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E5_84_BF_E9_81_97_E4_c22_609074.htm 遗传性球形红细胞增

多症(hereditaryspherocytosis)为一种常染色体显性遗传性溶血

性贫血。溶血机理主要是由于红细胞膜结构上的缺陷，导致

红细胞变为球形，“可塑性”降低，在脾脏被破坏，发生血

管外溶血。任何年龄均可发病，以10岁以下较多见，男女发

病相等。【诊断】(一)家族史阳性家族史有助于诊断，但

约1/4～1/3病例可无家族史，系因基因突变引起。（二）临床

表现1. 缓慢起病，呈慢性经过的溶血性贫血及黄疸。贫血、

黄疸多为中度，年龄愈小病情愈重。新生儿期黄疸重者可致

胆红素脑病。当有感染、创伤、劳累后可致贫血、黄疸加重

，甚至可发生“溶血危象”。除贫血、黄疸急剧加重外，还

有发热、恶心、呕吐，腰、腹、四肢痛，软弱无力，脉速，

甚至休克。也可发生“再障危象”（多因感染微小病毒b19引

起），表现为短期内贫血加重而黄疸不加重。溶血危象及再

障危象多于1～2周内自然缓解。2. 肝、脾多明显肿大，以脾

大为主，可平脐或入盆腔。（三）实验室检查1.血象 除溶血

性贫血一般表现外，可见多数球形红细胞(&gt. 25%)。网织红

细胞明显增高((5%～20%)，溶血危象时可达70%。再障危象

时可全血细胞减少，网织红细胞降低。2.其他血液检查 湿片

观察红细胞滚动试验阳性。红细胞盐水渗透脆性试验示脆性

增加(比正常对照高0.04即有意义)，球形细胞增多不明显时此

试验也可阴性，但孵育24～48小时后渗透脆性显著增加。自

身溶血试验溶血度明显增加(15%～40%),加葡萄糖或atp后可



完全纠正，血清间接胆红素增多。3.骨髓象 增生旺盛，以中

、晚幼红细胞增生为主。再障危象时增生不良，可见巨大早

幼红细胞。【治疗】（一）一般治疗 当发生溶血危象或再障

危象时应输血。平日注意防治感染。给予小量叶酸，以防缺

乏。（二）脾切除 为最有效的疗法。切脾后虽球形红细胞不

减少，异常脆性试验不变，但可减轻黄疸，改善贫血。最好

延迟到4岁以后再切脾，以减少术后感染的危险。术后应给予

抗生素，术前最好进行针对肺炎球菌、流感杆菌及脑膜炎双
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