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盆腔炎的怀疑里兜兜转转多年。

即使得到了确诊，在 2023 年预

防药进医保之前，针对 HAE 的预防

治疗主要依靠的还是激素药。2013

年确诊后，阿婷就在协和医院开了

激素药，价格不贵，一盒 60 粒的药

物，售价 60 多元，每天服用 0.2 克。

但激素药的问题是副作用有点大：

影响内分泌，影响肝功能，会造成

经期紊乱、长汗毛、体重增加等问题。

2021 年之前，如果突然发病到

最危及生命的咽喉部位，阿婷只能

速速赶去医院，一边挂激素药，一

边监测血氧饱和度，签署手术同意

书，做好气切准备，同时等待肿胀

自行散去。由于缺乏 HAE 急性发作

期的针对性治疗药物，当时只有一

种急救方法，就是依靠输注冻干的

新鲜血浆，使水肿消退——但医院

使用血制品的限制很多，许多医院

也并没有冻干血浆可以输注。

2021 年 4 月，HAE 的急救药终

于在国内上市，一开始的售价很高，

一支要将近 1 万元（2021 年 10 月进

医保后自费部分有了极大下降，上

海降到 2000 多元一支），但效果非

常好，“打完当下水肿就停止恶化，

慢慢往下消退”。因此尽管昂贵，

许多 HAE 患者都会自备一两支在身

边，以备不时之需。

关键时刻，急救药真的能保命。

有一年国庆，阿婷在南昌探亲，吃

了点辣的又喝了点冰的，她有点腹

泻；谁知这么巧突然在这个节骨眼

上“红码”了，被隔离在南昌的酒

店里，当晚就开始剧烈腹痛，吃了

肠胃药无果，她明白肯定是发病了。

幸好随身携带了急救药，她立刻给

自己打了一针，然后联系了当地的

医院，半个小时后，腹痛就得到了

缓解，随即被 120 转运去到医院的

隔离病房。

“咽喉肿胀最危险，而肠胃肿

胀最痛。”阿婷说，“痛的时候真

的想死，好希望有人能把我敲晕。”

患者的恩物：药，还有家人

药 物 的 进 步， 让 HAE 患 者 看

到了希望。在急救药之外，近年来

HAE 也有了预防药可用——预防药

的注射按照月份：前 6 个月强化，

每个月注射 2 针；其后根据病情逐

渐减量，每个月打 1 至 2 针。算下

来，一年的注射总量在 18 针左右，

每一针的价格是 8 万多元，因此一

个疗程下来花费不小，超过100万元。

尽管注射一年的预防药后，大部分

病人的病情都能得到有效减轻，发

病频率和程度都会大大降低，但这

个价格并非人人都能负担得起。如

今，预防药也已经进入医保，一针

从 8 万多降低到 1 万 5，一年的花费

也从 100 多万骤降到 20 多万，自费

部分普通家庭也可以承受得起。这

让阿婷和病友们看到了希望。

正值育龄的她最近在备孕，由

于备孕期间不能使用激素药物，她

准备先打几个月的预防药进行强化，

这样孕期 HAE 就不会频繁发作。据

她了解，身值育龄的 HAE 患者很多，

她们共同的担心都是“孕期如果遇

到咽喉水肿这样的危险情况该怎么

办”。由于 HAE 本身就是发病率几

万分之一的小概率事件，一些罕见

病药物在孕妇身上的数据更是无从

得知。

而 HAE 的变异基因本身也有

50% 的 概 率 会 遗 传 给 下 一 代， 但

携带变异基因的孩子却未必会发

病——当年阿婷确诊后，她的家人

也去做过基因检测，结果发现父亲

也携带该变异基因，但从未发病，

目前C4补体和C1抑制物浓度正常，

C1 抑制物功能待检测，暂时无法诊

上图：注射一年的

预防药后，大部分

HAE 病人的病情都

能得到有效减轻。


