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小儿遗传性球形细胞增多症 20 例临床分析

山东省立医院儿科 部漱清 贾宁约
* 项扬

内容提耍 1 95 9 ~ 1 984 年收治小儿遗传性球形细胞增多症 2 。例
,

男 12 例
,

女 8 例
。

年龄最小 3个 月
,

最

大 U 岁
。

均有黄疽
、

贫血
、

肝肿大及明显脾肿大
。

诊断中
,

提出用位相显微镜更易发现球形红细胞
,

自身溶血试验

及荀萄摘纠正可提高本症诊断率
。

并应注意与传染性肝炎
、

疟疾
、

地中海贫血
、

新生儿溶血症相鉴别
。

确诊后即使

轻型均应作脾切除
,

2 ~ 4岁后施行较宜
。

骨髓中出现类巨中
,

晚幼红细胞
,

加用叶酸
、

维生素 lB
:
治疗
。

我院 19 69~ 19 84 年收治 20 例遗传性球形细胞 明显
,

以中
、

晚幼红细胞增生为主
,

分裂相
、

双核幼红

增多症 ( H
.

)S
,

现就诊断要点
,

鉴别诊断
,

治疗体会 细胞多见
,

2 例中
、

晚幼红细胞有类巨样变
。

讨论如下
。

临 床 资 料

一般情况 : 男 12 例
,

女 8 例
。

年龄最小 3 个月
,

最大 11 岁
,

1~ 3 岁 4 例
,

余均为 8~ n 岁
。

有家族

史者 1 例
,

系姐弟及母 3 人
。

临床表现 :
( 1) 黄追 : 本组均为轻至中度黄疽

,

感染及危象时加重 ; ( 2 )贫血 : 全部均有中至极重度

贫血 ; ( 3) 肝肿大 : 15 例均在肋下或 /和剑突下 2~

7o m ; (生)脾肿大 : 全部均有明显肿大
,

位肋下4~ 14

砚。
.

实验室检查 : H b在 2
.

4~ 9 9男间
,

中数 7
.

2 9男
。

网织红细胞除 1例 0
.

6男外
,

余 3~ 20 男
,

中数 10 侣
。

骨位检查: 全部增生活跃
,

粒红比例倒置
,

红系增生

表 1
几

红细胞渗透脆性试验

开始溶血 男 完全溶血 男 例数

O
。

46 ~ 0
.

38

0
.

6 2 ~ 0
.

48

0
.

阳~ 0
.

5 4

0
。

34 ~ 0
,

8

0
。

86 ~ 0
.

4

O
。

42 ~ 0
.

48

16

8

表 2 血片球形红细胞计数

例数

2210e

表 3 位相显微镜检查

例数

讨 论

一
、

在美国本病发病率接近 1/ 4
,

50 0 ,

我国尚无

精确发病统计
。

病因至今不明
,

公认为红细胞膜先

天缺陷
,

有认为膜磷脂降低
,

膜收缩蛋白不稳定
,

或

红细胞膜缺陷对钠流进有被动漏隙
,

较正常红细胞

大 2 倍
,

而对钾流出则为正常
。

以上缺陷形成球形

红细胞在脾脏扣押破坏率超过正常
。

`

二
、

诊断标准 : 根据许氏
r , ’
提出标准

,

以黄疽
、

贫血
、

脾大
、

网织红细胞增加
、

球形红细胞增多
、

红细

胞脆性试验增高
、

抗人球蛋白试验阴性者
,

或有家族

史为H
.

S诊断标准
。

本组病例基本符合
。

本 组 有
1

例 网织 红 细 胞 仅 .0 5男
,

血 片 球 形 红 细 胞 占 n 拓
,

但

位 相 显 徽 镜 捡 查 球 形 红 细 胞 占 50 侣
,

另
1 例 球 形 红

细 胞 血 片 占 11 ~ 14 男
,

位 相 显 微 镜 达 25 男
。

故 有 典

型 病 史

、

体 征

、

化 验

,

诊 断 并 不 困 难

,

但 有 时 也 易 误

诊

。

本 组
4 例 在 院 外 诊 为 肝 炎

,

其 中
1 例 保 肝 治 疗

4 年
。

1 例误 诊 为营 养 不 良性 贫 血
。

1 例 因 贫 血伴 心

前 区 杂音 误 诊 为 先 天 性 心 脏 病
。

溶 血 危 象 时 寒 颤

、

发

热

、

脾 大 误 诊 为 疟 疾
1 例
。

有 黄 疽

、

贫 血

、

颅 骨 见 放

射 状 条 影 误 为 地 中 海 贫 血
1 例
。

新 生 儿 期 误 诊 率 更

高

。

对 H
.

S之 诊断 提 出 以 下 几 点 看 法
:

1
.

球 形
红

细 胞
比

值

:
本 症 球 形 红 细 胞 增 多 最 为

明 显
,

> 25 绍可诊断
。

但 并 非 此 病 所 特 有

,

在 自 身 免

疫 性 贫 血

、

异 常 血 红 蛋 白 病

、

巨 脾

、

iZ e er 氏综合征
、

低 磷 酸 血 症

、

灼 伤

、

微 血 管 损 伤 如 溶 血 性 尿 毒 症 等 均

可 有 一 定 数 量 球 形 红 细 胞 由

。

由 于 失 血

、

缺 铁

、

红 细

胞 成 低 色 素 小 细 胞 性

,

红 细 胞 脂 质 过 多 堆 积

,

增 加 红

细 胞 表 面 积

,

均 会 失 去 球 形 特 征

,

故 应 予 注 意

。

本 组

血 片 球 形 红 细 胞
3~ n 男 2例

,

其 血 清 铁 及 肝 功 能

、

胆

182球 形 红 细胞

球形 红 细 胞

> 2 5

> 仪)

化 验室
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固醇值均正常
。

本 组 血 片 球 形 红 细 胞 不 足 25 男( 3 ~

20 绍) 14 例
,

用 位 相 显 微 镜 检 查 其 值 均 明 显 增 高

,

>

25 形13 例
,

> 50 侣 1 例
。

位 相 显 微 镜 检 查 球 形 红 细 胞

比 普 通 光 镜 检 查 更 具 有 特 征 性 球 形 红 细 胞 形 态

〔 . , :

红 细 胞 直 径 较 正 常 小
,

圆 形 显 著

,

色 深 红

,

无 中 心 凹

陷 现 象

,

不 成 串 状 散 布

,

可 见 闪 光 及 滚 动 现 象

。

特 别

对 球 形 红 细 胞
3~ 15 侣低值 4 例

,

光 学 显 微 镜 下 不

易 发 现 者

,

位 相 显 微 镜 检 查 可 提 高 球 形 红 细 胞 之 检

出 率

。

2
.

新 生 儿 期 诊 断

:
此 期 易 与 新 生 儿 溶 血 症 相 混

淆

,

诊 断 取 决 于 母 子 血 型

、

抗 人 球 蛋 白 试 验

、

球 形 红

细 胞 计 数

、

红 细 胞 脆 性 试 验 及 自 身 溶 血 试 验

。

T r -u

。 oo
〔` ’
报 告 新 生 儿 H

.

S 合 并 A B O 溶 血 病 2 例 可 发

生 核 黄 疽
。

本 组
1 例 生 后 20 夭黄 疽
、

贫 血

,

肝 脾 均

在 肋 下
Zo m

,

首 次 血 片 球 形 细 胞
2络

,

2一 3 月 后 分 别

为 11~ 14 %
,

此 时 位 相 显 微 镜 检 出 率
2 5% 士 ,

但 红

细 胞 脆 性 孵 化 试 验
2 次 均 正 常
。

作 自 身 溶 血 试 验

23
.

5形 (正常 3
.

5形 )
,

加 入 葡 萄 糖 溶 血
3

.

6 男
。

临 床

观 察
2个 月

,

肝 脾 均 较 前 增 大
1

.

6一 oZ m
,

入 院 第
3 次

方 得 确 诊
。

故 提 出 新 生 儿 期 应 反 复 作 以 上 相 应 化 验

,

动 态 观 察

,

若 某 项 化 验 有 疑 议

,

自 身 溶 血 试 验 中 葡 萄

糖 可 纠 正

,

有 助 对 本 病 诊 断

。

3
.

抗 人 球 蛋 白 试 验

:
此 试 验 在 鉴 别 H

.

S与 自身

免 疫 性 贫 血 有 重 要 价 值
。

因 两 者 临 床

、

化 验 检 查 呈

多 处 相 似

,

但 治 疗 却 迥 然 不 同

。

此 试 验 前 者 阴 性

,

后

者 阳 性

。

但 在 H
.

S 伴 感 染 时 亦 可 阳性
,

常 增 加 诊 断

之 困 难

。

三

、

家 族 史
:

家 族 史 虽 有 差 异
,

若 双 亲 任 一 方

有 球 形 细 胞 增 多 或 红 细 胞 脆 性 及 孵 育 脆 性 增 高

,

有

溶 血 性 贫 血

、

肝 脾 肿 大

,

为 诊 断 小 儿 H
·

S 有 力 支 持
。

四

、

H
.

8 特殊型
:
少 数 H

.

S 伴 有 血 小 板
、

巨 核

细 胞 减 少 及 先 天 畸 形

、

先 天 性 心 脏 病

,

可 发 生 于 新 生

儿 及 婴 幼 儿

,

与 先 夭 性 再 障 相 似

,

为
卫

a n co in 贫血

之变异
。

五

、

治 疗

:
氏 h w ar 七矛
` ’
等 指 出 确 诊 H

.

S 后 即

使 轻 型 患 者
,

均 是 脾 切 除 指 征

。

一 般 以
2~ 4

岁 后 手 术

为 宜
,

以 免 招 致 感 染

。

本 组
8~ 1 0 岁 脾 切 除 8 例

,

术

中 发 现 胆 结 石 及 付 脾 各
1 例 均 一 并手 术
。

术 后 随 诊

4 月 ~ 2 年
,

病 人 H b 平 均增 加 6
.

棺
男 ( 4

.

1~ 12
.

19

男)
,

术 前 H b 中 数 7
.

2 9 落
,

脾 切 除 前 后 H b 有 明显

统 计 学差 异 ( p < 0
.

0 1 )
,

术 后 病 例 追 踪 无 严 重 感 染

。

另
2 例 骨 髓 中
、

晚 幼 红 细 胞 有 类 巨 变

,

提 示 H
.

S 红细

胞破坏过速
,

叶 酸

、

维 生 素
B l :

相 对 不 足

,

稿 叶 酸

I ln g /天
,

直 至 脾 切 除 或 溶 血 性 贫 血 消 失 为 止

。
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胞功能不足
,

在 试 管 中 加 入 小 牛 胸 腺 浸 出 液 这 种 缺

陷 可 以 纠 正

,

从 而 提 供 了 胸 腺 浸 出 液 治 疗 H X 的 依

据
,

北 京 儿 童 医 院 也 曾 报 导 了 3 例 严 重 型 n X 在化

疗同时加用胸腺肤获 得成功 的病例
.

近 年 来 我 们 对

4 例 L S北 疗合并应 用胸腺素
,

每 次
Zm l 隔 日或 每

日肌 注
,

十 次 为 一 疗 程

,

初 步 印 象 取 效 要 比 单 纯 化 疗

迅 速

,

合 并 感 染 机 会 减 少

,

确 切 疗 效 还 有 待 观 察

。

8
.

积 极 控 制 感 染
和

支 持
治

疗

,

在 关 键 时 刻 也 起

着 决 定 性 作 用

,

感 染 常 使 化 疗 中 断

,

重 症 感 染 尤 其 是

肺 部 感 染 常 是 致 死 原 因

,

感 染 刺 激 组 织 细 胞 增 生 加

重 原 来 病 变

,

且 与 本 病 互 为 因 果

,

必 须 予 以 高 度 重

视

。
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