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血栓性血小板减少性紫癜 1例报告

Report a case of thrombotic thrombocytopenic purpura

王　新 ,张　王景　　(第三军医大学附属新桥医院肾内科 , 重庆 400037)

　　患者女性 , 22岁 , 重庆市人 , 因发热 30 h , 全身瘀斑 10 h 于

1999年 7月 26 日入院。患者不明诱因畏寒 、发热 , 无尿频 、尿

急 、尿痛 、腹痛及腰痛。体温最高达40 ℃。院外诊断为“感冒” 。

予以“青霉素 、奈替米星 、柴胡”等治疗 , 体温降至正常 , 但出现

牙龈出血 ,全身散在出血点 , 注射部位大片瘀斑 , 月经量增多 ,

巩膜黄染 , 呈进行性加深 , 伴恶心 、呕吐 、嗜睡 , 呕吐咖啡色胃内

容物 ,尿液为洗肉水样 , 尿量逐渐减少 ,出现少尿无尿。

　　查体:发育正常 , 消瘦 , 贫血貌 , 精神萎糜。 全身皮肤可见

散在黄豆大小瘀斑 ,注射部位可见大片瘀斑 , 巩膜黄染 ,颈无抵

抗 ,双肺呼吸音清晰 ,心界不大 , 心率 76 次/min , 心律齐。 舟状

腹 ,肝肋下 2 cm , 质软 ,触痛 , 双肾区轻叩痛。血常规白细胞 2.9

×109/ L ,红细胞 2.03×1012/L , 血红蛋白 54 g/L , 血压中未见破

碎细胞。网织红细胞 7.4%,血小板 47×109/ L, 尿常规蛋白 ,

红细胞 。白陶土部分凝血酸原时间(KPTT)393 s(37.6 s)凝血

酶原时间(PT)15.7 s(13.6 s), 凝血酶时间(TT)18.5 s(16.2 s),

凝血时间(CT)9 min 26 s。肾功能:BUN 26.83 mmol/ L , Cr 868.9

μmol/L。肝功能:谷草转氨酶(AST)86 IU/L , 总胆红素(TBIL)

29.0μmol/ L ,直接胆红素(DBIL)14.6μmol/ L, 间接胆红素(IBIL)

14.3μmol/ L。血沉 91 mm/ h , 乳酸脱氢酶(LDH)267 IU/L , α-羟

丁酸脱氢酶(HBDH)318 IU/L , Coombs试验阴性。 B 超:双肾体

积稍增大 , 形态饱满 , 实质增厚 , 回声增强 ,皮髓质界面清晰 , 肾

锥体肿大 , 实质与窦区边界欠清晰 , 窦区变窄。 双肾血流灌注

良好 ,动脉阻力指数稍增高。骨髓报告:骨髓中红系高度增生 ,
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红系 55%,粒/红比例 1.5∶1 ,巨核细胞形态正常 ,全片 37 个。

　　治疗:入院后 ,给予新鲜血浆 , 全血输注 , 糖皮质激素 ,血液

透析 , 抗感染 ,保护胃粘膜等治疗。病情逐渐好转 ,全身瘀斑瘀

点消退 ,尿量增多 ,肾功能正常 , 胸水 、腹水吸收 , B 超肝脏大小

正常 , 贫血改善 ,治愈出院。

讨论

　　TTP临床表现为血小板减少性紫癜 , 溶血性贫血 , 肾脏血栓

性微血管病 , 神经系统症状及发热五联综合征。其诊断并无特

异指标可作依据 , 病理学检查亦无特异性[ 1 , 2] , 阳性有助于诊

断 ,阴性不能除外。故 ,只能根据临床表现与实验室检查所见 ,

在除外其他类似疾病的基础上 , 求得确诊[ 3] 。本病的病因 , 发

病机制及临床表现等 , 均与溶血性尿毒症综合征(HUS)有共同

之处 , 有作者认为 HUS 与 TTP 为同一种疾病 , 在小儿表现为

HUS 在成人表现为 TTP , 所以两者鉴别诊断并不十分重要[ 4] 。

此患者有血小板减少 , 微血管性溶血性贫血 , 及神经系统轻微

受累的表现 , 并有发热 , 急性肾功能衰竭 , 网织红细胞增高等 ,

本例 TTP诊断不难[ 5] 。同时应与原发性血小板减少性紫癜加

以区别 , 原发性血小板减少性紫癜无肾功能衰竭 , 无黄疸 ,无精

神障碍等 ,两者鉴别不难。 另外 , 应与 Evans 综合征加以区分 ,

Evans综合征系自身免疫性溶血性贫血 , 伴有血小板减少 , 可有

紫癜等出血症状 , 抗人球蛋白试验阳性[ 6] 。

　　文献报道 , TTP目前病因不详 ,可能与感染 , 遗传因素 ,药物

因素等有关 , 但感染与 TTP 关系未能阐明 , 而遗传因素在 TTP

发作中占重要作用。据报道 , TTP 病死率高 , 1964 年以前 , 271 例
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后离心(12 000×g , 20 min), 取上清液以 0.5 mol/ L KOH 中和 ,

将 pH 调至 7.0～ 7.2 ,于冰浴中冷却 15 min后第 2 次离心(0℃,

600×g , 10 min), 取上清液于-25℃保存备用。利用 GILSON 系

列高效液相分析仪进行样品检测。

1.4　统计学处理
　　实验数据以 x±s表示 , 采用 t检验。

2　结果

　　各组肾皮质细胞线粒体内钙含量和肾组织 ATP含量见表

1。与肾脏切取后立即检测相比 , 保存 24 h 后肾细胞线粒体内

Ca2+浓度明显上升 、ATP 则下降;但若在保存液中加入钙拮抗

剂异博定(VP),上述现象可得以显著抑制。

表 1　各组肾皮质细胞线粒体内 Ca2+和ATP

含量(mB/ nmol·mg-1 , x±s)

Tab 1　The concentrations of Ca2+and ATP in mitochordrial of

renal cortex(mB/ nmol·mg
-1 ,  x±s)

Parameter Ⅰ(n=8) Ⅱ(n=8)　 Ⅲ(n=8)　

Ca2+ 1.32±0.29 1.98±0.38＊ 1.43±0.30#

ATP 9.47±1.06 1.62±0.81＊ 3.83±0.78#

Ⅰ :Normal;Ⅱ:Cont rol;Ⅲ:Verapamil treated;＊:P<0.01 vs Ⅰ ;

#:P<0.01 vs Ⅱ

3　讨论

　　在同种异体肾移植前 ,离体肾都要经历一个时间

长短不一的冷藏期(2 ～ 4℃),在这期间肾脏细胞及其

细胞器会发生不同程度的水肿 、变性 、细胞内能量耗竭

等一系列改变 ,且随着时间的延长 ,上述损伤性的改变

亦逐渐加重 ,而这种损伤又直接影响到术后肾脏功能

恢复的速度和程度 。目前研究表明 ,上述冷藏期的病

理改变在很大程度上与钙离子的活动有关
[ 4 , 5]
,且大

量证据显示移植前肾细胞内能量残存的多寡直接影响

术后肾脏细胞的功能状况
[ 2 ,4 , 6]

。在临床肾移植中 ,我

们对部分离体肾使用了加有异搏定的 HCA灌洗液 ,结

果发现这些患者移植肾功能恢复明显较对照组快 ,由

此我们进行了该项研究。

　　一般认为钙离子与细胞损伤的关系主要表现在当

离体肾冷藏时因线粒体膜上的 Ca2+-ATP 酶失活 ,致

使从胞浆自由弥散至线粒体内的钙离子不能被泵出线

粒体 ,从而导致线粒体内钙离子高于正常含量即所谓

钙超载 ,钙超载一方面可导致线粒体水肿 、变性 ,另一

方面钙积聚不仅导致线粒体内膜极化状态发生改变 ,

干扰氧化磷酸化过程 ,而且可直接损伤线粒体膜的结

构 ,从而阻止 ATP 的形成 ,并加速其分解。

　　钙拮抗剂可作用于线粒体膜上的电位调控 L 型钙

通道 ,通过与其α1 亚单位结合 ,从而阻断Ca
2+
内流进入

线粒体[ 3] 。本实验表明离体肾冷藏期间若于普通保存

液中加入钙拮抗剂异搏定 ,线粒体内钙含量明显低于未

加异搏定的对照组 ,线粒体内 ATP 含量也较之显著增

高 ,由此可见 ,钙拮抗剂对离体肾具有保护作用。
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中仅存活 27例 , 1964 年至 1980 年的 275 例中 , 存活 127 例 , 占

46%,近年报道采用输血浆及(或)血浆置换疗法 , 存活率可高

达80%,但仍有重症 TTP , 病情不可逆转而死亡[ 1] 。 TTP无特效

治疗 ,但以输血浆疗法和血液透析 , 是较好的治疗手段 , 但血浆

置换 ,价格昂贵 , 如有条件 , 可以首选 , 对预后更为有利。配合

强的松治疗可有一定疗效 ,而细胞毒药物 , 输血小板 , 血小板聚

集抑制剂等疗效均不能肯定[ 1] 。从本例治疗来看 , 积极给予糖

皮质激素 , 输注新鲜血浆 , 配合透析 , 是一种有效的治疗方法。

此病例出院随访至今 ,患者情况良好。
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