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第五章 血液系统疾病
1、血细胞可分为红细胞、白细胞、血小板
2、白细胞分为: 中性粒、嗜酸性粒细胞、白细胞嗜碱性粒细胞、
单核细胞、淋巴细胞
1、红细胞内的蛋白质主要是血红蛋白;
2、铁是合成血红蛋白的必需原料;
3、骨髓是成年人红细胞生成的唯一场所,造血干细胞分化,经过原红细胞、早幼红细胞、中幼红细胞、晚幼红细胞和网织红细胞的阶段,成为成熟的红细胞;
第一节 缺铁性贫血
要点一 概述
贫血是指人体外周血红细胞容量减少，低于正常范围下限的一种常见的临床症状。病因分类:红细胞生成减少、红细胞破坏过多、失血性贫血
缺铁性贫血( IDA )是因体内铁储备耗竭,影响血红蛋白合成所引起的贫血,是贫血中最常见的类型,属于血红素合成异常性贫血。
要点二 病因与发病机制
1、 铁的丢失过多: 慢性失血是成年人引起缺铁性贫血的最常见原因。如慢性消化道出血、月经过多;
2、铁需求增加而摄入量不足;
3、铁吸收不良;
要点三 临床表现
(一)缺铁原发病的表现
缺铁原发病是IDA发生的前提，常见缺铁原发病包括消化性溃疡、消化系统恶性肿瘤或痔疮导致的消化道出血症状，肠道寄生虫感染导致的腹痛或大便性状改变,妇女月经量过多，恶性肿瘤的营养不良，血管内溶血的酱油色尿等。
(二)织缺铁的表现
组织缺铁的表现是机体缺铁后最早出现的临床表现,常见精神行为异常，如烦躁、易怒、意力不集中、异食癖，体力、耐力下降，易患各种感染,儿童生长发育迟缓、智力低下,反复发生口腔炎、舌炎、口角炎、缺铁性吞咽困难，毛发干枯、易脱落，皮肤干燥，指(趾)甲缺乏光泽、脆薄易裂，重者指(趾)甲变平,呈匙状甲(反甲)。
(三)贫血的表现
常见乏力、易倦、头昏、头痛、耳鸣、心悸、气促、纳差等,伴面色苍白、心率增快、心尖区收缩期杂音等。
要点四 实验室检查及其他检查
1、血象: 呈小细胞低色素性贫血
2、骨髓象: 增生活跃，以红系增生为主，粒系、巨核系无明显异常。
3、铁代谢检查: 总铁结合力> 64.4umol/L ;血清铁蛋白<12ug/L ,可作为缺铁依据,用于早期诊断。
4、红细胞游离原卟啉(FEP): 缺铁贫血时增高
要点五 诊断与鉴别诊断
(一)诊断
1、有明确的缺铁病因和临床表现
2、小细胞低色素性贫血,男性Hb < 130g/L; 女性Hb< 115g/L
3、血清铁低于8.9μmol/L ， 总铁结合力高于64.4umol/L
(二)鉴别诊断
●1.珠蛋白生成障碍性贫血: 有家族史,周围血片可见多量靶形细胞,血清铁蛋白及骨髓可染铁均增多,血红蛋白电泳常有异常。
2.慢性病性贫血: 血清铁降低,但总铁结合力正常或降低,血清铁蛋白正常或增高。常伴有肿瘤或感染性疾病。
要点六 病情评估
判断贫血的程度
轻度贫血: 男性血红蛋白90~ 120g/L,女性血红蛋白90~ 110g/L
中度贫血: 血红蛋白60~90g/L 
重度贫血: 血红蛋白30~ 60g/L 
极重度贫血: 血红蛋白低于30g/L
要点七 治疗与预防
(二)铁剂治疗
1、口服铁剂: 首选方法。最常用硫酸亚铁片,口服铁剂有效者, 5~10天内网织红细胞升高, 2周后血红蛋白开始上升，一般2个月可恢复正常。贫血纠正后仍需继续治疗3 ~ 6个月以补充体内应有的贮存铁。
2、注射铁剂: 右旋糖酐铁
第一节 缺铁性贫血
病因: 慢性失血
诊断: 症状: 面色苍白、疲乏无力、异食癖、匙状甲
实验室: 血常规: 红细胞<3.5血红蛋白，男130女120 ,小细胞低色素性贫血铁结合力
骨髓象: 增生活跃红系为主，骨髓铁染色降低(确诊)
治疗: 口服铁剂(硫酸亚铁) 2周血红蛋白升高2月恢复继续补充3-6个月
缺铁性贫血是最常见的贫血
第二节 再生障碍性贫血
要点一 概述
再生障碍性贫血( AA,简称再障)， 是由多种病因引起的原发性骨髓造血功能衰竭综合征,临床主要表现为骨髓造血功能低下、全血细胞减少和贫血、出血、感染。
要点二 病因与发病机制
(一)病因
约半数以上的再障患者原因不明,称为先天性(遗传性)再障。能查明原因者称为后天性(获得性)再障，其发病与药物(氯霉素、磺胺类)及化学物质、电离辐射、感染有关。
(二)发病机制
1、造血干细胞缺陷: 主要发病机制。
2、造血微环境缺陷:再障患者基质细胞分泌造血因子的功能缺陷。
3、免疫功能紊乱:部分患者T淋巴细胞亚群分布异常,辅助T细胞/抑制T细
胞比例倒置。
4、遗传因素
要点三 临床表现
主要临床表现为进行性贫血、出血及感染。
●重型再障 :常以发热为主要首发表现 ，呼吸道感染最常见 ,出血部位常见于皮肤黏膜等，表现为出血点或淤斑、鼻或牙龈出血,眼结膜出血等。
●发病初期贫血常不明显,但进行性加重。所有患者都有出血倾向。
●分型: 重型再障、非重型再障,区别题中有无内脏出血。
要点四 实验室检查
1、血象:
全血细胞减少，为正细胞正色素性贫血,网织红细胞显著减少，绝对值减少;中性粒细胞和单核细胞均减少，急性型减少显著;淋巴细胞的百分数相对增高;血小板计数减少,急性型常< 10x 10⋀9/L。
2、骨髓检查:
重型: 骨髓小粒很少，脂肪滴显著增多。骨髓有核细胞量少,幼红细胞、粒系细胞及巨核细胞均明显减少或无;非造血细胞相对增多。
非重型: 骨髓再生不良部位,可有灶性增生,细胞数量减少可不明显，甚至幼红细胞可增多,但巨核细胞难见。
骨髓增生不良，不活跃
要点五 诊断与鉴别诊断
典型再障诊断标准:
1、全血细胞减少,网织红细胞百分数低于0.01，淋巴细胞比例增高; 
2、一般无肝、脾肿大;
3、骨髓至少有一个部位增生减低或重度减低(如增生活跃，须有巨核细胞明
显减少) ,骨髓小粒成分中应见非造血细胞增多(有条件者应做骨髓活检) ;
4、能除外引起全血细胞减少的其他疾病;
5、一般抗贫血药物治疗无效。
不典型再障的诊断: 多次和多处骨髓穿刺，结合骨髓活检及核素扫描等综合诊断。
重型再障的血象诊断标准:
网织红细胞<0.01 ,绝对值< 15x10⋀9/L ;
中性粒细胞绝对值< 0.5x 10⋀9/L ;
血小板< 20x 10⋀9/L。
急性型再障称重型再障I型
慢性再障恶化者称重型再障II型。
要点七 治疗与预防
1.一般治疗: 避免物接触。禁用抑制骨髓的药物。
2.支持疗法: 预防和控制感染;避免和控制出血;纠正贫血;护肝治疗
3.刺激骨髓造血
雄激素: 为治疗非重型再障的首选药物。常用制剂有丙酸睾酮、司坦唑醇(康力龙)及达那唑、十一酸睾酮(安雄)等。
其他药物: 用以治疗慢性再障,一叶秋碱治疗非重型再障有效,疗程6个月以上。
第二节 再障要点总结
病因: 药物一氯霉素、磺胺类
诊断:  1、症状: 贫血、感染、出血(皮肤、内脏)
2、实验室: 血常规: 全血细胞减少
确诊-骨髓象: 增生不活跃、三系降低
排除诊断: 抗贫血无效、脾不大
分型: 急性(内脏出血)、慢性
治疗: 非重型首选雄激素,重型用免疫抑制剂(抗淋巴/胸腺蛋白)
根治: 移植
第三节 白血病
要点一 概述
白血病是一类造血干细胞的恶性克隆性疾病,因白血病细胞自我更新增强、增殖失控、分化障碍、凋亡受阻而停滞在细胞发育的不同阶段。在骨髓和其他造血组织中,白血病细胞大量增生累积,使正常造血受抑制并浸润其他器官和组织。
第四节 急性白血病
要点一 概述
急性白血病是造血干细胞的恶性克隆性疾病,发病时骨髓中异常的原始细胞及幼稚细胞(白血病细胞)大量增殖并抑制正常造血，广泛浸润肝、脾、淋巴结等各种脏器。
国际上常用的FAB分类法将急性白血病分为: 急性淋巴细胞白血病、急性粒细胞白血病两大类。
要点二 临床表现
急性白血病患者骨髓中白血病细胞大量增殖并浸润各组织、器官，正常造血受抑制。
1、起病特点可急骤或较缓慢。急骤者常有高热、贫血、出血倾向等。
2、正常血细胞减少的表现:因白血病细胞增生,抑制正常白细胞、红细胞、血小板。
(1)发热和感染: 感染以咽峡炎、口腔炎最多见。重感染可致菌血症或败血症，是急性白血病最常见的死亡原因之一。较常见的致病菌有肺炎克雷白菌、铜绿假单胞菌、大肠埃希菌、金黄色葡萄球菌等。常见的霉菌感染以念珠菌及曲霉菌多见。病毒感染也较多见，并且较重。
2、正常血细胞减少的表现
(2)出血: 与血小板减少有关，牙龈出血、鼻出血、皮肤瘀斑均为常见症状。
(3)贫血: 引起贫血的主要机制是幼红细胞发育被异常增生的白血病细胞所干扰。
呈正常细胞性贫血。
3、白血病细胞增多的表现
(1)全身浅表淋巴结和肝脾肿大
(2)骨骼及关节: 胸骨中下段压痛
(3)神经系统：中枢神经 系统白血病以脑膜浸润最多见。
要点三 实验室检查及其他检查
1、血象: 白细胞计数多数增高,血片中有原始和早期幼稚细胞。白细胞不增多性白血病，白细胞计数不增高。贫血及血小板减少极常见。
2、骨髓象: 是确诊白血病的主要依据。
骨髓增生明显活跃或极度活跃,全部骨髓有核细胞中原始细胞2 30%。正常造血细胞严重受抑制，正常幼红细胞及巨核细胞减少。原始细胞形态有异常改变。
3、细胞化学染色: 有助于急性白血病的分类鉴别。
4、免疫学检查: 细胞遗传学检查有助于白血病的诊断分型及治疗监测。
5、染色体和基因改变
6、血液生化改变
要点四 诊断与鉴别诊断
(一)诊断
症状: 有发热、感染、出血、贫血等
查体: 有淋巴结、肝脾肿大及胸骨压痛
血象: 外周血片有原始细胞
骨髓象: 某一系列原始细胞≥30%即可诊断
(二)鉴别诊断
1、再生障碍性贫血: 骨髓检查可作出正确诊断。
2、原发性或药物性血小板减少性紫癜: 其贫血与出血程度成比例,血液中没有原始细胞,骨髓检查可明确诊断。
要点五 病情评估
危机状态评估急性白血病患者病程中病情变化，常见:①白细胞淤滞:当循环血液中白细胞数超过200x10⋀9/L,患者可发生严重呼吸困难,低氧血症,呼吸窘迫，反应迟钝，言语不清,颅内出血等。②严重感染:尤其是肺部感染。③严重缺氧:常发生于有严重贫血的患者, 当继续合并出血使红细胞大量丢失,或发生白细胞淤积时,缺氧严重，危及生命。④颅内出血:因止血治疗困难,常为急性白血病的死亡原因。
要点六 治疗与预防
1、化学治疗: 是当前主要的治疗措施,目的是达到完全缓解并延长生存期;
2、支持治疗以保证化疗顺利进行，防止并发症;
3、骨髓移植: 是当前将白血病完全治愈最有希望的措施。
第四节 急性白血病要点
分型: 急性淋巴细胞白血病,急性粒细胞白血病
临床表现: 症状: 有发热、感染、出血、贫血等
体征: 有淋巴结、肝脾肿大及胸骨压痛
血象: 白细胞计数多数增高,红细胞、血小板减少
确诊——骨髓象: 增生活跃
治疗: 对症、化疗
急淋可浸润神经系统
第五节 慢性髓细胞白血病(慢粒)
要点一 概述
慢性髓细胞白血病( CML )是慢性白血病最多见的临床类型,是一种发生在造血干细胞的恶性骨髓增殖性血液系统疾病。男性多于女性，患者外周血粒细胞显著增多,受累细胞中可见Ph染色体,病程进展较缓慢。
要点二 临床表现
起病缓慢,自发病到就诊时间多在半年至1年。早期多无明显症状,临床可有低热、出汗及消瘦等代谢亢进表现,患者常伴有左上腹坠痛或食后饱胀感,发热、贫血及出血均不多见。脾脏肿大是本病的主要体征,甚至有巨脾。
要点三 实验室检查
1、血液一般检查: 白细胞计数明显增多为CML特征，白细胞分类可见到各发育阶段的粒系细胞。原粒和早幼粒细胞很少,主要是中幼粒以下各阶段细胞。嗜酸及嗜碱粒细胞均增高。血象的多样化为CML的特点。
2、 骨髓象: 骨髓中有核细胞显著增多，以粒系为主,主要为中、晚幼粒细
胞及杆状核细胞,原粒细胞不超过10%。嗜酸和嗜碱细胞增多。红系细胞少，
粒、红比例增高。巨核细胞增多或正常，晚期减少
要点四 鉴别诊断
1、类白血病反应: 常并发于严重感染、恶性肿瘤等基础疾病;外周血白细胞很少超过50.0x 10⋀9/L ,中性粒细胞胞浆中有中毒颗粒和空泡; NAP呈强阳性; Ph染色体及BCR-ABL融合基因阴性;原发病控制后血象可恢复正常。
2、其他骨髓增生性疾病:如真性红细胞增多症、原发性血小板增多症及原发性骨避纤维化，增生的主要细胞类型不同, Ph染色体及BCR-ABL融合基因阴性，而NAP增高。
3、骨髓纤维化:一般白细胞计数比CML低，大多不超过30.0xI09/L,血液中幼稚粒细胞百分数较低，NAP阳性，红细胞异形较明显，泪滴形红细胞多见;骨髓活检示纤维组织增生较明显; Ph染色体及BCR- ABL融合基因阴性。
要点五 病情评估
CML根据其病程及临床表现分为慢性期、加速期、急变期。
1、慢性期 : 一般持续1~4年,部分患者可稳定达10年以上，此期对化疗有效。
2、加速期: 出现不明原因发热、贫血,出血加重;脾脏进行性肿大;血小板进
行性降低或增高;外周血嗜碱粒细胞明显增多， 超过20% ;原始细胞在血中或
骨髓中超过10% ;出现Ph以外的染色体异常。加速期可维持数月至数年，对通
常化疗抗药。
3、急变期: 为CM的终末期。
要点六 治疗与预防
1、分子靶向治疗: 伊马替尼为第一代酪氨酸激酶抑制剂,尼洛替尼、达沙替尼为第二代酪氨酸激酶抑制剂，治疗CML能获得更快更好的疗效,已逐渐成为治疗CML-CP的一线药物。
2、化学治疗: 羟基脲为周期特异性抑制DNA合成药物,起效快,但持续时间较短，用药后2~3天，白细胞即下降，停药后很快回升。此药副作用较少,单独使用仅限于高龄患者或有合并症、不能耐授酪氨酸激酶抑制剂的患者。
3、干扰素
4、造血干细胞移植:异基因造血干细胞移植是根治CML的方法。但在CML慢性期不作为一线治疗。
第五节
概述: 俗称慢粒，是慢性白血病最多见的类型
诊断: 症状: 左上腹坠痛,脾肿大/巨脾，嗜酸嗜碱细胞增多
Ph染色体 骨髓象: 有核细胞显著增多, 中、晚幼粒细胞为主
分期: 慢性期-化疗有效,原始细胞< 10%  加速期-化疗抗药,原始细胞> 10%
急变期-原粒细胞/原淋加幼淋> -30%。多数为急粒变
鉴别
治疗: 化疗: 首选羟基脲，分子靶向:伊马替尼
第六节 白细胞减少症
要点一 概述
白细胞减少症是指由多种原因引起的周围血白细胞持续低于4.0x10⋀9/L的一组综合征。
治疗
1. 去除病因。
2. 一般治疗。
3. 控制感染: 应用抗菌效力不依赖粒细胞数的抗菌药物如羧苄西林。
4. 糖皮质激素。
5. 促进粒细胞生成药物:常用药有维生素B4、核苷酸、鲨肝醇、利血生等。
6. 重组人粒细胞集落刺激因子和重组人粒细胞巨噬细胞集落刺激因子。
要点五 病情评估
程度判断白细胞减少往往伴有中性粒细胞减少或缺乏,根据外周血中性粒细胞计数，分为轻度、中度、重度。
(1)轻度: 中性粒细胞大于等于1.0x10⋀9/L,粒细胞的防御及吞噬功能基本正常,患者除原发病表现外，一般无特殊表现。
(2)中度: 中性粒细胞( 0.5~1.0) X10⋀9/ L，粒细胞的防御及吞噬功能下降,患者除原发病表现外,出现乏力、食欲不振等表现,机体的感染风险增加。
(3)重度: 中性粒细胞低于0.5x10⋀9/L,粒细胞的防御及吞噬功能显著降低，患者除原发病表现外,出现无力、头晕、精神不振，机体的感染风险极大，常有呼吸系统泌尿系统皮肤黏膜等感染，甚至发生感染性休克。
第六节 白细胞减少症
诊断:
症状: 发热
实验室: 血常规: 白细胞<4x10^9/L (白细胞减少)
中性粒细胞<0.5x10^9/L (粒细胞缺乏)
治疗: 抗感染
第七节 原发免疫性血小板减少症
要点一 概述
原发免疫性血小板减少症(ITP)又称特发性血小板减少性紫癜,是-组免疫介导的血小板过度破坏所致的出血性疾病，以广泛皮肤、黏膜及内脏出血,血小板减少，骨髓巨核细胞发育成熟障碍,血小板生存时间缩短及血小板膜糖蛋白特异性自身抗体出现等为特征，是最常见的血小板减少性紫癜。急性多见于儿童，慢性以青年女性多见。
要点二 病因(病因迄今未明)
1、免疫因素: 多数患者可测到血小板相关抗体( PAlg )。
2、感染。
3、脾脏作用: 是产生PAIg主要场所，血小板破坏增多。
4、其他因素: 雌激素、毛细血管通透性增加
要点三 临床表现
(一)急性型(重型):
年龄: 儿童为多见
诱因: 多在发病前1 ~ 2周有上呼吸道感染史。
起病急骤，有发热、畏寒,皮肤黏膜出血或血肿。皮肤瘀点，以下肢为多,内脏出血多见。颅内出血是本病致死的主要原因。
急性型往往呈自限性，常在数周内逐渐恢复或痊愈。
(二)慢性型(轻型):
年龄: 青年女性
起病缓慢,出血症状较轻而局限性,多数患者有皮肤瘀点和瘀斑,女性患者多以月经过多为主要表现。
体检: 脾脏可有轻度肿大。
该型患者自发缓解较少。出血量多或持续时间较长常引起贫血。
要点四 实验室检查
1、血象: 血小板数量减少
2、骨髓象: 巨核细胞增多或正常,但成熟障碍，生成血小板减少
3、出凝血检查: 出血时间延长，血块收缩不良，凝血时间正常,毛细血管脆性试验阳性。
4、免疫学检查
要点五 诊断与鉴别诊断
诊断要点:  1. 广泛出血累及皮肤、黏膜及内脏;
2. 至少2次检查血小板计数减少;
3. 脾脏不肿大或轻度肿大; 
4. 骨髓巨核细胞数增多或正常, 有成熟障碍;
5.并具备下列5项中任何1项:
①泼尼松治疗有效;
②切脾治疗有效;
③PAIg阳性;
④PAC3阳性;
⑤血小板寿命测定缩短。
⑥排除继发性血小板减少症。
要点七 治疗与预防
1、一般治疗: 出血症状严重者,应卧床休息，防止创伤,避免使用可能引起血小板减少的药物。
2、糖皮质激素: 首选药物。
3、脾脏切除: 经糖皮质激素正规治疗无效,病情迁延6个月以上。对糖皮质激素疗效较差,维持量需大于30mg/d者。对糖皮质激素有禁忌者;手术中切除副脾者疗效可能更好。一般认为脾切除后血小板数持续正常达半年以上者为治愈。不作为首选方法。
4、兔疫抑制剂: 常用长春新碱、环磷酰胺、硫唑嘌呤、环孢素等。
5、其他治疗: 达那唑;输新鲜血液;高剂量球蛋白; 血浆置换。
第七节
病因: 脾PAIg(抗血小板抗体)
诊断: 症状: 出血(慢性皮肤、急性内脏一低于20x10^9/L )
实验室: 血常规: 血小板减少
确诊: 骨髓象: 巨核细胞成熟障碍
治疗: 首选糖皮质激素;最有效脾切除
急重一输血小板
鉴别: 过敏性紫癫(血小板正常，瘀斑对称性分布)
第八节 骨髓增生异常综合征
要点一 概述
骨髓增生异常综合征(MDS)是一-组起源于 造血干细胞,以病态造血及高风险向急细胞白血病转化为特征的血液病。
要点二 病因
原发性MDS的病因尚不明确，继发性MDS见于烷化剂、放射线、有机毒物等
密切接触者。部分与基因、染色体异常有关。起源于造血干细胞的克隆性疾病，出现病态造血,入血后不久被破坏，导致无效造血。
要点三 临床表现
几乎所有的MDS患者有贫血症状，表现为乏力、疲倦、活动后心悸气短，半数以上的患者有中性粒细胞减少，由于同时存在中性粒细胞功能低下,因此，患者容易发生各种感染,有血小板减少，随着疾病进展可出现进行性血小板减少。
要点四 实验室检查
1、血象和骨髓象检查
持续性全血细胞减少，多为红细胞减少, Hb < 100g/ L,中性粒细胞< 1.8xI09/L,
血小板< 100x109/ L。骨髓增生度多在活跃以上，少部分呈增生减低。多数
MDS患者出现两系以上病态造血。
3、病理检查:骨髓病理活检MDS患者在骨小梁旁区和间区出现3- 5个或更多的
呈簇状分布的原粒和早幼粒细胞。
要点五 诊断与鉴别诊断
尚无金标准，目前仍以排除法进行诊断。
要点七 治疗与预防
1、支持治疗: 对于严重贫血和有出血症状的患者,选择成分输血,可输注红细胞悬液和血小板。粒细胞减少和缺乏者应注意防治感染。反复输血治疗的患者应注意配合祛铁治疗。
2、促造血治疗: 能使部分患者改善造血功能,可使用雄激素如司坦唑醇、11-庚酸睾丸酮等，造血生长因子如促红细胞生成素等。
3、应用生物反应调节剂:部分病患者可应用沙利度胺或来那度胺治疗，沙利度胺及其衍生物对5q综合征有较好疗效。少数低危的患者可应用环抱素治疗。
4、去甲基化药物
5、联合化疗: 对于脏器功能及一般情况良好的MDS患者,可考虑联合化疗,如蒽环类抗生素联合阿糖胞昔,预激化疗, 或联合去甲基化药物,部分患者能获一段缓解期。 MDS化疗后因骨髓抑制期长,应注意加强支持治疗和预防感染措施。
6、异基因造血干细胞移植:为目前唯一有治愈MDS可能性的治疗。 高危患者，尤其是年轻、原始细胞增多和伴有预后不良染色体核型者首先应考虑是否移植;低危患者既往较少移植，药物治疗无效、输血依赖者，也可在祛铁治疗后考忠移植。
第八节
概述: MDS ,造血干细胞的克隆性疾病，病态/无效造血
诊断: 症状: 贫血、感染( 20%死于感染)、血小板减少
全血细胞减少,一系减少少见,中性粒<1.8x10^9/L ;骨髓明显活跃，
骨小梁旁区和区间3-5个或更多呈簇状分布的原粒和早幼粒细胞
治疗: 支持治疗、促进造血雄激素、根治---干细胞移植
联合化疗骨髓抑制不首选。
第五章 血液系统疾病 
缺铁: 血红蛋白红细胞 ↓ 骨髓活跃，红系为主
再障: 全血细胞↑ 骨髓增生减低 ，极度不活跃
急白: 白细胞 ↑ 红细胞血小板 ↓ 骨髓极度活跃 ，原始细胞大于等于30%
慢粒: 白细胞 ↑ 红细胞血小板 ↓ 骨髓有核细胞显著增多，中、晚幼粒细胞为主
髓异: 全血细胞 ↓ 骨髓活跃以上，1/3-1/2明显活跃
紫癜: 血小板 ↓ 骨髓活跃，巨核细胞成熟障碍，幼稚巨核细胞增加
白减: 白细胞 ↓


第六章 内分泌与代谢疾病
第一节 甲状腺功能亢进症
要点一 概述
甲状腺毒症是指循环血液中甲状腺激素过多, 引起以神经、循环、消化等系统兴奋性增高和代谢亢进为主要表现的一组临床综合征。
甲亢是指甲状腺腺体本身产生甲状腺激素过多而引起甲状腺毒症，其病因主要是弥漫性毒性甲状腺肿( Graves病/格雷夫斯病)为最常见。
Graves病为器官特异性自身免疫病
甲状腺肿大特点: 弥漫性、对称性肿大，可触及震颤,闻及血管杂音，为甲亢的特异性体征。
●甲亢的诊断:
1、高代谢症状和体征; 
2、甲状腺肿大;
3、血清TT3、FT3、TT4、FT4增高, TSH减低。
具备以上3项诊断即可成立。
(一)甲状腺毒症表现
(1)高代谢综合征: 怕热多汗、皮肤潮湿、低热、多食善饥、体重锐减和疲乏无力;
(2)精神神经系统:神经过敏、多言好动、烦躁易怒、记忆力减退、手和眼睑震颤、腱反射亢进,甚至幻想、躁狂症或精神分裂症。
(3)心血管系统: 心悸、气短、胸闷;心动过速;第一心音亢进，心尖区常有2/6级以下收缩期杂音，脉压增大，可见周围血管征，心脏肥大和心力衰竭,心律失常。
(4)消化系统: 食欲亢进，稀便、 排便次数增加。
(5)肌肉骨骼系统 : 肌无力和肌肉萎缩。
(二)甲状腺肿大:
弥漫性、对称性肿大，质地多柔软，无压痛,肿大的甲状腺随吞咽而上下移动。
甲状腺上下极可触及震颤,闻及血管杂音,为甲状腺功能亢进症的特异性体征。
(三)眼征:
1、单纯性(良性、非浸润性)突眼
单纯性突眼: 轻度突眼
Stellwag征(瞬目减少、睑裂增宽)
Graefe征(双眼向下看时上眼睑不能随眼球下落)
Joffroy征(向上看时前额皮肤不能皱起)
Mobius征(两眼看近物时眼球聚合不良)。
2、浸润性(恶性)突眼两类:
浸润性突眼:
突眼度超过正常值上限4mm ,一般在18mm以上,
左右眼可不等(相差> 3mm)。
严重者眼睑肿胀肥厚、闭合不全,结膜充血水肿,
角膜溃疡或全眼球炎,甚至失明。
(四)特殊表现
1、甲状腺危象: 诱因: 有感染、手术、创伤、精神剌激及放射性碘治疗等。
临床表现: 高热( > 39°C )、心率快> 140次/分、烦躁不安、大汗淋漓，甚至
昏迷。
2、淡漠型甲亢
3、亚临床甲亢
4、甲状腺毒症性心脏病: 表现为心力衰竭，分为两种类型:①心动过速和心脏排出量增加导致的心力衰竭,主要发生在年轻甲亢患者，心力衰竭非心脏泵衰竭所致,而是由于心脏高排出量后失代偿引起，称为"高排出量型心力衰竭“，常随甲亢控制，心功能恢复。②诱发和加重已有的或潜在的缺血性心脏病发生的心力衰竭，房颤是影响心脏功能的因素之一，多发生于老年患者，常发生心脏泵衰竭。
要点四 实验室检查
1、血清甲状腺激素测定:①TT3和TT4②FT3和FT4 :是诊断甲亢的首选指标。
2、TSH (促甲状腺激素)测定:是反映甲状腺功能最敏感的指标，减少，尤其对亚临床型甲亢和甲减的诊断具有更重要意义。
3、甲状腺摄131碘率: 增高且曲线高峰前移。碘是合成甲状腺激素重要原料。
要点五 诊断
●高代谢症状和体征;
●甲状腺肿大;
●血清TT3、FT3、 TT4、 FT4增高, TSH减低。
●具备以上3项诊断即可成立。
要点五 鉴别诊断
1、亚急性甲状腺炎:发病与病毒感染有关。 多有发热，短期内甲状腺肿大,触之坚硬而疼痛。白细胞正常或升高，血沉增高，摄成碘碘率下降, TGAb,TPOAb正常或轻度升高。
2、慢性淋巴细胞性甲状腺炎: 发病与自身免疫有关。多见于中年女性，甲状腺弥漫肿大，尤其是峡部肿大更为明显，质较坚实。TGAb、TPOAb阳性且滴度较高。B超检查显示甲状腺内部不均匀低密度回声,核素扫描显示甲状腺功能减低，甲状腺细针穿刺可见成堆淋巴细胞。本病常可逐渐发展成甲减。
要点七 治疗与预防
2、甲亢治疗
(1)抗甲状腺药物: 有硫脲类(如丙硫氧嘧啶)和咪唑类(如甲巯咪唑和卡比马唑)两类药物。不良反应有粒细胞减少、药疹和中毒性肝病。开始治疗前必须进行血液检查。(首选)不良反应有粒细胞减少、药疹和中毒性肝病。
(2)碘放射131治疗 : 临床治愈率高， 复发率低,并发症为甲减
(3)手术治疗
(二)甲状腺危象治疗
1、消除诱因; 2、抑制TH合成，使用大量抗甲状腺药物,首选丙硫氧嘧啶抑制TH释放，使用抗甲状腺药物、复方碘溶液和碘化钠; 3、迅速阻滞儿茶酚胺释放,降低周围组织对甲状腺激素的反应性,如美托洛尔; 4、肾上腺糖皮质激素,常用氢化考的松; 5、对症治疗,如降温、镇静、保护脏器功能、防治感染等; 6、其他,如血液透析、腹膜透析或血浆置换等。
第七节 甲状腺功能亢进要点
病因: 格雷夫斯病( Graves )
诊断: 症状: 兴奋躁动、怕热、多汗、乏力、消瘦、多便、心悸、手抖(代谢
亢进、过激) ;体征: 眼征、甲状腺弥漫性对称肿大有震颤及杂音、压差增大;
实验室: 特异一甲功T3T4、 FT3FT4(FT3) , TSH(最敏感)
并发: 甲状腺危象
鉴别
治疗: 首选甲状腺药物: PTU、MMI (可引起粒细胞减少)
放射碘131 ,手术(均易甲减)
甲状腺危象: 碘剂: 复方碘溶液、PTU等
第二节 甲状腺功能减退症
要点一 概述
甲状腺功能减退症(简称甲减)，是由于甲状腺结构和功能异常，导致甲状腺激素分泌及合成减少,或发生甲状腺激素抵抗，引起全身代谢减低的临床综合征。临床以全身低代谢表现,以及血清低T4、低T3和高TSH表现为主。主要病理改变为黏多糖在组织和皮肤堆积,呈黏液性水肿。
要点三 临床表现
典型症状: 怕冷、少汗、乏力、手足肿胀感嗜睡、记忆力减退、关节疼痛、体重增加、便秘、女性月经紊乱或月经过多、不孕等。
典型体征: 面色苍白、表情呆滞、反应迟钝、 声音嘶哑、听力障碍、颜面及眼睑水肿、唇厚、舌大常有齿痕(甲减面容)，皮肤干燥、粗糙，皮温低，毛发稀疏干燥,常有水肿，脉率缓慢，跟腱反射时间延长。
要点四 实验室检查
1、甲状腺功能检查: 原发性甲减: 血清TSH增高，血清总T4(TT4)，游离T4(FT4)均降低
2、自身抗体检查: 甲状腺过氧化物酶抗体( TPOAb )和甲状腺球蛋白抗体( TgAb )是诊断自身免疫甲状腺炎的主要指标，提示甲状腺细胞已经发生损伤。
要点五 诊断
有甲减的症状和体征，血清TSH增高，TT4-FT4均降低，即可诊断原发性甲减。
要点七 治疗与预防
1、治疗目标: 临床症状和体征缓解，生活质量改善。血清TSH、TT4, FT,逐渐恢复到正常范围。
2、药物治疗: 主要措施为甲状腺素补充或替代治疗。左甲状腺素(L-T4)是目前最常用的药物, L-T4可在体内转换为T3。心病病史的患者, 起始剂量宜小,调整剂量宜慢，防治诱发和加重心脏病。宜饭前服用,与其他药物的服用间隔时间应超过4小时。
3、亚临床甲减的治疗。
4、黏液性水肿昏迷的治疗: 黏液性水肿昏迷是一种罕见的危及生 命的重症，临床表现为嗜睡、精神异常、木僵,查体可见皮肤苍白、低体温、心动过缓，严重者出现呼吸衰竭和心力衰竭。黏液性水肿昏迷预后差,病死率高。主要治疗措施包括:
(1)去除或治疗诱因: 发病诱因中感染约占35%,故应积极控制感染，禁用镇静、麻醉剂以免加重中枢抑制等。
(2)补充甲状腺激素: 立即静脉注射L-T4300~ 400ug继之静脉滴注L-T4 50 ~ 100ug/d, 直至患者意识恢复后改为口]服给药。经治疗如症状无改善,尽早改用T3静脉注射。
第二节 甲状腺功能减退症
概述: 分泌及合成减少/甲状腺激素抵抗,代谢减低,黏液性水肿
病因: 原发(最多见) --自身兔疫(最常见) ,甲状腺手术, 131碘放射治疗
继发---垂体外照射、垂体大腺瘤、颅咽管瘤、产后大出血
诊断: 症状: 代谢率减低,交感神经兴奋性下降
体征: 呆滞、迟钝,颜面及眼睑水肿、唇厚、舌大
实验室: TSH增高，T4、FT4减低, T3不作为诊断指标
治疗:  左甲状腺素(L-T4 )
黏液性水肿昏迷,禁用镇静、麻醉剂
第三节 糖尿病
要点一 概述
糖尿病是一组由于胰岛素分泌和(或)作用缺陷所引起的,以慢性血葡萄糖(血糖)水平增高为特征的代谢性疾病。
·典型症状: 为“三多一少” ，即多尿、多饮、多食和体重减轻
·分类( 4类) 1型，2型，其他特殊类型,妊娠期糖尿病( GDM )
·1999年WHO糖尿病标准
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2、慢性并发症
(1)大血管病变: 动脉粥样硬化的患病率较高,发病年龄较小,病情进展较快。动脉粥样硬化主要侵犯主动脉、冠状动脉、脑动脉、肾动脉和肢体外周动脉等 ,引起冠心病、缺血性或出血性脑血管病、肾动脉硬化、肢体动脉硬化等。
(2)微血管病变: 微血管是指微小动脉和微小静脉之间、管腔直径在I0O^m以下的毛细血管及微血管网。微血管病变是糖尿病的特异性并发症。①糖尿病肾病:常见于病史超过10年的患者,是T1DM患者的主要死亡原因。在T2DM其严重性仅次于心脑血管病。②糖尿病性视网膜病变: 糖尿病病程超过10年，大部分患者合并程度不等的视网膜病变，是失明的主要原因之一。③其他:心脏微血管病变和心肌代谢紊乱可引起心肌广泛灶性坏死,称为糖尿病心肌病，可诱发心力衰竭、心律失常、心源性休克和猝死。
(3)神经系统并发症:可累及神经系统任何一部分。①中枢神经系统并发症:伴随严
重糖尿病酮症酸中毒、高血糖高渗状态或低血糖症出现的神志改变，缺血性脑卒中，脑老化加速及老年性痴呆等。②周围神经病变:最常见,通常为对称性,下肢较上肢严重，病情进展缓慢。先出现肢端感觉异常，可伴痛觉过敏、疼痛，后期可有运动神经受累，出现肌力减弱甚至肌萎缩和瘫痪。③自主神经病变:较常见，并可较早出现,影响胃肠、心血管、泌尿生殖系统功能。
(4)糖尿病足: 与下肢远端神经异常和不同程度周围血管病变相关,出现足部溃疡、感染和(或)深层组织破坏。
(5)其他: 糖尿病还可引起视网膜黄斑病、 白内障、青光眼、屈光改变、虹膜睫状体病变等其他眼部并发症。皮肤病变也常见。
要点四 实验室检查及其他检查
1、尿糖测定尿糖阳性,为诊断的重要线索,但非诊断依据。
2、血糖测定是诊断的主要依据，空腹> 7mmo/L餐后2小时血糖> 11.1mmol/L.
3、口服葡萄糖耐量试验(OGTT) :当血糖高于正常范围而又未达到糖尿病诊断标准,须在清晨空腹做OGTT.
4、糖化血红蛋白测定
(二)胰岛功能检测
1、胰岛素释放试验
2、C肽释放试验
要点七 治疗
目前糖尿病尚不能根治，但可控制,需终身治疗
主要饮食治疗,是各型糖尿病的基础治疗。运动治疗作为项长期基本措施。
(1)促胰岛素分泌剂
1)磺脲类: 刺激胰岛B细胞分泌胰岛素,主要不良反应为低血糖反应。主要有格列本脲、格列吡嗪，适用于瘦人。
2)格列奈类: 快速作用的胰岛素促分泌剂,可改善早相胰岛素分泌，降血糖作用快而短，主要用于控制餐后高血糖。较适合于T2DM早期餐后高血糖阶段或以餐后高血糖为主的老年患者。可单独使用或与二 甲双脈、 胰岛素增敏剂等联合使用。禁忌证与SUs相同。常用瑞格列奈或那格列奈。
口服降糖药物治疗
(2)双胍类: 减少肝糖异生和肝糖输出，增加肌肉等外周组织对葡萄糖的摄
取和利用，调节血脂,单独应用不引起低血糖反应。适用于肥胖患者,主要
不良反应是乳酸中毒。
(3) a-葡萄糖苷酶抑制剂: 延缓葡萄糖和果糖在小肠的吸收,降低餐后血糖。
主要有阿卡波糖，适合餐后高血糖患者。应在进食第-口食物后服用。副作
用:腹胀、排气增多或腹泻
(4)噻唑烷酮类(格列酮类): 为胰岛素增敏剂，能明显减轻胰岛素抵抗，主要刺激外周组织的葡萄糖代谢,降低血糖，改善血脂异常，对心血管系统和肾脏有潜在的保护作用。常用罗格列酮或吡格列酮口服。不宜用于T1DM、孕妇、哺乳期妇女和儿童。主要不良反应为水肿、体重增加,单独应用不引起低血糖。
胰岛素治疗
(1)适应证①1型糖尿病。②2型糖尿病经饮食、运动和口服降糖药治疗未获得良好控制。③糖尿病酮症酸中毒、高渗性昏迷和乳酸性酸中毒伴高血糖时。④各种严重的糖尿病急性或慢性并发症。⑤手术、妊娠和分娩。⑥2型糖尿病P细胞功能明显减退者。⑦某些特殊类型糖尿病。目前主张2型糖尿病患者早期使用胰岛素，以保护B细胞功能。
(2)不良反应: 低血糖反应做常见，其他有过敏反应。
第三节 糖尿病
分型: 1型糖尿病(绝对缺乏)2型糖尿病(相对缺乏，抵抗，易遗传)
诊断: 症状: 三多-少;实验室:空腹血糖大于等于7mmol/L,尿糖只参考OGTT大于11.1mmol/L，糖化血红蛋白
急发: 最常重要一酮症酸中毒(烂苹果)高渗性非酮症昏迷(糖高酮正常)
慢并: 大血管(动脉)-心脑血管(2型糖尿病主要死因)
微血管(毛细)-糖尿病肾病(1型主要死因),视网膜
治疗: 基础饮食锻炼，药物首选降糖药，最后胰岛素
促分泌-磺脲类,格列奈类
首双胍类一适用肥胖 ,副一乳酸中毒、胃肠道(不依赖胰岛索)
磺脲类一适用瘦，副一低血糖胰岛素一用于降糖药无效， 副一休克(低血糖过敏)
第四节 糖尿病酮症酸中毒
要点一 概述
糖尿病酮症酸中毒( DKA )是由于糖尿病患者发生胰岛素重度缺乏及升糖激素异常升高，引起糖、脂肪、蛋白质代谢紊乱，出现以高血糖、酮症、 代谢性酸中毒和脱水为主要表现的严重急性并发症，为最常见的糖尿病急症。
要点二 病因
本症多发生在1型糖尿病患者自发倾向，2型糖尿病在一定诱因作用下也可以发生。
要点三 临床表现
酮症早期表现为“三多一少“症状加重,伴有明显疲倦等状态。酸中毒时出现食
欲减退，恶心，呕吐，呼气有烂苹果气味。后期尿少,失水，眼眶下陷,皮肤黏膜干燥，血压下降，心率增快,四肢厥冷。晚期伴有不同程度意识障碍，反射迟钝，消失,甚至昏迷。
要点二 治疗与预防
(二)救治措施
1、静脉补液: 补液是治疗的关键环节。首先补充0.9%氯化钠注射液开始时输液速度较快,在1~2小时内输入0. 9%氯化钠注射液1000~ 2000mL。老年患者及原有心、肾疾病的患者，补液过程中应严密监测心肾功能,一般每4~6小时输液1000mL。24小时输液量应包括已失水量和部分继续失水量，一般为4000~ 6000mL,严重失水者可达6000~ 8000mL.当血糖下降至13.9mmol/L时可开始应用含糖的液体如5%葡萄糖注射液,并按每2 ~4g葡萄糖加入1U短效胰岛素比例应用胰岛素。
2、应用胰岛素:目前采用持续小剂量(短效)胰岛素治疗方案，即每小时每千克体重给予0.1U胰岛素,有休克和(或)严重酸中毒以及昏迷的重症患者，可静脉注射首次负荷剂量胰岛素10~20U。血糖下降速度一般以每小时降低3.9~6.1 mmol/L 为宜，每1~2小时复查血糖,及时调节输液中胰岛素的比例，病情稳定后过渡到胰岛素常规皮下注射。
3、纠正电解质及酸碱平衡失调
(1)常用5%碳酸氢钠注射液,不宜过快、过多。
(2)纠正低血钾: 伴有不同程度失钾。
第四节 糖尿病酮症酸中毒
概述: 最常见的糖尿病急症，脂肪分解增加
病因: 1型糖尿病(自发倾向)诱因-感染、胰岛素或饮食不当
诊断: 三多一少症状加重(早期) , 烂苹果味(中毒) ,休克昏迷(晚期)
实验室尿糖、尿糖呈强阳性,血钾早期升高，治疗后迅速下降
治疗: 首要补液(体重10%)
持续小剂量，每小时每千克0.1u ,休克/昏迷10-20U
尿量< 30ml/h ,不可补钾
第五节 血脂异常
要点三 临床表现
血脂异常主要表现为黄色瘤、早发性角膜环以及脂血症眼底改变，以黄色瘤较为常见。黄色瘤最常见于眼睑周围，是一种局限性皮肤隆起，可为黄色、橘黄色或棕红色，多呈结节、斑块或丘疹状,质地般柔软。严重的高胆固醇血症有时可出现游走性多关节炎。
要点七 治疗与预防
(三)药物治疗
1、主要降低胆固醇的药物
(1)他汀类: 是目前首选的降胆固醇药物。
2、主要降低甘油三脂的药物
(1)贝特类: 用于高甘油三脂血症和以甘油三酯升高为主的混合性高脂血症。
第五节 血脂异常
概述: 高胆固醇与动脉粥样硬化关系最密切
诊断: 症状-黄色瘤 检查: 血脂四项
分类: 高胆固醇(》6.2) 高甘油三酯(>2.3)
混合型( TC、TG都高) ; 低-高密度脂蛋白血症
治疗: 生活干预为基础,每天胆固醇摄入量小于300mg，首选他汀类
贝特类: 肝肾功能不全患者禁用
第六节 高尿酸血症与痛风
要点一 概述
高尿酸血症(HUA)是由于嘌呤代谢障碍,尿酸生成过多或/和尿酸排泄减少引起血尿酸水平超过420umol/L的代谢性疾病。约5%~ 15%高尿酸血症患者发展为痛风。痛风是由于尿酸盐沉积所致的异质性疾病,可并发急性和慢性痛风性关节炎、痛风石、痛风性肾病,严重者出现关节破坏、肾功能损伤,常伴发血脂异常、高血压病、糖尿病及动脉硬化症等。
要点二 病因
1、高尿酸血症
( 1 )尿酸生成增多:尿酸是嘌呤代谢的终产物，可由体内核酸或其他小分子分解产生(内源性占80%),也可由富含喋吟或核蛋白的食物分解产生(外源性占20%)。食源性高尿酸血
症与食物中喋吟的含量有关，富含嘌呤的食物如动物肝脏、凤尾鱼等进食过多,可导致尿酸生成增多;白血病、横纹肌溶解、细胞毒药物化疗后等可导致嘌呤代谢增强;剧烈运动后、癫痫持续状态、急性心肌梗死等由于肌细胞ATP分解加速，也可导致大量噤吟生成引起高尿酸血症。
(2)尿酸排泄减少: 成人每日产生尿酸约700mg,约2/3经肾脏排泄，约1/3经肠道排泄，绝大多数高尿酸血症患者存在肾脏尿酸排泄减少，其中肾小球滤过率降低是主要原因。
2、痛风
(1)高尿酸血症: 约5%-15%高尿酸血症患者发展为痛风。
(2)遗传因素遗传因素与环境因素共同导致痛风，主要机制是尿酸排泄障碍。
(3)其他某些疾病如肾脏疾病、恶性肿瘤化疗、长期应用某些药物等，可引发痛风。
(二)分类
1、高尿酸血症临床上分为原发性和继发性两类。
(1)原发性高尿酸症: 多由先天性嘌呤代谢障碍和/或尿酸排泄减少所致。
(2)继发性高尿酸症: 继发于其他疾病，如血液病、肾功能不全、使用某些药物或肿瘤放化疗等。
2、痛风，痛风根据有无病因及病因特点，分为原发性、继发性与特发性。
(1)原发性痛风: 为先天性，由遗传因素与环境因素共同致病,具有家族遗传易感性。
(2)继发性痛风: 由某些原发病作用或药物导致的痛风,见于肾脏疾病、恶性肿瘤化疗或放疗等。
(3)特发性痛风: 部分痛风患者无明显原因，称为特发性痛风。
考点三 临床表现
2、急性发作期及间歇期:
常因高蛋白高嘌呤饮食、饮酒、 劳累、感染、创伤等诱因诱发,表现为急性关节炎，多是首发症状。起病急骤，多在午夜剧痛而惊醒,呈刀割样。单侧第一跖趾关节疼痛最常见，其余依次为足底、踝、足跟、膝、腕、指和肘关节。受累关节局部红肿、热痛,压痛明显，功能受限。初发时多为单个关节, 后累及多关节。发作多于数天或两周内自行缓解。部分患者可有发热、寒战等全身症状,可伴有白细胞、C反应蛋白升高 ，红细胞沉降率增加。
3、痛风石: 痛风石是痛风的特征性表现，典型部位在耳廓,也常见于反复发作的关节周围，以及尺骨鹰嘴、滑车和跟腱内。外观为隆起的大小不一的黄白色赘生物，初起质软，表面菲薄，破溃后排出白色粉状或糊状物，并可形成痿管。可致关节僵硬，活动受限和畸形。
4、肾脏病变: 表现为痛风性肾病及尿酸性肾石病、急性肾衰等。由尿酸盐在肾间质组织沉积所致,起病隐匿，临床表现为轻度腰酸痛、夜尿增多、蛋白尿、血尿，进而发生高血压、肾功能不全等。约10%-25%患者有尿酸结石，可无症状或出现肾绞痛、血尿等。大量尿酸盐结晶阻塞肾小管，患者可出现少尿甚至无尿，严重者进展为急性肾损伤。
5、眼部病变: 有睑缘炎、眼睑皮下组织痛风石等
考点四 实验室检查及其他检查
1、血尿酸测定: 超过420umol/L为高尿酸血症。
3、X线检查: 典型的表现为骨质穿凿样或虫蚀样缺损。
考点五 诊断
1、高尿酸血症: 日常嘌呤饮食状态下，非同日2次空腹血尿酸水平超过420umol/L,即可诊断。
2、痛风: 在高尿酸血症基础上,出现特征性关节炎表现,尿路结石,或肾绞痛发作，即应考虑痛风，如在滑囊液及痛风石中找到尿酸盐结晶即可确诊。
要点七 治疗与预防
1、高尿酸血症的治疗
(1)非药物治疗: 进行健康教育，鼓励并督促患者改变生活方式和饮食习惯,是治疗高尿酸血症的基础，包括:①限酒戒烟;②低嘌呤饮食，减少嘌呤含量高的食物如虾、蟹、贝类、沙丁鱼、动物内脏、肉类、啤酒等的摄入;③避免剧烈运动;④避免富含果糖的饮料;⑤保证每日的饮水量及排尿量,每日饮纯水2000mL以上;⑥恢复体重至个体化标准体重范围并保持;⑦增加新鲜蔬菜的摄入比例;⑧生活规律,有规律性地进行有氧运动。
2、药物治疗
(1)促尿酸排泄药: 通过抑制近曲肾小管对尿酸的重吸收而促进尿酸排泄，急性尿酸性肾病禁用。在用药治疗初期饮水量不得少于1500~ 2000ml/d,并同时服用碳酸氢钠片3~6g/d。常用药物有苯溴马隆，早餐后服用，不良反应少见，有胃肠不适、腹泻、皮疹等。
(2)抑制尿酸生成药物：①别嘌醇:抑制黄噤吟氧化酶,减少尿酸生成，肾功能不全者减量使用。不良反应有胃肠道症状、皮疹、肝功能损害等。②非布司他:适用于痛风患者的长期治疗，不推荐用于无临床症状的高尿酸血症,轻、中度肾功能不全的患者无需调整剂量。常见不良反应有肝功能异常、恶心、关节痛、皮疹等。
(3)碱性药物: 通过碱化尿液，减少尿酸盐结晶的形成，常用碳酸氢钠片口服，长期大量使用可导致代谢性碱中毒。
2、痛风的治疗
1、非药物治疗同高尿酸血症的非药物治疗。
2、药物治疗: (1)急性发作期的治疗尽早(24h以内)使用非甾体消炎药、秋水仙碱和糖皮质激素可有效抗炎镇痛。急性发作期不宜进行降尿酸治疗，但已服用降尿酸药物者也不需停用。①非甾体消炎药:常用吲哚美辛，每次50mg,每天3~ 4次，症状缓解后可减量，5~7天后停用。也可使用双氯芬酸、布洛芬等。常见不良反应有消化道溃疡及出血，有症状患者可服用PPI药物加以预防。②秋水仙碱 :首次剂量1mg,随后1.5~ 1.8mg/d分次口服，直到症状缓解, 24小时总量不超过6~ 8mg。不良反应主要为严重的胃肠道反应，也可引起骨髓抑制、肝细胞损害、过敏等，肾功能不全者减量使用。③糖皮质激索:非隨体消炎药和秋水仙碱治疗无效或不耐受者， 以及肾功能不全的患者,可考虑短期单用常规剂量的糖皮质激素,如泼尼松等。
(2)发作间歇期和慢性期的治疗: 在急性发作缓解2周后,从小剂量开始应用降尿酸药，逐渐加量，根据血尿酸的目标水平调整至最小有效剂量并长期甚至终身维持。应将患者血尿酸水平稳定控制在360umol/L以下。单一药物疗效不好、血尿酸升高明显、痛风石大量形成时可合用两类降尿酸药物。
第六节 高尿酸血症与痛风
病因: 尿酸排泄减少(主要)，生成增多 ;原发一先天遗传,继发-疾病、药物
高尿酸血症: 嘌呤代谢障碍
痛风: 关节炎(急性期首发症状)、痛风石(特征/慢性期)、肾脏病变首选检查血尿酸，X线检查骨质穿凿或虫蚀样缺损
治疗: 生活管控为基础
降尿酸: 排泄药一苯溴马隆(服药饮水、碱化尿液)
抑制尿酸生一别嘌呤、 非布司他
急性发作:非甾体抗炎药(吲哚美辛等)、秋水仙碱，不可降尿酸
第七章 结缔组织病
第一节 类风湿关节炎
对称性多关节炎为主要表现的自身免疫性疾病,多发生于中年女性,男女比1:3
·晨僵: 最常见。
·疼痛: 最早的表现。
·基本病理改变: 滑膜炎
最常出现的部位: 为腕、掌指关节， 近端指间关节，其次是趾、膝、踝、肘、肩等关节。多呈对称性、持续性。
关节畸形: 常见的有手指关节的尺侧偏斜、鹅颈样畸形、纽扣花畸形
·关节功能障碍: 分为4级:
[image: ]
实验室检查
自身抗体:
(1)类风湿因子(RF);
(2)抗角蛋白抗体谱: 抗角蛋白抗体(AKA)、
抗核周因子( APF )、抗环瓜氨酸肽抗体( CCP )。
关节影像学检查
(1) X线摄片: 首选双手指及腕关节摄片检查,骨损害的
X线表现分为4期:
[image: ]
(2) CT和MRI
5.关节滑液检查: 滑液增多，微混浊，黏稠度降低,呈炎性特点,滑液中白细胞升高。
6.关节镜及针刺活检:关节镜对诊断及治疗均有价值（针刺活检操作简单、创伤小）
治疗
1.一般治疗。
2.药物治疗。
(1)非甾体抗炎药: 有改善关节炎症状，但不能控制病情,常用塞来昔布、布洛芬、萘普生和双氯芬酸。
(2)改善病情的抗风湿药及免疫抑制剂:常用甲氨蝶呤、柳氮磺吡啶、来氟米特、抗疟药(如氯喹、羟氯喹)、青霉胺、金制剂和环孢素A等。
(3)糖皮质激素: 在治疗过程中，应补充钙剂和维生素D。
(4)植物药制剂: 有雷公藤多苷、白芍总苷和青藤碱等。
(5)生物制剂:  TNF-a拮抗剂、 IL- 1和IL- 6拮抗剂、抗CD20单抗以及T细胞共刺激信号抑制剂等。
3.外科治疗。
第一节 类风湿关节炎
病因: 自身免疫病---感染后免疫反应
诊断: 分级:  1不受限2部分工作3无法T作4不能自理
症状: 小关节对称性持续性疼痛(最早)， 特异晨僵，类风湿结节，可有畸形，活动期肿胀。关节外类风湿结节常见(活动期指标) , 关节外表现肝肾,少见
实验室: 首选类风湿因子( ) 特异性差，X线(手指、腕)
治疗: 首选非甾体抗炎药(症状)/甲氨蝶呤(延缓)
糖皮质激素(最迅速,上述无效使用)    限制活动--手术
风湿: 溶血性链球菌后遗症，大关节，对称性，游走性疼痛，不致畸，可用青霉素
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