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α重链病临床特征和实验室检查特征
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  摘 要:目的 探讨α重链病的临床特征和实验室检查特征。方法 收集华中科技大学同济医学院附属

同济医院收治的1例α重链病患者及文献报道的3例α重链病患者的临床资料,分析α重链病临床表现及实验

室特点。结果 4例患者中男性
 

3
 

例,女性1例;年龄11
 

~
 

58
 

岁,平均年龄38.5岁;临床表现为腹痛3例;3
例通过治疗后恢复健康,1例手术治疗后死亡。α重链病患者血清免疫球蛋白定量检测中IgA水平大多数偏

高,蛋白电泳中在β和α2区间常会出现一宽峰,免疫固定电泳上通常显示为在IgA泳道上形成特异性反应沉

淀带,与IgG、IgM和K、L无特异性反应沉淀带。结论 重链病非常少见,早期α重链病患者临床表现不明显,
分型和诊断依赖血清免疫固定电泳,早期对抗菌药物敏感,中晚期重链病患者倾向发展为淋巴瘤。

关键词:重链病; 免疫固定电泳; 免疫增生性小肠病

中图法分类号:R593.31 文献标志码:A 文章编号:1672-9455(2020)09-1250-04

  α重链病又称免疫增生性小肠病,也曾被称为“地
中海淋巴瘤”,是由SELIGMANN在1968年首次发

现的,其特征为只合成和分泌不完整的免疫球蛋白α
重链,而无轻链表达[1]。该病在临床上非常少见,本
研究以华中科技大学同济医学院附属同济医院收治

的1例α重链病患者(病例4),2007年徐三清等[2]报

道的1例α重链病患者(病例1),2014年赵辰等[3]报

道的1例α重链病患者(病例2),山东菏泽市立医院

宝荣等[4]报道的1例α重链病患者(病例3)各项检查

结果,探讨α重链病的临床特征和实验室检查特征。
1 资料与方法

1.1 病例4资料 患者,女,58岁,因“发现肾功能异

常2周”入院。发现高血压3月余,血压最高190/100
 

mm
 

Hg,现服用厄贝沙坦氢氯噻嗪及血栓通胶囊,血
压控制情况不详,有膀胱结石及剖宫产手术史,否认

糖尿病、心脏病史,否认肝炎、结核等传染病史,否认

外伤史,否认药物及食物过敏史,体格检查:体温36.8
 

℃,脉搏84次/分,呼吸频率20次/分,血压145/78
 

mm
 

Hg,患者神志清楚,精神尚可,步入病房,自主体

位。查体合作。贫血貌,全身皮肤及巩膜未见黄染,
浅表淋巴结未扪及肿大,咽部无充血,扁桃体无肿大,
双肺呼吸音清,未闻及干湿啰音。心音有力,律齐,各
瓣膜听诊区未闻及明显病理性杂音。腹平软,无压痛

及反跳痛,肋下未触及肝脾。双肾区无叩击痛,双下

肢无水肿,生理反射存在,病理反射未引出。血常规:
中性粒细胞百分比为75.1%,淋巴细胞百分比为

17.4%,红细胞计数为3.48×1012/L,血红蛋白为106
 

g/L,红细胞比容为32.1%,红细胞分布宽度为47.8
 

fL。尿常规:红细胞为(±)、白细胞为(3+),亚硝酸

盐为(+),尿蛋白为(+),白细胞计数为699.3/μL,
病理管型计数为0.6/μL。生化检验:球蛋白为35.3

 

g/L,碱性磷酸酶为150
 

U/L,尿素为20.7
 

mmol/L,
肌酐为430

 

μmol/L,尿酸为540
 

μmol/L,碳酸氢根为

14.2
 

mmol/L,基 于 慢 性 肾 脏 病 流 行 病 学 合 作 组

(CKD-EPI)方程估算肾小球滤过率(eGFR)为9.2
 

mL/(min·1.73m2)。甲状腺功能检测:促甲状腺素

为7.7
 

μIU/mL,血清三碘甲状腺原氨酸(T3)、甲状

腺素(T4)均正常,甲状旁腺素为221.7
 

pg/mL。总人
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绒毛膜促性腺激素(HCG)为5.55
 

mIU/mL。肿瘤标

志物:癌胚抗原(CEA)为5.09
 

ng/mL,鳞状细胞癌

相关抗原为6.3
 

ng/mL,甲胎蛋白、糖类抗原(CA)
125、CA199均正常。铁代谢检测:铁蛋白为260.7

 

μg/L,转铁蛋白为1.98
 

g/L。凝血四项检测:活化部

分凝血活酶时间(APTT)为44.3
 

s,D-二聚体(D-D)
定量0.3

 

μg/mL。输血前全套:乙型肝炎表面抗体定

量29.69
 

mIU/mL,乙型肝炎 核 心 抗 体 定 量7.87
 

S/CO。尿沉渣白细胞分类计数:尿蛋白为(+),白细

胞为(3+),细菌为(3+),白细胞以中性粒细胞为主。
尿培养结果显示3种细菌混合生长,疑为污染。抗肾

小球基底膜抗体(抗 GBM)、血清抗 M 型磷脂酶 A2
受体(PLA2R)抗体与抗中性粒细胞胞浆抗体(AN-
CA)均为阴性。骨髓瘤全套:血中有α重链型 M 蛋

白,尿中无 M 蛋白。大便常规和潜血、电解质、肝功

能、风湿全套检测均无异常。胸部X线片:双肺纹理

增强。肾脏彩色多普勒超声及肾血管超声:(1)双肾

体积小,实质回声增强,血供差;(2)双肾囊肿;(3)双
肾细小结石。心脏彩色多普勒超声和心功能分析:心

脏形态结构及瓣膜活动未见明显异常。甲状腺B超

示:(1)甲状腺实质回声不均;(2)甲状腺右侧叶中下

极实性结节伴钙化(TT-RADS分类为4b);(3)甲状

腺右侧叶下极实性小结节(TT-RADS分类为3);(4)
甲状腺左侧叶中极背侧实性结节伴钙化(TT-RADS
分类为4b);(5)甲状腺左侧中极腹侧实性结节(TT-
RADS分类为4a)。予以降压,结肠透析,并给予患者

头孢哌酮他唑巴坦钠(凯斯)抗感染治疗,嘱咐患者低

盐、低脂、优质蛋白饮食,注意休息,避免受凉导致上

呼吸道感染。患者目前病情好转,出院。
1.2 仪器与试剂 采用Sebia

 

HYDRASYS
 

LC电泳

仪及其配套试剂进行免疫固定电泳分析。血细胞分

析采用Sysmex
 

XE-5000全自动血液分析仪,生化检

验采用Roche
 

MODULAR
 

DPP全自动生化分析仪

及配套试剂。甲状腺激素和肿瘤标志物检测采用贝

克曼DX1800仪器及其配套试剂。
2 结  果

2.1 临床表现和各种检查结果 4例α重链病患者

的临床表现和各种检查结果见表1。

表1  4例α重链患者的临床表现及实验室检查指标分析

患者 性别 年龄(岁) 临床表现 免疫固定电泳 实验室检查 免疫组织化学 肠镜检查 病理分期 治疗 预后

病例1 男 56 腹痛、腹水 单克隆α重链 -

LCA(+),

CD20(+),

IgA(+)

黏膜及肌层内大量瘤

细胞弥漫浸润,瘤细

胞浆细胞分化

Ⅲ 手术切除 死亡

病例2 男 29 腹痛 单克隆α重链
D-D和CA50偏高,其

他正常

CD20(+),

CD5(+),

CD79α(+),

CD21(+)

黏膜浸润性改变,皱

襞粗糙变形、增厚,肠

黏膜结节、溃疡

Ⅰ
手术治疗和抗菌

药物治疗
生存

病例3 男 11 反复腹胀、腹泻 单克隆α重链
低血钾,血清IgA和β
球蛋白明显升高

-
结肠镜提示回盲部鞭

虫和乙状结肠息肉
Ⅰ 四环素口服治疗 痊愈

病例4 女 58
高血压和肾功能

异常
单克隆α重链

尿肌酐偏高,尿蛋白

(+),尿白细胞(3+)
- - -

降压,结肠透析,

对症治疗
好转出院

  注:-为无数据。

2.2 病例4免疫固定电泳 患者免疫固定电泳结果

显示血中有α重链型 M蛋白。见图1。

  注:ELP上α2区域有一条 M蛋白带,在IgA泳道上形成特异性反

应沉淀带,与IgG、
 

IgM和K、L无特异性反应沉淀带。

图1  病例4免疫固定电泳结果

3 讨  论

重链病是一组临床少见的B淋巴细胞系浆细胞

异常增殖导致的疾病,其特征是合成不完全的单克隆

免疫球蛋白重链而不伴随轻链的生成[5]。按重链抗

原不同,可将本病分为γ、α、μ、δ、ε重链病,其中α重

链病是最常见的重链病类型,本例报道的是α重链

病,与IgA泳道形成特异性反应沉淀带。α重链病多

见于青年,发病年龄多在10~20岁,男性多于女性,
主要发病在卫生条件差的不发达国家,临床上分为肠

型和肺型,肠型多见,肺型罕见。随着社会经济条件

的提高,α重链病的发生率呈下降趋势[6]。而本次收

集的4例病例中,男性多见(3例),与国外文献报道一

致[6],而年龄为
 

11~58岁,与国外研究结果不符[6],
可能与国内报道的病例数过少有关。
α重链病的发生机制中既有传染性病因学的因

素,又有慢性抗原的刺激因素,而遗传性因素不明显。
侯健等[7]认为,重链病患者免疫球蛋白基因改变不具
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有独特性,通常包括高倍体的突变、基因丢失和重排、
未知来源序列的插入等,α重链可能是κ轻链基因的

重排和不翻译的 mRNA造成的。α重链病之所以又

被称为免疫增生性小肠疾病,与卫生条件差和空肠弯

曲杆菌感染有关,这也是有些病例对抗菌药物治疗敏

感的原因[8]。本病空肠最常受累,而十二指肠和回肠

较少累及,随着病情发展,原始浆细胞浸润增多,浸润

范围可扩展至肌层,以及区域的淋巴结,最后发展为

免疫母细胞淋巴瘤。病理分级:Ⅰ期,只有淋巴浆细

胞浸润黏膜和黏膜下层,Ⅱ期有结节状黏膜浸润,可
达肌层和肌层黏膜,血中出现免疫母细胞,Ⅲ期可发

展成淋巴瘤和弥漫性“免疫母细胞性”淋巴瘤。小肠

病变分散,可处于疾病的不同时期[9],处于Ⅰ期的患

者通过保守使用广谱抗菌药物的治疗,常常病情能够

得到缓解或治愈。
α重链病患者的临床表现为吸收不良综合征,频

繁腹泻和腹痛的机制在于肠道结构异常,吸收面积减

少、蠕动减低和肠腔内微生物过度增殖等。病例1、2、
3均有不同程度的腹痛症状,病例1伴有腹水,比较严

重,病例2和病例3均有不同程度的腹痛、消化不良、
腹泻等症状。而病例4无上述症状,与大部分免疫增

生性小肠疾病临床特点不同。病例4因肾功能异常

和高血压就诊,怀疑为多发性骨髓瘤所致肾功能异

常,做了免疫固定电泳检测,发现是α重链病,由于患

者无腹部不适等症状,也未做肠镜和免疫组织化学检

测,推测可能患者处于Ⅰ级。病例4患者也有可能是

Ⅲ级,与 ECONOMIDOU 等[10]报道的1例病例相

似,1例53岁的女性由于下肢水肿,实验室检查为贫

血和低蛋白血症,无腹泻、腹痛、吸收不良等小肠症

状,但是血清和尿液中出现了游离的α重链,初步诊

断为神经束性脊髓病,当患者发展到淋巴瘤的阶段才

被诊断为α重链病,患者最后由于急性肠穿孔死亡。
国外JAN等[11]同样也报道了2例无临床症状的重链

病,1例是γ重链,1例是α重链,α重链患者免疫固定

电泳同样是在IgA泳道上形成特异性蛋白带,而与

IgG、
 

IgM和K、L无特异性反应沉淀带,实验室检查

和体格检查均正常,与本例相似。
本研究报道的病例4实验室检查的特点为:血常

规中白细胞计数及分类中中性粒细胞偏高(75.1%),
尿常规中白细胞为(3+),考虑是由于尿路感染引起,
血红蛋白含量(106

 

g/L)升高考虑为肾功能异常引

起,生化检查指标中除了肾功能异常外,其他均正常。
本报道中的病例4肾功能异常可能是由于异常B细

胞分泌单克隆不完全免疫球蛋白在肾脏中沉积引起

的,由于患者未做肾脏组织活检,所以无法确认是否

为α重链沉积病(α-HCDD),国外有报道α重链沉积

病,肾脏组织病理表现为新月体肾炎,预后较差,临床

表现为高血压、蛋白尿,以及快速进展的肾脏衰竭

等[12]。

α重链病患者的诊断依赖于临床表现和实验室的

检查。大多数重链病是淋巴增生性疾病,因此重链病

进展为淋巴瘤的概率高于骨髓瘤。对重链病患者的

随访重点应观察淋巴结病,包括对患者血清和尿液蛋

白电泳和免疫固定电泳检测,对患者免疫球蛋白的检

查,同时还可采用免疫荧光或免疫组织化学技术来诊

断和分级。α重链病患者血清免疫球蛋白定量检测中

IgA水平大多数偏高,蛋白电泳中在β和α2区间常会

出现一宽峰,免疫固定电泳上通常显示为在IgA泳道

上形成特异性反应沉淀带,与IgG、IgM 和K、L无特

异性反应沉淀带。对于一些α重链病患者由于蛋白

水平低,血清免疫固定电泳无法检出时,可以通过胃

液检测出,对于不分泌型α重链病患者,可以采用免

疫组织化学,或者免疫细胞化学方法检测受累的肠黏

膜、淋巴结等来确定是否为α重链病[13]。
笔者认为,对于α重链病的诊断必须重视,事实

表明,早期的诊断和治疗可以阻止α重链病从良性的

病变Ⅰ级演变成恶性的淋巴瘤。α重链病的早期诊断

有赖于免疫固定电泳技术和免疫组织化学技术,还要

重视空肠杆菌或其他细菌等病原体的检测。同时,重
链病与克罗恩病有相似的临床表现,需要通过病理检

查来确诊[14],α重链病还应与多发性骨髓瘤相鉴别,
ECONOMIDOU等[10]报道的另1例病例最初被诊断

为多发性骨髓瘤伴胃肠道的疾病,血清中含有IgA-
λM蛋白,患者骨髓中含有20%的浆细胞,伴有明显

的肾脏衰竭,但患者的症状通过四环素的治疗后,迅
速好转,生存期也相对延长,表明该患者不是最初被

诊断为多发性骨髓瘤伴胃肠道的疾病,最终该病例确

诊为α重链病。
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集束化护理对流动人口肺结核患者护理效果的影响
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  摘 要:目的 分析集束化护理在流动人口肺结核患者中的护理效果。方法 选取2017年5月至2018年

12月陕西省结核病防治院/陕西省第五人民医院收治的385例肺结核患者为研究对象,按照随机数字表法分为

对照组与研究组,对照组193例患者予以常规护理,研究组192例患者予以集束化护理,时间为6个月。比较两

组患者汉密尔顿抑郁量表(HAMD)、汉密尔顿焦虑量表(HAMA)评分、满意度、治疗依从性、肺结核相关知识

掌握度。结果 护理后,研究组患者 HAMD、HAMA评分明显低于对照组患者,护理满意度、治疗依从性、肺

结核相关知识掌握度明显高于对照组患者,差异有统计学意义(P<0.05)。结论 采用集束化护理的方式进行

护理,使流动人口中肺结核患者的护理满意度、治疗依从性、对肺结核病症的相关知识掌握度有了明显提升,值

得临床推广应用。
关键词:集束化护理; 流动人口; 肺结核; 满意度; 依从性
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  随着我国社会、工业发展进程不断加快,人们生

活水平提高,环境问题日益明显,肺部疾病患者数量

不断增加[1]。肺结核病是一种严重危害人们身体健

康的慢性呼吸道传染病。流动人口流动性大,缺乏关

于肺结核病的相关知识,治疗依从性不强,严重影响

着治疗进程,因此,流动人口的肺结核病防治问题一

直是肺结核病防治工作中的重中之重[2-3]。为了提高

流动人口肺结核治疗的依从性,提高患者的治疗效

果,陕西省结核病防治院/陕西省第五人民医院对流

动人口肺结核患者采取集束化护理的方式进行干预,
对集束化护理在流动人口肺结核患者中的护理效果

进行研究,现报道如下。
1 资料与方法

1.1 一般资料 选择2017年5月至2018年12月在

陕西省结核病防治院/陕西省第五人民医院进行治疗

的385例肺结核患者作为研究对象。纳入标准:(1)

无肺结核之外其他疾病。(2)自愿接受肺结核治疗。
(3)非本地常住的肺结核患者[4]。(4)自愿参与本研

究,并签署知情同意书。排除标准:(1)合并其他肺部

疾病,如肺癌。(2)对肺结核相关治疗药物过敏。(3)
有吸毒史或长期吸烟史。按照随机数字表法分为研

究组与对照组。研究组192例,其中男113例,女79
例;年龄17~61岁,平均(39.1±5.2)岁。对照组193
例,其中男120例,女73例;年龄20~65岁,平均

(39.3±4.9)岁。两组患者的一般资料比较,差异无

统计学意义(P>0.05),具有可比性。本研究经过陕

西省结核病防治院/陕西省第五人民医院伦理委员会

批准后进行。
1.2 护理方法 对照组患者予以常规护理,研究组

患者予以集束化护理。干预时间为6个月,干预后比

较两组患者肺结核相关知识掌握度、焦虑及抑郁情

绪、治疗依从性及对护理的满意度。
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