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内容概要

《血小板疾病(第2版)》曾于2009年出版第一版，当时目的是向读者提供有关血小板的生理和病理资料
，以便读者解决或发现问题。
编者们在完成《血小板疾病(第2版)》的第一版编写后，由于科学的发展非常迅速，关于血小板研究的
新的文献又陆续发表，有些甚至是该领域突破性的成果。
因此在第一版的基础上，补充这些新的文献和资料不仅必要而且急需。
《血小板疾病(第2版)》修订时，为保持编著的连续性和完整性，原来参与编写的人员基本保持未变，
同时又适当邀请了某些领域的专家参与进来，比如苏州大学戴克胜教授对血小板疾病基础部分的内容
进行了充实和延伸，使得《血小板疾病(第2版)》变得更加厚重和丰富。
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章节摘录

版权页：   插图：   通过对被动免疫ITP模型鼠的研究，发现了IVIG的其他作用机制。
FcRn是内皮细胞上负责回收IgG分子的受体，主要针对半衰期额外延长的IgG。
FcRn分子类似于人类白细胞抗原（HLA）工类分子，它和β2—微球蛋白以异二聚体的形式共同存在
，在分子结构上和Fcγ受体完全不同。
没有被FcRn回收的IgG分子被分解代谢。
当给予小鼠模型IVIG后，注人其体内的抗血小板抗体清除增加，半衰期也缩短，其效应有赖于FcRn在
小鼠体内的功能性表达。
因此，IVIG可能使FcRn系统饱和，导致循环中自身抗体的生存时间缩短。
在急性被动免疫模型中IVIG约～半的保护作用是通过改变FcRn系统实现的。
 给ITP患者应用anti—D可升高血小板计数，同时伴发轻度溶血。
对被动免疫ITP小鼠模型的研究发现，anti—RBC抗体的作用是阻断活化性Fcγ受体，和IVIG不同，
当FcγRⅡb缺失时依然起作用。
 （张晓琳） 第五节 非免疫性血小板减少 一、血栓性血小板减少性紫癜 血栓性血小板减少性紫癜
（thrombotic thrombocytopenic purpura，TTP）主要是以微血管病性溶血性贫血、血小板聚集消耗性减
少，以及微血栓形成造成器官损害（如肾脏、中枢神经系统等）为特征的一种血栓性微血管病。
该病常常起病凶险，临床表现多样，多数具有典型的五联症：发热、血小板减少、溶血、肾功能障碍
、神经系统症状。
1924年Moschcowitz最先报道该病，其后在1947年Singer总结了以前的病例后，提出上述五联症为该病的
特征。
此后，TTP的病理生理学、病因和治疗的研究逐渐步人正轨。
近年来对ADAMTS13（vWF—金属蛋A裂解酶）及抗ADAMTS13自身抗体的发现和研究加深了TTP发病
机制的了解。
 1.流行病学 TTP的发病罕见，国外的文献报道发病率约3.7／百万人。
任何年龄均可发病，高峰年龄是20～60岁，中位年龄35岁。
女性发病多于男性，二者比为3：2。
未经治疗的TTP息者病死率高达90％以上，采用血浆置换治疗后，病死率下降至8％～30％。
国内尚无这方面的资料。
 2.病因与发病机制 血栓性血小板减少性紫癜的病因和发病机制尚未阐明，多种因素可能参与本病的发
病。
近年来，随着对超大分子vW F以及血管性血友病因子裂解酶的了解，对TTP的发病机制有了深入的认
识。
 （1）超大分子vW F（UL—vWF）UL—vVTF多聚体介导的微血栓形成是TTP发病的促发因素。
 血管性血友病因子（vWF）是血管内皮细胞合成、分泌的一种糖蛋白，其主要功能是介导血小板在损
伤的血管内皮下的黏附，从而启动初期止血。
vWF通过其A1区抗原决定部位与血小板膜糖蛋白复合物Ⅰb／Ⅸ／V结合，通过羧基端的RGD序列与糖
蛋白复合物Ⅱb／Ⅲa结合。
血浆中vWF以多聚体形式存在，相对分子质量为520～20000kD。
正常情况下由于血小板膜糖蛋白受体处于非活动状态，血循环中vWF与血小板结合甚少。
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编辑推荐

《血小板疾病(第2版)》由侯明、戴克胜、彭军主编，恰如当初编著《血小板疾病(第2版)》的心愿，
如能给读者提供有关血小板的相关知识，我们付出的汗水都是值得的。
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