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地中海贫血伴寒冷凝集素综合征患者的输血 urn7’f 

(附 1例报告) 

第一医院 韦延勇 孛如 飞 黄宗干 

中围分类号 R556．9 

寒冷凝集索可存在于正常人血清中，但 

其效价不高，在 4℃以下才有活性，无l临床意 

义 ]。在某些病理情况下(如 自身免疫性溶血 

性贫血、淋巴系统恶性肿瘤、支原体肺炎等) 

会产生高效价的寒冷凝集素，干扰血型鉴定 

及交叉配血试验，甚至引起严重的输血反 

应。至今，尚未见P地中海贫血伴寒冷凝集紊 

综合征的病例报告，我院于1989年 12月 1 

日发现一例 ，现扼要介绍如下。 

1 临床资料 

息者棘某，男性，27岁．于1989年11月3o日固贫 

血入院．主诉。乏力，面黄5年，小便茶色1 年，双下肢 

浮肿1月，黄瘴加重4小时．体检 tT36．8℃．R20次／ 

分 ，P102发／分 ，BP 13．3／5．3kPa，幔性病窖 ，贫血 

貌 ，面色苍黄 ，垒 身皮肤黄染 ，心尖 区可闻及 SM I 

～ -，肝肋下6tin，剑下12cm．辟靠肝医可扪及，双下 

肢轻度浮肿．Hb18．9g皿 ．RBC 0．5g×10”／L，WBC 

1．45×10D／L，N 0．66，L 0．34，网钒 RBc 0．32，Pk 

104×10’／L。骨髓检查 ；增生极度活跃 ．红系占75 · 

粒系14 ，淋巴景8．5 ，单核1 ，浆细瞻1．5 l垒 

片巨棱细胞59十}宴 雎内，外铁均 (一)．尿常规 蛋 白 

(士)，WBC O～1，尿胆红质(+)，尿胆原1l40(+)． 

肝 功 三 璜 正 常 ，TB 272~moI／L，一 分 钟 胆 红 素 

191vmol／L，BUN 4．3ramoi／L，CRE 88．4vmoi／L。 

渗透试验 。开始溶血(患者0．36 ，正常对照0．44 

)、完全藩血(患者0．28 ，对照0．36 )．Hb屯泳 

患者 HbF3．88 ．HbA。1．7mg ：其父亲 HhF2．05 
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“．I-[bA，z．09mg ：其母亲HbF 3，45 ．HbA 1． 

9mg ．直接Coomb s试验(一)，问接Coomb s试验 

(一)，酸溶血试验 (一)，商铁 HbS0 (对照为 8O 

)．心肌爵潜 U  781，9U／L．GOT 56、6U／ 

L．CPK34．5U／L．心电田t频发童性早搏．根据临 

床症状和实验童检查结果分析．谚断为轻型(杂合子 

型)B地中海贫血 ．●占床于 12月 1日申请输血 ，输血 

实验室作血型鉴定为 A 型，作交叉配血试验时发现 

主埘管里 4+蕞集 ．反复捷蒲供血者 RBC后再重复 

试验也同样凝集．为此 ，特作了血型血清学鉴定试 

验 ，证实为高教价寒冷凝集素所象 ，采用 37"C水浴保 

温配血．遗择相窖血液缓慢输注未见不良反应。患者 

于 l2月 1、2、6，12、13、14、20日共输血 7次(其中鲜 

血 4次，半浆血 2次，洗涤 RBc1次)，总量选 

2000m1．至 12月 24日患者 Hb回升到 109g／L．当 

日下午 7时 3O分突发阿——斯综合征 ，经抢救无效 

死亡．临床死亡讨论结果t死亡后嚣断为 p地中 贫 

血、贫血性心脏痛、心脏扩大，心衰、心律紊乱、阿 

— — 斯综合征．患者有经常感冒病史，心律失常顽 

固，曾用乙胺曩肤酮、西地兰等药物不能纠正．翻片 

见心脏扩大 ，实验童检查发现 LDH(787．gIU／L)， 

G0T(56．6IU／L’升高，故考虑有心肚炎存在．其死 

亡原固为阿——斯综合征 。 

2 血清学试验与结果 

2．1血型鉴定 结果见表 1。 

2．2患者血清与10份随机的0型RBC、5份 

A 型 RBC在 4℃、15℃均发生凝集，Z7"C不 

凝集 。将凝集的试管置于 37"C水浴中 30分钟 
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表 l ABO血型检定结果 

后，凝集自行散开，重新放置于 4℃冰箱 ，凝 

集重现 。 

2．3 吸收放散试验 患者血清经 自身 RBC 

在 4℃吸收后 ，与 A、O型及 自身 RBC在 

4℃、l5℃、37℃均不呈现凝集，其放散液与 

A、O型及 自身 RBC在 4℃、l5℃均发生凝 

集，37℃不凝集． 

2．4 患者 RBC直接 Coomb s试验 阴性 ， 

血清间接 Coomb s试验阴性。 

2．5患者血清与 2份 O型脐带血 RBC在 

4℃、15℃、37℃均不凝集。 

2．6 寒冷凝集素效价 (-q O型 RBC反应)： 

4℃时为 1024，室温(15℃)为 128。 

2．7交叉配血试验 用预温技术作配血试验 

， 患者与同型供血者相容 ，给患者输同型 

血 。 

3 讨 论 

本例患者为 0地中海贫血 ，血型为 A 

型，其血清中的寒冷凝集素在4℃、15℃时能 

凝集 A、O型及自身 RBC．而不凝集脐血 

RBC．说明系寒冷性 IgM 型抗一 I凝集素。 

寒冷凝集素综合征一般继发于淋巴系统的恶 

性肿瘤或病毒感染等，也偶见于链球苗感染、 

胶原疾病 。继发于p——地中海贫血者尚未 

见报告。寒冷凝集素综合征的发生机制目前 
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还不十分清楚，p——地中海贫血与寒冷凝集 

素综合征有无内在联系也有待进一步探讨。 

高效价寒冷凝集素的存在，当输入库存血后 

冷抗体放激活发生血液凝集，引起严重的溶 

血反应 ，甚至危及生命“ ，据文献 报告，所 

输入的 RBC不被 C3d保护 ， 比患者 自身 

RBC更易发生溶血。鉴此，寒冷凝集素的临 

床意义不容忽视，应引起临床医生和输血工 

作者的重视。 

病理情况下继发寒冷凝集素综合征，患 

者血清中含有的高效价寒冷凝集素，干扰血 

型鉴定和交叉配血试验 ，遇此可采用 。 型 

RBC或自身 RBC在 4℃条件下吸收后，再作 

试验 ，也可 以递增温度 (37℃逐渐升高至 

45℃)的盐水反复洗涤 RBC．在 37℃下作试 

验，即可消除其干扰。同时应通过有关鉴定试 

验加以鉴定，输血时采取持续复温输注 ，即使 

效价不很高时，至少也应缓慢输注为宜。 
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