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·病例报告·

成人HbH病心脏直视手术多学科决策路径1例并文献复习*

杨 杰1,陶翠华1,2△

(1.武汉亚心总医院输血科,湖北
 

武汉
 

430056;2.武汉亚洲心脏病医院输血科,湖北
 

武汉
 

430000)

  [摘 要] 采用基因分析、血红蛋白(Hb)电泳等方法对1例HbH病患者进行确诊,多学科讨论对心脏瓣

膜成形手术围手术期采取综合管理措施并进行相关文献复习。基因检测结果显示3个α-地中海贫血基因缺

失,基因型为--SEA/-α3.7,Hb电泳显示HbA2降低,术后第1天血浆游离 Hb正常,无溶血表现。通过多学科制

定的围手术期管理策略,HbH病患者在接受体外循环心脏直视手术时安全性与非地中海贫血患者相当,且不

会加剧溶血症状。
[关键词] 血红蛋白H病; 溶血; 心脏瓣膜成形手术; 多学科决策路径; 病例报告

DOI:10.3969/j.issn.1009-5519.2026.01.041 中图法分类号:R556.61
文章编号:1009-5519(2026)01-0215-04 文献标识码:B

  血红蛋白 H(HbH)病又称为中间型α-地中海贫

血(地贫),是α-地贫的常见类型,多发于我国南部地

区,属遗传性血液病,严重威胁人类健康。HbH病患

者表现为临床症状轻重不等的慢性进行性溶血性贫

血[1],心脏直视手术体外循环(CPB)也是容易诱发溶

血的一种因素[2],很少遇到需要进行CPB的地贫患

者,当2种诱发溶血因素同时并存时是否会加重患者

红细胞的破坏,目前文献报道结论不一[3-5]。现将1
例HbH病伴心脏瓣膜病患者通过加强围手术期管理

在CPB下成功实施了心脏瓣膜成形手术的诊疗过程

报道如下。
1 临床资料

  患者,男,64岁。因胸闷气短1个月,收入院,诊
断为二尖瓣后瓣脱垂并重度关闭不全,拟行择期心脏

瓣膜成形手术,进行术前检查,因患者自幼贫血,肝、
脾肿大,多次检测间接胆红素(IBIL)水平升高,故进

行贫血原因筛查。见表1。血液分析提示 Hb
 

100
 

g/
L,小细胞低色素性贫血;铁代谢检测提示铁蛋白、转
铁蛋白饱和度均升高;地贫基因检测提示3个α-地贫

基因缺失,基因型为--SEA/-α3.7。见图1。其他检测:
(1)Hb电泳,HbA2降低。见图2。(2)骨髓检查,骨
髓增生活跃,红系比值明显增高,属增生性贫血范畴。
见图3。(3)红细胞渗透脆性降低。(4)血涂片,可见

靶型红细胞。见图4。符合 HbH 病特征,诊断为

HbH病。患者预行 CPB下的心脏瓣膜成形手术,
CPB技术能引起少量红细胞破坏,而α-地贫患者由于

过剩的β链沉积使红细胞受损而导致红细胞变形性

降低,在经受CPB时是否更易发生溶血并无定论。通
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过多学科讨论,在常规心脏手术管理基础上增加以下

措施:(1)在围手术期服用维生素C以协助红细胞抗

氧化能力和稳定红细胞膜,减轻溶血度;(2)CPB过程

中采取连续超滤和避免使用心脏切开抽吸的方法;
(3)Hb<80

 

g/L时进行输血治疗;(4)动态监测IBIL
和乳酸脱氢酶(LDH)等溶血指标。最终患者在CPB
下行二尖瓣和三尖瓣成形及心表临时起搏器安置术,
手术时间205

 

min,CPB时间77
 

min,术中监测血气

分析4次,手术开始时 Hb
 

90
 

g/L,结束时 Hb
 

79
 

g/
L,术中失血量400

 

mL,手术过程顺利,术后安返重症

监护室。术前1
 

d、30
 

min按术前常规预防性应用头

孢唑林 钠,术 后 未 发 生 感 染。手 术 前 后 多 次 测 定

IBIL、LDH、血浆游离Hb。围手术期溶血指标动态监

测见表2。术后IBIL逐渐升高,第4天达峰值,随后

下降。术后第1天LDH达到峰值(280
 

U/L),第2天

降至正常,术后第10天维持在167
 

U/L。术后第1天

血浆游离Hb正常。术后持续服用维生素C以稳定

红细胞膜,减少溶血。术后第1、3天Hb下降至80
 

g/
L以下,并分别输注了2

 

U红细胞,出院前Hb维持在

86
 

g/L左右。术后第11天康复出院。
 

  注:未出现α2基因电泳条带。

图1  α2基因电泳图

表1  贫血原因筛查实验室检测结果

项目 检测值 参考范围

Hb(g/L) 100 130~175

红细胞(×1012
 

L-1) 5.5 3.8~5.1

血细胞体积(%) 34 40~50

平均红细胞比容(fL) 56 82~100

平均红细胞 Hb(pg) 17 27~34

平均红细胞 Hb浓度(g/L) 297 316~364

红细胞体积分布宽度(%) 21 0~14.5

血清铁蛋白(μg/L) 712.33 20~250

续表1  贫血原因筛查实验室检测结果

项目 检测值 参考范围

血清铁(μmol/L) 28.48 8.9~32.3

转铁蛋白饱和度(%) 70.69 20~55

总胆红素(μmol/L) 48.6 5~21

IBIL(μmol/L) 40.6 5.0~17.6

网织红细胞百分比(%) 1.64 0.5~1.5

网织红细胞(×1012
 

L-1) 0.089 0.025~0.075

HbA(%) 98.5 96.8~97.8

HbA2(%) 1.5 2.2~3.2

红细胞渗透脆性试验

 开始溶血氯化钠(g/L) 4.0 3.8~4.6

 完全溶血氯化钠(g/L) 2.0 2.8~3.2

  注:未见异常 Hb白带,HbA2降低(2.2%~3.2%,中位1.5%)。

图2  Hb电泳图

  注:骨髓增生活跃,红系比值明显增高。

图3  骨髓检查

  注:外周血涂片靶形红细胞约占2%,碎片红细胞占8%~10%,异
形红细胞总计约占12%。

图4  外周血涂片
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表2  围手术期溶血指标动态监测

项目 参考范围 术前 术后1
 

d 术后2
 

d 术后3
 

d 术后4
 

d 术后6
 

d 术后10
 

d

IBIL(μmol/L) 5.0~17.6 36.9 31.6 40.5 42.0 46.6 27.0 20.2

LDH(U/L) 120~250 112 280 244 223 200 175 167

2 讨  论

  在α-地贫患者位于16号染色体上的α-基因缺失

或突变引起α-珠蛋白链合成减少,从而导致 Hb合成

障碍,贫血及溶血症状随基因缺失或突变个数增加而

加重[6]。本例患者诊断为中间型α-地贫,即HbH病。

HbH具有极高的氧亲和力,但携氧能力非常弱,且

HbH性质不稳定,易分解为游离的β链并沉积聚集

形成包涵体,使红细胞受损,导致慢性溶血性贫血,患
者通常会表现为IBIL升高,脾脏代偿性增大,红细胞

参数分析提示小细胞低色素性改变,Hb组成分析提

示HBA2下降,外周血涂片呈红细胞着色不足、靶型

红细胞等异型红细胞增多等特征[7]。
心脏瓣膜病通常需进行 CPB下的心脏直视手

术,CPB装置中的泵、管道、连接、插管、储存器、氧合

器、血流涡流和剪切力损伤等原因均可导致红细胞破

坏而发生溶血[8]。地贫患者因红细胞缺陷,变形性降

低,CPB是否加重地贫患者红细胞的机械性破坏,以
往的研究结论存在争议。DELEVAL等[3]报道了3
例轻度地贫病例,其中2例患者行二尖瓣置换术,1例

患者行呼吸室间隔修补术,结果显示,红细胞的机械

脆性不受CPB心肺机的影响。HORAI等[4]报道了1
例β-地贫病例,接受心脏直视手术,结果显示,通过谨

慎的围手术期管理,包括给予触珠蛋白、储存式自体

输血,有效预防了机械性溶血及其并发症,未发生严

重或持续的溶血,表明地贫红细胞在CPB过程中没

有表现出增加的机械脆性。而另一项前瞻性研究比

较了β-地贫患者与非β-地贫患者心脏直视术后的溶

血情况,结果显示,β-地贫患者溶血程度较非β-地贫患

者明显增高[5]。本例患者为 HbH 病,术后游离 Hb
正常,LDH仅轻度升高(非地贫患者CPB后通常也表

现为LDH升高),似乎CPB对中间型地贫患者溶血

的影响不太明显,与DELEVAL等[3]研究结果一致,
即地贫红细胞在CPB后不会表现出增加的机械脆

性,可见CPB在轻型地贫、HbH病患者中是安全的。
以往研究出现不一致结论可能是因为研究对象为不

同类型的地贫患者,且多为个案报道或研究样本过少

等局限性所致。因此,仍需更严谨的大样本随机对照

试验进行验证。

CPB对红细胞产生的脆性压力是明显的,在红细

胞更脆弱的地贫患者中这种压力的影响更大[9]。一

项关于儿童β-地贫患者行心脏外科手术的研究表明,

通过优化围手术期管理,如CPB过程中保持更高的红

细胞压积、连续超滤和避免使用心脏切开抽吸的方法

等,可确保地贫患者与非地贫患者保持 相 似 的 结

果[10]。本例患者也采取同等措施减轻机械破坏,减少

溶血的发生。
此外,由于HbH病患者溶血及造血活跃,一般建

议补充造血原料(叶酸及维生素B12)
[11],尤其是接受

择期心脏手术的术前贫血患者,采用维生素B12 和口

服叶酸的超短期联合治疗可减少红细胞和总血液制

品输注量[12]。HbH病时氧化剂药物和感染可能通过

诱导 Hb分子的氧化和 细 胞 内 沉 淀,从 而 增 加 溶

血[11];该类药物包括丙洛卡因[13]、硝普钠、维生素K、
磺酰胺[14]等,地贫患者应尽量减少此类药物的应用。

术后感染及发热是常见的临床并发症,维生素C
作为抗氧化剂,可通过抑制红细胞膜脂质过氧化反

应、有效清除氧自由基等机制,增强红细胞抗氧化能

力并维持其膜结构的稳定性,从而降低溶血反应风

险[15]。是否可以通过服用维生素C减轻溶血,目前

的结论均建立在β-地贫的研究方面,一项纳入165例

β-地贫输血依赖型患者的研究发现,地贫患者总抗氧

化能力降低[16],主要原因是铁过载;最近的一项研究

表明,与健康组比较,地贫组患者体内维生素C水平

降低,且与肝脏铁浓度呈负相关,表明铁过载患者维

生素C缺乏的风险更大,这种缺陷可能导致有害的并

发症,如抗氧化能力下降、红细胞破坏增加等[17]。由

此可见,铁是地贫氧化应激的罪魁祸首,铁和过氧化

氢发生反应,产生活性氧,导致组织、器官损伤。因

此,地贫患者补充抗氧化剂如维生素C是减少氧化损

伤所必需的,也是重要的治疗手段。本例患者术前服

用叶酸补充造血原料,术后服用维生素C减轻氧化损

伤所致红细胞破坏,患者术后第1、3天共输注红细胞

4
 

U,与非地贫患者同类型心脏手术台平均用血量相

同,患者出院时Hb维持在86
 

g/L左右,IBIL低于入

院时和术前水平,不排除维生素抗氧化作用,但维生

素对地贫患者的治疗获益仍需进一步的研究,包括机

制探索及剂型、使用时机的选择等。
大多数HbH病患者在早期发育阶段表现正常,

日常生活不受明显影响,通常仅表现为轻度贫血,且
无需输血治疗[7]。然而在某些特定情况下,如感染、
服用氧化性药物、手术或妊娠等导致 Hb迅速下降
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时,输血治疗仍是必要的[18]。适当的输血治疗可改善

患者症状,但需精准掌握输血时机和策略。本例患者

自幼贫血,此前从未接受过输血治疗,本次心脏手术

后Hb降至80
 

g/L以下时进行了红细胞输注。关于

HbH病患者的输血指征,多数专家建议适度放宽标

准,维持Hb不低于70
 

g/L[19];对合并心血管疾病的

HbH病患者,为确保足够的氧供,指南建议将 Hb维

持在80
 

g/L[20]。因此,HbH病患者的输血决策需根

据个体情况进行调整,包括输血量和输血间隔等。
综上所述,HbH 病患者的贫血和溶血症状通常

较轻,通过多学科讨论优化围手术期管理,如术前进

行详细的临床评估和实验室检查、术中CPB过程中

采用连续超滤并避免心脏切开抽吸、术后补充适量维

生素等措施,以减少溶血发生,并在必要时进行个体

化输血治疗等综合措施,可使该类患者在CPB下的

心脏直视手术中保持与非地贫患者同等的安全性。
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