
系统性硬化症又称硬皮病渊杂杂糟冤袁是一类病因
不明的结缔组织疾病袁其特征为皮肤纤维化尧血管
损伤尧内脏器官尤其是肺尧食道尧心脏以及肾脏的损
伤遥尽管目前有很多药物已经用于治疗系统性硬化
症袁如激素尧免疫抑制剂渊如青霉胺尧酌原干扰素冤和
免疫调节药物渊如环磷酰胺尧环孢霉素冤等咱员暂袁但系
统性硬化症的发病机制尚不明确袁 因此没有哪种
治疗方法被证实绝对有效遥 双重血浆置换渊阅云孕孕冤
是用来治疗很多免疫相关性疾病包括结缔组织疾

病的有效方法袁 但国内尚无治疗系统性硬化症的
相关报道遥 本文对 员圆例行双膜法血浆置换的系统
性硬化症患者进行回顾性分析袁 探讨该方法的疗
效及安全性遥
员 对象和方法

员援员 对象

圆园园远年 远月耀圆园员源年 远 月在本院风湿科住院
治疗的 员圆例患者袁均符合 员怨愿园年美国风湿病学会
系统性硬化症诊断标准咱圆暂遥 其中男 圆例袁女 员园例袁年
龄 猿猿耀远苑岁袁平均渊源远援猿园 依 员园援猿远冤岁袁病程 源个月耀圆园
年袁平均 苑援圆源 依 苑援远苑冤年遥 所有患者均接受 阅云孕孕联合
口服强的松渊员园耀猿园 皂早 辕 凿冤治疗袁隔天进行双重血浆置
换 员次袁每例 猿次袁共进行 猿远例次遥 第 圆尧猿次血浆置
换后分别给予环磷酰胺 园援源 早静滴遥

员援圆 方法

采用股静脉留置双腔导管作为血管通路袁
粤悦匀鄄员园多功能四泵血液净化机袁 一级滤器为血浆
分离器 韵孕鄄园愿宰渊日本旭化成冤袁二级滤器为血浆成
分分离器 耘悦鄄猿园宰渊日本旭化成冤遥 采用低分子肝素
抗凝袁 要求活化凝血时间延长 员倍以上遥 血流量
员园园耀员缘园 皂造 辕 皂蚤灶袁分离血浆的速度 员 缘园园 皂造 辕 澡渊每
小时循环血液总量的 圆缘豫耀猿园豫冤遥废弃血浆的速度
为 员缘园 皂造 辕 皂蚤灶渊占分离血浆的 员园豫冤袁回输血浆的
速度为 员 猿缘园 皂造 辕 皂蚤灶渊占分离血浆的 怨园豫冤遥每次双
重血浆置换丢弃的病理血浆量为 缘园园 皂造袁补充 缘豫
白蛋白 缘园园 皂造遥
对 杂杂糟 患者的首发症状尧临床表现尧胸部 悦栽尧

二维超声心动图尧阅云孕孕前后生化指标渊血沉尧白蛋
白尧球蛋白冤及免疫球蛋白渊陨早粤尧陨早郧尧陨早酝尧悦猿尧悦源冤
及相关抗体抗核抗体渊粤晕粤冤尧抗 杂悦蕴原苑园抗体尧抗着
丝点抗体渊粤悦粤冤尧抗 哉员核糖核蛋白抗体渊抗哉员砸晕孕
抗体冤的变化进行观察袁治疗前后进行改良 砸燥凿灶葬灶
评分遥将患者面部尧胸部尧腹部尧左右侧上下肢尧手足
背等划分为 造苑个评估部位袁 每个部位根据皮肤受
累的程度按 园耀猿 分评估院园越正常皮肤曰员越轻度硬
厚曰圆越明显硬厚袁 不能推动曰猿越严重硬厚袁 不能捏
起遥 总积分为 园耀缘员分咱猿原源暂遥
员援猿 统计学方法

所有数据通过 杂孕杂杂员猿援园统计软件处理袁 计量
资料两两比较采用配对 贼检验袁孕 臆 园援园缘被认为差
异有统计学意义遥咱基金项目暂 国家十二五科技支撑计划项目渊圆园员员月粤陨员园月园愿冤

鄢通信作者渊悦燥则则藻泽责燥灶凿蚤灶早 葬怎贼澡燥则冤袁耘鄄皂葬蚤造院造糟赠曾蚤灶早远圆岳员圆远援糟燥皂

双重血浆置换治疗系统性硬化症疗效分析

曾 鸣袁许贤荣袁俞香宝袁朱亚梅袁葛益飞袁孙 彬袁毛慧娟袁邢昌赢鄢

渊南京医科大学第一附属医院肾内科袁江苏 南京 圆员园园圆怨冤

咱摘 要暂 目的院观察双重血浆置换渊阅云孕孕冤治疗系统性硬化症的临床疗效及安全性遥 方法院回顾性分析行 阅云孕孕的 员圆例系统
性硬化症患者的临床资料袁观察 阅云孕孕前后生化尧免疫指标及改良 砸燥凿灶葬灶皮肤评分的变化遥 结果院除 员例在首次 阅云孕孕后出现
体位性低血压外袁无其他不良反应遥 阅云孕孕后袁患者免疫球蛋白 陨早郧尧陨早酝尧血沉尧球蛋白较置换前有明显下降袁血浆置换后抗 杂悦蕴鄄
苑园抗体及抗着丝点抗体渊粤悦粤冤尧抗 哉员核糖核蛋白抗体渊抗 哉员砸晕孕抗体冤无明显变化袁但改良 砸燥凿灶葬灶皮肤评分明显好转渊员苑援圆
依 苑援苑 增泽 圆猿援远 依 怨援猿袁孕 越 园援园园苑冤遥 结论院阅云孕孕能够改善免疫反应袁改善皮肤症状袁是治疗系统性硬化症的一个安全有效的方法遥
咱关键词暂 双重血浆置换曰系统性硬化症
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圆 结 果

圆援员 临床表现

参照 蕴藻 砸燥赠 分级方案袁员圆例均为弥漫性硬化
症患者咱缘暂遥最常见的首发症状为雷诺现象 员员例渊占
怨员援远苑豫冤袁关节痛起病者 员例渊愿援猿猿豫冤遥 所有患者均
有不同程度的皮肤受累袁表现为皮肤肿胀尧硬化或
萎缩曰均有雷诺现象曰关节痛 怨例曰肺部受累 缘例袁
表现为咳嗽尧咳痰尧胸闷和呼吸困难曰心脏受累 愿
例袁员例患者出现活动后胸闷尧气喘袁其余仅在作心
电图和二维超声检查时发现病变曰 胃肠道受累 猿
例袁表现为吞咽困难曰肾脏受累者 圆例袁无临床症
状袁检查时发现微量白蛋白尿遥 员圆例中袁合并皮肌
炎 员例袁合并甲状腺功能亢进 员例遥
圆援圆 辅助检查

实验室检查院员圆例中袁血沉升高 员园例渊愿猿援猿豫冤袁悦
反应蛋白升高 缘例渊源员援苑豫冤袁陨早郧升高 源例渊猿猿援猿豫冤袁

陨早酝升高 猿例渊圆缘豫冤袁补体 悦猿降低 远例渊缘园豫冤遥 员园例
粤晕粤阳性渊愿猿援猿豫冤遥 苑例抗 杂悦蕴鄄苑园阳性渊缘愿援猿豫冤袁缘例
粤悦粤阳性渊源员援苑豫冤袁远例抗 哉员砸晕孕阳性渊缘园豫冤遥
胸部 悦栽检查院员圆例有 愿例胸部 悦栽 见肺间质

纤维化遥
二维超声心动图检查院三尖瓣关闭不全 猿例袁二

尖瓣合并主动脉关闭不全 猿例袁二尖瓣合并三尖瓣关
闭不全 员例袁肺动脉高压 源例袁左室舒张功能减退 源
例袁少量心包积液 员例袁中等量心包积液 员例遥
生化及免疫指标变化 渊表 员冤院 本组 猿远 例次

阅云孕孕过程中除 员例在首次血浆置换后出现体位性
低血压外袁无其他不良反应遥 患者 阅云孕孕后血沉下
降袁血清免疫球蛋白 陨早郧尧陨早酝明显下降渊孕值均 约 园援
园缘冤袁 血清球蛋白下降 渊孕 约 园援园员冤遥 血浆置换前后抗
杂悦蕴鄄苑园抗体及 粤悦粤尧抗 哉员砸晕孕定性试验无明显变
化袁 但改良 砸燥凿灶葬灶皮肤评分明显好转 渊员苑援圆 依 苑援苑
增泽 圆猿援远 依 怨援猿袁孕 越 园援园园苑冤遥

表 员 双重血浆置换前后生化及免疫指标对比

血浆置换前

血浆置换后

孕值

陨早粤
圆援愿缘 依 员援猿圆
园援怨愿 依 园援远缘

园援员

陨早酝
员援苑园 依 园援源园
园援缘苑 依 园援苑源

园援园猿远

陨早郧
员怨援猿园 依 怨援圆愿
园怨援愿愿 依 猿援猿怨

园援园猿苑

悦猿
园援愿猿 依 园援源园
园援源圆 依 园援猿远

园援员源

悦源
园援员怨 依 园援员猿
园援园远 依 园援园愿

园援园怨

血沉

远源援园园 依 猿苑援猿苑
园怨援园园 依 缘援缘苑园

园援园猿员

白蛋白

圆怨援远园 依 猿援苑源
圆怨援远苑 依 圆援缘圆

园援缘源源

球蛋白

圆怨援远苑 依 员猿援源员
圆源援源园 依 员圆援员源

园援园园缘

猿 讨 论

目前 阅云孕孕已经应用于系统性红斑狼疮尧抗中
性粒细胞胞质抗体相关性血管炎尧 多发性硬化等
免疫性疾病的治疗咱远暂袁但 阅云孕孕治疗 杂杂糟 鲜有相关
报道咱苑暂袁因此本文对 阅云孕孕的疗效和安全性进行了
观察遥
本研究中袁员圆例系统性硬化症均为弥漫性病

变遥 这些患者在激素治疗基础上袁在 阅云孕孕治疗后
给予环磷酰胺冲击治疗遥 结果表明袁接受 阅云孕孕治
疗后袁血沉尧免疫球蛋白 陨早郧尧陨早酝 及血清球蛋白迅
速下降袁改良 砸燥凿灶葬灶皮肤评分好转袁说明 阅云孕孕能
够改善免疫反应袁控制 杂杂糟的皮肤症状遥阅云孕孕治疗
过程中可能会出现发热尧过敏尧感染尧低血压尧低钙
血症尧出血及血栓等不良反应袁本研究中仅 员例在
首次治疗结束后出现体位性低血压袁 经对症治疗
后袁症状好转袁其余 猿缘例次无不良反应遥
总之袁本文证实袁阅云孕孕能够减少体内免疫球蛋

白袁改善皮肤硬化症状袁不良反应少袁是一种安全有
效的治疗手段遥但是袁本项研究尚属于回顾性分析袁
缺乏有效的对照观察袁需要扩大样本量进一步评价
阅云孕孕的疗效及安全性遥
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