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［关键词］　溶血性贫血；　急性；　危象

　　溶血性贫血临床严重程度主要取决于红细胞破坏
速率和新生红细胞代偿能力，患者可表现极轻微的代

偿性溶血病，或明显贫血、脏器功能异常，甚或危及生

命，临床表现和预后异质性极大［１２］。急性发生的严重

溶血性贫血也称溶血危象，典型者表现为在数小时至

数天内发生的血红蛋白明显下降，网织红细胞计数和

间接胆红素、乳酸脱氢酶等其他红细胞破坏相关标志

物也相应明显增多［３４］。溶血危象可由急性溶血起始，

也可在慢性溶血性贫血的基础上由某些诱因急性加

重，临床上应明确识别并妥善处理。

　　一、溶血危象的临床表现

溶血危象的发生多非常急骤。患者表现为进行性

贫血加重、发热、黄疸、乏力、头晕、烦躁；胸痛、气短、呼

吸急促；心跳加速、脉搏频数；尿色明显加深，严重者尿

色呈浓红茶或红褐如酱油色；部分患者可出现腰酸背

痛、恶心、呕吐、上腹绞痛。严重贫血患者面色恍白，虚

弱不适，神志淡漠，精神萎靡。大量急速溶血患者甚或

发生心功能不全、血压下降、循环衰竭和急性肾脏功能

衰竭等［５７］。

急性溶血患者前期常无明确贫血病史，而新发进

行性贫血、黄疸、尿色加深，溶血的临床表现多非常典

型、突出，需明确导致急性溶血的基础疾病。除溶血性

贫血外，患者多还表现明显的基础疾病症状、体征和血

液学特征。病史询问非常重要，应仔细询问患者上述

症状是否曾经发生过，及近期用药史、感染史、心脏瓣

膜和大血管手术史、结缔组织病病史等［１２，５］，尤其应

注意微血管病性溶血性贫血、药物诱发的免疫性溶血

性贫血和葡萄糖６磷酸脱氢酶（Ｇ６ＰＤ）缺乏等［６］。

慢性溶血性贫血急性加重几乎均可追查到相应诱

因。感染、过度劳累、某些药物使用等是相对常见的溶

血加重诱发因素［２，６，８］。患者可表现为发热、咽痛、黄

疸加重，脾脏较平素进一步增大，常伴脾区疼痛。慢性

溶血急性加重溶血危象的临床表现与基础的溶血性贫

血疾病类型有关，相对于急性溶血患者，通常症状表现

较轻，但部分患者也可溶血明显加剧，出现血红蛋白尿

或血红蛋白尿加重，尿液呈酱油色［６，９］，与急性溶血表

现相似。
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　　二、溶血危象的实验室检查

在正常条件下，红细胞在外周循环中寿命约为

１２０天，衰老红细胞通过单核巨噬细胞系统被破坏。
溶血性贫血时，红细胞通过肝、脾等单核巨噬细胞系统

（血管外）或直接在血液循环中（血管内）过早地被破

坏［１，４，１０１２］。溶血危象是急性发生的严重溶血性贫血，

其实验室检查特征符合一般溶血性贫血特征，但程度

更为严重、突出。患者贫血、网织红细胞增多、间接胆

红素增高、乳酸脱氢酶水平明显升高。偶尔在某些溶

血性贫血如少数自身免疫性溶血性贫血中，也可见网

织红细胞不升高［１，１３］。

通常血管外溶血发生相对较缓慢，临床表现也相

对轻微，而血管内溶血发生多较为急骤，患者常呈重症

贫血征象。溶血危象除相对较轻者表现为血管外溶血

加重外，更多呈急性血管内溶血或原有血管内溶血明

显加重。

红细胞形状异常或表面结合抗体而被巨噬细胞过

早地清除而发生病理性血管外溶血，外周血涂片常显

示球形红细胞增多。血管内溶血时，破坏的红细胞直

接将血红蛋白释放到血液循环中，游离血红蛋白与结

合珠蛋白结合被单核巨噬细胞血红蛋白清除受体识

别、内吞降解，使后者快速消耗，血浆浓度明显降低或

消失。大量血管内溶血，血浆游离血红蛋白增多出现

血红蛋白血症，并可由肾小球滤过出现血红蛋白尿。

外周血涂片红细胞碎片增多是血管内溶血的重要提

示。血红蛋白尿仅见于血管内溶血，且血红蛋白尿的

发生提示严重的血管内溶血［３，１１］。

溶血危象患者贫血急性加重、网织红细胞增多，需

注意与急性失血性贫血鉴别，应仔细询问患者病史，进

行体格检查，并结合反映红细胞破坏增多的实验室证

据，二者不难鉴别。慢性溶血性贫血急性加重还可见

于一过性再生障碍性贫血危象（ＴＡＣ）或儿童一过性幼
红细胞减少（ＴＥＣ），此二者是在原慢性溶血性贫血基
础上感染微小病毒 Ｂ１９或其他病毒［２，８，１１］，与外周血

网织红细胞不增高的溶血危象容易混淆。慢性溶血性

贫血急性加重而黄疸减轻、缺乏血红蛋白尿、网织红细

胞计数极度降低及骨髓穿刺检查有核红细胞明显降

低，甚或见到巨大幼红细胞，与溶血危象明显不同。

　　三、急性溶血性贫血

通常急性溶血性贫血均表现为血管内溶血。临床

重要而相对常见的急性溶血包括：（１）微血管病性溶
血性贫血（ＭＡＨＡ）：指通过富含血小板和纤维蛋白的
微循环血栓时，红细胞被碎裂破坏［１４］。ＭＡＨＡ患者外

周血涂片检查红细胞碎片明显增多。由于血管内血小

板聚集和沉积，ＭＡＨＡ伴随溶血性贫血常出现不同程
度的血小板减少。根据微循环血栓形成的病因和病理

机制不同，ＭＡＨＡ伴有出凝血异常提示弥漫性血管内
凝血（ＤＩＣ）；ＭＡＨＡ伴有肾脏功能异常和（或）神经精
神异常，提示血栓性血小板减少性紫癜（ＴＴＰ），可进一
步检测ＡＤＡＭＴＳ１３水平［１５］；儿童患者急性腹泻血样

便随即出现肾功能不全和 ＭＡＨＡ，提示溶血尿毒症综
合征（ＨＵＳ）［５，１４］，缺少前期腹泻病史的肾功能不全和
ＭＡＨＡ提示不典型溶血尿毒症综合征（ａＨＵＳ）［５，１４］；妊
娠女性溶血、肝酶升高和血小板极少提示ＨＥＬＬＰ综合
征等。（２）某些类型温抗体自身免疫性溶血性贫血
（ＡＩＨＡ）：绝大多数 ＡＩＨＡ呈慢性血管外溶血，ＩｇＭ温
抗体型ＡＩＨＡ和ＩｇＡ型 ＡＩＨＡ常可导致补体系统持续
激活，形成穿膜复合物破坏红细胞，引致严重的血管内

溶血［１６１７］。（３）药物诱发的免疫性溶血性贫血：其中
免疫复合物型可表现为急性血管内溶血［２，１０１１］。奎宁

诱导的溶血是免疫复合物型血管内溶血的典型代表，

药物诱导产生的ＩｇＭ抗体与红细胞膜表面药物结合并
启动补体活化，导致血管内溶血。其他可引致免疫复

合物型溶血性贫血的药物还包括奎尼丁、非那西丁、氢

氯噻嗪、利福平、磺胺类药物、异烟肼、胰岛素、美法仑、

对乙酰氨基酚、肼苯哒嗪、丙磺舒、氯丙嗪、链霉素、氟

尿嘧啶等。（４）血型不合溶血、慢性迟发性输血反应
和大剂量丙种球蛋白输注［１８］。（５）心脏瓣膜替换尤其
是机械瓣膜替换术后溶血性贫血。

　　四、慢性溶血性贫血的急性加重

慢性溶血多为血管外溶血，如先天性红细胞膜病、

酶病和血红蛋白病；少数也可为获得性血管内溶血，如

阵发性睡眠性血红蛋白尿症（ＰＮＨ），患者表现为持续
性血管内溶血阵发性加重。这些慢性溶血性贫血在某

些诱因条件下，原有的血管外溶血可明显加重，甚或发

生血管内溶血。常见的引起溶血急性加重的诱因包括

各种类型致病微生物感染，如感染导致遗传性球形红

细胞增多症血管外溶血明显加重、ＰＮＨ急性溶血、血
红蛋白尿发作、抗人球蛋白试验补体 Ｃ３阳性温抗体
型ＡＩＨＡ患者发生血管内溶血等［９，１９２０］。药物和化学

物质是引起慢性溶血性贫血急性加重的另一常见诱

因，其中Ｇ６ＰＤ缺乏患者溶血急性加重最为典型和常
见［５６，８］。这些患者平素甚至可无任何溶血征象，当摄

入蚕豆、接触萘球或某些药物时，患者红细胞中的血红

蛋白发生氧化损伤和变性，在细胞内交联和沉淀，发生

血管外和血管内溶血，呈溶血危象。
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　　五、溶血危象的处理

溶血性贫血包括多种表现异质性极大的遗传性和

获得性疾病，不同病因所致的溶血性贫血其治疗方法

也明显不同。溶血危象依据其基础疾病和诱发溶血加

重的病因不同，预后也极为不同。因此，溶血危象患者

的治疗方案需依据溶血性贫血的病因和加重诱因详细

制订。

溶血危象患者多需红细胞输注支持治疗，因其贫

血严重，特别是出现严重的心肺功能异常时，足以危及

生命，红细胞输注支持就不应过于迟疑。这种情况下

即使没有完全相合的压积红细胞也应采用能够极力获

得的最相合红细胞输注，同时在输注过程中密切观察

病情变化［１，５，９，１３］。大量血管内溶血患者应注意重要

脏器功能的保护和支持治疗，保证有效循环血量，碱化

尿液，以减少肾脏功能损伤。

感染常作为溶血性贫血加重的诱因，应根据感染

类型或可能的致病微生物选择适当的抗生素控制和清

除感染。某些治疗药物可能诱发或加重免疫性溶血性

贫血或Ｇ６ＰＤ介导的溶血性贫血，应停用并避免再次
接触。

对于溶血危象患者，基础疾病的治疗也非常重要。

ＡＩＨＡ采用糖皮质激素、血浆置换和免疫抑制剂进行
治疗。ＴＴＰ治疗须采用血浆置换，以逆转 ｖＷ因子切
割蛋白酶ＡＤＡＭＴＳ１３缺乏，后者可导致过多的高分子
量ｖＷ因子多聚体形成，启动弥漫性血小板血栓的发
生。难治性ＴＴＰ也可采用血浆置换联合利妥昔单抗
（美罗华）或其他免疫抑制剂进行治疗。ＨＵＳ采用支
持治疗和透析治疗。ＰＮＨ和 ａＨＵＳ采用抗补体 Ｃ５抗
体Ｅｃｕｌｉｚｕｍａｂ进行治疗，可阻断补体穿膜复合物的形
成，阻止补体途径对 ＰＮＨ红细胞的破坏，有效地控制
血管内溶血。

综上所述，溶血危象可见于病因和诱因明显不同

的急性溶血性贫血或慢性溶血性贫血急性加重，严重

危及患者的生命。作为临床急症，尽快明确诊断，积极

施以支持治疗、祛除诱因和病因治疗对挽救生命非常

重要。
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（收稿日期：２０１９０８１６）

（本文编辑：周三凤）

·读者·作者·编者·

本刊对“通讯作者”有关事宜的声明

本刊对文章内注明有通讯作者的稿件，其有关稿件相关的一切事宜（包括邮寄稿件收稿单、退稿、退修稿件、校样、版面费、稿费

等）均与通讯作者联系。如文内未注明通讯作者的文章，有关稿件的一切事宜均与第１作者联系，特此声明！

·１６６·临床内科杂志２０１９年１０月第３６卷第１０期　ＪＣｌｉｎＩｎｔｅｒｎＭｅｄ，Ｏｃｔｏｂｅｒ２０１９，Ｖｏｌ．３６，Ｎｏ．１０


