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1

例报道

刘
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文献标识码"

I

文章编号"
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朊蛋白病(

;:><9_R>E%

,

6Z&=%'->6->

!

IG[

)是一类慢性进行

性致死性神经系统变性疾病!是继癌症#艾滋病后又一严重威

胁人类和动物健康的疾病"虽然该类疾病临床罕见!但应该引

起足够的认识!一旦漏诊和误诊容易给患者家庭及社会造成一

定的危害"本科
1""*

年
("

月至
1"("

年
1

月共收治
1

例
IG[

患者!现报道如下"

!

!

临床资料

病例
(

$患者!女!

3/

岁!以智力下降#上肢阵发性抖动
(

个

月入院!患者无国外旅游史!未到过疫区!平素偶吃牛肉!家庭

及亲戚成员中无类似患者"入院后患者病情进行性加重!生活

不能自理!出现意识障碍#四肢及躯体阵发性肌阵挛#痫性发

作"患者既往无心脑血管疾病危险因素"

病例
1

$患者!女!

+/

岁!进行性智能障碍
!

个月入院!发病

时患者正在美国探望亲人!其病程中有注射
V(K(

型疫苗和

狂犬疫苗史!在美国进行一些相应检查!但诊断未明*回国后患

者病情进一步加重!逐渐出现意识障碍#阵发性四肢及躯体阵

挛#痫性发作"患者家属及亲戚无患者相关症状出现"患者既

往有
1

型糖尿病病史"

1

例患者分别进行了肝肾功能#血常规#大小便常规#头颅

JLX

#普通脑电图(彩插
,

图
(

)#

JL2

(彩插
,

图
1

)#动态脑电

图#胸腹部
IB

#甲状腺功能#补体
I

#

#补体
I

!

#抗.

4

/#

IH\

常

规#

IH\

生化#

IH\

找抗酸杆菌#输血前
XIB

等检查"并将患

者
IH\

标本送中国疾控中心行
IH\(!0#0#

蛋白检测!结果回

报阳性"

患者入院后考虑急性脱髓鞘脑病- 中毒性脑病- 朊蛋白

病- 经过使用激素#免疫球蛋白#神经营养剂#改善循环及对症

支持治疗!患者病情无明显好转!并呈进行性加重!逐渐出现意

识障碍或意识障碍程度逐渐加深!阵发性四肢及躯体阵挛#痫

性发作频繁!

(

例患者家属强烈要求出院!另
(

例患者要求继

续在本科治疗"

"

!

讨
!!

论

")!

!

IG[

分型
!

IG[

是朊蛋白所致的散发#显性遗传#可传染

的神经系统变性疾病"散发性
IG[

占
*"@

!家族性
IG[

占

("@

!任何年龄均可发病!病程从
(

个月至
!

年不等!平均
((

个月"临床以迅速进展的智能障碍#共济失调#肌阵挛#视力障

碍#锥体系及锥体外系受损为特征"它分为$(

(

)家族型*(

1

)医

源型或获得型*(

#

)变异型
IG[

(

]0IG[

)*(

!

)散发型&

(

'

"所以!

对于一些有上述部分或全部临床表现的患者!应该引起高度的

警觉!及时进行相关的检查!避免漏诊和误诊"本院收治的
1

例患者比较典型!值得学习和借鉴"

")"

!

IG[

病理特点
!

主要是脑组织海绵样变!软蛋白(

D

:'&.

D

:&9>'.

!

P:P

)淀粉样斑块形成!呈曙红色玻璃样变团块!周边有

放射状的淀粉样纤维"神经元丢失及反应性星形胶质细胞增

生!神经纤维网内出现空泡"在中枢神经系统海绵样变广泛分

布整个脑和脊髓的灰质结构!主要累及大质#基底核#丘脑及小

脑皮质!其中大脑皮质最明显"

")#

!

流行病学特点&

1

'

!

(

(

)

IG[

既是传染病!也是遗传病*(

1

)

IG[

可跨种属传播*(

#

)无任何炎症反应和免疫反应发生*(

!

)

实验动物可以传递*实验动物脑内接种是传递性海绵状脑病的

重要依据"

")B

!

临床表现
!

IG[

发病年龄多为
!"

!

$"

岁!潜伏期长达
#

!

11

年!一般超过
("

年以上!病程
#

!

(1

个月"急性#亚急性

发病!少数慢性发病!迅速进行性智力丧失伴肌阵挛!人格改变

是最早症状"临床症状多样化!早期表现精神衰退#记忆力障

碍#小脑性共济失调#失语#吞咽困难#无动性缄默#锥体束征#

锥体外系征和眼球偏斜等"随病情进展!智力下降严重者痴

呆"终末期患者呈去皮质或去大脑状态!深昏迷#并发感染

死亡"

")E

!

辅助检查
!

(

(

)

IH\

检查$

IH\

常规及生化检查正常"少

数患者蛋白质升高!一般不超过
(

8

%

`

!白细胞数均正常"神

经元特异性烯醇化酶(

KHC

)对
IG[

诊断均非特异性"而蛋白

质
(#"

#

(#(

对
IG[

诊断较为敏感并具特异性"最近中国学者

以免疫印迹分析方法检测
IH\(!0#0#

蛋白!阳性者强烈支持

IG[

诊断!并且
IH\

中脑蛋白
(!0#0#

含量与脑组织被破坏程

度成正比&

#0!

'

"(

1

)脑电图$早期发现有较多广泛的慢波!随病

情进展!可见特征性#重复出现高波幅尖波!在慢波背景上出现

广泛双侧同步双相或三相周期性尖慢复合波(

PHTI-

)!枕区

明显!间隔为
")3

!

1)3-

!持续
1""

!

+""?-

!阳性率为
/3@

!

*!@

"(

#

)影像学检查$

IG[

早期
IB

与
JLX

大多正常"临床

上发生迅速进行性智力丧失而不伴显著脑萎缩则提示
IG[

可

能"(

!

)脑组织活检$组织病理学检查是
IG[

的金指标!存在

脑海绵状改变而不伴炎症应答者符合本病诊断"

")F

!

治疗
!

IG[

无肯定有效的治疗方法"目前临床上使用的

抗病毒药物均无效"治疗以支持#对症为主!良好护理与防治

并发症可使病程延缓"

IG[

预后恶劣!大多数患者死于并发

症"目前实验方面的治疗主要有抗体治疗#寡肽治疗等!抗疟

药阿的平和抗精神病药物氯丙嗪均能抑制传染性软蛋白

(

-;:6

D

'>

D

:'&.

D

:&9>'.

!

P:P-;

)的形成!由于二者均具有通过血
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脑屏障的能力!有可能被用于
IG[

治疗的候选药物&
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腹腔镜胆囊切除术后继发胆汁性囊肿
(

例

田
!

夫"岳
!

信#

"蒋雪峰"向进见
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文献标识码"

I

文章编号"

(+/(0$#!$

!
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#
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!

!

临床资料

患者!女!

1*

岁!因腹腔镜胆囊切除术(

Ì

)术后腹痛
#

周

入院"患者
#

周前因胆石症在当地医院行
Ì

!术后
1%

感腹

痛#腹胀!疼痛呈持续性!左上腹可扪及包块!在当地给予对症

治疗后!症状稍缓解"术后拆线时从左腹部穿刺孔流出大量淡

黄色液体后包块消失!但腹痛#腹胀无明显缓解"查体$慢性病

容!皮肤及巩膜无黄染!心肺无异常!腹部可见
!

个穿刺孔瘢

痕!腹平!未扪及明显包块!上腹部广泛压痛!以左上腹为甚"

彩超示上腹部囊性占位!腹腔积液"腹部
IB

平扫示肝脏囊性

占位(图
(

)"肝功能轻度异常"诊疗经过$剖腹探查术中见大

网膜与腹壁及肝缘广泛粘连!肝左#右膈下间隙各见一个假性

囊肿!其内含有棕黄色胆汁约
#"""?̀

"胆囊三角严重粘连!

胆囊窝包裹性积液"未见明显瘘口"彻底吸净囊液!并切除部

分囊壁送检"于左#右肝膈下及胆囊窝处放置橡胶引流管"术

后给予抗炎#护肝等对症治疗"病检提示胆囊壁样结构为纤维

腺肌样组织"患者康复出院"

图
(

!!

腹部
IB

平扫检查%肝脏囊性占位&

"

!

讨
!!

论

随着微创外科的普及!

Ì

具有创伤小#恢复快#住院时间

短的特点!已成为胆囊良性疾病外科治疗的.金标准/

&

(

'

"有报

道称
Ì

可占全部胆囊切除术的
*"@

以上&

1

'

"但是
Ì

所带

来的并发症却不容忽视!胆漏是
Ì

常见的并发症!有文献报

道其发生率为
")1@

!

()"@

&

#

'

!主要原因有$胆管损伤#胆囊

管残端漏#迷走胆管所致的胆汁渗漏#钛夹滑脱等"

通过本例总结经验如下$(

(

)术中应仔细解剖
I6E&9

三角

区!正确处置胆管变异"术中发现胆漏要及时处理!对疑有胆

管损伤者放置引流管以便术后观察及处理"(

1

)术后应严密观

察患者症状及腹部体征!若出现腹痛#腹部包块#腹膜刺激征#

胆汁流出等情况时应考虑胆道损伤#胆漏可能!并及时处理"

(

#

)术后胆漏因体位及胆漏速度#量等原因可在腹腔内形成包

裹从而掩盖病情!给诊断带来困难!应加以注意"(

!

)在治疗上

胆漏应当以引流#抗感染#营养支持为主!手术探查在保守治疗

无效时也是必要的!有报道使用微创方法治疗胆漏亦可考

虑&

!03

'

"(

3

)术后胆漏常见位置为肝肾间隙以及胆囊窝!但是本

例则出现在肝脏膈面!应予以注意"
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