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内容概要

《贝塞斯达临床血液学手册（原书第2版）》由美国国立卫生研究院等机构的临床医生和科学家编写
，是一本便于床边快速查阅的简明而新颖的血液学手册。 
《贝塞斯达临床血液学手册（原书第2版）》涵盖了所有血液系统疾病，在临床诊治中还加强了对实
验结果的评估，尤其是对标准血液学试验及流式细胞分析技术、分子生物学诊断和功能基因组学新技
术的诠释，并将实验室洞察到的新信息应用到治疗实践中。 
本手册为住院医师、研究生、进修生和实习医师提供了血液病诊疗中必须了解的最新、最全的专科知
识，也为血液科、其他内科和全科医师及大专院校师生提供了一本难得的参考书。
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章节摘录

版权页：   插图：   3.大细胞性贫血 维生素B12缺乏与骨髓中细胞巨幼变相关。婴儿维生素B12缺乏可能
是母体消耗和出生时储存减少所致。在较大的儿童和青少年中，原因包括恶性贫血、吸收不良、饮食
不足和先天性代谢缺陷。在生命早期未被认出者，严重的缺乏可造成生长迟滞，甚至永久性神经病学
损伤。较大儿童的症状包括厌食、体重减轻、腹泻、便秘、乏力、舌炎、周围神经病、共济失调和痴
呆。贫血通常伴有白细胞减少、中性粒细胞分叶过多和血小板减少。检查低血清维生素B12水平可证
实本病，对补充疗法有反应起到证实作用。 叶酸缺乏症也与巨幼细胞性骨髓象相关。新生儿对叶酸的
需求增加。早期儿童叶酸缺乏的风险因素包括早产、母乳中水平低和山羊奶为主的摄食。较大儿童叶
酸缺乏通常是营养不良的结果，虽然也可由某些药物、慢性溶血、吸收不良及遗传性代谢缺陷造成。
血清和红细胞叶酸水平低，贫血对补充小剂量叶酸有反应。 Diamond－Blackfan贫血（DBA）或先天性
纯红细胞再生障碍性贫血通常出生后不久或出生后1年内被发现。需要鉴别的主要疾病是TEC，TEC易
在出生1年后发生。25% DBA病人有相关的异常，如身材矮小和（或）头部、面部和上肢异常，实验室
特征包括网织红细胞减少、MCV升高（通常仅轻度升高）、HbF增加、白细胞（WBC）计数正常或减
少和血小板计数正常或增加。骨髓显示红系增生减低。就鉴别诊断而言，之前的CBC正常则支持TEC
，而染色体断裂试验结果异常则证实为范可尼贫血（FA）。 大多数DBA儿童对皮质类固醇有反应。泼
尼松的开始剂量为每天2mg／kg，通常在1个月之内出现反应。一旦Hb达到令人满意的水平，类固醇应
逐渐减少至尽可能的最低剂量（最好隔日给药）。虽然自发缓解时有发生，但给药通常会呈现皮质类
固醇依赖性，对需长期输血而且有相关毒性病人考虑铁螯合剂治疗。异基因SCT可能治愈此病。 范可
尼贫血在临床特征上往往可以区别于获得性再生障碍性贫血，如生长受损和（或）拇指、桡骨、肾脏
、头、眼、耳、皮肤和（或）泌尿生殖系统异常。本病为常染色体隐性遗传，可有骨髓衰竭、白血病
阳性家族史。发生白血病或骨髓增生异常综合征的危险性为10%～35%。虽然诊断的平均年龄为8～9岁
，最初的FA血液学迹象可出现在婴儿期，常见的有大细胞增多、HbF升高和（或）轻度血细胞减少。
严重的全血细胞减少通常发生在生命后期。鉴别诊断包括其他家族性或获得性骨髓衰竭综合征。染色
体断裂分析异常结果或FA基因分型可作出诊断和鉴别诊断的重要方法。贫血通常为雄激素反应性的。
只有SCT可治愈FA的血液学表现，但为避免化疗引起的严重毒性和提高放疗的敏感性需要改良预处理
方案。
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编辑推荐

《贝塞斯达临床血液学手册(原书第2版)(中文翻译版)》由美国国立卫生研究院等机构的临床医生和科
学家编写，是一本便于床边快速查阅的简明而新颖的血液学手册。
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精彩短评

1、美国国立卫生研究院血液学专家的著作很有价值
2、中文2012年2月出版的，比原文至少迟滞一年以上，相对目前市面上的血液病相关书籍还是比较新
的。内容主要为血液病相对新的治疗分期及预后评估，治疗方案，及部分病理生理及药物进展，没有
时间看文献的人买很值得。
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