＫ抑制剂的免疫调节活性
　　ＢＴＫ是 ＢＣＲ信号通路中起关键作用的胞质酪氨
酸激酶，其与 Ｂ细胞增殖、激活、趋化因子受体信号传
递等过程有关。伊布替尼作为 ＢＴＫ共价不可逆的小
分子抑制剂，具有高选择性和高效价的特点，通过靶向

阻断ＢＴＫ信号从而抑制Ｂ细胞增殖，促进诱导细胞凋
亡，减少异常免疫球蛋白的产生。ＦＤＡ及 ＥＭＡ批准
其用于慢性淋巴细胞白血病（ＣＬＬ）、华氏巨球蛋白血
症（ＷＭ）等 Ｂ淋巴细胞肿瘤［１４］。除此之外，伊布替

尼还能不可逆地抑制白介素２诱导激酶（ＩＴＫ），ＩＴＫ
是另一种与 ＢＴＫ共有重要序列和功能同源性的 Ｔｅｃ

激酶家族成员，ＩＴＫ参与近端 ＴＣＲ信号通路转导，激
活ＰＬＣγ２启动信号级联反应，导致 Ｔ细胞的活化、细
胞因子及快速增殖，ＩＴＫ在Ｔｈ２及Ｔｈ１７的病理生理过
程中发挥着重要作用［２６］。由于伊布替尼对 ＢＴＫ及
ＩＴＫ的抑制作用，２０１７年 ＦＤＡ批准其用于 ｃＧＶＨＤ的
二线治疗［１４］。ＢＴＫ抑制剂具有免疫调节作用，已经在
其他自身免疫性疾病开展了临床前及临床研究。伊布

替尼被证实可抑制小鼠 ＭＲＬＦａｓ狼疮模型中自身抗
体的产生和肾脏疾病的发展［２７］。在胶原诱导关节炎

（ＣＩＡ）、胶原抗体诱导关节炎（ＣＡＩＡ）的动物模型中，
伊布替尼呈剂量依赖性地逆转了关节炎炎症，还可预

防ＣＡＩＡ模型中的关节炎［２８］。一项双盲、随机、二期

临床实验将 ＢＴＫ抑制剂 ｅｖｏｂｒｕｔｉｎｉｂ应用于复发性多
发性硬化的患者，治疗 ２４周后，服用剂量为 ７５ｍｇ／ｄ
的患者组织损伤较安慰剂组明显减少［２９］。但伊布替

尼治疗ＣＬＬ相关ＡＩＨＡ的免疫调节作用存在争议。伊
布替尼治疗 ＣＬＬ过程中出现少数（１．２８％）治疗相关
ＡＩＣ已被 ＲＯＧＥＲＳ等［３０］所报道。ＳＵＺＵＫＩ等［３１］报道

１例７５岁的ＣＬＬ女性患者，伊布替尼治疗４周后发生
ＡＩＨＡ。而有研究证实伊布替尼治疗 ＣＬＬ继发性
ＡＩＨＡ具有良好的疗效，患者获得了完全缓解或部分
缓解［３２－３４］。

３．４　伊布替尼治疗移植后ＡＩＣ的初步疗效
　　本组例１患者在干细胞移植出仓后足量使用口服
免疫抑制剂及糖皮质激素，但 ６０ｄ后仍出现 ＰＲＣＡ。
早期给予输血、ＥＰＯ等治疗，期望通过调整激素及逐
渐减停免疫抑制剂诱发 ＧＶＨＤ来清除受者体内残存
的Ｂ细胞，但效果不佳，且在免疫抑制剂减量过程中
ｃＧＶＨＤ加重，血象未见好转，抗体滴度仍高。为缓解
ｃＧＶＨＤ的严重程度及保留其清除残余Ｂ细胞的功能，
我们并未通过传统的加量激素及免疫抑制剂来控制病

情，而是利用伊布替尼对 Ｂ细胞的作用，清除受者体
内剩余的Ｂ细胞并减少血型抗体的产生，同时抑制供
者淋巴细胞活化所致的ＧＶＨＤ效应，使其抗 ＧＶＨＤ的
治疗和调控ＰＲＣＡ致病机制达到平衡，最终使 ＧＶＨＤ
得到控制，且血型抗体滴度不断下降，成功转化为供者

血型。例２患者在移植后出现 Ｅｖａｎｓ综合征，前期治
疗效果不佳，考虑其发生机制为供者细胞产生既针对

红细胞又针对血小板抗体，血细胞也是 ＧＶＨＤ攻击的
靶标，移植后 ＡＩＣ实则为 ｃＧＶＨＤ的一种特殊血液系
统的临床表现［１１］，因此加用被ＦＤＡ批准为 ｃＧＶＨＤ二
线治疗的伊布替尼。治疗后 Ｈｂ及 ＰＬＴ逐渐恢复，抗
血小板抗体不断减少，抗自身抗体逐步转阴，ＤＡＴ试
验由强阳性转为弱阳性。伊布替尼不仅阻断了移植后

ＡＩＣ对红细胞及血小板的破坏，还减少了激素的使用
剂量，降低其毒副反应，成功治疗了 Ｅｖａｎｓ综合征。伊

０４３２ 　　　　　　　　　　　　　　第三军医大学学报，２０２１，４３（２１）　　 　　　　　　ｈｔｔｐ：／／ａａｍｍｔ．ｔｍｍｕ．ｅｄｕ．ｃｎ　



布替尼也被报道在治疗原发性 ＡＩＨＡ取得良好疗效，
国内方力维等［３５］采用伊布替尼单药治疗复发／难治性
ＡＩＨＡ，２例患者均获得完全缓解。
　　伊布替尼是一种靶向治疗恶性疾病的药物，如今
也在非肿瘤性疾病中展现出巨大的潜能，本研究在一

定程度上提供了一种合理的超越说明书治疗范围的选

择。在移植后的ＡＩＣ、ＩＴＰ、原发性ＡＩＨＡ、Ｅｖａｎｓ综合征
等自身免疫性血液病以及风湿自身免疫性疾病中，伊

布替尼可能蕴藏着巨大的治疗潜力。

　　综上，伊布替尼对移植后 ＰＲＣＡ或 Ｅｖａｎｓ综合征
具有一定的治疗效果，其疗效及应用潜力值得进一步

探究。
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