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３２例低增生性骨髓增生异常综合征的实验室诊断并文献复习
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　　【摘要】　目的　探讨低增生骨髓异常增生综合征（ＨｙｐｏＭＤＳ）的临床特点及 ＨｙｐｏＭＤＳ与慢性再生障碍性

贫血（ＣＡＡ）的鉴别要点。方法　对３２例 ＨｙｐｏＭＤＳ患者初发病时的血象、骨髓象、骨髓病理及细胞遗传学方面进

行分析总结。结果　ＨｙｐｏＭＤＳ是 ＭＤＳ病程中的一个阶段，特征为骨髓病态造血和低细胞容积；ＨｙｐｏＭＤＳ的诊

断，需综合细胞形态学、骨髓病理学及细胞遗传学，但骨髓病理切片比骨髓涂片更有价值。结论　ＨｙｐｏＭＤＳ与

ＣＡＡ的临床表现、血象及骨髓涂片有相似点，骨髓病理切片、细胞遗传学检查有差异。
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　　骨髓增生异常综合征（ＭＤＳ）是一组起源于造血干细胞的

克隆性疾病，以骨髓出现病态造血、外周血细胞减少为特点，并

且部分患者可转化为白血病，具有高度异质性。低增生性

ＭＤＳ（ＨｙｐｏＭＤＳ）是 ＭＤＳ病程中的一个阶段，占 ＭＤＳ患者

总数的８．２％～２９．０％
［１］，特征为骨髓病态造血和低细胞容

积，且多伴有外周血三系血细胞减少，由于骨髓增生减低，给临

床诊断及治疗带来一定的困难。现将威海市立医院、北京协和

医院血液科２００５年１月至２００８年５月收治的３２例首诊为

ＨｙｐｏＭＤＳ患者相关临床资料进行分析，报道如下。

１　资料与方法

１．１　一般资料　３２例低 ＨｙｐｏＭＤＳ患者，男１８例，女１４例，

年龄３０～７２岁，中位年龄５２岁；难治性贫血（ＲＡ）１７例，原始

细胞增多型难治性贫血（ＲＡＥＢ）１３例，伴环形铁粒幼细胞的难

治性贫血（ＲＡＲＳ）２例。ＨｙｐｏＭＤＳ的诊断参考标准如下：（１）

符合文献［２］。（２）符合以下条件，①外周血呈两系及两系以上

血细胞减少；②骨髓２个或２个以上部位穿刺涂片显示增生低

下或极度低下；③骨髓组织学显示造血细胞减少，脂肪组织增

加，但无纤维组织增生；细胞容积６０岁以下小于３０％，６０岁以

上小于或等于２０％。

１．２　观察内容　临床表现、初诊时血常规结果、外周血及骨髓

涂片、骨髓切片及骨髓染色体检查。

２　结　　果

２．１　临床表现　３２例患者临床表现均有面色苍白、头晕、乏

力、活动后心悸；牙龈出血１８例、鼻出血７例，皮肤紫癜１２例，

发热２４例，肝大１例，脾大１例，胸骨压痛１例，３２例均无淋巴

结肿大。

２．２　血象　血常规：ＷＢＣ（０．７６～４．９６）×１０９／Ｌ，Ｈｂ３４．５～

９４．３ｇ／Ｌ，ＰＬＴ（２５．２～１２３．７）×１０
９／Ｌ。３２例患者中２５例全

血减低，５例为粒细胞和血红蛋白两系减低，２例为血小板和血

红蛋白减低。外周血涂片：４例见原始粒细胞，占０．０１～０．０３；

１９例见巨大红细胞及多嗜性、嗜点彩红细胞，７例计数１００个

有核细胞可见１～７个有核红细胞，网织红细胞０．００４～０．００９

之间；８例见大血小板。

２．３　骨髓象　３２例患者中２４例增生低下，８例增生极度低

下，增生低下者分类计数２００个有核细胞，增生极度低下者分

类计数１００个有核细胞。粒系病态造血包括中性粒细胞假

ＰｅｌｇｅｒＨｕｅｔ畸形、颗粒过少或过多、类巨幼样变、双核与多核

幼稚粒细胞，分别占１２．５％（４／３２）、３７．５％（１２／３２）、２５．０％

（８／３２）、１２．５％（４／３２）；红系病态造血包括幼红细胞分类计数

大于０．６或小于０．０５、红细胞巨幼样变、奇数核和核畸形、ＨＪ

小体和嗜碱点彩红细胞、环形铁粒幼细胞、巨大红细胞，分别占

１８．２％（６／３２）、３１．３％（１０／３２）、２５．０％（８／３２）、３７．５％（１２／
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３２）、６．３％（２／３２）、５６．３％（１８／３２）。巨核系病态造血包括淋巴

样小巨核细胞、单圆巨核细胞和多圆巨核细胞、大血小板，分别

占１２．５％（４／３２）、１２．５％（４／３２）、３１．３％（１０／３２）。

３　讨　　论

ＭＤＳ患者多数骨髓增生活跃及明显活跃，少数增生低下

即 ＨｙｐｏＭＤＳ，其临床表现主要是难治的、程度不等的三系血

细胞减少；ＨｙｐｏＭＤＳ中以 ＲＡ最多见，ＲＡＥＢ次之，ＲＡＲＳ

及ＲＡＥＢｔ较少
［３］。

ＭＤＳ是一种由于基因突变或染色体异常引起的造血细胞

逐步由正常至间变进而发生恶变的多阶段复杂疾病过程，在该

过程中各系细胞病态造血表现轻重不一。ＷＨＯ提出病态造

血细胞达到该系细胞的１０％以上有助于 ＭＤＳ的诊断
［４］。黄

琳等［５］报道 ＭＤＳ病态造血的严重程度与骨髓增生程度无关。

本组病例中粒系、红系、巨核系出现病态造血分别为５６．３％

（１８／３２）、８１．３％（２６／３２）、３１．３％（１０／３２）。以原始粒细胞增

多、铁粒幼红细胞及淋巴样小巨核最具诊断意义。

ＨｙｐｏＭＤＳ与ＣＡＡ较难鉴别，二者在临床及实验室检查

有较多共同点：多有长期贫血且一般药物治疗无效，患者易出

现发热、感染；外周血一系或多系减少，网织红细胞计数也常常

减低，骨髓增生减低，有核细胞均可有不同程度改变。李瞞［６］

报道 ＨｙｐｏＭＤＳ患者骨髓粒、红两系早期细胞数均高于

ＣＡＡ，血红蛋白及血小板计数也较ＣＡＡ患者高。作者认为以

下几点有助于二者鉴别：①ＣＡＡ骨髓涂片时可见较多油滴，骨

髓小粒减缺且易见非造血细胞团，浆细胞及其他非造血细胞多

见，粒细胞系与红细胞系比例多为正常，仅在早期时红系可能

出现轻微病态造血；外周血涂片红细胞形态多正常。②Ｈｙｐｏ

ＭＤＳ骨髓涂片时常可见原始及幼稚粒细胞，骨髓小粒内可见

原幼细胞簇现象；外周血涂片可见幼稚粒、红细胞及异常单核

细胞，红细胞大小不等，大红细胞易见，血小板计数减少程度没

有ＣＡＡ显著（ＣＡＡ多为２００～３００／Ｌ）。

对 ＨｙｐｏＭＤＳ诊断，骨髓病理切片比骨髓涂片更有价值，

髓细胞涂片仅反映骨髓细胞数量，且易受骨髓基质对细胞的黏

附力、血液稀释等技术因素影响；而骨髓病理是原位的骨髓组

织切片，它既反映骨髓细胞数量又反映骨髓细胞的位置和结

构，能观察到脂肪组织和造血组织的比例变化，而且受技术操

作影响较小，更能客观地反映骨髓病变情况。ＨｙｐｏＭＤＳ患者

骨髓活检可见骨髓增生减低，造血组织明显减少，脂肪组织增

加，占６０％以上，网硬蛋白Ｇｏｍｏｒｉ染色（±）以上出现增多，小

梁旁区和间区可见造血前体细胞异常定位，巨核细胞异常聚集

等。本组病例：涂片和病理切片同期确诊者１６例，包括４例

ＲＡ和１２例ＲＡＥＢ；另外１６例病理切片诊断６例，而涂片因无

明显病态造血，均未做出肯定性诊断。

ＭＤＳ是造血干细胞的克隆性疾病，克隆性染色体的检测

已成为诊断ＭＤＳ和判断预后的重要指标。本组有８例行染色

体检查，３例异常。有文献［７］报道 ＭＤＳ患者染色体异常检出

率为３１．２％，染色体畸变可累及多条染色体，ＭＤＳ骨髓增生

程度与染色体异常率没有直接关系，ＡＡ患者初发病时一般无

染色体异常。薛丽凤［８］认为 ＡＡ患者在初诊时或以后的病程

中若出现染色体异常，均需密切随访，注意是否误诊或有无转

变为 ＨｙｐｏＭＤＳ的可能。

病态造血的有无及程度是 ＭＤＳ形态学诊断的主要依据，

但是其表现多样，且易受制片、染色及阅片者个人遵循标准不

统一等技术因素影响，另外其他疾病亦可出现病态造血改变，

因此临床上常存在 ＭＤＳ早期诊断困难以及 ＭＤＳ扩大化的情

况。综上所述：对于 ＨｙｐｏＭＤＳ的诊断，需借助于细胞形态

学、骨髓病理学、细胞遗传学及临床综合诊断。

参考文献

［１］ 姚尔固．新编白血病化疗学［Ｍ］．天津：天津科学技术出

版社，１９９８：１８８．

［２］ 张之南．血液病诊断与疗效标准［Ｍ］．２版．北京：科学技

术出版社，１９９８：２１４２６３．

［３］ 徐世荣．低增生性骨髓增生异常综合征［Ｊ］．中华血液学

杂志，２０００，２１（４）：２１９２２１．

［４］ 姚尔固．ＷＨＯ骨髓增生异常综合征的诊断［Ｊ］．白血病．

淋巴瘤，２００３，１２（６）：３７４３７６．

［５］ 黄琳．６０例低增生性骨髓异常增生综合征的临床分析

［Ｊ］．临床血液学杂志，２００８，２１（１）：３２３４．

［６］ 李瞞．联合常规实验室检查指标诊断骨髓增生异常综合

征的初步研究［Ｊ］．中华血液学杂志，２００８，２９（９）：６２３

６２６．

［７］ 上海市中美联合白血病协作组．２８２例原发性骨髓增生异

常综合征诊断和分型的前瞻性临床研究［Ｊ］．中华血液学

杂志，２００６，２７（８）：５４６５４９．

［８］ 薛丽凤．低增生骨髓异常增生综合征与再生障碍性贫血

的鉴别诊断［Ｊ］．诊断学理论与实践，２００９，８（１）：１０８１１０．

（收稿日期：２０１００４１１）

檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶
檶
檶
檶
檶

檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶檶
檶
檶
檶
檶

殞

殞殞

殞

欢 迎 投 稿，欢 迎 订 阅！

·１９０２·检验医学与临床２０１０年１０月第７卷第１９期　ＬａｂＭｅｄＣｌｉｎ，Ｏｃｔｏｂｅｒ２０１０，Ｖｏｌ．７，Ｎｏ．１９


