
运及皮肤完整性%防止损伤$口腔护理
#

次/日%并及时清除口

腔分泌物%防止口腔细菌的滋生%检查口腔黏膜%重点检查有无

舌咬伤$!

!

"心理护理和健康教育%与患者家属做好沟通%每班

次与家属交代患者病情%了解家属的真实想法%消除家属的顾

虑$家属探视时耐心解答家属的疑问%尽量满足家属的合理要

求$对家属宣教癫痫的相关知识%让家属了解基本的癫痫日常

生活的注意事项%了解常见的癫痫诱发因素和基础救护措施%

树立(防病重于治病)的积极观念$

!%!

!

护理体会
!

癫痫发作不可预见%具有突发性%常常导致摔

伤#烧伤#烫伤#窒息等意外伤害%后果严重%致残#致死率高$

服药依从性差#心理因素#生活不规律#不良嗜好#寒冷#高温#

噪音#疼痛等众多因素均易诱发癫痫发作&

*

'

$对有癫痫病史的

患者行外科手术%要积极避免诱发因素%做好充分的术前准备%

全面评估患者手术耐受力%控制好高血压#高血糖等基础疾病$

综合评估烫伤创面感染#溶痂和肉芽生长情况%选取最优的手

术时机和手术方式$做好患者和家属的知识宣教%及时与其沟

通%重视心理护理%缓解患者紧张心情%减少或避免不良情绪的

刺激%有利于预防癫痫的发作$

Z_

发病和脑血管病#颅脑外

伤#中毒#颅内占位病变#代谢紊乱#不规则服药等多种因素相

关%分析本病例资料%推断
Z_

的出现与代谢紊乱#不规则服药

等因素关系最大$一方面%术前禁食
$#F

%禁水
(F

%术后禁食

水
(F

%虽有静脉补充糖分及电解质等%但打破了患者常规的生

活规律%难免引起不同程度的代谢紊乱.另一方面%术日的口服

抗癫痫药物由于遵守手术需禁食#禁水的常规要求%而未能给

予%导致了不规则服药的诱因出现$基于以上两方面%作者认

识到
Z_

的发生也非偶然%只是烫伤术后出现
Z_

的情况实属

首例%临床经验不足%预见性的准备不够充分%虽在积极的救治

下%取得了满意的效果%但也给临床工作者了警醒%要重视有癫

痫病史的手术患者%做好全面的准备%避免诱发因素%防止术后

诱发
Z_

$
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肺部受累的
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相关性疾病
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例并文献复习
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3+

相关性疾病是一种累及多个系统的硬化性疾病%特

点为血清
-

L

3+

水平升高%组织中大量
-

L

3+

阳性浆细胞浸润%

这种疾病可以局限于一个或两个器官%或者多个器官并存$最

初的相关报道集中在胰腺%

M:=F;9G

等&

$

'于
$''&

首先提出了

自身免疫性胰腺炎!

2-T

"的概念%随后研究发现在
2-T

患者%

血清
-

L

3+

水平往往显著升高%并且胰腺外病变同时存在%提出

了
-

L

3+

相关性疾病的概念&

#,!

'

$近年来%国内外关于
-

L

3+

相

关性疾病的报道逐渐增多%但肺部受累的病例仍较少$现将本

院就诊的
$

例表现为肺部受累的
-

L

3+

相关性疾病报道如下%

并对相关文献进行复习$

#

!

临床资料

!!

患者%男%

()

岁%主因(间断咳嗽#痰中带血
&

个月%加重
!

9

)于
#0$&

年
!

月
#'

日收入本院$患者
&

个月前无明显诱因

出现咳嗽%伴有少量白痰%痰中间断带有少量鲜红色血丝%无发

热#胸痛及活动后气喘$于
#0$+

年
$$

月
#

日行胸
.@

示,右

上肺可见团块影%边界不清%其内可见含气支气管及空泡%周围

可见磨玻璃影%见图
$2

#

4

$考虑感染性病变%给予(莫西沙

星)抗感染治疗
$

个月%症状好转%未再咳嗽及咯血%复查胸
.@

右上肺团块影无明显缩小%于本院行
4

超引导下经皮肺活检

病理提示,肺组织炎性改变%未见肿瘤细胞及肉芽肿等特征性

改变%故未再进一步治疗$

!9

前患者无明显诱因再次咳嗽#伴

有少量白痰%带有少量鲜红色血丝%无发热及胸痛等%再次门诊

复查胸
.@

,右肺上叶团块影%较前病变范围进展%见图
$.

#

`

$

为进一步诊治收入我科$发病以来患者饮食#睡眠好%二便正

常%体质量无明显变化$患者既往体健%既往有吸烟史
!0

年%

平均
$0

支/天$否认粉尘接触史及特殊化学物质接触史$体

格检查无阳性体征$

!!

入院后初步考虑肺部感染性疾病%给予(头孢唑肟)抗感染

治疗%并进一步检查血常规白细胞为
)%'*)g$0

'

/

b

%中性粒细

胞
"

!

a"

"为
(("

%血红蛋白!

N̂

"为
$$)

L

/

b

%单核细胞绝对

值
0%(0+g$0

'

/

b

.红细胞沉降率为
&)AA

/

F

.

.,

反应蛋白为

!$%&A

L

/

b

.血气分析正常%尿常规及便常规未见异常#肺部肿

瘤标志物
&

项!糖基类抗原
$','

#糖基类抗原
$#&

#癌胚抗原#

神经元特异性烯醇化酶#非小细胞肺癌相关抗原"均正常.风湿

免疫全项及抗中性粒细胞细胞质抗体!

2a.2

"正常.混合淋巴

细胞培养
e

干扰素测定未见异常$进一步行支气管镜检查镜

下未见明显异常%肺泡灌洗液培养阴性%支气管刷检涂片抗酸

染色阴性#未见真菌#未见肿瘤细胞$甲状腺功能未见异常$

+0(+

重庆医学
#0$(

年
$$

月第
+&

卷第
!#

期



腹部
4

超,轻度脂肪肝%胆囊结石%双肾微小囊肿%脾脏未见异

常$给予抗感染治疗后患者未再咯血%仍间断咳少量白黏痰$

#

周后联合病理科医师再阅肺组织病理图片,镜下可见较多浆

细胞%高度可疑
-

L

3+

相关性疾病$进一步外院!天津市第一中

心医院"检测血清
-

L

3

亚型示血
-

L

3+!'(0A

L

/

b

!正常范围

)0

$

$+00A

L

/

b

"%提示明显增高$病理组织送检外院!北京协

和医院病理科"进一步免疫组化,

-

L

3+

为
&0

个/
T̂[

%见图
#

$

!!

2

#

4

,

#0$+

年
$$

月
#

日肺窗及纵隔窗.

.

#

`

,

#0$&

年
!

月
#*

日肺

窗及纵隔窗$

图
$

!!

入院前与入院时胸部
.@

平扫图像

图
#

!!

肺部活检组织病理图片"

_̂

-

$0g$0

#

图
!

!!

治疗
#

个月后胸部
.@

平扫图像

!!

结合血清学#病理学资料%故
-

L

3+

相关性疾病诊断成立$

患者无眼部#腹部不适%浅表淋巴结未见肿大%血清脂肪酶#淀

粉酶未见异常%腹部
4

超脾腺未见异常%甲状腺功未见异常%

考虑肺部受累的
-

L

3+

相关性疾病$

#0$&

年
(

月
+

日给予泼

尼松片
&&A

L

/

9

口服治疗
#

周%随后减量为
&0A

L

/

9

治疗
#

周%

$

月后复查
-

L

3

亚型示血
-

L

3+#(&0A

L

/

b

%较前下降$此

后每周泼尼松减量
&A

L

%减量至
!0A

L

/

9

时减量速度减慢%为

每
#

周减量
&A

L

$

#

个月后!

#0$&

年
)

月
(

日"复查胸
.@

右

上肺团块影较前明显吸收%见图
!

$目前为泼尼松
#0A

L

/

9

%并

继续随访$

!

!

讨
!!

论

!%#

!

-

L

3+

相关性疾病流行病学
!

-

L

3+

相关性疾病是一种全

身性疾病%表现为广泛的
-

L

3+

阳性浆细胞浸润%进而导致组织

纤维化和硬化$该病好发于中老年患者%国外学者研究发现诊

断时的平均年龄为
(0

岁%男性的发病率为女性的
!

到
+

倍&

+,&

'

$

]G>

L

等&

(

'报道了
$

例
#+

岁女性产褥期发生的
-

L

3+

相关性疾病%这种情况较为少见$

-

L

3+

相关性疾病可以累及

多个器官%胰腺是最常见的受累器官%其他包括胆道系统#唾液

腺#眶周组织#肾脏#肺#淋巴结#脑膜#主动脉#乳腺#前列腺#甲

状腺#心包和皮肤$相应临床表现变化很大%取决于受累的器

官%可以有梗阻性黄疸#恶心#呕吐#腹痛#血尿等%也可以无明

显临床症状$单纯肺部受累较为少见%国外一个横断面研究发

现%

-

L

3+

相关性疾病患者中
$+"

有肺或胸膜的病变&

&

'

$结合

本例患者%从初始发病至明确诊断经历半年多时间%给予足量

足疗程抗感染治疗后胸部影像学仍继续进展%并反复出现痰中

带血%进一步
4

超引导下经皮肺活检病理检查排除肺部恶性

肿瘤%免疫组化及血清
-

L

3+

检测最终明确诊断$考虑本病为

少见病%临床医师缺乏对疾病的认识%针对国内外相关文献进

行复习并总结%加强对本病的了解%能避免再次误诊#漏诊#延

误患者治疗$

!%!

!

-

L

3+

相关性疾病肺部受累的临床表现
!

患者症状可表

现为咳嗽#咯血#发热#劳力性呼吸困难和胸痛等%甚至有些患

者无呼吸道症状$

@G>

等&

*

'报道了
$

例患者咳嗽#咯血
#

个

月%发热
$

个月%初始诊断为继发性肺结核%但四联抗结核治疗

无效%经皮肺穿刺活检后病理诊断为
-

L

3+

相关疾病$国外一

项横断面研究表明%

$'"

的
-

L

3+

相关性疾病患者患有过敏性

疾病%如支气管哮喘%鼻窦炎或过敏性鼻炎&

)

'

$此外日本学者

研究发现%

-

L

3+

相关性疾病患者合并肿瘤的概率约为
$0%+"

%

包括肺癌&

'

'

$可见
-

L

3+

相关性疾病肺部受累症状并不典型%

均缺乏特异性%不易与呼吸道的常见病如肺结核#肺癌等相鉴

别%甚至有与常见疾病合并存在的情况%依靠临床表现容易造

成误诊#漏诊$

!%"

!

-

L

3+

相关性疾病肺部影像学
!

国外有学者将
-

L

3+

相关

性肺疾病的影像学分为以下基本类型,结节或者肿块!实性结

节或者磨玻璃密度结节"#肺泡间质型!蜂窝状改变#支气管扩

张#散在磨玻璃样改变"#血管集束征&

$0,$$

'

$此外还有学者研究

发现%所有患者均有肺门和纵隔淋巴结肿大&

$#

'

$胸膜疾病的

发生率约为
#+"

%有时胸腔积液是惟一的肺部表现%甚至可以

表现为弥漫性结节状胸膜增厚%不易与恶性间皮瘤相鉴

别&

$$,$+

'

$本病例的影像学表现为肺部肿块伴有磨玻璃阴影%

符合上述影像学特点$

!%$

!

-

L

3+

相关性疾病组织病理学
!

组织病理学检查是诊断

-

L

3+

相关性疾病的关键$特征性的组织学包括大量的
-

L

3+

阳性浆细胞浸润#不同程度的纤维化#闭塞性静脉炎#动脉

炎&

$0

'

$有学者提出了
-

L

3+

相关性肺疾病病理诊断标准,一个

!或至少有两个高度提示诊断
-

L

3+

相关性肺疾病"特征性的组

织学特征,显著的淋巴细胞和浆细胞浸润#席纹状纤维化#闭

塞性静脉炎%

-

L

3+

阳性浆细胞大于
&0

个/高倍视野%

-

L

3+

阳

性浆细胞/
-

L

3

阳性浆细胞大于
+0"

&

$&,$(

'

$但目前
-

L

3+

相关

性疾病的诊断大多依照
#0$$

年日本学者提出的诊断标准&

$*

'

%

该诊断标准包括!

$

"临床检查发现一个或多个器官出现弥漫

性/局限性肿胀或肿块.!

#

"血清
-

L

3+

)

$!&0A

L

/

b

.!

!

"组织

病理学检查显示,

,

显著的淋巴细胞#浆细胞浸润和纤维化%

-

-

L

3+

阳性浆细胞浸润,

-

L

3+

阳性浆细胞大于
$0

个/
T̂[

%

-

L

3+

阳性浆细胞/
-

L

3

阳性浆细胞大于
+0"

$符合!

$

"

e

!

#

"

e

!

!

"为确定诊断%符合!

$

"

e

!

!

"为疑似诊断%符合!

$

"

e
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"为可能诊断$本病例
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%符合
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相关疾病诊断标准$

!%%

!

-

L
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相关性疾病血清学检查
!

多数
-

L

3+

相关性疾病患

者表现出高水平的血清
-

L

3+

%但血清
-

L

3+

升高水平不足以确

诊本病%同时约
#0"

的
-

L

3+

相关性疾病患者血清
-

L

3+

水平

可在正常范围内%因此%血清
-

L

3+

水平正常也不能排除此诊

断$我国学者通过对
$(0

例
-

L

3+

相关性疾病患者研究发现%

$!#

例患者血清
-

L

3+

高于
$!&0A

L

/

b

&

$)

'

%同时发现采用
-

L

3+

$&*&A

L

/

b

可以更好地区分是否是
-

L

3+

相关性疾病%有别于

国外学者的研究数值
$!&0A

L

/

b

$近年逐渐有研究发现肺泡

灌洗液!

42b[

"中
-

L

3+

水平升高$徐传辉等&

$'

'研究发现在风

湿病相关间质性肺疾病!

?̀ ,-b̀

"中%

42b[

中的
-

L

3+

水平升

高&

$'

'

%提示
-

L

3+

相关疾病中%

42b[

中的
-

L

3+

水平有可能帮

助我们诊断本病%但具体诊断价值仍有待确定$

!%C

!

-

L

3+

相关性疾病的治疗
!

糖皮质激素是
-

L

3+

相关性疾

病治疗的主要药物%但目前方案尚不是十分确切$部分患者采

用泼尼松剂量为每日
0%(A

L

g

体重量!

R

L

"%通常在两到四周

的治疗后可以观察到治疗效果$

#

$

+

周后开始逐步减量%维

持数月&

#0

'

$但有些患者激素减量过程中出现复发%因此一些

免疫抑制剂逐渐应用于临床%包括硫唑嘌呤#麦考酚脂#甲氨蝶

呤等&

#$

'

$目前临床缺乏统一的治疗方案%长期随访仍十分有

必要$
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