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儿童遗传球形红细胞增多症部分性脾栓塞治疗
(附 2 2 例报告 )

秦增辉 黄穗 聂建雄 李燕燕 唐培生 刘凡

[摘要】 目的 应用部分性脾动脉检塞(巧E)治疗儿童遗传性球形红细胞增多症(HS )
。

材料

与方法 玲E 治疗 HS 22 例
,

男 14 例
,

女 8 例
,

年龄 5 个月 一 8 岁之间
。

本组病例在外周血中可见

20 % 一

印% 不等比例 小球样变形红细胞
。

临床特点为慢性经过伴急性发作性溶血性贫血
。

巧E 治

疗中采用 5 一 6 F脾管或 眼睛蛇导管
,

应用 阮ldi ng
e r

技术将导管插入脾动脉
,

取 1
.

5~
x 1

.

5~
x Z~ 海绵颖粒行脾段动脉栓塞

,

检塞面积在 50 % 一

70 %
。

结果 1唱E 术后短时期内全部病 例溶

血性贫血症状明显改善
,

血红蛋白
、

红细胞
、

血小板等项指标迅速恢复到正常水平
。

免疫功 能测 定

各项指标保持正常
,

经 邢E 治疗 1 一 5 年后随访疗效穗定
。

结论 玲E 通过有效的缩 小血细胞破坏

场所
,

达到控制和改善 Hs 溶血性贫血
。

[关键词 1 遗传性球形红细胞增多症 部分性脾检塞 治疗
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遗传性球形红细胞增多症 (H
e 戏劝ita巧 s phe -

二yto sis
,

HS)
,

是一种常染色体显性遗传的家族

性疾病 [‘
, 2
]o H s 因红细胞膜缺陷使红细胞呈小

球样变形伴脆性增加
,

临床上常呈现慢性经过

伴急性发作性溶血性贫血表现
。

目前多倾向对

HS 患儿 6 ~ 7 岁以后择期行脾切除手术 以控制

溶血发生图
。

作者自 l, 男〕年以来先后对 22 例

HS 患儿实施部分性脾动脉栓塞(R 鱿ial s ple n ic

e ll止怕hzat ion
,

玲E )
,

有效地控制了溶血性贫血
,

经 1 一 5 年随访治疗效果稳定
,

现报告如下
。

1 材料和方法

43 田 10 武汉市儿童医院放射科

1
.

1 临床资料

22 例 HS 中男 14 例
,

女 8 例
,

年龄 5 个月
-

8 岁
,

平均年龄 3 岁 2 个月
,

6 例家族中有相同

病史(27
.

3 % )
。

症状和体征
: 面色苍白(黄 )22

例
,

多在出生后不久发现
,

20 例有黄疽
,

皮肤
、

结膜黄染
,

患儿均有不同程度肝
、

脾肿大
。

实验

室检查
:
血红蛋 白 < 印 岁1 8 例

,

70
一 n o 岁1 14

例
,

本组病例红细胞值 1
.

63
一 3

.

18 x 101 2/l
,

白

细胞 3
.

0 一 1 0
.

l x l护/ l
,

血小板7 2 一 1 82 x l护/ l
,
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网织 红细胞 4
,

5 % 一 25 %
。

外周血涂 片可见

20 % 一
印% 球形红细胞

,

红细胞脆性试验 阳性

19 例 (86 % )
。

骨髓象
:
骨髓明显增 生活跃

,

以

红细胞系增 生活跃为明显
,

粒细胞与红细胞 比

例降低或倒置
,

并可见不等比例球形红细胞
。

1
.

2 治疗方法

在静脉氯胺酮全身麻醉下
,

采用 Sel di n ge r

技术行股动脉插 管
。

首先选用 5 一 6 F 猪尾导

管置于 Th lZ 水平行腹主动脉造影了解脾动脉解

剖形态
,

然后更换等规格脾管或眼睛蛇导管插

人脾动脉行选择性脾动脉造影后
,

将导管顶端

插至靠近脾脏 中
、

下叶动脉开 口处行 玲E
。

栓

塞剂采 用 1
.

5~
x 1

.

5~
x Z~ 明胶 海绵颗

粒
,

其中混合加人先锋 V 1 9
,

地塞米松 10mg 再

加人适量造影剂 (5
一 8而 )

,

在 X 线监视下缓慢

推入 脾 动脉
。

栓 塞 剂推注完毕后 间 隔 10 -

巧而
n 重复做脾动脉造影 以观察了解脾栓塞范

围
,

玲E 范围常取 50 % 一
70 %

。

1
.

3 玲E 术后处理及观察

患儿卧床休息 24 h
,

此期间严密监视各项

生命体征
,

术后抗感染 l 周
。

巧E 术后 1 一 2 周

后复查血象和免疫功能测定
,

需要时可行脾脏

超声探查
。

表 双例HS 患者脱治疗前后血检资料

血检项 目

血红蛋白
红细胞
白细胞
血小板
网织红细胞

PS E 治疗前

36 一 1 10留l

1
.

03 一 3
.

18 x lo ]2 / l

3
.

0 一 10
.

l x l护/ l

72 一 182 x l护/1

4
.

5 % 一
25 %

玲E 治疗后(2 周 )

104
一 130 扩l

3
.

38 一 5
.

0 x 10 12 / l

10
.

1 一 12
.

4 x l护/ l

150 一 日】) x l护/1

1 % ~ 2 %

经 玲E 治疗 1 一 5 年随访
,

接受治疗的患儿

溶血性贫血症状 消失
,

其营养发育正常
。

血红

蛋白
、

红细胞
、

血小板等项指标均属正常
。

在末

稍血中仍可见球形红细胞
。

随访患儿中在接受

PS E 治疗 1 一 5 年内均无暴发性感染或重症感

染史
。

其中有 8 例 邢E 治疗后 3 一 5 年间行肝
、

脾 CT 扫描观察
,

可见脾脏密度减低
,

脾栓塞部

位边缘欠光整呈分节现象
。

脾脏体积缩小
,

局

部测量 CT 值低于肝脏约 50
一
70 HU

。

3 讨论

2 结果

本组 邢E 患儿中脾脏栓塞面积 50 % 巧 例
,

70 % 7 例
。

邢E 后 1 一 3 天内均有不 同程度的

PS E 综合征出现
,

表现为腹痛
、

恶心和呕吐
,

部

分病例有发热
,

体温常在 37 ℃ 一 39 ℃之间
。

经

过抗感染及对症治疗处理
,

该症状常于 1 周左

右减轻随后消失
,

邓E 面积在 50 % 左右的患儿

术后症状较轻
,

康复快
,

治疗 1周后患儿活动及

食欲均恢复正常
。

玲E l 一 2 周血常规复查
,

全部病例血红蛋

白
、

红细胞
、

血小板有明显回升
,

其中以血小板

和白细胞升高为明显
。

网织红细胞在 玲E Z 周

内下 降至正 常 (见表 )
。

免疫功能测定
:

够
、

妙
、

I娜
、

C3
、

C4 等项指标均稳定 在治疗前水

平
。

HS 细胞膜缺陷的重要改变为蛋 白质激酶

的活性降低而使膜蛋白磷酸化作用减弱
,

导致

红细胞膜发生一系列理化改变
,

最终引起红细

胞小球样变形及细胞膜僵硬
, “

可塑性
”

降低
,

在

微循环 中被脾脏截获
、

溶破[3, 4 ]
。

应用 玲E 治

疗 目的是通过部分性的栓塞脾脏外周部使红细

胞破坏的红髓部发生缺血
、

缺氧最终纤维化并

包裹形成使脾脏体积缩小来实现降低脾脏对红

细胞的截获和溶破 功能[4]
,

达到控制 H s 溶 血

的发生
。

幼儿时期的整体免疫功能尚未发育完善
,

进人血循环的细菌主要依靠脾脏的巨噬细胞将

其杀灭
,

其次脾脏 尚有产生调理素和 够
、

I娜

抗体功能
。

目前国内文献报道对 HS 的最终治

疗多倾向外科手术行脾切除来控制溶血
。

手术

摘除脾 脏将对其免疫功 能产生一定程度的破

坏
,

术后 易发生败血症感染而危及患儿 生命
。

应用 邢E 治疗技术
,

可以有效地保留部分脾脏

达到保留脾脏的免疫功能
,

减少术后暴发性感

染的发生机会 [3, 4,5 〕
。

本组 邢E 病例术后免疫

功能检查
:

够J gM
、

C3
、

C4 等项指标均维持在

术前水平
。

作者提倡对HS 患儿在婴幼儿时期



年龄 6 个月 HS 患儿 IS E 前腹主动脉造影
。

同一患儿选择性脾动脉造影
。

同一患儿玲E 术后脾动脉造影 (PSE 面积约 50 % )
。

IS E 3
.

5 年后脾脏 Cr 扫描
,

显示脾脏密度减低
,

体积缩 小
,

脾脏周边分节状纤维化
。

l,‘
,j4图图图图

行 咫E 治疗
,

以利于患儿的生长和发育
。

HS 患

JL血红蛋 白 < 11 酬1
,

年 龄在 6 个月 以上者为

玲E 治疗适应证
。

通过对 本组病例中脾脏栓塞面积 50 % 组

与 7 0 % 组 治疗效果观察
,

两 组病例效大体相

似
,

均 在短期 内有 效控 制 HS 溶血
,

巧E 栓 塞

50 % 组病例术后栓塞综合症状轻
,

消退快
,

本组

病例中无不良并发症发生
。

笔者认为对 HS 病

例行 玲E 治疗脾栓塞面积在 50 % 为佳
。

对婴

幼儿年龄组患 巨脾的 HS 病例
,

可 以采用分次

栓塞 治疗 方法
,

即首次栓塞脾脏 20 % 一
30 %

,

间隔 1 一 2 个月后再次行 玲E 栓塞 20 % 一
30 %

,

此种方法能有效避免因一次性大面积脾栓塞所

产生的不 良反应和并发症
,

提高 PS E 治疗的安
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全性
。

本组患儿在行部分性脾栓塞后近期出现

不同程度的血小板升高
,

约 50 %病例 代P > 粼X)

x l护/1
,

术后 5 一 14 天内为高峰
,

持续 2 周左右

则逐渐下降
,

此期间可选用抗凝
、

扩管药物处理

预防血栓形成
。

应用明胶海绵颗粒能对脾脏小动脉实施永

久性栓塞
,

邢E 3 一 5 年后运用 CT 行脾脏扫描

观察
,

脾栓塞部位呈纤维样变并分节状纤维包

裹形成
。

治疗中应用 1
.

5~
x l

.

5~
x Z~ 左

右明胶海绵颗粒能较满意地栓塞 1 一 8 岁左右

儿童的脾动脉干的第二级分支
—

脾段动脉
。

如果明胶海绵颗粒直径过大
,

常易造成脾叶动

脉的栓塞
,

该级动脉栓塞后常形成大片脾梗死

区易诱发脾脓肿的形成
,

其次为脾叶动脉栓塞

所产生的术后综合症状重
,

维持时间长给患儿

造成的痛苦较大
。

作者的体会是 PS E 治疗
,

以

栓塞脾动脉中
、

下 叶支发 出的脾段动脉最 为理

想 (图 1 一 4 )
。

在栓塞剂中添加适量抗生素和

皮质激素能有效预 防术后感染和脾脓肿 的形

成 [’, 5 阁
。

用药方法通常为
:
将先锋 V 19 (青霉

素过敏者改用 庆大霉素 4 万单位 )
,

地塞米松

srng 混入栓塞剂 中推人
,

栓塞结束后可再取等

量先锋 V 和地塞米松稀释成 10 d 经脾动脉导

管推人行区域性强化灌注治疗
。

玲E 治疗器械

较简单
,

打击程度远低于脾切除手术
,

同时可以

保留部分脾脏维持儿童期的正常免疫功能
。

鉴

于 以上特点
,

邢E 是治疗儿童时期 HS 的首选治

疗方法
。
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s to Fo n ow》(巧 tri c ia M
.

Dav ies )
,

人民币 148
.

00 元 / 册 ;

º《Sta 吐ing A邵in 》(几tri cia M
.

Davi es )
,

人 民 币 1的
.

00 元 / 册 ; » 《凡ght in the Mi 〔Id le》(Pat ric ia M
.

D avi es )
,

人民币 169
.

00 元 / 册 ; ¼ 《PNI
,

in R ra c ti ce 》( su san S
.

A己er )
,

人民币 148
.

00 元 / 册
。

如您需上述图书
,

可直接汇款 (书费 + 15 % 邮费 ) :
武汉市汉 口 解放大道 109 5 号同济 医院编辑

室收
,

由卜编 43 (X) 30
。

请正楷写清您的姓名
、

地址
、

邮编
、

书名
、

订数
,

以便我们及时寄给您所需图书
。


