
α-地中海贫血的治疗取决于该疾病的分
类和严重程度。

α-地中海贫血基因的携带者通常症状轻
微或无症状，不需要治疗。但是，必

须让携带者充分了解将该特性遗传给

子女的可能性，如果父母双方都是α-地
中海贫血携带者，则必须说明发生

HbH疾病或重症α-地中海贫血的风
险。

HbH病的严重程度差别较大。许多HbH
患者可能不需要定期监测或治疗。但

同时，有些患者又很严重，需要定期

输血，随访和其他医疗干预。

如何治疗α-地中海贫血? 聚焦聚焦聚焦
α-地中海贫血α-地中海贫血α-地中海贫血
什么是地中海贫血？

α-地中海贫血， 当与α-珠蛋白生成
相关的一个或多个基因缺失或改变
(变异)时发生，以及
β-地中海贫血，  当相似的基因缺
陷影响β-珠蛋白的生产时发生。

地中海贫血是一种遗传性血液疾病，
这意味着它是通过父母一方或双方的
基因遗传给孩子的。患有地中海贫血
症的人体内产生的血红蛋白比正常人
要少，血红蛋白是红细胞中的一种蛋
白质，它使红细胞能够将氧气从肺部
输送到全身。这会导致功能性红细胞
的短缺和组织供氧水平的降低，根据
贫血的类型和严重程度导致多种疾病
和各种健康问题。

地中海贫血主要有两种类型:

本折页主要讨论α-地中海贫血问题。

多年来，医学界对重度α-地中海贫血没有
有效的治疗方法。大多数孕娠导致死胎

或新生儿出生后不久患严重疾病而死

亡。令人欣喜的，随着医学的进步，医

生们已经尝试新办法来治疗这种疾病。

这些尝试包括在胎儿出生前进行宫内输

血（ IUT）和出生后立即进行输血。但
是，孩子将终生需要输血和特殊的医疗

护理。

一些重症α-地中海贫血的胎儿也可以通过
造血干细胞移植(HSCT)治疗，造血干细
胞骨髓中的特殊细胞。更多的治疗方法

还在研究中。到目前为止，这种技术还

只是在世界上极少数国家运用。

了解更多信息，敬请访问：
www.thalassaemia.org.cy
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α-地中海贫血有哪些类型? 谁是α-地中海贫血的高危人群?

阿尔法(α-)珠蛋白链由四个基因产生。
一个或多个基因变异或者丢失，从而
导致不同类型的α-地中海贫血，一般
有四种类型:

1. 只有一个α-珠蛋白基因缺失或者缺
陷的人被称为沉默型α-地中海贫血携
带者，也被称为α+ 地中海贫血携带者
或具有α-地中海贫血特征。比例为四
分之一。沉默型α型地中海贫血携带者
没有特征和症状，但能遗传给他们的
子女。只有非常专业的实验室，基于
DNA分析才能准确诊断鉴别沉默的α-
地中海贫血携带者。

2. 有两个(四个中)α-珠蛋白基因缺陷或
缺失的人是α⁰型地中海贫血病携带
者，也被称为轻型α-地中海贫血病或
α-地中海贫血病基因携带者。这种患
者的红细胞可能比正常的小(小红细胞
症)，有时可能会出现非常轻微的贫血
症状。除此之外，他们与正常人无
异，但可以将这种特征遗传给孩子
们。

3. 如果一个孩子只遗传了一个有正常功
能的α-珠蛋白基因，而从父母那里遗传
了三个缺失或缺陷的基因，这种情况称

为血红蛋白H (HbH)病。就临床严重程度
而言，这是中度α-地中海贫血，其特征
是溶血增加，从而破坏红细胞。体征和

症状各不相同，从中度到重度贫血，眼

睛和皮肤发黄(黄疸)，以及脾脏肿大。

因此，HbH患者可能需要每年输血和全
面检查。患者必须在血液专科或医院，

有具有监测和处理相关并发症知识和经

验的医生治疗和监护。

4.  四种α-珠蛋白基因都缺失或缺陷会导
致胎儿水肿、巴特氏Hb综合征或重症α-
地中海贫血。

这种情况会导致严重的贫血，胎儿在宫

内就会受到影响，往往导致死胎或新生

儿出生后不久死亡。 巴特氏Hb综合征也
会在围产期引起严重的并发症，包括危

险的高血压伴浮肿(子痫前期)、早产和异
常出血。因此，在这种情况下，早期发

现和预防是至关重要的。

α-型地中海贫血可影响任何国籍和种
族。尽管在全球大多数人群中都有发

现，但它在中东、东南亚和某些地中海

国家最为常见。巴特氏Hb综合征和
HbH病在东南亚多见。

据估计，在东南亚，巴特氏Hb综合征
的发病率流行率为每200- 2000例新生
儿中有1例，而世界其他地区的流行率
迄今为止是未知的。

来自α-地中海贫血高发地区的移民增
加，导致美国和其他西方国家，如北欧

国家，α-珠蛋白疾病的稳步增加。然
而，研究表明，在这些国家，α-地中海
贫血仍未得到充分的重视。
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