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重型!地中海贫血合并自身免疫性溶血 # 例报告
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重型!地中海贫血是一种遗传性疾病，主要表

现为慢性血管外溶血［%］。合并感染常加重贫血，但

罕见引起急性血管内溶血。关于!地中海贫血合并

自身免疫性溶血的报道国内外均少，现将我院近期

诊治的 # 例分析报告如下。

! 临床资料

例 %，女，< 6"岁。确诊重型!地中海贫血< 6#年，

反复输血治疗。于 ! 月份夜间输血（洗涤红细胞）后

; ’ 出现面部皮肤黄染，呈进行性加重，排浓茶色尿，

第 # 天尿呈酱油样，无寒战、发热。输血前 ! 1 出现

咳嗽，未予特殊治疗。患儿呈中度贫血貌，颜面、躯

干皮肤及巩膜黄染，双肺呼吸音粗，闻及少许细湿罗

音，肝肋下! 6" 9.，脾肋下 < 9.。血红蛋白（AB）C<
D E F，网织红细胞$ 6$%，血清直接胆红素;".+5 E F，间

接胆红素 %";".+5 E F；尿常规潜血 ? ? ，尿胆红素

? 。血清免疫学检查：血型 8 型，>’（G）阳性，直接、

间接抗人球蛋白试验阴性，不规则抗体筛选阴性，冷

抗体阳性。确诊为重型!地中海贫血合并自身免疫

性溶血性贫血（HIAH），冷抗体型。确诊后予静脉输

注丙种球蛋白每日 #"$ .D E JD 共 ! 1，甲基强的松龙

每日%# 6" .D E JD，K 1 后改口服强的松每日 # .D E JD，
急性溶血减轻，但尿色仍呈浓茶样。同时予抗感染，

水化、碱化尿液，适当利尿、防心衰等对症治疗。! 1
后尿潜血阴性。经严格交叉配血（患儿血与献血员

血在盐水、酶、抗人球蛋白介质中交叉配合无凝血、

溶血现象），并在保温条件下输洗涤红细胞 #$$ .5，
AB 升至 ;C D E F。治疗 ! 周后复查未发现冷抗体。

强的松逐渐减量共服 # 个月，停药后未复发。

例 #，女，< 6"岁，为例 % 之双胞胎姐，病史同例

%，与例 % 同时出现溶血、黄疸。输血前 ! 1 出现咳

嗽，未予特殊治疗。体查呈中度贫血貌，皮肤、巩膜

黄染，双肺呼吸音粗，闻及少许痰鸣音，肝肋下! 6"
9.，脾 肋 下 未 触 及。血 AB "C D E F，网 织 红 细 胞

$ 6$%"，血清直接胆红素 <".+5 E F，间接胆红素 %%K

".+5 E F；尿常规潜血 ? ，尿胆红素 ? 。血清免疫学检

查冷抗体阳性。确诊为重型!地中海贫血合并 HIL
AH，冷抗体型。确诊后治疗经过同例 %。! 1 后尿潜

血阴性。经严格交叉配血并在保温条件下输洗涤红

细胞 #$$ .5，AB 升至 C" D E F。治疗 ! 周后复查未发

现冷抗体。强的松逐渐减量共服 # 个月，停药后未

复发。

" 讨论

重型!地中海贫血常见于我国南方地区，特别

是广东、广西、云南、贵州等省区。目前主要的治疗

方法是反复高量输血，保持 AB 在 %$$ D E F 以上［%］。

自身免疫性溶血性贫血（HIAH）是一种获得性

免疫性疾病。由于机体血液中出现抗自身红细胞膜

的免疫抗体，使红细胞破坏，产生溶血性贫血。其常

见病因有感染（病毒、支原体、细菌）、结缔组织病

（MF@、类风湿病、皮肌炎）、肿瘤、药物（奎宁、青霉

素、异烟肼、磺胺类）、免疫缺陷病等。尚有部分病因

不明（约 #$N）。HIAH 发病机制与机体免疫异常有

关。OP 细胞功能低下，O’ 细胞功能亢进，产生抗红

细胞的自身抗体，依其性质不同可分为温性抗体（占

C$N）及冷抗体型（占 !$N）。冷性抗体型 HIAH 患

者体内存在冷抗体（IDQ，IDR 或 IDH），在寒冷和补体

参与下与自身红细胞结合，发生血管内溶血［#］。本

文 # 例患儿均在合并感染后出现急性溶血，符合由

感染诱发的 HIAH。其共同特点是在原来慢性血管

外溶血的病程中突发贫血加重，输血间隔缩短，伴黄



疸、血 红 蛋 白 尿，血 清 免 疫 学 检 查 检 出 冷 抗 体，

!""#$% 试验阴性，为冷抗体型 &’(&。所以在重型!
地中海贫血出现急性溶血时，应考虑 &’(&。

治疗上应积极控制诱因。对急性 &’(& 的处理

原则主要是：对症治疗，碱化尿液、适当利尿，防止

心、肾功能衰竭；控制急性免疫性溶血反应，首选大

剂量肾上腺皮质激素冲击治疗，重症病例可联合静

脉丙种球蛋白（’)’*），以中和游离抗体并抑制免疫

反应，在感染期间还具有抗病毒及细菌作用。本文

+ 例均应用大剂量甲基强的松龙联合大剂量 ’)’*，

急性免疫性溶血得到较好控制；审慎适当纠正贫血，

尽量不输血，但发生溶血危象、($ , -. / 0 1，有心、

肾、脑等重要器官功能障碍，短期内可危及生命时，

应适当纠正贫血。&’(& 者需输注经严格配型洗涤

红细胞，冷抗体型需在保温条件下输注。在急性溶

血控制、免疫反应消失后，按重型!地中海贫血规则

输注浓缩红细胞。
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感风寒，损伤脾胃导致腹泻，吴茱萸、砂仁、丁香、苍

术健脾祛湿，胡椒温胃散寒，鸡内金健脾助消化，黄连

祛湿止泻，五倍子收敛止泻，云南白药活血祛瘀、化湿

止泻。诸药合用可达健脾祛湿止泻之功效。《内经》

曰：“脾病则飨泄”，脾属足太阴经，任脉总司一身之阴

径，故取任脉中神阙穴。神阙穴具有运脾阳、和胃理

肠、温阳救逆之作用［-］。中药外敷神阙穴，作用持久

且直接，疗效好，避免了服药、注射之痛苦。
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