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血栓性血小板减少性紫癜（thrombotic thrombocyto- 

penic purpura，TTP）是一种少见疾病。虽然该病的发病

率相对较低，年发病率为 4/106，但有增加趋势[1]。多数

患者起病急骤，病情凶险，病死率极高，可达 90%以上[2]。

以神经系统症状为首发者，容易被误诊为脑血管病等而延

误治疗。通过分析和探讨大连医科大学附属第一医院收治

的 1 例 TTP 患者的神经系统临床特点，以提高对该病的

认识，利于早期诊断和正确治疗。 

1  临床资料 

患者，女，62 岁。因发作性头痛、头晕伴恶心 3d，

突发言语不清、右上肢活动不灵 4h，于 2012 年 2 月 2

日入住神经内科。患者于入院前 3d 无明显诱因活动后

突发头痛、头晕，表现为前额部胀痛，伴恶心未吐，无

视物旋转、耳鸣耳聋及肢体活动障碍，无失语、感觉障

碍、精神及意识障碍。休息后上述症状可消失，活动后

则再发或加重。就诊于大连医科大学附属第一医院急诊

科，行头 CT 检查未见明显异常。4h 前患者于活动中突

发言语不清伴右上肢活动不灵继而麻木，并逐渐波及到

右下肢，数分钟后上述症状恢复如常。又出现头痛、头

晕伴恶心。否认病前感染史。既往糖尿病病史 17 年，

规律服用五行化糖片，血糖控制可。乙肝病史 20 年。

冠心病、房颤病史 10 年。入院查体：心率 72 次/min，

律绝对不齐。神清，四肢肌力及肌张力正常，腱反射对

称正常，病理征未引出，感觉检查无异常，余未见明显

异常。辅助检查：血常规、血脂、血糖、血电解质基本

正常。心电图提示：房颤。头 CT 回报：未见明显异常。

诊断为短暂性脑缺血发作，2 型糖尿病，冠心病、心律

失常（房颤）。予以阿司匹林、丹红、乙酰谷酰胺、尼

莫地平等治疗后好转。2 月 4 日实验室检查结果如下。

尿常规：红细胞计数 27.60/µl；白细胞计数 31.3/µl；尿

蛋白（+）。血常规：血红蛋白 100 g/L；血小板计数

22×109/L。因血小板、血红蛋白低及血尿，停用阿司

匹林。患者于 2 月 6 日头痛、头晕较前缓解，突发左手

食指、中指麻木，后出现左上肢麻木并左手抬举无力。

余查体未见明显异常。经血液科医师会诊，补充诊断血

小板减少及轻度贫血原因待查。进一步查补体 C3，C4、

抗核抗体等免疫指标及血小板抗体均无异常。加氨肽素

片治疗。2 月 10 日白细胞计数 2.79×109/L、红细胞计

数 3.24×1012/L、血红蛋白 95g/L、血小板计数 13×

109/L。2 月 12 日患者体温 38℃，右侧颈部可见片状出

血点，骨穿检查结果：本骨髓血小板减少症伴继发贫血，

不排除 TTP 可能。网织红细胞比例 5.10%，网织红细

胞数 164.7×109/L，网织红细胞未成熟比例 12.6%，网

织血小板 6.9%。头 MRI 示：脑白质脱髓鞘改变；头核

磁共振血管造影（magnetic resonance angiography，

MRA）未见异常。肾功能无异常。诊断考虑血小板减

少伴轻度贫血原因待查，TTP 可能性大；2 型糖尿病，

冠心病、心律失常（房颤）。转入血液科。2 月 14 日

归纳病史如下：患者近 10 余日间断发热伴头痛，体温

最高达 38℃，有反复、易变的神经系统症状；可疑肾

脏受累表现（尿蛋白+，肌酐、尿素氮、尿酸均无异常）；

血小板减少同时血小板抗体不高，有持续加重的贫血，

该贫血符合微血管病变性溶血性贫血——发病初期贫

血不重，随病情进展贫血逐渐加重。网织红细胞比例及

绝对值升高，Coombs¢test 和 Ham¢s test 实验均为阴性，

骨髓象示红系增生明显，表现为增生性贫血同时外周血

破碎红细胞增多，符合血栓性血小板减少性紫癜。给予

糖皮质激素（甲泼尼龙 80mg/d 静脉点滴）同时改善循

环及止血治疗。2 月 18 日患者出现间断性烦躁、疼痛，

胡言乱语，考虑 TTP 神经症状加重，复查血常规：血

红蛋白 84g/L，血小板计数 9.4×109/L，纤维蛋白原

1.45g/L。治疗上给予血浆置换 1070ml，持续时间 1.5h。

同时输注新鲜冰冻血浆 1000ml+冷沉淀因子 4U+血小

板 1 份。2 月 21 日又同样血浆置换一次，并输注新鲜

冰冻血浆 2000ml+冷沉淀因子 8U+红细胞 2U。患者精

神状态较前好转，可少量进食。查体：周身无新鲜出血

点，静脉穿刺处有陈旧性瘀斑，复查血常规：白细胞计
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数 9.75×109/L、血红蛋白 63.20g/L、血小板计数 38.40×

109/L，2 月 24 日患者病情明显好转，自觉乏力，余无

不适，停用静脉激素，改用醋酸泼尼松 30mg/d 口服，

患者要求出院。 

2  讨  论 

TTP 是一种严重的微血管血栓-出血综合征，其临

床主要表现为发热、血小板减少性紫癜、微血管内溶血

性贫血、中枢神经系统症状和肾脏损害五联征。在临床

上并不都出现，各个症状出现顺序差别很大，各个器官

在发生微血栓时临床表现各不相同，造成对本病的误诊

率很高。TTP 的病因不明，少数患者与药物、感染、妊

娠、结缔组织病、肿瘤等有关，目前认为 TTP 的发生

与纤维蛋白溶解作用下降、前列腺环素释放减少、内皮

细胞 损伤 、金 属 蛋白 酶 ADAMTS13 缺乏 致 von 

Willebrand 因子（von Willebrand factor，vWF）异常多

聚体的产生等血液凝固功能异常有关 [3]。微血栓的形成

不仅会引起血小板的消耗性减少，继发出血。而且沉积

后会造成微血管狭窄，影响红细胞的顺利通过，致使红

细胞变形、损伤甚至破碎，发生微血管病性溶血性贫血。

多数 TTP 患者起病急、病情凶险、体征多变，容易被

误诊和漏诊，并且相当数量的患者以神经系统症状（主

要是脑损害）为首发表现且差距很大，可有短暂性脑缺

血发作、偏瘫、单瘫、癫痫发作、意识障碍等，结合文

献报道，还可有共济失调、不自主运动、视野缺损、失

语、感觉障碍、精神症状等多种表现。且症状严重程度

与影像学异常不成比例。  

本例患者以神经系统症状为首发表现，后相继出现

发热伴头痛及反复、易变的神经系统症状、进行性贫血、

血小板减少及皮肤淤血、可疑肾功能损害（虽仅有尿蛋

白+，不足以说明肾功能损害，但并不影响诊断）及典型

外周血片等可确诊为 TTP。治疗上，对有神经系统症状

的患者，血浆置换的有效率为 60%～70%，甚至达 90%。

主要治疗机制是移除了 vWF 聚合体和免疫复合物，并且

补充 ADAMTS13。另据报道，大剂量丙种球蛋白冲击可

能有效。如没有条件进行血浆置换，也可输注新鲜冰冻血

浆。肾上腺糖皮质激素常常需要联合血浆置换或输注新鲜

冰冻血浆[4]。 

因此，当以神经精神症状首发的伴出血、血小板

减少的病例，神经科医师应警惕 TTP 的可能，以免误

诊及漏诊。  
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