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https://www.100test.com/kao_ti2020/653/2021_2022_2011_E5_B9_

B4_E4_B8_B4_c22_653835.htm 原发性丙种球蛋白缺乏症分为

两种类型：即Bruton型和常染色体隐性遗传型！ 有两种类型

：①Bruton型，较常见，为婴儿性联丙种球蛋白缺乏病，与X

染色体隐性遗传有关，仅发生于男孩，于出生半年以后开始

发病；②常染色体隐性遗传型，男女均可受累，也可见于年

人。本病的特点在于：血中B细胞明显减少甚至缺如，血清免

疫球蛋白（IgM、IgG、IgA）减少或缺乏，骨髓中前B细胞发

育停滞。全身淋巴结、扁桃体等淋巴组织生发中心发育不全

或呈原始状态；脾和淋巴结的非胸腺依赖区淋巴细胞稀少；

全身各处浆细胞缺如。T细胞系统及细胞免疫反应正常。 由

于免疫缺陷，患儿常发生反复细菌感染，特别易受流感嗜血

杆菌、酿脓链球菌、金黄色葡萄球菌、肺炎球菌等感染，可

引起中耳炎、鼻窦炎、支气管炎、肺炎、脑膜炎或败血症而

致死。注射丙种球蛋白，能控制感染，但由于无法提高呼吸

道等粘膜处的SlgA，因此鼻部、肺部的感染极易复发。 小编

推荐：#0000ff>先天性全丙种球蛋白低下血症有哪些表现及如

何诊断#0000ff>先天性全丙种球蛋白低下血症应该如何治
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