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输血联合除铁治疗是重型 β- 地中海贫血

的基本治疗措施；造血干细胞移植（包括骨髓、外

周血、脐血）是根本的唯一临床治疗办法，有条件

者应争取尽早行根治手术［1］。虽然，造血干细胞

移植是根治本病的临床方法，但受益者人数少，

因此对大部分地中海患儿来说，终身规范输血和

去铁治疗是常用的治疗方法［2］。重型 β- 地中海

贫血患儿约 2～4 周输血 1 次，随年龄的日益增

长，如不按时输血，会导致骨骼改变，形成特殊面

容（Down's 面容），食欲不振，生长发育停滞，脾肿

大。由于定期输血、慢性溶血及铁的生物利用度

减少，最终导致铁的大量沉积，引起各种并发症如

心脏并发症、肝脏并发症、内分泌功能损害等。如

不规范除铁治疗将影响患儿的生存质量，而良好

的治疗依从性是降低并发症的重要保证。2010 年

4 月～2013 年 3 月调查本科室收治的 108 例重型

β- 地中海贫血儿童治疗依从情况及其与并发症

发生的关系，现将结果及方法报道如下。

1　资料与方法

1.1　一般资料  

2010 年 4 月～2013 年 3 月本院收治重型

β- 地中海贫血患儿 108 例，男 66 例，女 42 例，年

龄 1.2～16 岁，中位年龄 5.6 岁。入选标准：①患

儿均符合《血液病诊断及疗效标准》诊断标准［3］；

②艾滋病病毒检测阴性；③无慢性病；④排除智力

低下、脑部疾患、非因患重型 β- 地中海贫血不规

范输血及除铁引起的脏器功能损害者。

1.2　方法

1.2.1　调查方法　由专人负责调查，调查前统一
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患者治疗依从与非依从的标准，根据调查结果将

患者分为输血、去铁治疗依从组与输血、去铁治疗

非依从组，并分别了解其并发症发生情况。 

1.2.2　治疗依从性评价方法　输血治疗依从标

准［4］：先反复输注浓缩红细胞，使患儿血红蛋白

含量达 120～150 g/L; 然后每隔 2～4 周输注浓

缩红细胞 10～15 mL/kg , 使血红蛋白含量维持

在 90～105 g/L，表示输血治疗依从 , 否则为治

疗非依从。去铁治疗依从标准［4］：去铁胺治疗每

日 25～50 mg/kg，每晚 1 次，连续皮下注射 12 h，

或加入等渗葡萄糖液中静脉滴注 8～12 h，每周

使用 5～7 d，长期使用［4］；或去铁酮遵医嘱，每天

75 mg/kg/d 分 3 次服用，长期服用，表示去铁治疗依

从 , 否则为治疗非依从。

1.2.3　并发症情况　输血治疗非依从可发生骨骼

改变，形成特殊面容（Down's 面容），食欲不振，生

长发育停滞，脾肿大；去铁治疗非依从可发生心脏

并发症、肝脏并发症、内分泌功能损害。

1.3　统计学方法

数据应用 SPSS11.0 统计软件包进行统计学

分 析 。 计 数 资 料 比 较 采 用 χ2 检 验 。 检 验 水 准

α=0.05。

2　结果

2.1　输血治疗依从组与治疗非依从组患儿并发症

发生情况比较

本组 108 例患儿中，输血治疗依从有 66 例

(61.1%)，非依从有 42 例 (38.9%)。输血治疗依从组

与治疗非依从组患儿并发症发生情况比较见表 1。

由表 1 可见，输血治疗依从组患儿生长发育停滞、

特殊面容、肝脾肿大并发症发生率明显低于输血治

疗非依从组，两组比较，均 P＜0.01，差异具有统计

学意义。	

2.2　去铁治疗依从组与治疗非依从组患儿并发症

发生情况比较

本组 108 例中，去铁治疗有 73 例（67.6%），非

依从有 35 例（32.4%）。去铁治疗依从组与治疗非

依从组患儿并发症发生情况比较见表 2。由表 2

可见，去铁治疗依从组患儿肝脏并发症、心脏并发

症、内分泌功能损害并发症发生率明显低于去铁

治疗非依从组，两组比较，均 P＜0.01，差异具有统

计学意义。

3　讨论

3.1　重型 β- 地中海贫血患儿输血治疗不依从状

况及其与并发症发生的关系分析

据报道［5］，全球每年有 60000 名重型 β- 地中

海贫血患儿出生，但大部分缺乏规范治疗而死亡，死

亡主要原因为患儿对输血与去铁治疗依从不良。对

大部分重型地中海贫血患儿来说，终生规范的输血

与去铁治疗是常用的治疗方法，其是延长生存期，提

高生命质量的一个重要保证，因此要提高患儿治疗

依从性。输血治疗依从不良将产生各种并发症，如

骨骼变形、肝脾肿大、生长发育障碍等，随着年龄的

增长，将出现各个脏器的衰竭，最终导致死亡。本调

查结果显示，输血治疗非依从患儿占 38.9%，其中输

血治疗依从组患儿较输血非依从性组患儿并发症发

生率低（均 P＜0.01）。

表 1　 输血治疗依从组与治疗非依从组患儿并发症发生情况比较　n（%）
组别 n 生长发育停滞             特殊面容 脾肿大

输血治疗依从组                              66 8（12.12）    5（7.58）  10（15.15）

输血治疗非依从组                               42 20（47.62） 18（42.86） 32（76.19）

χ2                                                                          16.84   22.17    40.24

P ＜ 0.01 ＜ 0.01 ＜ 0.01

表 2　 去铁治疗依从组与治疗非依从组患儿并发症发生情况比较　n（%）
组别 n 肝脏并发症             心脏并发症 内分泌功能损害

去铁治疗依从组                              73  39（53.43）                      36（49.32） 26（35.62）

去铁治疗非依从组                               35  8（22.86）                        6（17.14） 2（5.71）

χ2                                                                            8.89                10.30   11.01

P ＜ 0.01 ＜ 0.01 ＜ 0.01
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3.2　重型 β- 地中海贫血患者去铁治疗不依从状

况及其与并发症发生的关系分析

研究发现［6］，去铁治疗依从性低的患儿并发症

发生率为 90 ％，心脏并发症发生率为 71 ％，感染

率为 12 ％，肝脏疾病为 6 ％ 等。其中心脏并发症

是导致重型 β- 地中海贫血患儿死亡的主要原因。

Olivieri 等［7］对 97 例接受去铁治疗的重型 β- 地中

海贫血患儿的研究表明，其中 50 例对去铁治疗依

从不良的患儿有 36 例出现心脏并发症，其中 18 例

死亡。本调查结果显示，去铁治疗非依从性患儿占

32.4%，其中去铁治疗依从患儿较去铁治疗非依从

组患儿并发症发生率低。 

3.3　对策

重型 β- 地中海贫血患儿治疗依从性受各种心

理、社会因素影响。其中最主要的几个原因可能为：

①父母缺乏地中海贫血相关知识，患儿父母认为该

病是一种遗传病，需要长期治疗，治疗效果差，而目

前尚无有效根治方法，对患儿治疗丧失信心；②每月

定期输血及去铁治疗，给患儿造成恐惧心理，患儿不

愿到医院治疗；地中海贫血患儿家长的心理健康状

况较差，存在一定心理问题，家长的心理状态直接影

响患儿的治疗效果［8］；③其他因素：包括患儿年龄小、

家庭经济条件差、就医不方便、有创治疗方式等均会

导致治疗不依从。因此，提高患儿治疗依从性应做

好以下几方面工作：①加强对患儿及其父母相关知

识健康教育。让患儿及其父母认识输血及去铁治疗

的益处与不依从的危害性，只有当他们知觉到益处，

并能了解困难而且决心克服时，才能有效执行治疗，

从而提高其治疗依从性。②加强家庭治疗护理培

训。对患儿及家属进行去铁输注泵的使用培训，使

其掌握使用方法，在家里进行去铁治疗，提高患儿对

去铁治疗依从性。③加大社区治疗护理培训力度。

加强社区医院医护人员有关地中海贫血治疗护理培

训，满足地中海贫血患儿输血、去铁治疗；建立治疗

护理网络系统，定期跟踪随访。④指导重型 β- 地

中海贫血患儿父母正确记录输血及去铁治疗日记。

日记内容包括输血日期，输血种类、输血量，输血前

后血红蛋白含量，去铁治疗药物名称，给药方式、途

径，用药时间，血清铁蛋白值等。指导患儿父母根据

输血及去铁治疗日记，定期到医院输血及去铁治疗，

提高重型 β- 地中海贫血患儿治疗依从性。⑤建立

地中海贫血患儿基金会。为社区医院提供相应的设

备材料，建立地中海贫血患儿基金会，争取为患儿创

造医疗福利，减轻患儿家庭经济负担，从而提高其治

疗依从性。

4　结论  

本研究发现，重型 β- 地中海贫血患儿治疗

依从性较低，治疗非依从性患儿并发症发生率较

高。应针对重型 β- 地中海贫血患儿治疗依从性

低的原因，加强患儿及其家长相关知识教育；建立

完善社区医院地中海贫血治疗，提供便利，满足患

儿输血、去铁治疗；建立地中海贫血患儿基金会，

减轻患儿家庭经济负担，提高患儿治疗依从性，从

而提高其生活质量。

参考文献：

［1］	 胡亚美，江载芳 . 诸福棠实用儿科学 ［M］.7版 . 北京：

人民卫生出版社，2002：1770.

［2］	 Bush，Sherry，Mandel,et al.Future orientation and life 

expectations of adolescents and young adults with 

thalassemia［J］.Pediatrics International,2005,47

（1）:84-89.

［3］	 沈晓明，王卫平 . 儿科学［M］.7版 . 北京：人民卫生

出版社，2008：364.

［4］	 黄有文 . 珠蛋白生成障碍性贫血［M］// 张之南 . 血液

病诊断及疗效标准 .2版 . 北京：科学出版社，1998：

49-58.

［5］	 Cappe N，Cohen A.Guidelines for the clinical manage-

ment of thalassaemia［S］.Thalassaemia International 

Federation，2000：1.

［6］	 Benl f i s  S．Nonecompl iance  wi th．on chela t ion 

therapy in patients with Thahmsanemia［J］．Psychceom 

Res,1989,33（6）：739-745.

［7］	 Olivieri NF,Nathan DG,MacMillan JH，et al.Survival 

in medically treated patients with homozygousβ-

thalassaemia［J］.New England Journal of Medicine,1994,331

（9）:574-578.

［8］	 韦桂源 . 地中海贫血患儿家长心理健康调查［J］. 广

西医学，2012,34（8）：1067.

          ［本文编辑：刘晓华］


