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　　专家简介:阮长耿,中国工程院院士,苏州大学附属第一医院教授、主
任医师、博士生导师。现任江苏省血液研究所所长、江苏省医学会副会

长,卫生部血栓与止血研究室主任以及《中华医学杂志》、JThrombHe-
most、ThrombRes、IntJHematol等国内外杂志的编委。阮长耿教授长

期从事血液学———血栓与止血的研究,他建立了我国第一个血栓与止血

研究室,研制成功我国第一组抗人血小板、vWF等苏州(SZ)系列单抗。
先后发表科研论文600余篇,其中70多篇在国外期刊上发表,主编专著

5部。先后获得国家发明专利4项,美国专利1项、国家发明奖1项、国

家科技进步三等奖2项、部级科技进步二等奖14项。培养博士研究生

45名、硕士研究生37名。曾荣获“国家级有突出贡献的中青年专家”、
“全国五一劳动奖章”、“全国先进工作者”、“法国医学科学院外藉通讯院

士”等荣誉称号和奖励。他于1994年和2011年先后两次被授予了“法兰

西国家功绩骑士勋章”和“法兰西国家功绩军官勋章”。

　　血栓性血小板减少性紫癜(TTP)是一种临床

急重症,以广泛微血管血栓形成和血小板减少为病

理特征。典型的临床表现为微血管病性溶血性贫

血、血小板减少、神经精神异常、发热及肾脏损害。
本病发病急骤病情凶险,如不及时治疗则病死率可

达90%。近年来随着血浆置换疗法的临床应用,

TTP急性发作期治疗效果虽有明显改观,但仍然

是临床上的急重症,并存在易反复发作等难以解决

等问题。结合以往的 TTP诊疗指南〔1-2〕和最新研

究进展〔3-4〕,中华医学会血液学分会血栓与止血学

组制定了“血栓性血小板减少性紫癜诊断与治疗中

国专家共识(2012版)”,这将对我国 TTP临床诊

治的规范化起到积极推动作用。

TTP主要临床表现即所谓经典的“五联症”,
即血小板减少性出血、微血管病性溶血性贫血、神
经精神症状、肾脏损害、发热。部分病例因累及心、
肺、消化道,产生相应症状。值得注意的是,不同

TTP患者的临床表现存在差异:一方面原发病的

临床表现可能掩盖本病相关症状,应仔细辨别;另
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一方面,出现典型“五联症”者仅占20%~40%,且
多为病程的晚期。而多数患者(60%~80%)表现

为血小板减少性出血、微血管病性溶血及神经精神

症状“三联症”。而在疾病早期,可能仅表现为血小

板减少性出血和微血管病性溶血,如能在此时及时

给予血浆置换等治疗可以显著改善疾病的预后。
因而需要强调在出现血小板减少性出血和微血管

病性溶血表现时做好鉴别诊断。
TTP实验室检查除血红蛋白降低和显著血小

板减少外,最具特征性的变化是外周血中检出增多

的破碎红细胞。虽在 DIC及其他微血管病性疾病

中也可发现,但外周血中检出显著增多的破碎红细

胞仍然对 TTP的诊断具有重要提示价值。虽然目

前对破碎红细胞的比例无确切界定,但为提高诊断

效率,减少漏诊,本共识将破碎红细胞比例定为>
1%,也希望在临床实践中得以验证。血小板计数

和血清乳酸脱氢酶(LDH)水平虽不作为 TTP诊

断依据,但与病情变化相一致,可作为 TTP疗效判

断和复发监测的重要指标。血浆 ADAMTS13活

性及抑制物测定现已成为 TTP诊断的重要辅助手

段。检测方法包括残余胶原结合试验(R-CBA)、
FRET-VWF73荧光底物检测方法〔5-6〕。由于系体

外测定且受多因素影响,在临床分析试验结果时,
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需要综合多方面资料,不能将该项指标作为诊断的

惟一标准。
目前,TTP诊断主要依据临床表现和实验室

检查。依据典型“五联症”虽可做出诊断,但已累及

重要脏器,处于疾病晚期。早期曾强调三联症的敏

感性和五联症的特异性,但研究发现,最敏感且具

有普遍意义者仅两项,血小板减少与微血管病性溶

血性贫血。目前一致的观点认为,当出现“三联症”
或即使无神经精神症状时,且无其他原因解释血小

板减少和微血管病性溶血性贫血时,应高度怀疑

TTP并做出初步诊断,必要时尽早进行血浆置换

治疗。血浆 ADAMTS13活性测定在 TTP诊断中

的重要性日益受到重视。遗传性 TTP患者 AD-
AMTS13活性降低程度与疾病严重程度相关;继
发性 TTP患者较少发生 ADAMTS13活性缺乏,
腹泻相关-HUS(D+HUS)患者 ADAMTS13活性

也多正常。本共识在强调基于临床资料诊断 TTP
的重要性同时,首次将 ADAMTS13活性及其抑制

物水平指标纳入 TTP诊断,目的在于进一步突出

ADAMTS13在 TTP发病中的重要性、提升 TTP
诊断准确率,并为鉴别诊断提供了重要依据。

本共识推荐在诊断明确或高度怀疑本病时均

应尽早开始治疗。对 ADAMTS13抑制物阳性的

特发性 TTP患者需要积极进行血浆置换,直至病

情缓解;对遗传性 TTP患者除血浆置换外,可以采

用血浆输注措施缓解病情;对继发性 TTP患者则

需重点处理原发病等。共识建议在发作期联合使

用肾上腺皮质激素,可以减轻因微血栓形成引起组

织受损而导致的炎症反应过程,提高治疗成功率。
本共识对 TTP患者的血小板输注进行了严格限

制,对高度疑似和确诊病例,输注血小板应十分谨

慎,仅在出现危及生命的严重出血时才考虑使用。
TTP复发仍是临床面临的难题。对 ADAMTS13
抑制物阳性的特发性TTP患者,建议加用抗CD20
单克隆抗体,以祛除抑制物、预防复发〔7〕。

此次制定的 TTP诊疗中国专家共识可能会存

在不完备之处,有待听取同仁们的意见,再版时予

以修订。
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量的数值为何要用量/单位的形式表达

　　目前,诸多科技期刊论文中表格参数栏的量与单位用“量(单位)”,如:血压(mmHg)、年龄(岁)、发病时

间(h)表示,这是不对的。国家标准规定,应当以“量/单位”的形式表示量的数值,这是因为:量=量的数值

×单位,例如:血压=140mmHg(即140×mmHg);那么“量的数值=量/单位”,即“140”系由“血压/mm-
Hg”得出的。所以,应以:年龄/岁、发病时间/h、直径/mm 等表示其数值。国家标准还规定,表示相除的斜

线不得多于1条,所以,表格中“心率”的数值应这样表示:心率/(次·min-1)。
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