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大剂量人体丙种球蛋白冲击治疗

脑桥中央髓鞘溶解症1例及文献复习
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【摘要]目的：探讨大剂虽静滴人体丙种球蛋白(intravenous immunoglobulin，IVIG)治疗脑桥中央髓鞘溶解症(central pontine

myelinolysis，CPM)的疗效。方珐：利用IVlG冲击治疗l例CPM患者和文献复习并阐述其原理。结果：大剂量IVIG冲击治疗

CPM具有一定效果。结论：大剂量IVIG冲击疗法可用于治疗CPM。
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Large dose of intravenous immunog]lobulin for treatment of central pontine myelinolysis：

a case report and review of the literature

WEI Dao—xian91，XIE Zong—yu2，SUN Rong‘

(1．Department ofNeuology，2。CT Room，The First Affiliated Hospital of删M Medical College，Bengbu Anhui 233004，China)

[Abstract]0bjecfive：To study the therapeutic effect of large dose of intravenous immunoglobulin(IVIG)on central pontine

myelinolysis(CPM)．Methods：One case of CPM Was treated with large dose of IVIG，and the related literature was reviewed．Results：

Large dose of IVIG Was effective on CPM。Conclusions：The therapy of large dose of IVIG Can be used to treat CPM．
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脑桥中央髓鞘溶解症(central pontine

myelinolysis，CPM)是一种罕见的以脑桥基底出现对

称性脱髓鞘为病理特征的脱髓鞘疾病。其确切病因

和发病机制尚不清楚，绝大多数患者存在严重的基

础疾病，如严重营养不良，电解质紊乱等，尤其是过

快纠正低钠血症时，容易诱发本病。病情进展迅速，

多数在数周内死亡，少数存活者可遗留痉挛性瘫痪

等严重的神经功能障碍。该病尚无特别有效的治疗

方案。我们通过大剂量人体丙种球蛋白

(intravenous immunoglobulin，IVIG)冲击治疗l例

CPM患者，并进行文献复习，探讨大剂量IVIG冲击

治疗CPM的可行性。

1临床资料

患儿男性，9岁。因“呕吐、腹胀、不排大便及不

能进食”在当地医院诊断为“肠梗阻”，给予相应治

疗，具体不详，症状好转。治疗4天后，患儿突然不

能言语，饮水呛咳、四肢瘫痪及咳痰无力，遂转入我

科治疗。查体：r 37．4℃，P 85次／分，R 20次／分，
BP 96／60 mmHg；浅昏迷，双侧瞳孔等大等圆，直径
2．5 mill，对光反射存在；全身重度营养不良；颈软；
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双肺可闻及湿罗音及痰鸣音；心率：85次／分，律齐，

各瓣膜听诊区未闻及病理性杂音；腹软，舟状腹；四

肢肌张力低；双侧Babinski(+)、Chaddock征(+)。

电解质检查示：K+4．04 mmol／L，Na+142 mmol／L，

CI一107．1 mmol／L，Ca“1．89 mmol／L，碳酸氢盐

21．4 mmol／L，阴离子间隙13．5 mmolVL。头颅M砌

示：脑桥中央长T1，长12信号(见图1～4)。入院

诊断：(1)脑桥中央髓鞘溶解症，(2)重度营养不良。

人院后给予’肾上腺皮质激素及对症支持治疗，患儿

出现上消化道出m，且病情加重，呼吸不规则；后停

用肾上腺皮质激素，给予大剂量IVIG冲击治疗，

0．4 g／kg，连续5天，营养神经及对症支持治疗，患

儿病情逐渐好转，神志转清，10天后能自己进食，好

转出院。经随访3个月后能自己行走，迸食正常，遗

留有轻度构音障碍。

2讨论

CPM由Adams等¨1于1959年首次报道，病变

位于脑桥中央，常呈对称性分布，其病理特点为病变

部位髓鞘脱失而无炎性改变，故命名为CPM。病灶

占据脑桥基底的中心部分，受累区域内的髓鞘均被

破坏，包括皮质脊髓束、皮质延髓束和皮质脑桥束，

与破坏的髓鞘相反，轴索、神经细胞和血管结构都相

对保留完好，病灶周围没有炎性细胞。以后又有学

者【21发现除脑桥外，其他部位也可出现相同的病理

改变，并将其称之为脑桥外髓鞘溶解症(EPM)。
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图l TIWI爪脑桥呈低信号改变，即长Tl图2 T2WI示脑桥晕高信号改变，即长I"2

图3增强扫描示脑桥晕低信号无强化图4矢状位TIWI示脑桥呈低信号改变，印长Tl

CPM的病因不明，约半数以上的患者为乙醇中毒晚

期，也可见于肾衰竭透析后、肝功能衰竭、肝移植后、

淋巴瘤及癌症晚期、营养不良、败血症、急性出血性

胰腺炎和严重烧伤患者。CPM的发病机制仍不十

分清楚，但多数学者认为与血液中Na+的浓度有关。

当有低血钠时，快速纠正低血钠是导致CPM的主要

原因。曾有多中心研究认为”J，48 h内血Na+的升

高超过18 mmol／L就易导致中枢神经系统并发症。

单纯低Na+血症并不一定发病，是血钠快速纠正还

是本身疾病的内在作用导致CPM的发牛尚有待进

一步观察。本例患儿系莺度营养不良伴有肠梗阻，

易发生脱水及严重的电解质紊乱，低钾、低钙都可能

造成脑组织渗透压的改变而产生脑损害而诱发本

病。CPM的病理特征是脑桥基底部从中脑下缘至

脑桥下部局限性且对称的脱髓鞘病变，而神经组织

及轴突相对保存。临床表现为迅速持续的四肢瘫

痪，显著的假性球麻痹(构音障碍、吞咽困难)，眼外

肌麻痹、震颤、共济失调及缄默症，无昏迷，呈“闭锁

综合征”表现，与脑干梗死、脑干脑炎、多发硬化极

相似，很难区分。本例患儿较快出现皮质脊髓束和

皮质延髓束等损害的症候群、四肢瘫痪、构音及吞咽

障碍等假性球麻痹表现及共济失调等脑桥损伤表

现。对该病诊断以往均依赖尸检确诊，白MRI问世

以来，诊断率明显提高，MRI表现：急性期脑桥上部

中央呈长T1长他信号，有湿著异常对比增强，横

断面图像上病灶形态为圆形或蝴蝶形，冠状面为蝙

蝠翼形，对称分布，矢状面为卵圆形，能较好地显示

病灶不在脑室周围区H1。CPM的治疗主要是限制

入水量，给予脱水剂，营养神经，治疗原发病，加强支

持疗法、功能锻炼及护理，无特效方法，早期用大剂

量肾上腺皮质激素冲击治疗有可能抑制本病进展，

可以试用高压氧、血浆置换治疗。预防该病的发生，

多数学者强调纠正低钠不可过快(控制补钠速度，
24 h内应<10 retool／L，48 h内<21 mmol／L)，慎重

应用高渗盐水，限制液体总人量。本例患儿因上消

化道出血，未能完成早期用大剂量肾上腺皮质激素

冲击治疗。

目的大剂量IVIG已经成功用于治疗急、慢性格

林一巴利综合征，多发性硬化，多灶性运动性神经

病，急性脊髓炎，炎性肌病及审症肌无力等神经系统

免疫性疾病∞’6J。大剂量IVIG冲击治疗CPM国内

尚无报道，国外有8篇相关文献(1966～2008年

MEDLINE数据库)报道07,8j。CPM的病理特征是脑

桥基底部从中脑下缘至脑桥下部局限性且对称的脱

髓鞘病变，而神经组织及轴突相对保存，也是一种脱

髓鞘疾病，从理论上来看同样可以用大剂量IVIG冲

击治疗。本例患儿使用大剂量IVIG治疗效果良好，

且无副作用。

大剂量IVIG治疗神经系统免疫性疾病的机制

尚不完全清楚，可能是：(1)通过抑制T细胞或自然

杀伤NK细胞而降低病理性免疫反应；(2)在抗独特

型反应位点上发挥竞争性抑制抗髓鞘lgM抗体作

用；(3)大剂量IVIG中和(或)封闭巨噬细胞膜上

FC段受体，抑制巨噬细胞在免疫发生过程中的活化

调节作用；(4)丙种球蛋白中包含的抗基因型抗体

结合及下调抗原的B细胞抗体，减少自身抗体的产

生；(5)有促进修复神经髓鞘的功能一1。鉴于CPM

目前尚无特效疗法，激素冲击治疗疗效不肯定，且副

作用明显；血浆置换价格昂贵，且对医院及环境的要

求高，又存在传染其他疾病的可能，因此可以选用大

剂量IVIG治疗，以便及时、有效、安全地控制病情。

本文仅1例报道，尚需进一步临床观察。
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[摘要]目的：探讨益气活血汤在治疗颈动脉硬化斑块中的临床疗效。方法：将颈动脉硬化斑块形成的58例患者随机均分为

两组，对照组给予常规降压、降血糖及抗血小板聚集治疗，治疗组在此基础上给予益气活血汤煎剂u服，每天2次，每次

200 ml，8周后记录颈动脉管腔直径、内一中膜厚度、斑块大小及血液流变学改变。结果：治疗组治疗后血液流变学均有明显

改善(P<0．01)；颈动脉内一中膜明显变薄，颈动脉硬化斑块缩小或消失，与对照组差异均有统计学意义(P<0．01)。鲒论：益

气活Jlf【汤治疗颈动脉硬化斑块疗效显著。

[关键词】颈动脉疾病；动脉粥样硬化；益气活血汤
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The clinical research of treatment of carotid arteriosclerosis plaque with Yiqihuoxue decoction
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[Abstract]0bjiective：To study the therapeutic effect of Yiqihuoxue decoction on treatment of carotid arteriosclerosis plaque．

Methods：Fifty·eight patients with carotid arteriosclerosis plaque were randomly divided into two groups，these eases in control group

were given routine depressurization，decreasing the concentration of glucose and anti-platelet aggregation treatments，while Yiqihuoxue

decoction was taken orally twice a day for these cases who belong to treatment group，200 rnl every time．The carotid artery diameter，

thickness of intima media，plaque size and the changes of haemorheology were recorded after 8 weeks．Results：Compared with pre—

treatment，the changes of haemorheology were obviously improved in treatment group，intima media in carotid artery Was obviously

thinner．Plaque in carotid angiosclerosis was smaller or even disapeared．There Was a statistical significance of efficiency variance in

contrast to the control group(P<0．01)．Conclusions：Yiqihuoxue decoction Call play an effective role on treatment of carotid

arteriosclerosis plaque．

[Key words]carotid artery diseouses；atherosclerosis；Yiqihuoxue decoction

颈动脉粥样硬化斑块是腩卒中的重要危险因

素，其危险性随颈动脉粥样硬化严重程度的增加而

增加。斑块形成是动脉硬化的明显特征，可以反映

动脉粥样硬化(AS)的程度。早期减轻和逆转颈动

脉粥样硬化斑块，可以减少脑卒中的发生⋯。本研

究通过颈动脉超声检测益气活血法治疗前后颈动脉

管内径大小、内一中膜厚度(IMT)及斑块大小的变
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化，同时检测血液流变学改变，评价益气活血法应用

对颈动脉粥样硬化斑块的影响。
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者，排除严重心、肝、肾疾病者。颈动脉粥样硬化斑

块58例中，男32例，女26例；年龄60—78岁。随

机分为治疗和对照组。(1)治疗组：男17例，女12
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