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脾片网膜间移植术治疗 1 2例遗传性球形红细胞增多症 

杨铁成 时爱华‘ 

遗传性球形红细胞增多症是一种常染色体显性遗传病 ，在 

我国先天性溶血性贫血中较常见，临床表现有贫血、黄疽、肝脾 

肿大或继发胆石症等，严重影响患者生长发育和生活质量。自 

1980年以来，本科共收治 l2例，均经手术治疗 ，预后 良好。现 

结合文献复习，将其诊治体会报告如下。 

一

、临床资料 

1．一般资料 ：本组男性 7例，女性 5例。年龄最小 2岁 ，最 

大 l6岁，其中 9例小儿 ，4例成人 ，并且有 2例分别为同一家系 

母与子。 

2．症状与体征：发病后均表现消瘦、黄疽、周身乏力、腹胀 

和肝脾肿大。 、 

3．辅助检查 ：(1)临床检验：①红细胞：2̂5．8—31．0×1012／L； 

②血红蛋白：60～80g／L；③血网织红细胞普遍增高 ；④血胆红 

质：高于 17．4mmol／L。⑤红细胞 自溶试验阳性；⑥血液涂片可 

见球形红细胞。(2)B超和 CT：肝和脾肿大，未发现结石改变。 

二、结果 

本组病例均曾多次输血治疗无效，后经手术切脾，脾片网 

膜间移植后，贫血迅速好转 ，黄疸消退 ，经 8～12年随访部分病 

例，未发生严重感染 ，并且生长发育正常。 

三、讨论 

1．遗传性球形红细胞增多症的原因及发生溶血的机理。 

遗传性球形红细胞增多症是由于红细胞膜蛋白遗传缺陷引起。 

根据生物学实验表明，正常的红细胞膜是由双层脂质和蛋白质 

组成 ，外观呈双凹碟状，具有一定可塑性 ，当红细胞在脾窦小循 

环时可以变形通过，而使其本身不受损害。本病的红细胞在遗 

传性缺陷作用下，其钠离子异常增加，钠离子和水的增多导致 

红细胞变成球形特征，为维护红细胞内外离子的平衡 ，必须加 

强红细胞离子泵作用 ，才能将过多的钠离子排出细胞外 ，进而 

过量地消耗 ATP；ATP的大量消耗又严重影响了红细胞膜的稳 

定性，加之钙在红细胞膜上的沉积，使球形红细胞脆性增高，并 

且不能变形通过脾窦小循环，这样大量的球形红细胞滞留在脾 

内破裂发生溶血。因此，球形红细胞、脾肿大、溶血，就是遗传 

性球形红细胞增多症的主要特点。 

2．遗传性球形红细胞增多症的诊断。由于本 病是常染色 

体遗传性疾病，故男、女均可发病，并且具有一定家族性。如本 
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组有 2例为同一家庭母子患病。遗传性球形红细胞增多症是 

先天性遗传性疾病 ，故发病较缓慢，早期不易被注意，患者患病 

后往往表现黄疸和慢性贫血，特别是4,JD较多见。因此，一旦 

发现久治不愈的溶血性贫血伴肝脾肿大或继发胆结石时 ，应该 

想到有本病发生的可能，如进行血液涂片，镜检发现有球形红 

细胞时便可诊断。此外 ，网织红细胞增高(O．05～0．20)，红细胞 

脆性增高，以及红细胞 自溶试验阳性等也都有助于诊断。值得 

提出的是，对血液涂 片上球形红细胞表现少或不明显时，可做 

红细胞孵育试验，即将红细胞孵育 48h后，正常溶血少于 5％， 

而本病都高达 15％ 一45％。 

3．脾切除是治疗遗传性球形红细胞增多症的主要措施。 

由于脾是破坏红细胞的主要器官，所以将脾切除是治疗遗传性 

球形红细胞增多症的有效方法。溶血和贫血一般可达到临床 

治愈。尽管本病的生化形态异常(球形 )仍然存在，但红细胞和 

血红蛋白可达到正常范围，血胆红素和网织红细胞也迅速降低 

和减少。本组病例经脾切除后均收到满意疗效。本文认为，采 

用脾切除术既能达到治愈，又能预防胆石形成，同时还根除继 

发“再生障碍性贫血”的危象 ，可谓一举多得。关于手术时机的 

选择 ，作者认为还是以大龄(学龄前)儿童为宜。因为过早地手 

术切脾会直接影响到小儿的免疫机能，但对已严重影响了小儿 

生长发育甚至已并发 了“再生障碍性贫血”患者，还应尽早手 

术。值得注意的是，副脾的存在有导致术后贫血的再度发生的 

可能，故术中应将副脾一并切除。 

4．关于脾 片网膜 间移植 预防暴发性 感染的问题。早在 

1952年 King等首先提出了小儿脾切除术后引起暴发性感染的 

发病率增高以后，逐渐引起 了人们的注意，1985年广州儿童医 

院刘唐彬等报告，小儿血液病脾切除 l19例，发生了暴发性感 

染 l2例，术 中4例死亡也说明了这一问题的严重性。本文认 

为脾切除术后并发的感染与机体 自身免疫功能低下有关。为 

解决这一问题，作者在手术切脾后，将脾片修整成 3cm×1．5cm 

×0．3cm大小 ，去掉包膜，保留好正常的红白髓结构移植在大网 

膜间 2～3处，这样有利于脾片血管的再生与成活，发挥其免疫 

代偿功能。经观察本病例术后无一例发生暴发性感染，8 l2 

年间随访部分病例，其生长发育正常，无其它并发症发生。 
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