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　　原 发 性 骨 髓 纤 维 化（ｐｒｉｍａｒｙ　ｍｙｅｌｏｆｉｂｒｏｓｉｓ，

ＰＭＦ）是由异 常 造 血 干 细 胞 的 克 隆 性 增 殖，导 致 进

行 性 骨 髓 纤 维 化 的 一 种 骨 髓 增 殖 性 肿 瘤

（ｍｙｅｌｏｐｒｏｌｉｆｅｒａｔｉｖｅ　ｎｅｏｐｌａｓｍｓ，ＭＰＮ）［１］。ＰＭＦ主

要临床表现包括进行性血细胞减少、髓外造血导致

脾肿大、全身症状（如疲劳，盗汗，发热）、恶液质、骨

痛、脾 梗 塞、瘙 痒、血 栓 形 成 和 出 血 等［２］。与 其 他

ＢＣＲ－ＡＢＬ１融合基因阴性的骨髓增殖性肿瘤（ＢＣＲ－
ＡＢＬ１－ｎｅｇａｔｉｖｅ　ＭＰＮ），如 真 性 红 细 胞 增 多 症

（ｐｏｌｙｃｙｔｈｅｍｉａ　ｖｅｒａ，ＰＶ）、原 发 性 血 小 板 增 多 症

（ｅｓｓｅｎｔｉａｌ　ｔｈｒｏｍｂｏｃｙｔｈｅｍｉａ，ＥＴ）相 比，ＰＭＦ向 急

性白血病转变 的 概 率 明 显 增 加，约２０％的ＰＭＦ患

者最终会转变为急性白血病，这些急变的患者预后

极差；且ＰＭＦ患者生活质量差，很多患者最终死于

合并症，主要包括心血管事件、血细胞减少所致的感

染和出血 等［３］。２０１８年 在 美 国 血 液 学 年 会 上 梅 奥

诊所报告了从１９６７－２０１７年诊断的３　０２３例 ＭＰＮ
患者疾病亚组间生存率，发 现ＥＴ的 中 位 总 生 存 期

为１８年，ＰＶ为１５年，而ＰＭＦ只有４．４年，远远低

于ＰＶ与ＥＴ。因此，近年来临床上对ＰＭＦ的诊断

与治疗极为重视。

２０１５年，由中华医学会血液学分会白血病淋巴

瘤学组牵头发布了《原发性骨髓纤维化诊断与治疗

中国专家共识（２０１５年版）》，为ＰＭＦ的诊断与治疗

提供了可靠的依据。随着对疾病认识的不断深入，
靶 向 药 物 临 床 使 用 及 诊 断 水 平 的 提 高，２０１６年

ＷＨＯ更 新 了 血 液 系 统 髓 系 肿 瘤 的 分 类 与 诊 断。

２０１９年，中华医学会血液学分会白血病淋巴瘤学组

制定了《原 发 性 骨 髓 纤 维 化 诊 断 与 治 疗 中 国 指 南

（２０１９年版）》，现 将 新 版 指 南 加 以 解 读 并 结 合 临 床

工作介绍笔者是如何诊断和治疗ＰＭＦ的。

１　ＰＭＦ诊断

基于２０１６年 ＷＨＯ 诊 断 标 准，新 版 指 南 推 荐

ＰＭＦ诊断涉及病史采集、实验室检查及骨髓病理学

检查等多个方面。临床工作中，除了存在骨髓增殖

性肿瘤典型的临床表现外，当外周血涂片中出现泪

滴样红细胞时要高度怀疑ＰＭＦ的可能；另外，ＰＭＦ
通常与ＪＡＫ２Ｖ６１７Ｆ、ＣＡＬＲ或 ＭＰＬ基因突变密切

相关，故 拟 诊 为ＰＭＦ的 患 者 必 须 进 行 以 上３种 基

因 突 变 的 检 查；而 ＡＳＸＬ１、ＴＥＴ２、ＤＮＭＴ３ａ、

ＳＲＳＦ２、Ｕ２ＡＦ１、ＥＺＨ２、ＩＤＨ１／２、ＳＦ３Ｂ１、ＴＰ５３和

ＣＢＬ基因突变 与ＰＭＦ疾 病 进 展 和 预 后 相 关，有 条

件的单位可作为二 线 检 测 指 标。ＰＭＦ的 诊 断 及 纤

维化程度依赖于骨髓活检，新版指南中纤维化程度

与２０１６年 ＷＨＯ诊断标准相一致，根据骨髓病理的

检测，将纤维 化 程 度 分 为 ＭＦ－０级、ＭＦ－１级、ＭＦ－２
级和 ＭＦ－３级。

２０１６年 ＷＨＯ诊断标准进一步将ＰＭＦ分为纤

维化前 期ＰＭＦ（ｐｒｅｆｉｂｒｏｔｉｃ　ＰＭＦ，ｐｒｅＰＭＦ）和 明 显

纤维化期ＰＭＦ（ｏｖｅｒｔ　ｆｉｂｒｏｔｉｃ　ＰＭＦ）。在 新 版 指 南

中也将ＰＭＦ细化为纤维化前期／早期ＰＭＦ及明显

纤维化期ＰＭＦ。将已经出现ＪＡＫ２Ｖ６１７Ｆ／ＣＡＬＲ／

ＭＰＬ基因突变或其他相关基因突变而 未 发 生 明 显

骨髓纤维化定义为纤维化前期，为临床诊断及进一

步认识疾病提供了依据。
在鉴别诊断方面，ＰＭＦ应与包括慢性粒细胞白

血病（ｃｈｒｏｎｉｃ　ｍｙｅｌｏｉｄ　ｌｅｕｋｅｍｉａ，ＣＭＬ）、ＰＶ、ＥＴ、骨
髓 增 生 异 常 综 合 征 （ｍｙｅｌｏｄｙｓｐｌａｓｔｉｃ　ｓｙｎｄｒｏｍｅ，

ＭＤＳ）、慢 性 粒 单 核 细 胞 白 血 病 （ｃｈｒｏｎｉｃ
ｍｙｅｌｏｍｏｎｏｃｙｔｉｃ　ｌｅｕｋｅｍｉａ，ＣＭＭＬ）和“急性骨髓纤

维化”相鉴别。应用ＢＣＲ－ＡＢＬ１细胞遗传学或分子

检测能够比较容易地区分ＣＭＬ与ＰＭＦ。若患者临
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床上符合ＰＶ诊断标准，即 使 表 现 出 明 显 的 骨 髓 纤

维化，也 应 诊 断 为ＰＶ［４］；纤 维 化 前 期ＰＭＦ临 床 表

现及血常规与ＥＴ相似，且两者均可能存在ＪＡＫ２、

ＣＡＬＲ或 ＭＰＬ突 变，因 而 形 态 学 差 异 在 两 者 鉴 别

诊断 中 更 为 重 要：ＥＴ中 的 巨 核 细 胞 大 而 成 熟，而

ｐｒｅＰＭＦ巨核细胞 成 熟 异 常，伴 有 染 色 质 过 度 和 不

规 则 折 叠［５］；而 当 骨 髓 中 出 现 病 态 造 血 时 应 怀 疑

ＭＤＳ的 诊 断 可 能［６］；ＣＭＭＬ患 者 外 周 血 单 核 细 胞

计数常＞１×１０９／Ｌ，可 作 为 与ＰＭＦ的 主 要 鉴 别 方

法［７］；急性期患者骨髓纤维化（急性骨髓炎伴骨髓纤

维化或急性巨核细胞白血病）通常伴有严重的全身

症状，全血细胞减少，轻度或无脾肿大，以及外周血

原始细胞增多，这些均有助于与ＰＭＦ相鉴别［８］。
尽 管 越 来 越 多 的 手 段 帮 助 临 床 医 生 逐 步 认 清

ＰＭＦ的本质，增加诊断的准确性，但临床中ＰＭＦ仍

存在误诊、漏诊的现象。因此，对于怀疑骨髓增殖性

疾病的患者，应完善基因检查，以防遗漏ＰＭＦ尤其

是ｐｒｅＰＭＦ的诊断。此外，ＰＭＦ骨髓易出现干抽现

象，可用外周血代替。骨髓活检要注意取材的质量，
才能尽可能避免误诊、漏诊每１例可疑患者。

２　ＰＭＦ预后评估及风险分层

２０１９版 指 南 仍 然 推 荐 国 际 预 后 评 分 系 统

（Ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌ　Ｐｒｏｇｎｏｓｔｉｃ　Ｓｃｏｒｉｎｇ　Ｓｙｓｔｅｍ，ＩＰＳＳ）、
动态 国 际 预 后 评 分 系 统 （Ｄｙｎａｍｉｃ　Ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌ
Ｐｒｏｇｎｏｓｔｉｃ　Ｓｃｏｒｉｎｇ　Ｓｙｓｔｅｍ，ＤＩＰＳＳ）及 修 订 的 动 态

国 际 预 后 评 分 系 统 （Ｄｙｎａｍｉｃ　Ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌ
Ｐｒｏｇｎｏｓｔｉｃ　Ｓｃｏｒｉｎｇ　Ｓｙｓｔｅｍ－Ｐｌｕｓ，ＤＩＰＳＳ－ｐｌｕｓ）作 为

预后评价系统。

ＰＭＦ的预后评估模型始于２００９年的ＩＰＳＳ积

分系统。ＩＰＳＳ积 分 包 含５个 独 立 的 预 测 因 子：年

龄＞６５岁 （１分）、血红蛋白＜１００ｇ／Ｌ（１分）、白细

胞计数＞２５×１０９／Ｌ（１分）、外周血原始细胞≥１％
（１分）以及存在体质症状（１分）；ＩＰＳＳ积 分 系 统 将

ＰＭＦ患者分为：低 危、中 危－１、中 危－２和 高 危，中 位

总生存期分 别 为１１．３年、７．９年、４年 和２．３年［９］。

ＩＰＳＳ积 分 在 临 床 上 广 泛 应 用，但 只 适 用 于 初 治 的

ＰＭＦ患 者。随 后 开 发 了 一 种 动 态 预 后 模 型 即

ＤＩＰＳＳ，该模型利 用 与ＩＰＳＳ相 同 预 后 变 量，但 可 以

在疾病过程中任何时间应用。ＤＩＰＳＳ将血红蛋白＜
１００ｇ／Ｌ视为２分，风 险 分 类 相 应 地 被 修 改 为 低 危

（０分）、中危－１（１或２分）、中危－２（３或４分）和高危

（５或６分），中 位 总 生 存 期 分 别 是 低 危 组 未 到 观 察

终点，中危－１为１４．２年，中 危－２为４年，而 高 危 组 仅

为１．５年［１０］。

尽管上述预后评价体系能将ＰＭＦ的预后进行

较好的评价，但未能将分子生物学指标纳入其中，故
存在一 定 的 局 限 性。ＤＩＰＳＳ－ｐｌｕｓ预 后 评 估 系 统 又

纳入另外３种不依赖ＤＩＰＳＳ的风险因子：血小板计

数＜１００×１０９／Ｌ、是 否 需 要 输 血 和 有 无 不 利 的 核

型。ＤＩＰＳＳ积分系统将患者分为低危组（无风险因

素）、中危－１组（１个 风 险 因 素）、中 危－２组（２～３个

风险因素）和高危组（大于４个风险因素），中位总生

存期分别为１５．４年、６．５年、２．９年和１．３年［１１］。
近年来，新的预后积分系统也在临床上得以应

用。ＭＩＰＳＳ７０、ＭＩＰＳＳ７０＋２．０和 ＧＩＰＳＳ的 预 后 模

型 突 出 了 驱 动 因 子 在 ＰＭＦ 预 后 中 的 作 用。

ＭＩＰＳＳ７０应用于７０岁以下的患者，纳入９个变量，
其中包括３个遗传（缺乏ＣＡＬＲ１型或类似突变；存

在高 危 突 变，特 别 是 ＡＳＸＬ１、ＳＲＳＦ２、ＥＺＨ２、ＩＤＨ１
或ＩＤＨ２；存在≥２个高危突变）和６个临床危险因

素（血红蛋白＜１００ｇ／Ｌ；白细胞＞２５×１０９／Ｌ；血小

板＜１００×１０９／Ｌ；外周血原始细胞≥２％；骨髓纤维

化程度≥２级和存在体质症状）。ＭＩＰＳＳ７０＋２．０版

本 进 一 步 修 订 细 胞 遗 传 学 风 险 水 平，将

Ｕ２ＡＦ１Ｑ１５７作为独 立 的 高 危 风 险 突 变，并 调 整 性

别相关的血红蛋白阈值。ＭＩＰＳＳ７０＋２．０预后系统

包含９个危险因素，包括５个遗传因素和４个临床

表现。５个遗传变量包括非常高风险核型（４分）、不
利核型（３分）、≥２个 高 危 风 险 突 变（３分）、存 在１
个 高 危 风 险 突 变 （２ 分）、ＣＡＬＲ 突 变 （２ 分）；

ＭＩＰＳＳ７０＋２．０版中的４个临床变量包括全身症状

（２分）、严重贫血（女性血红蛋白水平＜８０ｇ／Ｌ和男

性＜９０ｇ／Ｌ）（２分）、女性血红蛋白８～９．９ｇ／Ｌ和男

性９～１０．９ｇ／Ｌ（１分）、外 周 血 原 始 细 胞≥２％为１
分。该预后系 统 将 患 者 分 为 很 高 危（≥９分）、高 危

（５～８分）、中危（３～４分）、低危（１～２分）、很 低 危

（０分）。中 位 总 生 存 期 分 别 为１．８年、４．１年、７．７
年、１６．４年和未达到观察终点［１２］。

ＧＩＰＳＳ预后评价系统完全依赖于突变和核型。
将纳入研究的６４１例ＰＭＦ患者的多变量分析仅限

于遗传风险因素，包括：非 常 高 风 险 核 型（ＶＨＲ）（２
分），不 利 核 型 （高 分 子 风 险）（１ 分），ＣＡＬＲ／

ＡＳＸＬ１／ＳＲＳＦ２／Ｕ２ＡＦ１Ｑ１５７突变（１分）作 为 独 立

危险因素。ＧＩＰＳＳ将 患 者 分 为 低 危（０分）、中 危－１
（１分）、中危－２（２分）和高危（≥３分）４个危险分级，
相应 的 中 位 总 生 存 期 为２４年、８年、４．２年 和２
年［１３］。

更多的预后评价系统的应用，对于临床上全面

评估ＰＭＦ的 病 情 及 进 展 提 供 的 可 靠 手 段，对 于 有
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条件的单位，可以有选择地应用 ＭＩＰＳＳ７０等包含驱

动基因的预后评价体系，以便为患者提供最有益的

治疗选择。

３　ＰＭＦ治疗

３．１　常规药物治疗　一 般 而 言，细 胞 毒 性 药 物（包

括使用羟基脲 或 芦 可 替 尼）治 疗ＰＭＦ相 关 性 贫 血

是毫无意义甚至可能有害的。在治疗ＰＭＦ相关贫

血方面，笔者一般会用到的药物包括雄激素、糖皮质

激素，二者联合或小剂量沙利度胺联合糖皮质激素。
这些药物起效 时 间 较 长，１／３至 半 数 的 患 者 贫 血 症

状会得到改善或进展减缓，药物不良反应包括雄激

素的肝毒性和雄性化作用，沙利度胺的周围神经损

害，故需要门诊密切观察药物的不良反应及及时调

整用药。笔者一般不建议使用促红细胞生成素，因

为它们对输血依赖患者无效，并且可能加剧脾肿大。
有研究者对 已 发 表 文 献 进 行 Ｍｅｔａ分 析，结 果 显 示

促红细胞生成素治疗ＰＭＦ贫血的有效率为３０％～
４０％，故需要更多证据证实促红细胞生成素在ＰＭＦ
贫血中的作用［１４］。

治疗ＰＭＦ相 关 脾 肿 大 既 往 首 选 药 物 是 羟 基

脲，文献报道约５０％左右患者脾脏可有不同程度回

缩［１５］，但在长期 的 临 床 观 察 中 发 现，脾 脏 对 羟 基 脲

的持续反应短，最多１年，持续使用羟基尿的收效甚

微。羟基尿主要不良反应是骨髓抑制，故临床上要

密切监视患者血常规变化情况，调整羟基尿的使用。
芦可替尼作 为 一 种 强 有 效 的ＪＡＫ２／ＪＡＫ１抑 制 剂，
是迄今为止唯一被美国食品和药物管理局批准的治

疗骨髓纤维化的靶向治疗药物，并已在中国上市并

被批准用于治疗骨髓纤维化及真性红细胞增多症。
对羟基 尿 难 治 的ＰＭＦ的 脾 肿 大 患 者，芦 可 替 尼 提

供了一种非常有效的替代方案，并且还具有缓解全

身症状并减轻疾病相关的症状，如疲劳、体重减轻、
腹 痛、剧 烈 瘙 痒、盗 汗 和 骨 疼 痛。在 著 名 的

ＣＯＭＦＯＲＴ－１试验中，芦可替尼与安慰剂（ｎ＝３０９）
进 行 了 比 较，芦 可 替 尼 治 疗 组 脾 脏 反 应 率 约 为

４２％，而安 慰 剂 则 为＜１％；此 外，约４６％的 患 者 临

床症状得到实质性改善［１６］。在ＣＯＭＦＯＲＴ－２试验

中，将芦可 替 尼 与 最 佳 治 疗 方 案（ｎ＝２１９）进 行 比

较，结 果 显 示 使 用 芦 可 替 尼 时 脾 脏 反 应 为

２８．５％［１７］。芦 可 替 尼 主 要 不 良 反 应 包 括 贫 血

（３１％）和血小 板 减 少（３４．２％），在 芦 可 替 尼 治 疗 中

止期间可出现明显戒断症状，包括脾肿大加速、血细

胞减少症加重、血流动力失代偿及脓毒性休克样综

合征［１８］。

基于以上的研究报道，在临床实际应用中，对于

脾脏 重 度 肿 大 及 伴 有 明 显 临 床 症 状 的ＰＭＦ患 者，
存在芦可替尼使用适应证，首先推荐使用芦可替尼，
同时作好芦可替尼应用过程中可能出现的血小板减

少、贫血、重度感染的治疗准备，建议芦可替尼尽量

在三级综合医院使用，并且在有经验的医师指导下

用药，以保证药物相关不良反应能够得到及时处理。

３．２　异 基 因 造 血 干 细 胞 移 植（ａｌｌｏ－ｈｅｍａｔｏｐｏｉｅｔｉｃ
ｓｔｅｍ　ｃｅｌｌ　ｔｒａｎｓｐｌａｎｔａｔｉｏｎ，ＡＳＣＴ）　尽 管 ＡＳＣＴ是

能够治愈ＰＭＦ的唯一方法，但大多数中国ＰＭＦ患

者在行ＡＳＣＴ治 疗 前 已 经 经 历 了 数 年 甚 至 数 十 年

的治疗，患者一般情况差，可能存在着输血依赖、铁

过载、恶液质及心肺功能异常等情况，故应充分考虑

ＡＳＣＴ所涉及的风险及患者的受益之间的关系。在

ＰＭＦ最大的ＡＳＣＴ研究发现，５年无病生存和治疗

相关死亡率分别为３３％和３５％，并且降低预处理方

案并没有影响相关死亡率。在另一项降低预处理方

案的 ＡＳＣＴ临 床 研 究 显 示，ＰＭＦ　５年 无 病 生 存 为

５１％，这是非常 可 喜 的；但４９％的 患 者 发 生 慢 性 移

植物抗宿主病，而脾切除史并未影响预后［１９］。另外

一项大 型 研 究 纳 入２３３例 接 受 ＡＳＣＴ的ＰＭＦ患

者，随访中位数为８年，可评价的６５例患者５年生

存率为５３％，单 因 素 分 析 显 示 存 活 率 受 年 龄、合 并

症指数、疾病分期与不良核型的影响；在多变量分析

中，确定了疾病分期和合并症指数是主要不良因素；
此外，不良染色体核型和输血依赖也与ＡＳＣＴ生存

率相关［２０］。
梅奥诊所总结１９９６年１月 至２０１４年１２月 期

间行ＡＳＣＴ的６７例ＰＭＦ患者，中位随访时间为６０
个月后，２８例 患 者（４２％）死 亡，７例 患 者（１０％）复

发；急 性 移 植 物 抗 宿 主 病（Ⅱ～Ⅳ级）发 生 率 为

６８％，慢 性 移 植 物 抗 宿 主 病 发 生 率 为４４％。３例

（４％）中性粒细胞患者植入失败，９例（１３％）血小板

植入失败，９例（１３％）红 细 胞 植 入 失 败；中 性 粒 细

胞、血小板和红细胞的中位植入时间分别为１７ｄ、２３
ｄ和３３ｄ；中位生存期为１１８个月，５年无病生存为

６２％，生存率不受高风险或不利核型的影响。
目前关于ＡＳＣＴ之前是否使用ＪＡＫ抑制剂或

脾切除术 仍 存 在 争 论。目 前 尚 无 在 ＡＳＣＴ之 前 使

用ＪＡＫ抑制剂能使患者受益的直接证据，而最近的

研究表明ＡＳＣＴ前脾切除术可能使患者受益［２１］。
上述研究证实，ＡＳＣＴ能够使接近半数的ＰＭＦ

患者受益。因此，笔者建议，即使存在较高的移植相

关死亡率，但对于存在高危基因异常及急变风险的

患者，或者是 ＭＩＰＳＳ７０＋２．０版“高”或“非 常 高”风
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险患者，ＡＳＣＴ可作为首选 治 疗 方 案。在 可 能 接 受

造血干细胞移 植 的 患 者 进 行 ＨＬＡ配 型，并 及 早 进

行ＡＳＣＴ的准备。

３．３　脾切除术　传统观念认为，作为髓外造血的重

要器官，脾肿大是维持现有血细胞水平的代偿性反

应，故 以 往 对ＰＭＦ患 者 实 施 脾 切 除 术 是 相 对 禁 忌

的。但目前观点认为，脾脏切除术可以应用于药物

难治 的 症 状 性 脾 肿 大 的ＰＭＦ患 者 以 减 轻 患 者 症

状。脾切除术的适应证包括腹痛和不适、症状性门

静脉高压症、严重血小板减少症和输血依赖。在一

个包含３１４例 脾 切 除ＰＭＦ患 者 的 报 告 中，脾 切 除

术后的中位生 存 期 为１９个 月，超 过７５％的 患 者 从

手术中获益，具体的益处包括减少输血和增加血小

板计 数；２８％的 患 者 出 现 围 手 术 期 并 发 症，包 括 感

染、静脉血栓 形 成 和 出 血，围 手 术 期 死 亡 率 为９％；
术后使用肝 素 抗 凝 可 预 防 脾 切 除 术 后 早 期 血 栓 发

生；但仍有大约１０％的患者在脾切除术后出现进行

性肝肿大，２９％患者出现的血小板增多［２２］。梅奥诊

所回顾 了１２０例 行 脾 切 除 的ＰＭＦ患 者，中 位 生 存

期为１．５年，但患者年龄＞６５岁，白细胞计数＞２５×
１０９／Ｌ，输血依赖和外周血原始细胞≥５％等因素对

脾切除术后存活率有不利影响［２３］。
因此，对于临床中存在明显脾梗死、严重门脉高

压、腹水的ＰＭＦ患者，需评估患者的一般情况及患

者对手术的耐受性，酌情行脾切除术改善患者症状。

３．４　脾脏放射及经颈 静 脉 肝 内 门 体 分 流 术 治 疗　
脾脏照射可使脾脏暂时缩小，但也可能导致严重全

血细胞减少。经颈静脉肝内门体分流（ｔｒａｎｓｊｕｇｕｌａｒ
ｉｎｔｒａｈｅｐａｔｉｃ　ｐｏｒｔｏｓｙｓｔｅｍｉｃ　ｓｈｕｎｔ，ＴＩＰＳ）被 证 实 可

以缓解门静脉高压症状。随着技术的进步和特殊涂

层支架的引入大大提高了ＴＩＰＳ的通畅性和临床疗

效。目前的ＴＩＰＳ适应证包括复发性静脉曲张出血

和难治性腹水。对于不能耐受脾脏切除的患者，以

上２种治疗方法不失为改善临床症状的治疗选择，
但应密切监测治疗的不良反应。

４　小　　结

目前，分子遗 传 标 记 在 包 括ＰＭＦ在 内 的 肿 瘤

的诊断、预后和治疗中发挥着重要作用。基因突变

现已正式纳入 ＷＨＯ中ＰＭＦ和其他 ＭＰＮ的诊断

标准。然而，这些突变不是疾病特异性的，形态学诊

断及临床表现对于ＰＭＦ才是必需的。ＰＭＦ中的遗

传标记也被证实与预后相关，逐步成为预后评价系

统的重要组成部分。
迄今为止 能 够 延 长ＰＭＦ生 存 率 或 治 愈ＰＭＦ

的唯一方式是同种异体干细胞移植。然而ＰＭＦ患

者中存在着高达５０％的移植相关死亡率。因此，对

于患 者 个 体 而 言，要 全 面 评 估 ＡＳＣＴ 的 风 险 与

ＡＳＣＴ的预期 生 存，作 出 有 利 于 患 者 的 最 佳 选 择。
另外，目 前 对ＰＭＦ的 药 物 治 疗 主 要 是 姑 息 治 疗 和

对症治疗，并不能有效地改变疾病自然史或延长生

存期；ＪＡＫ抑制剂治疗价值仅限于减轻症状和使脾

脏回缩，尚未显示可逆转骨髓纤维化或诱导完全或

部分缓解的作用，但对于脾脏重度肿大及临床症状

明显且 存 在 芦 可 替 尼 适 应 证 的ＰＭＦ患 者，应 首 先

推荐使用芦克替尼治疗，但应严密监视及积极处理

药物相关不良反应。
总之，对 于ＰＭＦ的 诊 断 和 治 疗，要 依 据 指 南，

结合临床，充分评估患者预后作出对患者最有利的

选择，尽可能延长患者的生存期及改善患者的生存

质量，从而使患者更多受益。
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