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纯红细胞再生障碍性贫血 

中图分粪号 RS56．5 

7例报告 

第一医院 彭玉芳 刘岳 张淑慎 

纯红细胞再生障碍性贫血 (简称纯红再 

障)，是一种较少见的与自身免疫有关红细胞 
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疾病。1O年来 ，我们收治了 73倒再生障碍性 

贫血 ，其中纯红再障 7倒 ，占 9．6 ，现报告 

阴毛，阴茎长 6cm 包皮过长 ，两侧睾丸大小正常，性 

染 色休为 XY。神经系统检查无异常发现。精神检查 

意识清楚 ，接触 良好 ，对答切题 ，有强烈要求改变性 

别的愿望 ，无幻觉 ，妄想及其它思维障碍 ，智能良 

好 。 

例 3，男性、23岁、未婚、农民。由家属带来就 

诊。近三四年来常于晚上穿女装，带胸罩外出，探夜 

才归。一周前从舞厅归途中 ，被一男青年缠上，联 防 

队员疑有不轨行为，扭送到派出所。患者 自述约 8岁 

时放学回家路上 ．被约 l6～l 7岁的男学生推拉至农 

地里，强行鸡奸后，不敢向家 长讲。遂滋 生报复心理， 

但无机会，也无勇气 之后逐渐厌恶男性 ，且产生 自 

己变成女人的想法。近三、四年来穿着女装 出入舞 

厅 ，曾有一男青年与之谈“恋爱 数月 终因性格不合 

而主动断交。 

检查：阴茎、睾丸大小正常、女性时髦短发、穿女 

式外套、衬衫，牛仔裤 ，运动鞋 ，说话、举止扭妮。主动 

暴露有强列要求变成女性的聪望，思维、智能无障 

碍，情绪轻度抑郁。脑电图正常，性染色体 XY。 
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经心理治疗，小量丙米嗪后情绪改善 ，随访半 

年．患者现设摊从商，改换成女性之欲望较前 明显减 
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3例根据体态、外生殖器、性染色体等， 

躯体方面届男性是较肯定的，倒 1婚后有生 

育能力更为佐证 但 3例坚信自己应属于女 

性 ，且有改变成女性的强烈愿望，因此诊断易 

性别癖当无问题。例 1、3打扮成女性 ，并不是 

为了产生性的兴奋 ，而是为了使 自己更象女 

性，而且性欲较低，所以与异性装扮癖不同 

本病病因未明，目前认为与性生理身份的障 

碍有关。例 3幼年时强烈的心理创伤可能为 

促发因素。一般认为手术治疗只能是模仿女 

性的形状，不可能变成女性，也不可能完全达 

到心理身份改变的目的。 
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如下： 

一 般资料 

7例中．男 4例，女 3例。发病年龄自 46—77岁 ， 

平均 64．4岁。病程最长 2年，最短 1月，平均 8月。 

5例因面色苍 白，心累人院，2例分别 以肺结核和 肾 

炎人院。合并症 ：胸腺瘤已摘除、类风湿性关节炎 肺 

结横及慢性肾类肾衰各 1倒，肺部感染 6倒 ，1倒肝 

肋下 lcm。亲肝脾淋巴结不肿大 GPT GOT增高和 

lgG IgA降低 lgM 增高各 1例。3倒分别有徽核率 ， 

畸变奉和异位体轻度增高。2例淋巴细胞转 化率降 

低，入院时，Hb最低 26．9g／L_最高 77g／lJ．平均 

34g／L 骨髓象 t增生减低 1例 ，增生严重受抑 6倒， 

其中 5倒有棱红细胞为 0，均诊断为纯红再障 强的 

橙加丙睾或康力龙治疗 5例，丙睾治疗 1倒。 

典型病例 

男性 58岁。头昏心累半年人院。半年前在外院 

行脚鼻瘸摘除．病理诊断混合性胸腺窟 。后现贫血渐 

加重 ．无出血．人院时 ：贫血貌，咽部充血 ，无瘀点，肝 

牌不大 ．Hb 48g／L．网织红细胞 0．00g ，白细胞厦 

血小板正常．骨髓 ：红细胞系缺乏，余二系正常。强的 

橙 30mg／日和丙睾治疗 1月无效 ，加选拉唑 4月 

Hb有 下 降趋 势 ，骨 髓无 改 善 。突然 咳 嗽 高 热 

(40。℃)．胸片t右下肺炎。用先锋V，先锋必等治疗3 

周 ．体温 正常 ．咳嗽 咽部 充血好转 ．Hb上 升到 

l29g／L_骨髓有棱红细胞升到 62。临床症状缓解出 

琬 ．一其继续服强的桧 ，康力龙。半年后 自行停药 ，贫 

血再度复发．并发肺部感染而死亡。 

1．纯红再障的特点：红细胞减少，网织红 

细胞减少或缺无，白细胞及血小板正常，无出 

血 。骨髓单纯红细胞减少或缺无，余二系正 

常。 

本文 1例白细胞、血小板及巨核细胞低 

于正常，有报道纯红再障有少数白细胞和血 

小板减少。 。 

2．krantz将纯红再障分为先天性和后天 

性．后者分为原发性和继发性。原发性部分体 

内存在有对骨髓幼红细胞损害的免疫球蛋白 

或对 EPO抑制的抗体(IgG)。” 。继发性中多 

见胸腺肿大，感染性疾患，慢性 风湿性关节 

炎，肾功能不全 SLE等 。慢性获得性纯红 

再障多见于 4o岁以上成人。故本文 7例均属 

慢性继发性纯红再障。 

3．此病易并发感染 ．尤以肺部感染常 

见。本文 6／7例并肺部感染 ，其中 2倒感染 

控制 ，Hb和骨髓迅速恢复，推测有的疗效差 

可能与感染有关 ，故经各种治疗疗效差时，有 

必要仔细检查有无感染存在 1例伴有类风 

湿性关节炎 ，淋巴细胞转化率降低，染色体异 

常，其子患有全血再障。另 1例患慢性 肾炎肾 

衰，这些提示有免疫异常。 

4．纯红再唪是免疫性疾病，通过细胞免 

疫抑制红细胞生成。故治疗以强的松为主，单 

独用可取得疗效 。本文 5／7例用强的松加 

丙睾治疗，(另 2倒分别有肺结核和肾功能衰 

竭而未用激素)，4例取得疗效 ，HB平均上升 

43g／L。还可用环磷酰胺，硫唑嘌呤等免疫 

抑制剂治疗。 。本病予后不佳 ，需长期维持治 

疗 ，同时必须注意予防感染。本文 1例因 自 

行停药，并发肺部感染而死亡。 

5．染色体异常易发展为急性自血病。 ， 

故对染色体异常者注意随访 本文有 3例。 
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