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E5_8F_91_E6_80_A7_E8_c22_611475.htm 原发性血小板增多症

（primary throbocythemia）是骨髓增生性疾病，其特征为出血

倾向及血栓形成，外周血血小板持续明显增多，功能也不正

常，骨髓巨核细胞过度增殖。由于本病常有反复出血，故也

名为出血性血小板增多症，发病率不高，多见40岁以上者。

【诊断】对原因不明血小板增多（&gt.60万/mm3），骨髓中

巨核细胞显著增加，结合脾大，出血或血栓形成等表现，应

考虑本病的诊断。但需与继发性（或反应性）血小板增多症

及其他骨髓增生性疾病相鉴别。 继发性血小板增多症见于脾

切除后、脾萎缩、急或慢性失血、外伤及手术后。慢性感染

、类风湿性关节炎、风湿病、坏死性肉芽肿、溃疡性结肠炎

、恶性肿瘤、分娩、肾上腺素等药物反应也可引起血小板增

多。有报道骨髓细胞培养，原发性血小板增多症有自发性巨

核细胞集落形成，可与继发性区别。【治疗措施】治疗目的

要求血小板减少至正常或接近正常，以预防血栓及出血的发

生。 （一）骨髓抑制性药物 白消安为常用有效的药物，宜用

小剂量，开始4～6mg/d。如要求血小板快速下降可选用羟基

脲2～4g/d，3～4天后减至1g/d。环磷酰胺，苯丁酸氮芥，马

法兰等都有效。当血小板数下降或症状缓解后即可停药。如

有复发可再用药。（二）放射核素磷（32p） 口服或静脉注

射，首次剂量0.08～0.11mbq，如有必要三月后再给药一次。

一般不主张应用，因为诱发白血病的可能。（三）血小板分

离术 迅速减少血小板数量，改善症状。常用于胃肠道出血、



妊娠及分娩、选择性手术前。（四）干扰素 最近有人提出用

α干扰素治疗原发性血小板增多症。可对巨核细胞生成抑制

及血小板生存期缩短。剂量为3～5mu/d。（五）其他 应用双

嘧达莫、阿司匹林、消炎痛可防止血小板聚集。有血栓形成

者用肝素或双香豆素类抗凝药。切脾是禁忌的。【发病机理

】病因不明，经g6pd同工酶检查证实本病也为多能干细胞的

克隆性疾病，导致骨髓巨核细胞持续明显增殖，血小板生成

增多，加上脾和肝储存血小板的释放，但血小板寿命大多正

常。 本病的出血机理由于血小板功能缺陷，粘附及聚集功能

减退，血小板第三因子降低，5-羟色胺减少以及释放功能异

常。部分病人尚有凝血机制不正常，毛细血管脆性增加。因

血小板过多，活化的血小板产生血栓素，易引起血小板的聚

集和释放反应，可微血管内形成血栓。晚期可有脾脏和其他

脏器的髓外造血。【临床表现】起病缓慢、临床表现轻重不

一，约20%的患者，尤其年轻人起病时无症状，偶因验血或

发现脾肿大而确诊。轻者仅有头昏、乏力；重者可有出血及

血栓形成。出血常为自发性，可反复发作，约见于2/3的病倒

，以胃肠道出血常见，也可有鼻衄、齿龈出血、血尿、皮肤

粘膜瘀斑，但紫癜少见。血栓发生率较出血少。国内统

计30%有动脉或静脉血栓形成。肢体血管栓塞后，可表现肢

体麻木、疼痛，甚至坏疽，也有表现红斑性肢痛病。脾及肠

系膜血管栓塞可致腹痛、呕吐。肺、脑、肾栓塞引起相应临

床症状。脾肿大占80%，一般为轻到中度。少数病人有肝肿

大。【辅助检查】（一）血象 血小板计数多在100万～300

万/mm3，最高达2000万/mm3。血片中血小板聚集成堆、大小

不一，有巨大畸形变，偶也见到巨核细胞碎片及裸核。白细



胞数可正常或增高，多在1万～3万/mm3，一般不超过5

万/mm3，分类以中性分叶核粒细胞为主，偶见幼粒细胞

。30%的患者红细胞数正常或轻度增多，形态大小不一，呈

多染性，也可出现豪-胶小体及嗜碱性点彩。少数病人有反复

出血而导致低色素性贫血。 （二）骨髓象 有核细胞尤其是巨

核细胞显著增生，原及幼巨核细胞增多，血小板聚集成堆。

中性粒细胞的碱性磷酸活性增加。（三）出、凝血试验 出血

时间延长，凝血酶原则消耗时间缩短，血块退缩不良，凝血

酶原时间延长，凝血活酶生成障碍。血小板粘附功能及肾上

腺素和adp诱导的聚集功能均降低，但对胶原聚集反应一般正

常。（四）其他 染色体检查有21号长臂缺失（21q-），也有

报告21号染色体长臂大小不一的变异。血清酸性磷酸酶、钾

、钙、磷、乳酸脱氢酶及尿酸含量测定均增多。 【预后】根

据血小板增多的程度，病程不一。大多数病例进展缓慢，中

位生存期常在10～15年以上。少数病人可转为骨髓纤维化，

真性红细胞增多症或慢性粒细胞白血病。重要脏器有血栓形

成及出血常为本病致死的主要原因。 100Test 下载频道开通，

各类考试题目直接下载。详细请访问 www.100test.com 


