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　　摘　要：目的　研究少汗型外胚层发育不良症（ＨＥＤ）患者运动过程中和运动后机体的产热和耐热性，分析皮肤散热措施的

保护性作用，为研制针对 ＨＥＤ患者的体外降温措施提供理论依据。方法　选取１２例 ＨＥＤ男性患者和１２例健康男性对照，在

环境温度２５℃和３０℃，在跑步机上进行产热和耐热性实验，监测运动前后体温、心率、呼吸频率、血压、运动持续时间以及血浆盐

浓度的变化。结果　与对照组相比，ＨＥＤ患者体温明显升高（犘＜０．０５），体温升高后持续时间长（犘＜０．０５），运动持续时间短

（犉＝９．９８５，犘＝０．００５），速度增加值更低（犉＝７．１５８，犘＝０．０１４），血浆盐浓度升高（犉＝５．２０４，犘＝０．０３３）；而心率、呼吸频率、血压

的变化在 ＨＥＤ患者组和对照组之间差异无统计学意义。应用皮肤散热措施后，ＨＥＤ成年组体温和运动持续时间与成年对照组

比较差异无统计学意义。结论　ＨＥＤ患者运动时体温明显升高，运动结束后体温仍维持在较高水平，且同等条件下运动时间短；

可采用适当的辅助散热措施，降低 ＨＥＤ患者体温，以促进其运动和社交活动，恢复生活自信。
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　　少汗型外胚层发育不良症（ｈｙｐｏｈｉｄｒｏｔｉｃｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｄｙｓ

ｐｌａｓｉａ，ＨＥＤ）是一种罕见的先天性遗传性疾病，出生发病率约

为１／１０００００～１／１００００
［１］。该病９５％为Ｘ连锁隐性遗传疾病

（Ｘｌｉｎｋｅｄｈｙｐｏｈｉｄｒｏｔｉｃｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｄｙｓｐｌａｓｉａ，ＸＬＨＥＤ），ＸＬ

ＨＥＤ的致病基因（ｅｄａ）定位于 Ｘｑ１２～１３．１，编码一种新的肿

瘤坏死因子（ｔｕｍｏｒｎｅｃｒｏｓｉｓｆａｃｔｏｒ，ＴＮＦ）配体家族蛋白 Ｅｃ

ｔｏｄｙｓｐｌａｓｉｎＡ（Ｅｄａ）
［２］。ＨＥＤ患者通常具有以下临床体征：毛

发稀少、汗腺发育不全、颅面异常、前额突出、鼻梁塌陷（鞍状

鼻）、皮肤光滑干燥、手指（脚趾）过度角化；口腔表征可为缺牙

症、多数牙先天缺失以及锥形牙等［１，３］。ＨＥＤ患儿皮肤散热系

统异常，可出现呼吸道反复感染，甚至死亡。环境温度超过２５

℃、暴露于日光照射以及剧烈运动可引起 ＨＥＤ患者机体严重

高热，影响工作和生活［４］。

为了研究 ＨＥＤ患者运动过程中以及运动后的体温变化、

运动耐受量，探讨皮肤散热措施的保护性作用，作者选取１２例

ＨＥＤ男性患者和１２例健康男性对照者，分别在室温２５℃、

３０℃的条件下，跑步机上进行测试，在运动前后测量体温、心

率、呼吸频率、血压、运动持续时间以及血浆盐浓度的变化。

１　资料与方法

１．１　一般资料　选取２００２～２０１０年四川大学华西口腔医院、

广元市中心医院登记在册的 ＨＥＤ男性患者１２例。诊断依据

为在线人类孟德尔遗传 ＯＭＩＭ（ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｎｃｂｉ．ｎｌｍ．ｎｉｈ．

ｇｏｖ／ｏｍｉｍ／）数 据 库 中 ＨＥＤ 的 典 型 临 床 表 现 （ＯＭＩＭ＃

３０５１００）。所有患者及其家属均签署知情同意书，并取得广元
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市中心医院伦理委员会的审查和同意。排除标准：有发热性疾

病，急慢性心脏病，高血压，胃肠道疾病，体内植入起搏器者，近

期内行 ＭＲＩ检查者，出现脱水症状者。

１．２　研究方法　ＨＥＤ患者按照年龄被分为２个组。其中，青

少年组（１１～１８岁）５例，成年组（２５～４８岁）７例。并按照年龄

匹配原则选取１２例健康男性作为对照组。实验终止指征：体

温超过４０℃，心率超过运动波动值的上限，受试者无法继续坚

持实验。所有的受试者均未出现实验终止指征。

实验分为两部分：（１）在环境温度２５℃、相对湿度４５％的

条件下，分别记录试验前、后的心率、呼吸频率、血压、运动持续

时间和血浆盐浓度；在第０、５、１０、１５、２０、３０、４０、６０、９０分钟检

测体温（医用人体红外线测温仪 ＡＦ１１０，香港希玛科技有限公

司）。当体温稳定无波动时，告知受试者开始实验。实验初始

速度１ｋｍ／ｈ，间隔５ｍｉｎ以１ｋｍ／ｈ的速度递增。所有的受试

者按最长时限３０ｍｉｎ进行实验。所有受试者的体温在开始后

３０ｍｉｎ或４０ｍｉｎ时达到最大值，所以只取０、３０、４０、６０、９０ｍｉｎ

体温值进行分析。血浆盐浓度在实验结束后２ｍｉｎ进行检测。

（２）７例 ＨＥＤ成年患者及成年对照组，在夏天环境温度３０℃、

相对湿度４０％的条件下，分别在无降温措施和穿戴冰袋降温

背心（李宁体育用品有限公司）的情况下进行３０ｍｉｎ实验。

１．３　统计学处理　采用ＳＰＳＳ１３．０对结果进行多因素方差分

析，实验数据均呈正态分布用狓±狊表示，犘＜０．０５为差异有统

计学意义。

２　结　　果

在环境温度２５℃、相对湿度４５％的条件下，ＨＥＤ患者与

对照组之间机体产热以及耐热性差异有统计学意义（犘＜

０．０５）。ＨＥＤ患者和同龄对照组之间在体质量、身高、每周的

运动量以及基础体温方面差异无统计学意义（犘＞０．０５）。青

少年组平均运动时间为（２１．６±４．１）ｍｉｎ，速度增加值为（３．８±

０．４８）ｋｍ／ｈ；成年组平均运动时间（２２．４±５．４）ｍｉｎ，速度增加

值为（４．０±０．１９）ｋｍ／ｈ。ＨＥＤ患者运动时间和速度增加值明

显低于对照组（犘＜０．０５），血浆盐浓度高于对照组（犉＝５．２０４，

犘＝０．０３３）。实验过程中和实验结束后 ＨＥＤ患者体温和对照

组之间差异有统计学意义（犘＜０．０１）。实验开始后３０ｍｉｎ或

４０ｍｉｎ体温最高，随之开始下降。与对照对相比，ＨＥＤ患者实

验过程中体温升高更明显，实验结束后体温升高的持续时间更

长。ＨＥＤ青少年组实验开始３０ｍｉｎ体温升高达最大值

（３８．５±０．６）℃，平均升高（１．４±０．５５）℃；ＨＥＤ成年组体温

升高（１．９±０．３４）℃，最高达到（３８．９±０．４）℃。ＨＥＤ患者体

温在试验开始６０ｍｉｎ时的体温与对照组比较，差异有统计学

意义（犘＜０．０１）。然而心率、呼吸频率、血压在 ＨＥＤ组和对照

组差异无统计学意义（犘＞０．０５）。见图１。

　　Ａ：两组青少年实验过程中以及实验结束后的体温变化；Ｂ：两组

成年体温的变化。

图１　　两组不同年龄体温的变化

在环境温度３０℃、相对湿度４０％、无任何降温措施情况

下，ＨＥＤ成年组运动时间为（２０．０±２．５）ｍｉｎ，速度增加值为

（３．４±０．１）ｋｍ／ｈ；成年对照组运动时间为（２４．４±４．３）ｍｉｎ，速

度增加值为（４．４±０．４）ｋｍ／ｈ。实验结束后，成年对照组体温

最大值为（３８．１±０．４）℃，而 ＨＥＤ成年组达到（３９．３±０．８）

℃，并且持续更长时间。应用皮肤散热装置（冰袋背心）运动

３０ｍｉｎ后，ＨＥＤ成年组体温为（３８．５±０．２）℃，体温最高值为

３８．８℃，而且体温恢复至正常值的时间变短。两组成年人的

体温升高值和运动持续时间的差异无统计学意义。见图２。

图２　　应用皮肤降温措施前后两组成年人的体温变化

３　讨　　论

ＨＥＤ是一组起源于外胚层器官发育异常的疾病，可伴有

多种临床体征，如火胶棉黏膜表征、急性膜性气管支气管炎、免

疫功能缺陷［５］。由于汗腺发育不全，ＨＥＤ患者可能罹患一些

发热性疾病。Ｐｒａｓｕｎ等
［６］报道１例美国密歇根州婴儿在极端

冬季出现中暑。Ｒａｙ等
［７］报道１例 ＨＥＤ患儿出生６周即出现

高烧、惊厥、抽搐、脑膜炎和败血症，头颅磁共振显示胼胝体压

部、大脑脚、小脑齿状核限制性扩散信号改变。Ｂｌüｓｃｈｋｅ等
［８］

指出，９４％的 ＨＥＤ患儿在出生第一年内出现发热和呼吸道感

染，５．９％的患儿出现高热惊厥，且高热导致的颅脑损伤和病死

率仍然在不断攀升。本研究中，ＨＥＤ患者体温在运动过程中

以及运动结束后都维持在一个较高的水平，而且运动持续时间

明显低于对照组。因此，降低患者体温是 ＨＥＤ患者治疗中的

一个重要方面。Ｍａｒｓｈａｌｌ等
［９］认为 ＨＥＤ患者体温调节主要

依赖于体表汗液挥发，与皮肤表面积呈正相关。ＨＥＤ患者汗

腺发育不全。本研究中，ＨＥＤ患者体温异常升高，亦表明汗液

挥发在体温调节中的重要性。

对普通人而言，正常的工作、生活以及运动亦可导致机体

出现一些发热性疾病，如生理性的心脏水肿、肌肉痉挛、直立性

低血压、心跳骤停以及中枢神经系统紊乱等。高热还可引起机

体耐受性减弱［１０］。体外降温措施如冰袋背心等，可辅助降低

体温，预防发热性疾病的发生［４，１１１２］。ＨＥＤ患者汗腺发育不

全，工作和生活受到极大的限制。为了增加其对高热的耐受能

力，可以采用一些辅助的降温或散热措施，如把衣服浸湿、将头

浸在凉水里等［４，１３］。本研究应用冰袋背心作为皮肤散热措施，

在夏季环境温度３０℃、相对湿度４０％条件下，发现 ＨＥＤ成年

组体温明显降低，运动时间延长。

这是国内首次对 ＨＥＤ患者运动过程中以及运动后机体

产热和耐热性的研究报道，并对体外散热措施效果进行评估。

ＨＥＤ患者运动后体温快速、持续的升高，可最终导致发热性疾

病的发生。作者建议采用适当的辅助散热措施，如冰袋背心、
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冰袋头盔等，降低 ＨＥＤ患者体温，以促进其运动和社交活动，

恢复生活自信。同时，低温治疗也将成为 ＨＥＤ治疗中的一个

重要方面。

参考文献：

［１］ 张晓霞，冯海兰．多个牙先天缺失的病例分析及临床分型

［Ｊ］．中华口腔医学杂志，２００３，３８（４）：２６６２６８．

［２］ ＨｕｂｅａｕＭ，ＮｇａｄｊｅｕａＦ，ＰｕｅｌＡ，ｅｔａｌ．Ｎｅｗｍｅｃｈａｎｉｓｍｏｆ

Ｘｌｉｎｋｅｄａｎｈｉｄｒｏｔｉｃｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｄｙｓｐｌａｓｉａｗｉｔｈｉｍｍｕｎｏｄｅ

ｆｉｃｉｅｎｃｙ：ｉｍｐａｉｒｍｅｎｔｏｆｕｂｉｑｕｉｔｉｎｂｉｎｄｉｎｇｄｅｓｐｉｔｅｎｏｒｍａｌ

ｆｏｌｄｉｎｇｏｆＮＥＭＯｐｒｏｔｅｉｎ［Ｊ］．Ｂｌｏｏｄ，２０１１，１１８（４）：９２６

９３５．

［３］ＰｒａｓｕｎＰ，ＫａｒｍａｒｋａｒＳＡ，ＡｇａｒｗａｌＡ，ｅｔａｌ．Ｕｎｕｓｕａｌｐｈｙｓｉｃａｌ

ｆｅａｔｕｒｅｓａｎｄｈｅａｔｓｔｒｏｋｅｐｒｅｓｅｎｔａｔｉｏｎｆｏｒｈｙｐｏｈｙｄｒｏｔｉｃｅｃｔｏ

ｄｅｒｍａｌｄｙｓｐｌａｓｉａ［Ｊ］．ＣｌｉｎＤｙｓｍｏｒｐｈｏｌ，２０１２，２１（１）：２４２６．

［４］ ＭｃＤｅｒｍｏｔｔＢＰ，ＣａｓａＤＪ，ＧａｎｉｏＭＳ，ｅｔａｌ．Ａｃｕｔｅｗｈｏｌｅ

ｂｏｄｙｃｏｏｌｉｎｇｆｏｒｅｘｅｒｃｉｓｅｉｎｄｕｃｅｄｈｙｐｅｒｔｈｅｒｍｉａ：ａｓｙｓｔｅｍ

ａｔｉｃｒｅｖｉｅｗ［Ｊ］．ＪＡｔｈｌＴｒａｉｎ，２００９，４４（１）：８４９３．

［５］ 雷科，车团结，王锦明，等．少汗型外胚层发育不良症

ＥＤＡＡ１基因突变分析及其真核表达载体的构建［Ｊ］．华

西口腔医学杂志，２００９，２７（６）：６１０６１３．

［６］ＰｒａｓｕｎＰ，ＫａｒｍａｒｋａｒＳＡ，ＡｇａｒｗａｌＡ，ｅｔａｌ．Ｕｎｕｓｕａｌｐｈｙｓｉｃａｌ

ｆｅａｔｕｒｅｓａｎｄｈｅａｔｓｔｒｏｋｅｐｒｅｓｅｎｔａｔｉｏｎｆｏｒｈｙｐｏｈｙｄｒｏｔｉｃｅｃｔｏ

ｄｅｒｍａｌｄｙｓｐｌａｓｉａ［Ｊ］．ＣｌｉｎＤｙｓｍｏｒｐｈｏｌ，２０１２，２１（１）：２４２６．

［７］ ＲａｙＳ，ＳｈａｒｍａＳ，ＭａｈｅｓｈｗａｒｉＡ，ｅｔａｌ．Ｈｅａｔｓｔｒｏｋｅｉｎａｎ

ｉｎｆａｎｔｗｉｔｈｈｙｐｏｈｉｄｒｏｔｉｃｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｄｙｓｐｌａｓｉａ：ｂｒａｉｎｍａｇ

ｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇｆｉｎｄｉｎｇｓ［Ｊ］．ＪＣｈｉｌｄ Ｎｅｕｒｏｌ，

２０１３，２８（４）：５３８５４０．

［８］ ＢｌüｓｃｈｋｅＧ，ＮüｓｋｅｎＫＤ，ＳｃｈｎｅｉｄｅｒＨ．Ｐｒｅｖａｌｅｎｃｅａｎｄ

ｐｒｅｖｅｎｔｉｏｎｏｆｓｅｖｅｒｅｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓｏｆｈｙｐｏｈｉｄｒｏｔｉｃｅｃｔｏ

ｄｅｒｍａｌｄｙｓｐｌａｓｉａｉｎｉｎｆａｎｃｙ［Ｊ］．ＥａｒｌｙＨｕｍＤｅｖ，２０１０，８６

（７）：３９７３９９．

［９］ ＭａｒｓｈａｌｌＳＷ．Ｈｅａｔｉｎｊｕｒｙｉｎｙｏｕｔｈｓｐｏｒｔ［Ｊ］．ＢｒＪＳｐｏｒｔｓ

Ｍｅｄ，２０１０，４４（１）：８１２．

［１０］ＢｒａｄｅＣ，ＤａｗｓｏｎＢ，ＷａｌｌｍａｎＫ，ｅｔａｌ．Ｐｏｓｔｅｘｅｒｃｉｓｅｃｏｏｌ

ｉｎｇｒａｔｅｓｉｎ２ｃｏｏｌｉｎｇｊａｃｋｅｔｓ［Ｊ］．ＪＡｔｈｌＴｒａｉｎ，２０１０，４５

（２）：１６４１６９．

［１１］ＱｕｏｄＭＪ，ＭａｒｔｉｎＤＴ，ＬａｕｒｓｅｎＰＢ，ｅｔａｌ．Ｐｒａｃｔｉｃａｌｐｒｅｃｏｏ

ｌｉｎｇ：ｅｆｆｅｃｔｏｎｃｙｃｌｉｎｇｔｉｍｅｔｒｉａｌｐｅｒｆｏｒｍａｎｃｅｉｎｗａｒｍｃｏｎ

ｄｉｔｉｏｎｓ［Ｊ］．ＪＳｐｏｒｔｓＳｃｉ，２００８，２６（１４）：１４７７１４８７．

［１２］ＨａｍｍｅｒｓｅｎＪＥ，ＮｅｕｋａｍＶ，ＮüｓｋｅｎＫＤ，ｅｔａｌ．Ｓｙｓｔｅｍａｔｉｃ

ｅｖａｌｕａｔｉｏｎｏｆｅｘｅｒｔｉｏｎａｌｈｙｐｅｒｔｈｅｒｍｉａｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎａｎｄａｄｏ

ｌｅｓｃｅｎｔｓｗｉｔｈｈｙｐｏｈｉｄｒｏｔｉｃｅｃｔｏｄｅｒｍａｌｄｙｓｐｌａｓｉａ：ａｎｏｂｓｅｒ

ｖａｔｉｏｎａｌｓｔｕｄｙ［Ｊ］．ＰｅｄｉａｔｒＲｅｓ，２０１１，７０（３）：２９７３０１．

［１３］ＢａｒｒＤ，ＲｅｉｌｌｙＴ，ＧｒｅｇｓｏｎＷ．Ｔｈｅｉｍｐａｃｔｏｆｄｉｆｆｅｒｅｎｔｃｏｏｌｉｎｇ

ｍｏｄａｌｉｔｉｅｓｏｎｔｈｅｐｈｙｓｉｏｌｏｇｉｃａｌｒｅｓｐｏｎｓｅｓｉｎｆｉｒｅｆｉｇｈｔｅｒｓ

ｄｕｒｉｎｇｓｔｒｅｎｕｏｕｓｗｏｒｋｐｅｒｆｏｒｍｅｄｉｎｈｉｇｈｅｎｖｉｒｏｎｍｅｎｔａｌ

ｔｅｍｐｅｒａｔｕｒｅｓ［Ｊ］．ＥｕｒＪＡｐｐｌＰｈｙｓｉｏｌ，２０１１，１１１（６）：９５９

９６７．

（收稿日期：２０１３０７２０　修回日期：２０１３０８２８）

（上接第４０３５页）

早期治疗对上颌埋伏阻生尖牙治疗具有重要意义。
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ＤｅｎｔＯｒｔｈ，２０１０，１３７（６）：７４３７５４．

（收稿日期：２０１３０６０８　修回日期：２０１３０７２７）

８３０４ 重庆医学２０１３年１１月第４２卷第３３期




