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!专家共识!

骨髓增生异常综合征中西医结合诊疗

专家共识 %

!"#$

年&

中国中西医结合学会血液学专业委员会骨髓增生异常综合征专家委员会

##骨髓增生异常综合征 %

7A<32IA/J38/09@ /AB

"

IK27</

"

+DL

&是起源于造血干细胞的一组异质性髓

系克隆性疾病"特点是髓系细胞发育异常"表现为无效

造血'难治性血细胞减少"高风险向急性髓系白血病

%

8@-0< 7A<32@A09@ 3<-M<798

"

,+N

&转化( 根据其

发病特点及临床表现"中医学定义为)髓毒劳*")髓*

代表病位")毒*代表病性")劳*代表病状+

#

,

( 本病病

机特点为邪实正虚"虚实夹杂"毒和瘀为邪实"气血阴

阳不足为正虚(

目前已有的中西医结合诊治
+DL

专家共识不能

满足临床需要( 中国中西医结合学会血液学专业委员

会骨髓增生异常综合征专家委员会在-中西医结合治

疗骨髓增生异常综合征专家共识.

+

!

,

'-骨髓增生异常

综合征诊断与治疗中国专家共识%

!"#O

年版&.

+

%

,基

础上"结合近年来
+DL

领域的临床研进展"制定本

共识(

#

#诊断

#

!

#

#

+DL

西医诊断#在-骨髓增生异常综合征

诊断与治疗中国专家共识%

!"#O

年版&.

+

%

,基础上"参

照
!"#$

年美国国家综合癌症网络%

!"#$41# 5&&5

&

+DL

临床实践指南+

O

,

(

#

!

#

!

#

#

+DL

诊断需满足
!

项必要条件和
#

项

确定标准(

%

#

&必要条件#

!

持续一系或多系血细胞减少#血

红蛋白 %

PQR

&

S ##" .GN

"中性粒细胞绝对计数

%

,5&

&

S #

!

T

$

#"

U

GN

"血小板%

VN)

&

S#""

$

#"

U

GN

$

"

排除其他可以导致血细胞减少和发育异常的造血及

非造血系统疾患(

%

!

&确定标准#

!

发育异常#骨髓涂片中红细胞

系'粒细胞系'巨核细胞系中发育异常细胞的比例
W

#"X

(

"

环状铁粒幼红细胞占有核红细胞比例
!

#TX

$或环状铁粒幼红细胞占有核红细胞比例
!TX

伴有
LY%R#

突变$

#

原始细胞#骨髓涂片中达
TX

%

#UX

$

$+DL

常见染色体异常(

%

%

&辅助标准#

!

流式细胞术检查结果示骨髓细

胞表型异常"提示红细胞系和%或&髓系存在单克隆细

胞群$

"

遗传学分析提示存在明确的单克隆细胞群$

#

免疫组化和组织学异常(

常见需要与
+DL

鉴
!

的因素或疾病"增加)铜缺

乏%胃肠吸收不良'严重营养不良"胃旁路手术'服用

补锌药物者&与先天性铁粒幼红细胞贫血*(

#

!

#

!

!

#二代测序与基因突变相关检测%表
#

'

!

&

应用基因芯片'第二代基因测序等高通量技术"多数

+DL

患者中可检出体细胞性基因突变"常见突变包括

)6)!

'

Z[5\#

'

,L\N#

'

D5+)%,

'

6]P!

'

5

"

Z,LG^

"

Z,L

'

LY%R#

等( 对常见基因突变进行检测对于

+DL

的诊断有潜在的应用价值"可参照
!"#$

年美国

国家综合癌症网络%

!"#$41# 5&&5

&

+DL

临床实践

指南+

O

,

(

#

!

!

#

+DL

中医病名及病机

#

!

!

!

#

#中医病名#

+DL

无中医传统的病名沿

用"西医病名也并不能反映该病的中医本质(

!""$

年

中国中西医结合学会血液病专业委员会与中华中医药

学会内科分会血液病专业组联合建议"创新命名为

)髓毒劳*

+

#

,

(

!"##

年中国中医科学院西苑医院牵头

编写了-骨髓增生异常综合征中医临床路径与中医诊

疗方案."并写入国家中医药管理局第
!

批-

!O

个专业

#"T

个病种中医临床路径.

+

T

,

"

+DL

的中医病名定义

为)髓毒劳*(

!"#%

年版的-中西医结合治疗骨髓增

生异常综合征专家共识.

+

!

,中"

+DL

的中医病名定义

为)髓毒劳*(

#

!

!

!

!

#中医病机#髓毒劳病机#正气虚损"复感

邪毒"邪毒内蕴"伏于骨髓"阻遏气血生化"因毒致瘀"

毒瘀互阻"不能化生精血"导致精亏血少"形羸气弱"呈

现一派虚损之象( 病机特点#属于邪实正虚'虚实夹杂

之证"毒和瘀为邪实"气血阴阳虚损为正虚"正邪之间

存在着相互消长的关系"邪实伤正导致正虚加重"正虚

不能抵邪导致邪实更盛(
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#分型

!

!

#

#西医分型#在-骨髓增生异常综合征诊断

与治疗中国专家共识%

!"#O

年版&.

+

%

,基础上"参照

!"#$

年美国国家综合癌症网络%

!"#$41# 5&&5

&

+DL

临床实践指南+

O

,

(

!

!

#

!

#

#

Y,R

分型#参考
#U$!

年
Y,R

协作组

提出以形态学为基础的
+DL

分型体系+

%

,

(

!

!

#

!

!

#

*PE

分型#

!""$

年
*PE

推出了修订

的
+DL

分型方案 %

*PE !""$

&( 目 前"

*PE

%

!""$

&分型已被广泛接受+

%

,

(

!"#?

年
*PE

分型与

!""$

版相比发生了一些变化"见表
%

(

!

!

!

#中医辨证分型#目前髓毒劳中医辨证分型

标准参照-

!O

个专业
#"T

个病种中医临床路径.

+

T

,及

-

!O

个专业
#"T

个病种中医诊疗方案.

+

?

,

#髓毒劳中

医临床路径$髓毒劳中医诊疗方案(

气阴两虚'毒瘀阻滞证#面色无华"气短乏力"自汗

或盗汗"五心烦热"重者衄血或便血'或皮肤紫斑"舌淡

嫩苔少"脉虚大无力(

脾肾两虚'毒瘀阻滞证#面色苍白或虚浮"纳呆便

溏"腰膝酸软"畏寒怕冷"重者衄血或便血"或皮肤紫

斑"舌淡胖苔水滑"脉沉细(

邪热炽盛'毒瘀阻滞证#发热"汗多"常见衄血或便

血"或皮肤紫斑"口干口苦"喜饮"大便干结"小便黄赤"

舌红苔黄"脉洪数(

%

#预后分层

%

!

#

#西医预后评分系统#在-骨髓增生异常综

合征诊断与治疗中国专家共识%

!"#O

年版&.

+

%

,基础

上"参照
!"#$

年美国国家综合癌症网络%

!"#$41#

5&&5

&

+DL

临床实践指南+

O

,

(

%

!

#

!

#

#国际预后评分系统#国际预后评分系统

%

(B0<KB8092B83 VK2.B2/09@ L@2K9B. LA/0<7

"

(VLL

&

基于
Y,R

分型"可评估患者的自然病程+

%

,

(

%

!

#

!

!

#修订
(VLL

%表
O

&#

!"#!

年修订的
(VLL

%

(VLL

"

Z

&对染色体核型'骨髓原始细胞数和血细胞减

少程度进行了细化分组积分"核型分析结果作为
(V

"

LL

"

Z

分类最重要的参数+

%

,

(

!"#$41# 5&&5

将
%

!

T

分作为
+DL

低中危与高危的临界点+

O

,

(

表
#

$

+DL

相关基因突变对于克隆性血液病的预示+

O

,

+DL

基因突变
+DL

相关的体细胞突变的类型和位点 总发生率 临床意义

)6)!

无义突变'移码突变'剪切位点错义突变#在密码子

##%O _#OOO

或
#$O! _#U!#

!"X _!TX

与正常染色体核型相关"在
&++N

常见%

O"X _?"X

&

D5+)%,

无义突变'移码突变'剪切位点错义突变#在
Z$$! #!X _#$X ,+N

中出现较多

,L\N#

无义突变'移码突变
#TX _!TX +DL

和
&++N

预后差的独立因素"

&++N

较多出现%

O"X _T"X

&

6]P!

无义突变'移码突变
TX _#"X +DL

和
+DLG+V5

预后差的独立因素"

&++N

较多出现%

#!X

&

LY%R#

错义突变#

6?!!

"

`?!%

"

Z?!T

"

5?!?

"

P??!

"

)??%

"

^???

"

^F""6

"

(F"O

"

QFO"

"

QFO!

"

DF$#

!"X _%"X

与环形铁粒幼红细胞关系密切"

+DL

&

ZL

较频繁%

$"X

&"预后好的

独立因素

LZLY!

错义突变#

VUT #"X _#TX &++N

较多出现%

O"X

&"预后差的因素

[!,Y#

错义突变#

L%O

"

a#TF $X _#!X

预后差的因素

]ZLZ!

无义突变'移码突变
TX _#"X

预后差的因素

)VT%

无义突变'移码突变'剪切位点错义突变#除
VOFL

和

VF!Z

外的密码子
$X _#!X

预后差的的独立因素"复杂核型%

T"X

&和
Tb

&%

#TX _!"X

&较多

出现"可能预示来那度胺耐药及复发

L),Q!

无义突变'移码突变'剪切位点
TX _#"X

预后差的因素

5Z,L

错义突变#

Q#!

"

Q#%

"

a?# TX _#"X

为预后差的因素"特别是对低危的
+DL

"在
&++N

和
'++N

中较多

%约
#TX

&

&RN

错义突变#

%?? _O!"

的密码子 '

TX &++N

%

#"X _!"X

&和
'++N

%约
#TX

&中较频繁

',^!

错义突变#

1?#FY

'

TX +DLG+V5

&

ZL

&

)

较频繁%

T"X

&"可与
LY%R#

同时出现

5Y#

无义突变'移码突变'剪切位点 '

TX &++N

%

TX _#"X

&和
'++N

%

%"X

&等到的种系中较频繁

Z[5\#

无义突变'移码突变
#"X _#TX +DL

预后差的的独立因素"罕见案例有遗传可能

6)1?

无义突变'移码突变 '

TX

预后差的的独立因素"罕见案例有遗传可能

(DP#

错义突变#

Z#%!

'

TX ,+N

中出现较多

(DP!

错义突变#

Z#O"a

"

Z#F!

'

TX ,+N

中出现较多"预后差的因素

L6)RV#

错义突变#

6$T$

"

)$?O

"

($?T

"

D$?$

"

L$?U

"

Q$F"

'

TX

与疾病进展有关"

&++N

%

TX _#"X

&和
'++N

%

FX

&中出现较多

VPY?

无义突变'移码突变'剪切位点 '

TX

与原始细胞增多有关"但与生存率无关

R&EZ

无义突变'移码突变'剪切位点错义突变#

5#O!T

'

TX

预后差的因素"

&++N

%

TX _#"X

&中出现较多

L)L)%

错义突变#除
T$O _?FO

外的密码子 '

TX

出现在与
+DL

相关的大颗粒淋巴细胞白血病"与免疫性骨髓衰竭

有关

VV+#D

无义突变'移码突变 约
TX

与
+DL

治疗相关"但与
)VT%

的不良预后无关

##注#

&++N

为慢性粒单核细胞白血病%

@:K2B9@ 7A<3272B2@A09@ 3<-M<798

&$

'++N

为幼年型&单核粒细胞白血病 %

H-c<B93< 7A<3272B2@A09@ 3<-M<798

&
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表
!

$遗传易感性
+DLG+V5

+

O

,

影响的基因 转变的年龄 潜在相关疾病
G

综合征 临床类型

遗传性
G

家族性的
+DLG,+N

Z[5\#

早期至中年 遗传性
VN)

异常伴有
,+N

倾向
在发展为

+DLG,+N

前出现轻中度
VN)

减少或者功

能异常

Q,),!

幼年到青年时期
+2B2+,&

综合征"

67d<K.<K

综合征"肺泡蛋白

沉积"遗传性淋巴水肿"先天性耳聋"皮肤疣

免疫缺陷"对
6R1

"

PV1

及其他病毒以及非典型分

支杆菌及真菌具有易感性$向
+DLG,+N

转变伴有

骨髓衰竭"转化时常出现
F

号染色体和
,L\N#

突变

6)1?

幼年到青年时期
先天畸形的面部特点和发育延缓"增加克隆性'皮

肤癌'肌病'自身免疫疾病危险

在转化前有典型
VN)

减少"可能向髓系肿瘤或急性

淋巴细胞白血病%

8@-0< 3A7J:2d38/09@ 3<-M<798

"

,NN

&转化

&6RV,

早期至中年 无相关资料
无典型的前驱症状"多数向

,+N

再转化"有
&6RV,

二次突变$ 外显性高$ 复发可能代表二次原发转变

DD\O#

中年到晚年 自身免疫性疾病
无典型的前驱症状"有向

,+NGG+DL

转化可能"也有

可能
DD\O#

二次突变

,5^ZD!?

幼年至中年
VN)

减少"白细胞增多

中度
VN)

减少和%或&功能异常在使用巨核细胞生成

%

DA/7<.8M8KA2J29</9/

&作为
+DL

单独诊断标准

时小心
LZVF!

未知 先天性感觉神经性聋 转化前出现骨髓衰竭或发育异常

获得性骨髓衰竭综合征

)6Z)G)6Z&

早期至中年

皮肤'指甲改变"感觉神经性聋"肝硬化"继发性肺

纤维化'肺气肿以及早衰征象$增加了头颈肿瘤'肛

门生殖器肿瘤及皮肤肿瘤危险

在转化前出现骨髓衰竭"在成年患者中无相关发现

Y,5& .<B</ D^&

幼年至中年

范科尼贫血"先天性角化不良症"畸形特点"身高

矮"皮肤和指甲改变"拇指发育异常"肺纤维化"面

部畸形

在转化为肿瘤前通常为慢性骨髓衰竭或发育异常的

贫血"在成年患者中无相关发现

6N,!

"

P,\#

"

QY(#

幼年至青年 严重中性粒细胞减少
转变形式较多"通常在延长使用

Q

"

&LY

治疗中性粒

细胞减少后转变

其他和
+DLG,+NG+V5

有关的遗传性综合征

)VT%

儿童后期到成年
李&佛美尼综合征"增加了脑肿瘤"肉瘤"克隆性疾

病及乳腺癌等风险

实体瘤治疗后会出现治疗相关肿瘤"伴随
)VT%

突

变一般具有复杂核型

V)V5##

"

&RN

"

^Z,L

"

5Y#

婴儿到幼年 努南综合征'多发性神经纤维瘤
'++N

中出现

RN+

婴儿到幼年 布隆氏综合征
身高矮"免疫缺陷"头小畸形"声音大"性腺机能

减退

,)Q!RGQL^(V

未知 髓系增生性肿瘤
无典型的前驱症状"出现时多有骨髓增殖性

G+DL

重叠
G,+N

特点

RZ&,#GRZ&,!

成年
增加乳腺癌'男性乳腺肿瘤卵巢癌'前列腺癌及胰

腺癌风险
实体瘤治疗后会出现治疗相关肿瘤

表
%

$

+DL !"#?

年
*PE

分型+

O

,

类型 外周血 骨髓

+DL

伴单系病态造血%

+DL

"

LND

&

#

或
!

系血细胞减少 单系病态造血
!#"X

"原始细胞'

TX

+DL

伴环形铁粒幼红细胞%

+DL

"

ZL

& 贫血" 无原始细胞
环状铁粒幼红细胞

!#TX

"或环状铁粒幼红细胞
!TX

伴有

LY%R#

突变

+DL

伴多系病态造血%

+DL

"

+ND

&

血细胞减少"

单核细胞
S#

$

#"

U

GN

!

系以上出现病态造血
!#"X

"伴或不伴
#TX

环状铁粒幼红细

胞"原始细胞'

TX

+DL

伴原始细胞增多"

#

%

+DL

"

6R

"

#

&

血细胞减少" 原始细胞
"!X

%

OX

"

单核细胞
S#

$

#"

U

GN

单系或多系病态造血"原始细胞
TX

%

UX

"无奥尔小体

+DL

伴原始细胞增多"

!

%

+DL

"

6R

"

!

&

血细胞减少" 单原始细胞
TX

%

#UX

"单核细胞
S

#

$

#"

U

GN

单系或多系病态造血"原始细胞
#"X

%

#UX

"伴或不伴奥尔小体

+DL

" 未分类%

+DL

"

[

& 血细胞减少" 至少两次原始细胞
#X

单系或无病态造血"

+DL

特征性的血细胞减少"原始细胞'

TX

+DL

伴有单纯
Tb

" 贫血"

VN)

正常或升高 红系病态造血"单纯
Tb

""原始细胞'

TX

儿童难治性血细胞减少症 血细胞减少" 原始细胞'

!X # _%

系病态造血"原始细胞'

TX

转化中的
+DL

伴原始细胞增多 %

+DL

"

6R

"

)

&

血细胞减少" 原始细胞
TX

%

#UX

多系病态造血"原始细胞
!"X

%

!UX

"伴或不伴奥尔小体
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年
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!

$

!!"'$$!

表
O

$

+DL (VLL

"

Z

+

O

,

预后变量
积分%分&

" "

(

T # #

(

T ! % O

细胞遗传学8 极好 好 中等 差 极差

骨髓原始细胞%

X

&

"! W!

%

ST T

%

#" W#"

PQR

%

.GN

&

!#"" $

%

S#"" S$"

VN)

% $

#"

U

GN

& !#"" T"

%

S#"" ST"

,5&

% $

#"

U

GN

& !"

(

$ S"

(

$

##注#

8极好#"

`

"

I<3

%

##b

&$好#正常"

I<3

%

Tb

&"

I<3

%

#!J

&"

I<3

%

!"b

&"

I<3

%

Tb

&附加另一种异常$中等#

I<3

%

Fb

&"

e $

"

e #U

"

9

%

#Fb

&"其他
#

个或

!

个独立克隆的染色体异常$ 差#"

F

"

9Bc

%

%

&

G 0

%

%b

&

G I<3

%

%b

&""

F G I<3

%

Fb

&附加另一种异常"复杂异常%

%

个&$ 极差#复杂异常%

W %

个&$

(VLL

"

Z

危

险度分类#极低危#

"#

!

T

分$低危#

W#

!

T

%

%

分$中危#

W%

%

O

!

T

分$高危#

WO

!

T

%

?

分$极高危#

W?

分$低中危#

"%

!

T

分$高危#

W%

!

T

分

##

%

!

#

!

%

#基于
*PE

分类的预后评分系统%表
T

&

!"#$41# 5&&5

基于
*PE

分类的预后评分系统

%

*VLL

&"评估贫血程度对
+DL

患者结局的影响"结

合
Z

"

(VLL

"将核型分析作为最重要的参数+

O

,

(

表
T

$

+DL *VLL

预后变量
积分%分&

" # ! %

*PE

分类
Z&[D

'

Z,ZL

'

伴有单纯
Tb

&

Z&+D Z,6R

"

# Z,6R

"

!

核型8 好 中等 差

严重贫血d 无 有

##注#

Z&[D

为难治性血细胞减少$

8

#预后好核型#正常核型""

`

"

Tb

""

!"b

"$预

后中等核型#其余异常$预后差核型#复杂%

W%

个异常&或
F

号染色体异常$

d

# 男

性患者
PQR SU" .GN

"女性患者
PQR S$" .GN

$危险度分层#极低危#

"

分$低危#

#

分$中危#

!

分$高危#

%

%

O

分$极高危#

T

%

?

分

%

!

!

#中医预后评分系统%表
?

&#根据
+DL

中

医临床常见症状"按照中医证候对预后影响的权

重+

F

,

"形成
+DL

中医预后评分系统(

表
?

$

+DL

中医预后评分系统

预后变量
积分%分&

" # ! %

气虚

或气短乏力

或神疲自汗

或少食便溏

动则气喘 气息微弱

血虚
或面色无华

或唇甲淡白
动则头晕

阴虚
或口干咽燥

或五心烦热
盗汗潮热

阳虚
或倦怠嗜卧

或形寒肢冷
四肢浮肿 肠鸣泄泻

或四肢厥冷

或冷汗淋漓

出血
#

处
!

处
!%

处 内脏
G

脑

发热 偶有发热 经常发热 发热持续不退 高热神昏

舌象
或舌淡苔白

或舌红苔少

或苔焦褐

或苔白腐

脉象
或脉细

或脉弱
脉细弱 脉微弱 脉微欲绝

##注#

SF

分为轻证"

F _#!

分为中等"

#! _#F

分为重证" )

#F

分为极危重证

##

O

#治疗#

+DL

治疗宜个体化"根据患者的预后

分组"结合年龄与体能状况综合分析"选择西医'中医

或中西医结合治疗方案( 西医治疗在-骨髓增生异常

综合征诊断与治疗中国专家共识%

!"#O

年版&.

+

%

,的

基础上"参照
!"#$41# 5&&5

的
+DL

临床实践指

南+

O

,

( 中医治疗参照-

!O

个专业
#"T

个病种中医临

床路径.

+

T

,

"治疗应以扶正补虚'解毒化瘀'去瘀生新"

采取)扶正祛邪*')以毒攻毒*为主(

相对低危组%

(VLL

"低危'中危"

#

组"

(VLL

"

Z

"极低

危'低危和中危组"

*VLL

"极低危'低危和中危组&中

西医结合治疗方案见图
#

"相对高危组%

(VLL

"中危"

!

'

高危组"

(VLL

"

Z

"中危'高危和极高危组"

*VLL

"高危'

极高危组&中西医结合治疗方案见图
!

(

O

!

#

#西医治疗+

%

"

O

,

%

#

&支持治疗#支持治疗最主要目标为提升患者

生活质量( 包括输血'促红细胞生成素%

<KA0:K2J29<

"

09B

"

6VE

&'粒 &巨噬细胞集落刺激因子%

.K8B-32

"

@A0<

"

78@K2J:8.< @232BA /097-3809B. f8@02K/

"

Q+

"

&LY

&或
Q

"

&LY

和祛铁治疗(

%

!

&免疫调节治疗#常用的免疫调节药物包括沙

利度胺%

0:839I279I<

&和来那度胺%

3<B839I279I<

&等(

%

%

&去甲基化药物#常用的去甲基化药物包括
T

"

阿扎"

!

"脱氧胞%

I<@908d9B<

"地西他滨&和
T

"阿扎胞苷

%

8C8@909I9B<

"

,],

&(

%

O

&化疗#对于无供者或原始细胞较高的患者"但

可以接受高强度化疗(

%

T

&

,332

"

PL&)

#

,332

"

PL&)

是目前唯一能根治

+DL

的方法"造血干细胞来源包括同胞全相合供者'

非血缘供者和单倍型相合血缘供者(

(VLL

中危'

(V

"

LL

"

Z

中危'

*VLL

中危伴严重的血细胞减少患者"结

合年龄'体能状况'主要并发症状'心理状态等可进行

造血干细胞移植治疗( 在等待移植的过程中或移植前

进行高强度化疗或者去甲基化治疗%阿扎胞苷
G

地西他

滨&桥接治疗(
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!

$

图
#

$相对低危组
+DL

患者的中西医结合治疗

图
!

$相对高危组
+DL

患者的中西医结合治疗

##%

?

&免疫抑制治疗%

977-B2/-JJK<//9c< 0:<K8

"

JA

"

(L)

&#

(L)

治疗包括
,)Q

单药或联合环孢素治

疗"可考虑用于具备下列条件的患者#年龄
"?"

岁伴

骨髓原始细胞
"TX

'或骨髓低增生'

PN,

"

DZ#T

阳

性'

V5P

克隆阳性'或伴有
L),)

"

%

突变的细胞毒性
)

细胞克隆(

O

!

!

#中医治疗+

?

,

O

!

!

!

#

#气阴两虚'毒瘀阻滞证

治法#益气养阴"解毒化瘀(

推荐方药#益气养阴可使用生脉饮合大补元煎加

减( 太子参'麦门冬'五味子'生地黄'山茱萸'女贞子'

枸杞子'白芍'天冬'黄芪'当归等( 解毒化瘀可口服使

用含雄黄中药制剂+

$

&

#"

,

"如#青黄散+

##

&

#O

,

'复方青黄

散+

#T

"

#?

,

'六神丸+

#F

,

'复方黄黛片+

#$

,

'定清片+

#U

,等"或

静脉使用砷剂+

!"

"

!#

,

(

O

!

!

!

!

#脾肾两虚'毒瘀阻滞证

治法#健脾补肾"解毒化瘀(

推荐方药#六味地黄丸合香砂六君子汤加减( 熟

地黄'山茱萸'山药'泽泻'牡丹皮'茯苓'木香'砂仁'太

子参'炒白术'炙甘草等( 阳虚甚者加仙茅'淫羊藿'巴

戟天等$脾虚明显者加炒薏苡仁'莲子肉'炒扁豆等(

解毒化瘀可口服使用含雄黄中药制剂+

$

&

#"

,

"如#青黄



中国中西医结合杂志
!"#$

年
$

月第
%$

卷第
$

期
&'()*+

"

,-.-/0 !"#$

"

1234 %$

"

52

!

$

!!"!$$!

散+

##

&

#O

,

'复方青黄散+

#T

"

#?

,

'六神丸+

#F

,

'复方黄黛

片+

#$

,

'定清片+

#U

,等"或静脉使用砷剂+

!"

"

!#

,

(

O

!

!

!

%

#邪热炽盛'毒瘀阻滞证

治法#清热驱邪"解毒化瘀(

推荐方药#清热驱邪可使用化斑汤加减"常用药可

选择生石膏'知母'人参'玄参'生地黄'蒲公英'栀子'

白花蛇舌草'半枝莲'苦参'生甘草等( 解毒化瘀可口

服使用含雄黄中药制剂+

$

&

#"

,

"如#青黄散+

##

&

#O

,

'复方

青黄散+

#T

"

#?

,

'六神丸+

#F

,

'复方黄黛片+

#$

,

'定清片+

#U

,

等"或静脉使用砷剂+

!"

"

!#

,

(

O

!

!

!

O

#口服含雄黄的中药制剂治疗
+DL

%髓毒

劳&的说明#雄黄是含砷的矿物药"主要成分是二硫

化二砷%

,/

!

L

!

&"含量在
U"X

以上+

!!

,

( 雄黄作为传

统中药用于治疗疾病已经有上千年的历史( 中医学理

论认为雄黄可起到以毒攻毒的作用( 雄黄及其复方制

剂在
,+N

'慢性粒细胞白血病'

+DL

等恶性血液性疾

病中表现出良好的临床疗效+

$

&

#"

"

!%

,

( 但雄黄含有少

量三氧化二砷%

,/

!

E

%

&"属于毒性中药+

!O

"

!T

,

"因此"临

床应用含雄黄中药制剂应注意其安全性( %

#

&雄黄属

于砷剂"入丸散剂"口服雄黄时不与其他砷剂%包括口

服与静脉&同时使用( %

!

&应在有经验的医生指导下

使用"严格按照医生的处方或医嘱服用( %

%

&不适用

患者人群#

#$

岁以下未成年或大于
FT

岁高龄老人$妊

娠或哺乳期妇女$合并严重心肝肾功能异常'或周围神

经病变'或慢性消化系统疾病'或严重精神疾患( %

O

&

口服雄黄起始剂量#从每日
"

!

"T

%

"

!

# .

开始+

!!

,

(

%

T

&口服雄黄剂量的调整#由于患者胃肠道吸收的个

体性差异"可根据血砷浓度"适当增加雄黄剂量( 口服

雄黄的最低有效血砷浓度为
!" %.GN

+

!?

,

( 在监测血

砷浓度的情况下"对血砷浓度不足者逐渐增加雄黄剂

量"增加的雄黄剂量不超过
"

!

# .G

日"雄黄最大剂量不

超过
"

!

% .G

日+

#T

"

#?

"

!F

&

!U

,

( %

?

&口服雄黄限制剂量与

终止使用#血砷浓度
!#O" %.GN

者"每日雄黄剂量减

半$血砷浓度
!UO" %.GN

者"终止使用%根据文献报

道+

%"

&

%!

,中患者接受砷剂静脉给药治疗的峰浓度&(

%

F

&口服雄黄复方中配伍不同的药物"可能影响胃肠

道对雄黄中砷的吸收"导致血砷浓度的变化( %

$

&口

服雄黄安全性检测要点如下+

!F

&

!U

,

"

!

常见的临床不

良反应症状#胃脘不适'恶心纳差'腹痛腹泻'四肢麻

木'皮肤角化'皮肤瘙痒'面部浮肿(

"

血砷浓度$

#

脏

器功能监测#心'肝'肾功能( 贫血'低血钾'低血镁以

及低体质状况可能影响机体对雄黄的耐受"甚至加重

不良反应的发生(

$

临床不良反应分级#参照-中药

新药临床研究指导原则%试行&.

+

%%

,对不良反应进行

分级"具体如下#轻度#受试者可以忍受"不影响继续治

疗"也不需要处理"对受试者健康无明显影响$中度#受

试者难以忍受"需停药或处理"对受试者健康有一定影

响$重度#危及受试者生命"致残或致死"需要立即停药

并及时处理(

&

应急预案处理如下+

%O

&

%?

,

"中药#甘草

%" .

'绿豆
%" .

"或防己
%" .

"煎汁频服( 西药#二巯

基丙磺酸钠"每次
T 7.GM.

"肌肉注射"第
#

日
% _ O

次"第
!

日
! _%

次"以后每日
# _!

次"连用
F

日(

T

#疗效及随访

T

!

#

#西医疗效标准#参照-骨髓增生异常综合
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中

医预后积分%表
?

&( 根据患者治疗前后积分改变进行

疗效评价(

%

#

&中医证候评价标准

临床痊愈#中医临床症状'体征完全消失"证候积

分减少
!UTX

(

显效#中医临床症状'体征明显改善"证候积分减

少
F"X _UOX

(

有效#中医临床症状'体征均有好转"证候积分减

少
%"X _?UX

(

无效#中医临床症状'体征均无明显改善"甚或加

重"证候积分减少
S%"X

(

%

!

&评价方法

中医证候评价采用尼莫地平法(

计算公式#+%治疗前积分 &治疗后积分&

G

治疗前

积分, $

#""X

(

专家组成员#胡晓梅%中国中医科学院西苑医院"

北京市中西医结合血液病研究所&$周永明%上海中医

药大学岳阳中西医结合医院&$徐瑞荣%山东省中医

院&$陆嘉惠%上海市中医院&$陈斌%湖北省中医院&$

杨同华%云南省血液病医院&$孙雪梅%江苏省中医

院&$史哲新%天津中医药大学第一附属医院&

利益冲突#无(
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