
患者，男，54岁，因“发热 3 d，腹胀、头痛伴无尿 1 d”
入院。入院查体：T 38.9℃，HR 45次/min。心肺腹无异常。

血常规及生化检查：WBC 11.46×109/L，RBC 3.06×1012/L，
Hb 115 g/L，Plt 62×109/L，Scr 420 µmol/L，丙氨酸转氨酶

（ALT）137 U/L，天冬氨酸转氨酶（AST）493 U /L，乳酸脱氢

酶2792 U/L，总胆红素 37.9 µmol/L，结合胆红素11.4 µmol/L，
D⁃二聚体 9349 µg/L；血 IgG 7.22 g/L，血 C3 600 mg/L，CIC
浊度升高。自身抗体谱、病毒、流行性出血热抗体、

ANCA、抗GBM抗体检查均阴性。腹部 CT结果示：肠系膜

上静脉不连续血栓形成。见图 1。给予持续 CVVH 治疗

疗效欠佳。入院第 2天阵发性头痛及腹痛、腹胀加剧，无

尿，Plt 下降至 14×109/L，Hb 58 g/L，出现消化道出血，颈

部、胸部及双侧臀部可见瘀斑，右颈静脉置管处可见 3
cm×2 cm 血肿。多次查 Coobms 实验阴性，网织红细胞计

数增高，外周血涂片可见破碎红细胞。最终诊断：血栓性

血 小 板 减 少 性 紫 癜 并 溶 血 尿 毒 症 综 合 征（thrombotic
thrombocytopenic purpura/hemolytic uremic syndrome，TTP/
HUS）[1]。给予血浆置换（PE）治疗 2 d，每日 1 次，置换量

3000 ml，甲基强的松龙静滴（1000 mg×3 d），后改口服沷

尼松（60 mg/d）。PE 治疗第 3 天因血源紧张无法继续进

行。患者 Plt下降至 7.4×109/L，仍无尿，消化道出血及皮肤

紫 癜 严 重 ，遂 行 双 重 滤 过 血 浆 置 换（double filtration
plasmapheresis，DFPP）8 次，每次 2 h，每日 1次连续 6 d，后
每 3天 1次，Plt升至 100×109/L后再行 1次治疗。一级血浆

分离器 P2（德国 Fresenius），二级血浆成分分离器 EC20W
（日本 Asahi Kasei）。血流量 120 ml/min，一级滤器血浆分

离流量 50 ml/min，弃浆流量 5 ml/min，DFPP过程中输注新

鲜血浆 600 ml/次。见图 2。患者于第 4次DFPP治疗后血

小板渐升，尿量 200 ml/24 h，消化道出血停止，腹胀减

轻。第 7 次 DFPP 治疗后血小板正常，尿量 400 ml/24 h。
给予低分子肝素皮下注射抗凝治疗。于入院第 10天出现

小便，病程第 20天进入多尿期，肾功能好转出院。

讨论 获得性 TTP/HUS 以微血管病性溶血性贫血、

血小板减少、神经精神症状、发热和肾脏受累等五联征为

表现的临床综合征 [1]。其发病机制未完全明确。目前有

研究认为 ADAMTSl3 抗体 [2]，抗血小板 CD36(GPIV)自身抗
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紫癜/溶血尿毒症综合征一例
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注：A：治疗前注射造影剂后，门静脉期肠系膜上静脉主干

见偏心性不连续充盈缺损（箭头所指），考虑血栓形成；B：治疗

后肠系膜上静脉主干偏心性充盈缺损基本消失

图 1 患者上腹部 CT改变
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体 [3]，补体调节因子H的自身抗体 [4]及因子 V Leiden[5]的异

常导致一种超大分子量的血管性血友病因子（unusually
large von Willebrand factor，ULvWF）形成是获得性 TTP/HUS
的主要病因 [1]。有研究发现 CD20单抗美罗华治疗复发的

TTP/HUS效果良好，提示获得性 TTP/HUS可能是一种自身

免疫性疾病 [6]。TTP/HUS符合 DFPP治疗的适应证。本例

属 TTP/HUS重症，应首选 PE治疗。患者接受 2次 PE治疗

后，因血源紧张而采用了 DFPP联合甲强龙治疗，同时考

虑清除血液中的致病因子是治疗 TTP/HUS的关键。患者

病情缓解天数（10 d）较之前报道的 PE 治疗缓解天数

（15.8 d）缩短 [7]。本例 DFPP治疗的一级和二级分离器分

别为 P2和 EC20W，可选择性地清除ULvWF等致病大分子

物质，保留 ADAMTSl3等小分子物质，有效地降低微血栓

的形成，减少血管内皮的损伤及补体调节系统异常。另

DFPP过程中输注少量新鲜血浆可补充ADAMTSl3。
我们认为 DFPP 具有安全性高、血浆用量少等优点，

特别适用于临床上血源紧张的情况下使用。但其疗效与

PE对比如何，仍需大样本的随机对照临床实验进行验证。
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