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#是指非血友病患

者出现自发获得性凝血因子自身抗体所引起的获得性出血性

疾病$其中最常见的是获得性
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因子(
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#抗体导致的获得

性血友病
Q
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QFQ
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QFQ

临床上较少见!发病较突然!出血

较重!如不能及时诊治可危及生命$现报道
#

例!并文献复习!

以提高对本病的认识$
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临床资料

病例
!

!女性!
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岁!主因间断四肢皮肤青紫肿胀
!

个月余

于
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年
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月
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日
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入院!既往无自幼反复出血及家

族出血病史!

#

个月前行.胆囊摘除术/!手术过程顺利$术后

恢复良好$入院查体"体温
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!脉搏
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次'
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!呼吸
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次'
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!血压
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!贫血貌!浅表淋巴结未及!双肺

呼吸音清!心率
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次'
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$腹软!右下腹可见一长约
$32

手

术瘢痕!无压痛)反跳痛)肌紧张!肝脾无肿大$左侧大腿内侧

及后侧可见大片青紫淤斑!右小腿后侧可见一
#32i#32

淤

斑!双下肢无水肿$双侧巴氏征阴性$入院后查血常规"
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$凝血
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项"凝血酶原时间(
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#!活化部分凝血活酶时间(
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纠正

试验(
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血浆#"
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!即延长的
Q0GG

不能被正常

等量血浆纠正!铁
*

项正常!自身抗体全套阴性!抗核抗体阴

性!红细胞沉降率
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!乙型肝炎全套阴性!丙型肝炎)

F1<

)梅毒均阴性!肝)肾功能)电解质均大致正常!免疫
&

项及

风湿
7

项均阴性!尿常规"

]S>

阳性!大便常规正常!隐血阴

性$腹部
S

超"脂肪肝!胆囊切除术后!脾)胰)肾未见异常!双

肾输尿管膀胱未见异常!老年性盆腔$胸部
>G

"未见明显异

常$初步诊断"

QF

胆囊切除术后$给予甲泼尼龙
*(2

4

抑制

免疫!并先后输注新鲜冰冻血浆
!!%(2Y

)冷沉淀
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治疗!
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后复查血常规"
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#!余均大致正常!

带药出院!出院后继续口服泼尼松
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!每日
!

次$
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日就诊于天津血液病医院!查
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#!狼疮抗凝因子
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!正常对照
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#!凝血因子
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活性测定
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#!凝血因子
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活性测定
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#!凝血因子
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抑制物定量
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!血管

性假性血友病因子抗原
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#$诊断
QFQ

!继续给

予泼尼松口服!监测
Q0GG

逐渐恢复正常!泼尼松逐渐减量至

#"&2
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!每日
!

次口服!目前仍门诊随访$

病例
#

!男性!

+#

岁!主因双下肢水肿
!

个月余!右上肢肿

胀青紫
!(

余天!于
#(!#

年
!!

月
!%

日
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入院$入院前
!

个月余患者无明显诱因出现双下肢水肿!以右侧为著!伴疼痛!

未予重视$

!(

余天前患者出现右上肢肿胀伴皮下出血!渐转

为青紫色!无呕血)黑便!无血尿!未予诊治而来本院!门诊以

.凝血机制异常/收入本科$既往无自幼反复出血及家族出血

病史$.高血压/病史
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年!最高达
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!平素口服

.尼群地平
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!每日
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次*卡托普利
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!每日
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次/降压

治疗!未规律监测血压$

#

年前.脑出血/!遗留左侧肢体活动

不利$.双下肢静脉曲张/病史
7(

余年!未予正规治疗$入院

查体"体温
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!脉搏
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次'
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!呼吸
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次'
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!血压
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!神清!贫血貌!浅表淋巴结未及$双肺呼吸音

清!未闻及干湿性音$心率
%(

次'
2CE

!律齐!心音有力$腹

软!无压痛)反跳痛)肌紧张!肝脾无肿大$右上肢肿胀!可见暗

红色色素沉着及青紫淤斑!右大腿内侧可见青紫淤斑!双下肢

可见皮肤破溃!已结痂!皮温可!双下肢水肿$左侧肢体肌力
2

级!右侧肢体肌力正常$入院查血常规"
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细胞沉降率"
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$血涂片"
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!部分

红细胞中心淡染区扩大!血小板不少$
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纠正试验(
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!即延长的
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不能被正常等量血浆纠

正$初步诊断"(
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#高血压
7

级!极高危*(

7

#脑出血后

遗症*(

*

#双下肢静脉曲张$给予地塞米松抑制免疫反应)输冷

沉淀)保护胃黏膜)止血等治疗$入院后查胸片示"符合支气管

炎$腹部超声"肝实质回声增粗!欠匀*泌尿系超声"前列腺钙

化斑$尿便常规正常$肝功能)肾功能)血糖)电解质未见异

常$自身抗体)抗核抗体)风湿
7

项均无异常$治疗
&5

后复

查
Q0GG%(@

!仍明显延长加用环磷酰胺
("#
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静脉滴注!每

日
!

次!共
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!复查凝血
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!凝血酶原活动度
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!部分凝血活酶时间比率
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!因效果不佳!患者于
#(!#

年
!#

月
#&

日就诊

于中国医学科学院天津血液病医院查凝血因子
0

抑制物定量
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!诊断
QFQ

!并继续给予糖皮质激素治疗(具体不详#!

治疗
#

周!自诉效果欠佳!自动出院$于
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年
#

月
!$

日!因

严重腹腔出血入住本院普外科!给予持续胃肠减压)止血)输

血)抑酸)补液治疗!住院
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!自动出院后死亡$
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!

讨
!!

论

QFQ

是一种少见病!发病率大约每年
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万!男女

均可发病!多见于中老年人!最近发表的
!7

个国家
!!$

个中心
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重庆医学
#(!&

年
&

月第
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卷第
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期



参与的欧洲
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登记组的
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例资料再次证明这一点%

!
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!病因

尚不清楚!约
&('

患者有原发疾病!常见的是自身免疫性疾

病)感染)恶性肿瘤)药物)妊娠等!本组报道中
#

例患者男女各

!

例!均无明显原发疾病$

与血友病
Q

替代治疗后出现的
.
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抗体相似!

QFQ

患者

的因子
.
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抗体一般都属于
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O

抗体!且通常是
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和
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4
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混合型体!以
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亚型为主!结合于
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因子的
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或
>#

区

域%
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$但在该抗体与因子
0

的反应动力学方面!

QFQ

和血

友病
Q

患者之间有不同之处%
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$多数血友病
Q

患者的因子
0

抑制物能够被额外的因子
0

完全中和!抑制物浓度和失活的因

子
0

数量呈线性关系(

)

型反应#$而多数
QFQ

患者的因子

0

抑制物不能使体外因子
0

完全失活!二者之间无线性关系
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型反应#!故在
QFQ

患者有时
.
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抗体滴度非常高!但体

内仍残留
.
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!即使再增加外源性
.
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也难使抗体饱和$

出血是临床最重要的表现!多为自发性出血!最常见的是

皮肤软组织出血!也可有内脏出血(本组报道中
#

例患者均存

在皮肤淤斑!病例
#

在疾病后期出现腹腔出血#!病死率高达

##'

!因为临床少见!如遇临床医师对本病认识不足!则较易延

误诊断$遇到自幼无出血病史的中老年患者!突然出现异常出

血!
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延长且不能被正常血浆纠正时应考虑本病$需进一

步检测凝血因子活性及
.
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抗体滴度!

.
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抗体的定量检测采

用
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法!不同稀释度的患者血浆与正常血浆等量混合!

孵育
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!测定残余
0

因子的活性!残余
0

活性达
&('

时!因子

0

抑制物为
!SV

!此时患者血浆稀释度的倒数即为因子
0

抑

制物的滴度$以
SV

'
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血浆表示!

#((!

年国际血栓与止血学

会规定以
&SV

为界!若抑制物滴度大于
&SV

!为高滴度抑制

物*若抑制物滴度小于或等于
&SV

!则为低滴度抑制物$本组

报道中
#

例患者
.

0

抑制物滴度分别为
!"6

)
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$在确诊

QFQ

后!还应进一步寻找潜在的基础疾病$

QFQ

治疗的原则主要是止血及清除抗体!有明确原发病

者还应积极治疗原发病$在控制出血上!由于抗体对因子
0

呈

非完全性抑制!输注
0

因子止血的效果较差!故止血的一线治

疗包括重组
3

因子及凝血酶原复合物!在上述旁路治疗无法获

得时才采用重组的或血浆源性
.

0

浓缩剂!低滴度的患者可以

加大剂量输注
.

0

%
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$对于清除抗体的方法!主要是免疫抑

制治疗!一旦确立诊断!所有
QFQ

患者均应使用皮质类固醇

药物或者皮质类固醇药物联合环磷酰胺清除自身抗体!若一线

治疗无效或有禁忌证!可选用利妥昔单抗作为二线治疗!不建

议使用大剂量静脉丙种球蛋白清除自身抗体%
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本院收治
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例儿童神经型布氏杆菌病患儿!现报道如下$
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临床资料

患儿!男!

!7

岁!江西永修县人!因.反复发热
*(

余天!浅

表淋巴结肿大
!(5

!精神异常
#5

/入院$患儿于
*(5

前无明

显诱因下出现发热!体温最高达
7%"6c

!热型不规则!无畏寒)

抽搐!无咳嗽)咳痰!无四肢关节疼痛!至当地诊所给予抗感染

(具体不详#后热不退!

!(5

前家属发现患儿颈部)腋窝多个淋

巴结肿大!至永修县医院就诊!给予阿莫西林克拉维酸钾静脉

滴注抗感染治疗!发热仍反复!

#5

前出现精神症状!表现为说

胡话!伴有头痛和恶心呕吐!呕吐呈喷射性!为进一步诊治来本

院就诊$入院查体"体温
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次'
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!呼吸
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!血压
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