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■临床笔记

■■技技术术··思维思维
蜡泪样骨病是一种罕见的骨质硬化性疾

病，又名“肢骨纹状增生症”，多侵犯单一肢体，
增生的骨质自上而下沿骨干一侧向下流注，很
像蜡烛表面的烛泪，故名蜡泪样骨病。

病因病理

许多学者认为，在患者的胚胎时期蜡泪样
骨病就已形成，出生后有一定潜伏期，随着患
者的年龄增长，逐渐侵犯骨骼及邻近的软组
织。还有文献报道与血管干扰素或血管机能
不全等因素有关。有的学者认为，本病是从血
管性疾病进展到血管闭塞，伴有脂肪和黏液样
变和肌肉萎缩，并发现在间充质内有软骨化
生，随后钙化及骨化。其病理基础是成骨细胞
活动增多，破骨细胞活动减少，导致哈弗斯管
扩大或扭曲，抑或变形，骨板层排列密集、紊
乱，骨皮质增厚，部分骨小梁和骨髓腔增粗。

临床特点

蜡泪样骨病的患者以中青年多见，男女比
例大致相等。单侧肢体发病为其特点，且多在
四肢长骨，可侵及多个骨骼，在扁骨如颅骨、下
颌骨、肩胛骨、骨盆、髌骨及骶髂关节等部位也
可发生。扁骨的病变常与长骨病变同时存在，
极少单独发生。

该病早期没有明显的临床症状。随着病
变的发展，患者的患肢常有反复发作性疼痛，
活动时加重，休息后稍有缓解，局部软组织肿
胀，可能伴有皮肤表面不平或肢体变形等；少
数患肢有水肿或周围神经症状，如麻木、肌肉
萎缩等，并伴有不同程度的肢体功能障碍，多
为过度增生的骨质压迫局部神经、血管所致，
可能还会出现并发骨斑点症、肢体缩短或增长
等。约 17%的病例可出现皮肤变化，其中可能
包括覆盖皮肤的色素沉着和硬皮病。

影像学特点

四肢长骨骨质增生沿骨皮质内或外表面
向一侧偏心性自上而下流注，呈象牙质样改
变。骨皮质增厚，骨干增粗变形，骨髓腔变窄
或消失，骨小梁不清，与正常骨分界清楚。致
骨表面高低不平呈波浪状，形如融化的蜡烛，
可为连续状或断续状改变。松质骨则为不规
则线状、斑块状骨质硬化，病变常跨越关节而
不侵犯关节面管状骨等，但可导致关节畸形或
半脱位。骨骺、短不规则骨骨质增生时为斑点状、斑片状致密
影，病变晚期可累及软组织而形成斑块状高密度钙化影。部分
患者的骨质增生堆积在皮质外，边缘呈不规则的波浪状，容易
形成结节形状。

治疗方案

对蜡泪样骨病以对症治疗为主，大多数患者接受非手术治
疗。双膦酸盐治疗被认为是有效的医疗干预。蜡泪样骨病引起
骨痛的潜在原因，包括破骨细胞吸收增加、疼痛感受器激活、骨
内压力升高、骨质增生引起血管增多和关节周围软组织受累。
双膦酸盐通过直接和间接作用于成骨细胞、巨噬细胞和骨血
管，抑制破骨细胞介导的骨吸收。在急性疼痛期可用物理治疗
方法及对症处理的方法减轻患者的痛苦。手术治疗主要用于畸
形矫正以及缓解疼痛，患肢畸形严重者可进行截骨矫正；关节
活动障碍者可切除关节内的硬化骨质以缓解疼痛，改善关节功
能。在手术切除后，也有可能复发。手术治疗包括肌腱延长、
交感神经切除和截肢。患者的预后是不确定的，取决于解剖位
置、向软组织的延伸和软组织的变化。该病进展缓慢，有发作
期和停滞期，有自愈倾向，无恶变及致命的报道。

鉴别诊断

骨斑点症：全身代谢性骨病，为海绵骨的多发斑点状骨质硬
化，并无骨皮质及骨内膜的烛泪状新骨形成，一般不累及骨干。

石骨症：全身骨质普遍硬化，皮质增厚，髓腔变窄或完全闭
塞，骨脆易折。

进行性骨干发育异常：幼年发病，全身长骨骨干中段呈对称
性进行性骨皮质及骨内膜增生，肢体肌肉萎缩，严重时患者可
因贫血而死亡。

硬化性骨髓炎：多发生于骨皮质增厚，局部呈梭形隆起，髓
腔增生硬化，局部可见骨质破坏及骨膜反应。

畸形性骨炎：该病早期以骨吸收为主，X 线表现为局限性骨
质疏松。随着病变的发展，可见长骨骨皮质增厚，骨小梁结构
紊乱且弯曲变形，出现病理性骨折。

（作者供职于河南省肿瘤医院）
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儿童暴发性心肌炎是一
类严重威胁儿童生命的疾病，
临床医生根据患儿的临床表
现短时间做出正确诊断、准确
评估病情是抢救成功的关键。

儿童暴发性心肌炎有 3 种
类型：休克型，以心源性休克
为主要表现，患儿没有意识；
阿-斯型，患儿以抽搐为主要
表现；心衰型，患儿走不了路，

有水肿等表现。
对临床疑似心肌炎患儿，

医生需要进行病原学检测、血
清学指标、心电图、超声心动
图、心脏磁共振成像等检查，

并根据检查结果进行综合分
析。目前，心脏磁共振成像这
种 检 查 手 段 越 来 越 受 到 重
视。而综合治疗和全身各个
器官的监测并加以保护是抢

救成功的主要原因，维持心排
血量的正常以保证组织灌注，
积极治疗心功能不全预防循
环系统的衰竭是治疗的主要
目标。

儿童暴发性心肌炎的诊治策略
□田运娇 周福军

暴发性心肌炎是由不同原因和不同发病机制（如病毒、细菌、毒素和自身免疫反应等）引起的具有共同
临床表现的一组疾病，常表现为急性心力衰竭、心源性休克或致死性心律失常，后者可发生阿-斯综合征。
儿童暴发性心肌炎通常由病毒感染引起，病毒包括肠病毒、腺病毒、细小病毒等。暴发性心肌炎具有起病
急、进展快、表现多样、病死率高等特点，早期诊断及积极治疗是抢救成功的关键。

1.儿童暴发性心肌炎通常由病毒感染引起，累及心脏的
主要机制是细胞介导的免疫反应，而不仅仅是病毒复制造
成的心肌损伤。

2.发生炎症的心肌柔软、松弛、苍白、肉眼可见瘢痕形
成。用显微镜观察，可以发现，急性期有浆细胞、单核细胞
和一些嗜酸性粒细胞浸润，后期可见巨细胞浸润。

暴发性心肌炎在儿童
时期常见，临床表现多样，
多以呕吐、腹痛等消化系
统的表现或抽搐、晕厥等
神 经 系 统 表 现 为 首 发 症
状，因为临床表现不典型，
且发病隐匿，极易漏诊、误
诊。如果出现严重血流动
力学障碍或以心外症状首
发，但又有难以解释的精
神萎靡，需要高度警惕暴
发性心肌炎可能。早期诊
断暴发性心肌炎需要进行
综 合 分 析 病 原 学 检 测 结
果、血清学指标、心电图检
查结果、超声心动图检查
结 果 、心 脏 磁 共 振 成 像
（CMR）检查结果以及心
内膜活检结果等。

病原学检测 包括血
清病毒抗体检测、PCR（聚
合酶链式反应）病毒基因
检测等。

血清学指标 血清心
肌酶谱及心肌损伤标志物
是诊断暴发性心肌炎的重
要指标。

心电图 研究结果发
现，暴发性心肌炎患儿心
电 图 的 改 变 早 于 酶 学 改
变 ，可 作 为 早 期 筛 查 工
具。通常认为 ST-T 改变
（一种对于心电图异常状
况的常用描述）及房室传
导阻滞（AVB）在心肌炎中
较为常见，而酷似急性心
肌梗死样心电图表现提示

病情严重，需要高度警惕。
超声心动图 早期超

声心动图改变无明显特异
性，主要用于评估心脏功
能及排除其他原因导致的
心力衰竭。暴发性心肌炎
患儿的超声心动图通常表
现为室壁运动减弱、左心
室功能减退、左心室射血
分 数 下 降 以 及 瓣 膜 反 流
等。

心脏磁共振成像 相
关治疗建议提出，心脏磁
共振成像呈典型心肌炎症
表现是指具备以下 3 项中
至少2项：

1.提示心肌水肿：T2
加权像显示局限性或弥漫
性高信号；2.提示心肌充
血及毛细血管渗漏：T1 加
权像显示早期钆增强；3.
提示心肌坏死和纤维化：
T1 加权像显示至少 1 处非
缺血区域分布的局限性晚
期延迟钆增强。由于暴发
性 心 肌 炎 的 病 灶 范 围 更
广，故心脏磁共振成像检
查在暴发性心肌炎的诊断
中灵敏度应明显高于普通
病毒性心肌炎。

心内膜活检 尽管心
内膜活检仍作为诊断心肌
炎的“金标准”，但在儿科
领域，由于设备及技术的
缺乏、操作本身的风险及
并发症以及低灵敏度等因
素，目前尚难以推广。

对症支持治疗
包括限制活动、吸氧、应

用大剂量维生素 C 抗氧化、
营养心肌、纠正酸碱代谢及
电解质紊乱、抗凝、抗休克、
纠正心力衰竭、抗心律失常
等治疗。

治疗心力衰竭的药物包
括利尿剂、血管紧张素转化
酶抑制剂（ACEI）、血管紧张
素Ⅱ受体阻滞剂（ARB）、正
性肌力药物洋地黄（地高辛）
和血管活性药物（多巴酚丁
胺和多巴胺）等。但是，应用
洋地黄药物时需要慎重，因
为心肌炎可增加对洋地黄的
敏感性，剂量不宜过大。有
症状或持续室性心律失常患
者应积极治疗，快速型心律
失常患者选择胺碘酮药物治
疗较为安全；缓慢型心律失
常患者可应用异丙肾上腺素
（一种β受体激动剂，用于支
气管哮喘及心脏房室传导阻
滞）或阿托品提高心率。对
于出现高度或Ⅲ度房室传导
阻滞患者和阿-斯综合征反
复发作患者，可考虑安装临
时起搏器。

抗病毒治疗
这种治疗作用为抑制病

毒蛋白质的合成，抑制及分
离病毒的 RNA（核糖核酸）
和 DNA（脱氧核糖核酸）的
复制。

对于肠病毒和腺病毒感
染患者，研究发现，干扰素治
疗效果较好，避免炎症对心
肌的进一步损害；对巨细胞
病毒感染患者，可使用更昔
洛韦。

免疫调节治疗
1.大剂量的丙种球蛋白

（IVIG） 丙种球蛋白包含多
价抗原特异性免疫球蛋白 G
抗体，具有抗病毒抗原和抗
细菌抗原的双重功能，广泛

用于重症病例。
2.肾上腺皮质激素 在

暴发性心肌炎治疗中，免疫
抑制剂的使用仍存在较大争
议。存在争议的原因是：免
疫抑制剂可抑制心肌的免疫
损害，但是免疫抑制剂又使
全身免疫应答受到抑制，导
致机体免疫力下降和病毒的
扩散，从而加重心肌损伤。
鉴于以上原因，暴发性心肌
炎 患 儿 是 否 使 用 免 疫 抑 制
剂，以及免疫抑制剂的剂量
和 应 用 时 机 的 把 握 尤 为 关
键。

越来越多的国内外临床
研究结果发现，早期大剂量
肾上腺皮质激素的应用对暴
发性心肌炎患儿有效，可减
轻心肌病变，改善心脏功能，
降低病死率。病毒检测结果
阴性而心脏反应性自身抗体
阳性的患儿，应用免疫抑制
剂治疗，获益更多。

生命支持治疗
目前，对于暴发性心肌

炎仍无特效药物，传统的药
物治疗有时难以奏效，而机
械循环辅助治疗的开展，给
暴发性心肌炎的治疗带来了
希望，成为救治暴发性心肌
炎患儿的可靠手段。机械循
环辅助治疗主要包括经主动
脉内球囊反搏（IABP）、经皮
心肺支持系统（PCPS）、左心
室 辅 助 装 置（LVAD）、双 心
室辅助装置（Bi-VAD）和体
外膜肺氧合（ECMO）。在儿
童暴发性心肌炎的治疗中，
ECMO 被认为是目前最有效
的手段。ECMO 的本质是一
种改良的人工心肺机，最核
心的部分是膜肺和心泵，分
别起到人工肺和人工心脏的
作用，它的应用使病变的心
肌得以休息，从而使患儿度
过急性炎症期。

自 20 世纪 70 年代起，随
着 ECMO 技 术 的 不 断 成 熟
和完善，ECMO 救治暴发性
心肌炎患儿的成功率也随之
升高，但是仍有部分患儿需
要进行心脏移植手术，甚至
这样做也不能逆转预后。综
合 目 前 对 于 ECMO 治 疗 暴
发性心肌炎临床病例的研究
结 果 ，可 以 发 现 ，ECMO 上
机及撤机时机的把握、预防
和降低并发症的出现是 EC-
MO 治疗成功的关键。关于
ECMO 治疗难治性心源性休
克的研究结果发现，ECMO
启动时间是院内病死率的最
主 要 独 立 危 险 因 素 ，启 动
ECMO 时间越早，治疗成功
率越高。虽然机械循环辅助
治疗可持续几天、几周甚至
几个月，但是已有相当的研
究结果表明，ECMO 支持治
疗的时间越长，预后越差。
体外生命支持组织登记的相
关数据显示，ECMO 支持时
间超过 12.5 天后，死亡率逐
渐上升，故 ECMO 不作为长
期支持治疗的手段。

另外，肾衰竭作为多器
官功能衰竭的一部分，显著
影响患儿的预后，目前认为
ECMO 联合持续肾脏替代治
疗（CRRT）是一种有效的治
疗措施，可提高抢救的成功
率。

其他治疗
疫苗接种、抗胸腺细胞

免疫球蛋白治疗、诱导特异
性自身抗原的免疫耐受、IL-
1（白介素 1）阻滞剂等均对
治疗暴发性心肌炎有一定帮
助，特别是 IL-1 阻滞剂，临
床试验结果和相关证据均表
明它可有效对抗心肌炎症反
应和心肌收缩功能异常，为
未来心肌炎的治疗带来希望
和更多的选择。

总结

治疗病理特点

诊
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肝外型门静脉高压症包括
肝前型门静脉高压症和肝后型
门静脉高压症。肝前型门静脉
高压症（PPH）是指肝血窦之前
的门静脉系统病变导致门静脉
向肝血流障碍，常不伴发肝硬
化门静脉高压症，任何年龄段
均可发病。

发病早期，患者肝功能尚
可，主要为肝静脉回流受阻（闭
塞或狭窄），下腔静脉肝后段狭
窄或闭塞。这些患者经常以消
化道出血或（和）腹水为主要表
现。手术方式除了首选的各种
介入术及根治术外，各种分流
术（如肠-腔静脉、脾-肾静脉、
脾-腔静脉、脐-腔静脉、脐-
颈内静脉、肠-颈内静脉等分
流术）也是目前临床上常用的
术式，尤其是对 PPH 患者。另
外，肝移植术对某些病例也是
可以考虑的选择之一。

肝外型门静脉高压症分流
术后，人工血管发生堵塞的原
因复杂多样。因为分流后门静
脉系统内与腔静脉之间压力差
渐小，导致人工血管内血流速
度进一步减小。我和同事目前
使用的人工血管管径常在 10

毫米~13 毫米之间，但有些患
者比较瘦小，应根据具体情况
选择合适管径的血管。如果有
条件进行门-腔静脉系统直接
吻合减压或使用自体静脉移植
物最为理想；手术中要注意外
翻吻合技巧，尽量减少血管内
膜增生，避免血管成角、扭曲、
牵拉等，吻合口要大；术中检测
ACT（激活全血凝固时间）值，
根据患者的情况尽量使用肝素
抗凝，尤其是对需要完全阻断
血 流 者 。 部 分 布 - 加 综 合 征
（BCS）患者因肝功能差而导致
凝血功能低下，术中使用常规
剂量肝素后也会出现严重的渗
血，要特别注意。对此类患者，
经常在术中使用血管侧壁钳，
避免完全阻断门-腔静脉系统
血流，故对这类患者可以考虑
术中不用或减少肝素用量；吻
合口要做在肠系膜上静脉的外
科干上，如吻合口在肠系膜上
静脉的属支上，就会因静脉管
径细小及血流量少而导致术后
短期内吻合口狭窄，或因人工
血管血栓形成而导致堵塞；要
避免在吻合完成前血液进入人
工血管内，应在两侧的吻合完

成后，先开放压力高那一侧的
血管阻断钳，常规排气后再开
放压力低那一侧；由于肠系膜
上静脉的管壁很薄，因此人工
血管全程尤其是吻合口部位需
要利用外支撑环，吻合后若没
有外支撑环，则常会因人工血
管的牵拉或周围组织的压迫等
导致吻合口被挤压，血流量减
少，或容易因内膜增生而导致
吻合口狭窄，这可能也是术后
人工血管早期堵塞的重要原因
之一；部分患者术后可能因人
工血管的牵拉或周围脏器的挤
压造成吻合口狭窄，故应该选
择合适的人工血管，但顺应性
越好的人工血管越容易出现吻
合口狭窄；门静脉高压症患者
常会有脾功能亢进表现，但保
留脾脏的益处是，可以避免切
除脾脏后缺乏脾静脉血流及出
现常见的术后血液高凝状态。
最后，特别需要提出的是，人工
血管转流术后，规范系统的抗
凝治疗十分重要，尤其是部分
患者呈高凝状态，这也可能是
BCS 的原始病因之一，导致术
后容易形成血栓。应推荐进行
一年以上的华法林抗凝治疗，

部分患者甚至可能需要一直进
行抗凝治疗。

总之，对门静脉高压症尤
其 是 肝 前 型 门 静 脉 高 压 症 患
者，分流术仍是目前主要的治
疗方式。因为自体静脉移植物
口径常不匹配，故人工血管仍
在临床上广泛应用，所以如何
保持术后植入人工血管的长期
通 畅 一 直 困 扰 着 血 管 外 科 医
生。

我和同事在一个患者的再

次术中观察到，人工血管植入
他的体内两年后，血管周围产
生了大量的滋养血管，部分已
伸入人工血管内，切开血管取
栓时也确切观察到人工血管内
已形成一层光滑的内膜，而有
光滑内膜的人工血管一直是血
管组织工程的目标，这会使血
管移植物的术后长期通畅率大
大提高。

（作者供职于郑州大学第
一附属医院）

肝外型门静脉高压症分流术
人工血管闭塞后的血流重建

□李 震

门静脉高压症是肝脏供养血管，即门静脉压力增
加，引起的一系列症候群。它是一个综合征，包含很多
方面的异常。

门静脉高压症主要与肝硬化有明显的关系。由于
肝硬化发病隐匿，病情进展缓慢，由此引起的门静脉高
压症，可能患者发病很久也没有临床表现。

35%~50%的门静脉高压症患者在就诊或住院治疗
前有呕血、黑便史，脾脏肿大并发脾功能亢进等。此
外，患者还常有食欲不振、体重减轻、贫血、黄疸、发热
等临床表现。

知识链接

什么是门静脉高压症

（作者供职于新乡医学院第一附属医院）
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