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E v a n “ 综合征 了例分析

第一医院内科教研室 周开沼 黄宗干

E
v a n s综合征是一种自身免疫性疾病

,

表现为自身免疫性溶血性贫血 ( A IH A ) 合

并自身免疫性血小板减少性 紫瘫 ( I T P )
。

临

床较少见
, 国内报导病例不多

,

我 们 近 3年

来先后见到 7例
,

现介绍如下
,

并对 诊 断及

治疗作一简要讨论
。

临 床 资 料

男性2例
,

女性 5例
。

发病年龄 20 、 邸 岁
,

平均

表 1 了例 E 、 a ns 综合征临床表现与血象
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病程 1明至5年平均 3
.

2年
,

其 中A IH A与

IT P同时发生 2例
,

二者前后发生 5例
,

就 诊时前后

相距时间最长 5年
,

最短 2年
。

临床均有 不同程度贫

血
,

多数为中重度贫血
,

除一例无明显出 血倾向外
,

其余均有不同程度出血
,

但出血较轻
,

以皮肤粘膜

癣斑疲点多见
,

内脏出血少
.

脾肿大 5例
,

丫 例为明显

肿大
.

血象和骨髓象均呈典型 A I H A和 I T P 改变
。

作免疫球蛋白6例
,

其中I g G及 I g A 同 时增高 一例

(
`

18 2 0
、

3 s g m g / d l )
,

I g G与I g M增高一 例 ( 18 9 6
、

3 o 4m g / d l )
,

I g M增高一例 ( 2 6 4 0 9 / d l ) : 抗人球蛋

白试验检查 5例
,

直接法阳性 3例
,

间接法均阴性 ;

血小板相关抗懊测定2例
,

增高一例、 C .补体测定 2

例
,

减少一例
,

酸溶血试验检查 4例均 阴性
.

红 斑

狼膺细胞检查 3例均阴性
。

治疗与疗效

全部病例均经强地松或氢化考地松 (氢

考 ) 治疗
,

溶血性贫血均不同程度好转
,
其

中血红蛋 白恢复正常者 3例
,

余 4例上升 19 ~

5 9 9 / L
,
可能由于疗程不够 (仅13 ~ 43 天 )

尚未达到正常水平
。

出血现象 消
.

失
,

但 血

小板升高不如血红蛋白上升 明显
,
仅 2例达

到 10 d
x lo

。

/ L 以上
, 且反复波动较大

,

其余

5例仍低
,
在 40 ~ 89 x l 。。

/ L
,
其中例 3因 强

地松维持量 > 20 m g /天
,
减量后血小板减少

明显
,

出现皮肤疲点疲斑
,

并经 长 春新 硷

·

1 9 5
.
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( V C R )
、

硫哩镖吟
、

A C T H
、

氢 考 等 治疗

无效
, )

最后行脾切除
,

术后血小板上升正常

仅缓解一月
,

再加 用强 地 松和 V C R i台疗无

效
,

于术后 8月病情加重合并肺部感染死亡
。

例 6也因强地松维持 量 > ZOm艺/天
,

经V C R

治疗血小板上升不显
,

后因 巨 脾 并 发脾梗

死而行脾切除
,

术后缓解迄今已一年余
。

似
二

t

般仍以糖皮质激素为首选
〔 4 ’ ,

_

且绝大

多数病例有效
。

其机制 与抑制抗侧; 的形成及

抑制单核巨噬细胞系统对红细胞和血小板的

破
.

坏有
一

笑
。

_

本组病例经糖皮质激素治疗后网

积红细胞卞降
、

血红蛋 白上升
、

黄疽减轻或

消退
、

脾肿大者缩小或未扣及
,

说明对糖皮

质激素治疗有效
。

根据我们经验
,

药物剂量

开始宜大
,

强地松 每 日6 0一 s o m g , 2一 3 周

达显效后逐渐减量
,

维持量每 日5~ 15 m g ,

用较长时间、 整个疗程 3一 6月为宜
,

复发后

加大剂量仍有效
。

本组病人 I T P对糖 皮质激

素的疗效较 A工H A差
,

仅 2例恢 复 正 常
,

且

有波动
。

也比单纯 I T P患者对糖皮质激 素效

果为差
〔` ’ ,

其原因尚不清楚
。

I T P病 人血小

板减少经糖皮质激素治疗 无效可采用 V C R
,

用法以缓慢静脉滴注 (6 ~ s h ) 较推注为好
,

其机制认为V C R与血小板形成 复 合 物后可

选择性破坏巨噬细胞
,

达到
“

内科切脾
”

的

目的
。

若以上治疗对其中
一

种疾病无效或维持

量较大时可考虑行脾切除术
, 因为脾脏是产

生抗体和红细胞
、

血小板破坏的主要场所
。

本组 2例均在脾切除后获得缓解
。

例 6病理证

实脾表面有约 6 x 6 c m红褐 色 梗死 区
。

我们

认为
:

( 1 )糖皮质激素正规治疗和其他免疫

抑制剂足够治疗无效
,

或强 地 松 维 持量 >

20 m g /天者 ; ( 2 )出血严重
、

溶血 短期内进

行性加重而常规治疗无效者 ; (
一

3 ) 巨脾治疗

后缩小不明显
,

伴有压迫症状或脾梗死者
,

均可考虑脾切除
。
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讨 论

_ 一 、

诊断
`

1 9 4 9年 E v o sn 等 “ 三
发现获得性免疫性溶

血性贫血患者常可 同时伴有血小板减少或中

性粒细胞减少
。

这二种情况可同时或先后发

生
,

并提出为同一种病机
〔艺枯 1 9 8 2年 P e g e ls

等
’ a ,发现 E v a sn 综合征患者体内有 抗红细胞

抗体和抗血小板或抗白细胞抗体存在
,

从而

证实本病为一种自身免疫性疾病
。

本组病例

均有溶血性贫血和血小板减少
,

经强地松治

疗及 2例经脾切 除 有 效
,

可 符 合 E v
an

s
综

合征诊断
。

抗人球蛋白试验 3例阳性
,

抗血小

板抗体一例增高也支持该诊断
。

我们观察病

例发现E v a n s
综合征 A IH A 和 I T P二 种 疾病

往往不同时发生
,

虽经强地松治疗
,

一种免

疫性疾病血象恢复
,

而另一种免疫性疾病仍

可发生
。

本组 5例经治疗随访观察二者发生时

间前后相距可长达 2 ~ 5年
,

因此
,

对 A IH A

或 ! T P患者应密切随访观察
,

可能 发现更多

的 E v a sn 综合征病例
。

抗人球蛋 白试验阳性和抗皿小板抗体增

高对诊断有确诊意义
,

但抗人球蛋 白试验也

可阴性反应
,

血小板抗体测定 目前在基层 尚

未普遍开展
,

因此
, 凡同时有溶血性贫血和

血小板减少患者能除外系统 性 红 斑 狼瘾
、

P N H
、

及地中海贫血等所 引 起
,

对 糖皮质

激素治疗有效
,

我们认为即可诊断为它
v a 。

综合征
。

二
、

治疗
:

E v a sn 综合征的 治 疗与 A IH A 和 I T P类

. _
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