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遗传性球形红细胞增多症患者再生障碍危象与细小病毒
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感染的关系$已有研究报道)虽然其他病毒性疾病可引发

遗传性球形红细胞增多症失代偿表现$但由
&"#

病毒感染诱

发者非常少见$且遗传性球形红细胞增多症由
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病毒感染

导致的再生障碍危象$多数发生在儿童及青少年)现报道
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岁成年男性由
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病毒感染诱发的再生障碍危象诊断为遗

传性球形红细胞增多症)
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临床资料
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患者男$
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前由于受凉后出现发热$体温
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$

伴畏冷$无寒战$无咳嗽*咳痰$无腹痛*腹泻$有头晕等贫血症

状加重$于当地医院输液治疗$效果欠佳)为进一步治疗$于
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年
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月
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日就诊于河北医科大学第二医院)
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结
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家族史
!

患者母亲曾因黄疸*贫血行切脾治疗&
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个女儿

均贫血)
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机体检查
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体温
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$呼吸
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次"分$脉搏
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次"

分$血压
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$神清$皮肤巩膜黄染$无出血点及瘀

斑$浅表淋巴结不大$咽稍充血$扁桃体不大$肝肋下未触及$脾

肋下
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可触及$质中等$无触痛)
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实验室检查
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$平均血红蛋白含量#
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$网织红细胞绝对值降低
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%尿常规!尿胆原
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$胆

红素#
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%$尿沉渣检测红细胞计数增高
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$余阴性)#
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生化检查!丙氨酸氨基转移酶#
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)乙型肝炎表面抗原*乙型肝炎
2

抗原*乙型肝炎
2

抗体*丙型肝炎抗体*人类免疫缺陷病毒抗体

检测均在正常范围)乙型肝炎表面抗体
867<6.̀
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$乙型肝

炎核心抗体
$7$69R].

$乙型肝炎病毒
340

#

"$$$E>

JN

"

H-

$

不加热血清反应素试验阴性$
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试验阴性$凝血常规检

查均正常$自身抗体阴性$免疫球蛋白检测正常$补体
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$补体
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)人细小病毒
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#参考值范围小于
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%$红细胞脆性实验!

开始溶血
$7+̂ g

$完全溶血
$789g

$冷凝集试验阳性
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$

铁蛋白增高
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$血清叶酸增高
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正常)骨髓
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和
R3!#

均阴性)
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外周血细胞形态学
!

杆状核粒细胞
"8g

$分叶核粒细胞

+$g

$嗜酸性分叶核粒细胞
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$淋巴细胞
8$g

$单核细胞
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)外周血涂片中可见较多球形红细胞$占
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骨髓细胞形态学检查
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有核细胞增生活跃)计数
"$$$

个有核细胞$粒系占
9<7!g

$红系幼红细胞少见$早幼红细胞

占
"7$g

$中幼红细胞占
$7!g

$成熟红细胞大小不一$多见球

形红细胞)巨核细胞
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只$血小板成堆可见$可见大血小板)

形态学考虑为纯红再生障碍危象)
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骨髓活组织检查
!

骨髓增生大致正常$粒红比例增高)
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临床诊疗
!

结合临床及实验室检查$诊断为遗传性球形

红细胞增多症伴纯红细胞再生障碍$临床给予输注洗涤红细胞

纠正贫血及林甲酸钠抗病毒治疗$待患者体温正常*感染治愈*

贫血纠正*骨髓报告显示红系增生活跃$具备手术切脾条件后$

转至肝胆外科行脾脏切除手术后出院)
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讨
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该患者血象
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显著减低$网织红细胞显著减少$骨

髓象中单纯红细胞系减少$而粒系*巨核细胞系正常$球形红细

胞多见$考虑为球形红细胞增多症伴纯红细胞再生障碍性贫血

#

QSR0

%)

QSR0

临床较少见$是一种以贫血*网织红细胞显

著减少*骨髓单纯红细胞系统造血障碍为特征的血液病)

QSR0

可分为先天性
QSR0

和获得性
QSR0

$后者又可分为一

过性获得性
QSR0

和持续性获得性
QSR0
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出
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的诊断标准!#
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%显著的慢性正细胞正色素或大细胞

正色素性贫血$伴网织红细胞减少或缺如)#

6

%骨髓有核红细

胞显著减少直至缺如$粒系*巨核细胞系正常)#

8

%周围血白细

胞数和分类正常)#

+

%血小板数正常$无出血现象)#

!

%无髓外

造血证据)该病例符合诊断标准)

该疾病应与自身免疫性溶血性贫血所致继发性球形红细

胞增多相鉴别)是常染色体显性遗传$临床表现有贫血*溶血

性黄疸*脾大和球形红细胞增多)病程多为慢性贫血伴急性溶

血发生)分子遗传学主要包括锚蛋白及膜收缩蛋白异常'

8

(

)自

身免疫性溶血性贫血为后天获得性疾病$是由于体内产生与红

细胞自身抗原反应的自身抗体$并吸附于红细胞表面$从而引起

红细胞破坏的一种溶血性疾病$
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试验结果阳性是诊断

该病的重要依据)本例患者有
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阳性家族史且实验室检查
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试验阴性$支持遗传性球形红细胞增多症之诊断)

该患者细小病毒
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测定阳性)约
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以上的成人可检测到细小病毒抗体$病毒感染多发于
+$

岁以

内$

6!g

的感染者可无临床症状$

!$g

伴有皮疹$对潜在红细胞

缺陷患者$细小病毒
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可引起严重的再生障碍危象'
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)

%Q'&"#

以红细胞表面
Q

血型抗原糖苷脂#

aQ+

%为受体$复

制需处于分裂过程中的宿主细胞$因此红系的前体细胞成为

%Q'&"#

的靶细胞$从而导致骨髓红系造血的抑制'
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(

)有研

究报道$再生障碍危象发病机制中
%Q'&"#

是诱发再生障碍

危象最常见的原因$尤其是患有溶血性疾病'
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(分别报道
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例遗传性球形红细胞增多症患者由

%Q'&"#

诱导的再生障碍危象$但国内罕有报道)一些患者

由于骨髓的代偿功能$一般无贫血表现$仅有一些轻微的临床

症状#如乏力等%而未被诊断为遗传性球形红细胞增多症$直到

由环境因素#如感染等%诱发急性溶血及急性造血功能停滞才

被确诊)应引起临床重视$慢性溶血性疾病患者出现红系增生

低下时$应考虑再生障碍危象或纯红再生障碍危象的可能性)
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临床交叉配血中$遇
"

例正反定型不符交叉配血$最终患

者血型鉴定为
08

亚型)报道如下)

?

!

临床资料
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患者$临产孕妇$女$

68

岁$住院准备剖宫产$术前检查血型

结果为.
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/型$
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#
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%阳性)血常规结果!红细胞#
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%
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$血红蛋白#
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%
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$主治医生申请输注去白悬浮红

细胞
+

单位)输血科工作人员在交叉配血时例行正反定型检查

发现$正反定型不符$正定型结果为.

]

/型$反定型为.

0

/型$此

患者血样与.

]

/型悬浮红细胞交叉合血时$次侧有凝集)将该

患者标本送至衡水市中心血站$最终鉴定为
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亚型)
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血清学试验
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试剂与方法
!

初次血型鉴定采用玻片法$配血时血型正

反定型采用试管法$交叉配血采用凝聚胺法$抗
50

和抗
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试剂

为上海血液生物医药有限责任公司生产$批号
6$"6$!"̂

$效期
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]

型标准红细胞$生产厂家为上海血液生物医

药有限责任公司$批号
6$"6$96!

$效期
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)血型正反定

型$吸收放散试验和血型物质检测均按标准操作规程'
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血型鉴定
!
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%正定型!玻片法采用洁净玻片$将抗
50

和

抗
5&

与患者全血
"i"

混合$凝集为阳性)试管法使用洁净试

管
6

支$分别加人抗
50

和抗
5&

各
6

滴$在
6

管中分别加入患者
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"

!g

的红细胞悬液
"

滴$混匀$

8$$$F

"

H);

$离心
"!1

$判

断结果)#

6

%反定型!取
8

支洁净试管分别加入标准
0

*

&

*

]

红

细胞
"

滴$在各管中均加入患者血清
6

滴$混匀$

8$$$F

"

H);

$

离心
"!$1

$判断结果)
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吸收放散试验
!

取患者红细胞
"H-

$用生理盐水洗涤
8

遍$吸上清液$加入等量标定效价为
6!9

的抗
0

混合放置
+[

"B

收集上清液$检测吸收后的效价)吸收后的患者红细胞用

生理盐水洗涤
+

"

9

遍$最终配成
!$g

的红细胞悬液$放置

!9["$H);

$立即离心$吸取上清液$分别在
6

个试管中加入

6

滴放散液$再分别滴入
"

滴
8g

"

!g

的
0

*

]

型红细胞悬液$

离心判读结果$检测放散液抗
50

效价)

A
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结
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果

A7?

!

正反定型结果
!

#

"

%正定型!抗
50

混合凝集$抗
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无凝

集)#

6

%反定型!标准
&

细胞管凝集$其余
6

管无凝集)符合
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亚型)
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吸收放散试验结果
!

患者红细胞吸收前*吸收后*放散液

效价分别为
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*
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*
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$健康者
0

型红细胞则分别为
6!9

*

$

*
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唾液
%

型物质
!

将抗
50

用生理盐水稀释至效价为
"i

"9

$患者唾液煮沸
"$H);

$离心取上清液)结果显示$患者唾液

中含有
0

*

%

物质)

B

!

讨
!!

论

!!

导致血型正反定型不符和交叉配血不合的原因包括!冷自

身抗体*血型不规则抗体*血型抗原性或抗体性减弱*自身抗体

存在*

0&]

亚型等'

6

(

)

0&]

亚型是指在常见的
0

*

&

*

0&

*

]+

种血型之下进一步细分的
0&]

血型$这些亚型必须具有遗传

基础$并具有明确的血清学特点'

8

(

)

08

亚型对抗
50

反应较弱$镜下呈混合凝集视野$若观察

不仔细有可能误判为阴性)本例患者初次血型鉴定由于方法

学#玻片法%的局限性及检测人员误差$致使血型误判为.

]

/

型$直到交叉配血时采用试管法做正反定型才发现正反定型不

符$且患者血样与.

]

/型献血者红细胞次侧凝集)本组进一步

试验$确定患者血型为
08

亚型$将所购.

]

/型红细胞经血站洗

涤后输注$患者无不良反应发生)

还有一种情况可导致白血病引起血型变化$表现与
08

亚

型类似的反应$须和临床沟通是否为疾病所致)

总之$血型鉴定要选择合适的方法学和提高实验人员的责

任心$并充分了解患者病史*免疫史及输血史)
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