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小儿散发性克汀病 22例临床表现及随访 

儿童医院几保科 陈永芬1 
72 ， ，2、f 

提 要 作者对小儿散发性克汀病 22倒进行分析 ．男 6倒、女 16例。初诊年龄 4十月 ～ll 

岁。22例均有甲状腺功能减退的临床 表明 f骨卉拿落后 血清T4低。TSH高。本文对误诊的原田厦早 

期诊断 、治疗的重要性进行讨论 。 

关避词 塞互痘 三 !翌一旦坚 
中国分类号 R725．8 

先天性甲状腺功能减退症是儿科最常见 

的 内分泌疾病之一，也是,J,JD智能和『奉格发 

育障碍的重要原因。我科遗传内分泌门诊，诊 

治克汀病 22例，现分折如下。 

临床资料 

1．一般资料 

男 6倒、女 l6例．男 t女 一l，2．7。足月顺产 ls 

例，过期产4例。双亲非近亲结婚．母孕期未服药，未 

接收放射线照射。家族中无类似患者。初诊年龄4十 

月～11岁 3岁前牧谤音 12倒 ，1岁 内初诊者只有 5 

剖 ．治疗随访时间 1～6年。 

2．临床表现 

身材矮小 22例．身高或 身长均 低于第 3百分 

位。智能发育迟缓 21倒．喂养困养或纳差 22例。步 

动及厦应差 22倒。哭声 低或嘶哑 l5例。步汗 1 9例 

腹胀 、梗秘 21例．克汀病面容 17倒 面色苍黄、面部 

浮肿 眼距宽、鼻梁塌、唇厚、舌大常伸出 口外。前 囱 

宽或延迟闭合9例 心音低钝、心率缓慢16例。皮肤 

粗糙 l8倒 。粘漓性水肿 l7例。贫血 22倒。伴发症 

有神经性耳聋．室 间隔缺损 ．卵巢囊肿，脖肠肌肥大 

各 1例 

3，X线检查 

全部病例均作X线检查．1岁 内取手腕 亚棘 

关节摄片．1周岁 以上取手 、腕关节摄 片．除 l例 外． 

其棠 21剜骨龄均 明显 落后于实际年龄 骨龄 在新生 

儿～4岁 

4．实验室检查 

22例患者均检测血清T3、T4、TSH T3低音 1l一 

例．在 0．7～1．02nmol／I(正常 1．17～3．85nmo]门1： 

22例血清T4均低于正常值．在 16～54nmoi／](正常 

78～208oi／1){全部病何血清 TSH均高于正常值 ． 

26~50单血／L以上 (正常<14单位／L) 22例血 

蛋白均 『匠于正常 ．在 84～1l 2g／L。 

5．B超投查 

16倒 作 B超检查 。其 中 10倒 甲状腺 影缩 小．{ 

例甲杖腺影结构不清，2倒 甲状腺来显影 。 

6。误诊情况 

本组侑人除 l倒外，其余 2l倒曾在院外或戎院 

门诊，误谚为营养不良．营养性缺铁性贫血 。佝倭晌 ． 

先天性 巨结肠，脯性瘫痪 ．智力低下 。悻懦症等。 

7，治疗与随访 

全部病倒采用甲状腺片浩疗( 表 1) 

表 1 甲状腺片的用量 
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替代治疗 2～4周后，临床症状明显改 

善，复查血清 T3、T4、TSH均恢复正常。以后 

每 3～6个月定期复查，调整药量 ，已追踪观 

察 1～6年。 

全部病例治疗第1年内，身高增长最快． 

增长 8．5～14．5厘米．平均增长 l1．8厘米。 

1 2例 3岁前开始治疗者．现身高均已达到正 

常水平，在第 5～97百分位间，3岁以后治疗 

的 10例，目前身高仍低于正常，小于第 3百 

分位。治疗后所有病例智能均有不同程度的 

进步．智能正常与同龄儿相同，学习成绩中等 

者 4例；智能显著进步．但较同龄儿差者 8 

例 ；智能略有进步．仍明显落后于同龄儿者 9 

例。17例治疗后 8个月～5年 ，骨龄达到正常 

水平 。 

讨 论 

先天性 甲状腺功能减退症的发病率在 

1／3000~7000活产婴儿之间 ]，甲状腺发 

育异常是本症最重要的原因。本组 16例作 B 

超检查．发现甲状腺发育不良或缺如，与国内 

外资料相似0 ． 

小儿先天性甲低在早期临床表现不典 

型，容易误诊或漏诊．使惠儿不能及时得到有 

效的治疗，造成小儿体格和智能发育障碍 。甲 

低引起脑损害是不可逆的，故可导致终生残 

废。这就提出早期诊 断的重 要性。文献报 

告“，在出生后3个月内确诊，而坚持替代治 

疗音，80 的小儿智商在 90以上，若 3岁后 

治疗者．绝大多数智能明显落后于同龄儿。本 

组 1岁前开始治疗的4例，智能水平达到正 

常．其余病例仍有不同程度的智能低下。文献 

报道 “ ，先天性 甲低在 3岁前诊治者，绝大 
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部分体格发育可达正常水平．3岁后治疗者， 

大部分体格发育落后于同龄儿。本资料中．】2 

例小于3岁诊治者．身高均已达正常水平． ： 

5～97百分位#3岁以后诊治的 10例．目前身 

高仍低于正常 ，在 3百分位以下。可见早期渗 

治对于体格和智能发育的重要性。 

本组病例的 67 于生后即出现症状 _且 

多次到医院就诊 ，但均误诊，错过治疗最 佳时 

机。因为小婴儿正常神经功能尚未充分发育， 

甲低症的各种精神神经表现难以发现和确 

诊，同时此时期体格发育落 后的表现亦不flj】 

显．所以容 易误诊。故凡有以下表现者．应斡 

惕甲低的存在；新生儿茧疸持续 3周以上．文 

献报告可见于 lO~40 的甲低患儿．因甲状 

腺素缺 乏 ，致葡萄糖醛酰转换 酶的活力不 

足，肠蠕动减少而致腹胀、便秘影响肝肠栅 

环，导致黄癌时问延长。因此“新生儿黄疸”持 

续不退．同时伴有喂养困难、便秘等应警惕 ： 

病。小儿基础代谢率降I氐、怕冷、体温低、四月 

凉．新生儿期可见津温不升(<35℃)、皮肤花 

斑状 ，胃纳整，步动及反应迟缓 ，汗少．哭声低 

或嘶哑，可伴有皮肤粗糙、腹胀、脐疝、便秘． 

粘液性水肿，心音弱等。70年代国外已开展 

新生儿甲低的筛选，近年国内也 已开展 TSII 

的放射免疫测定进行筛查。若在新生儿期给 

予正确诊治，无疑是优生优育的重要措施。 

先天性 甲状腺功能减退的诊断 ．除临床 

表现外．主要根据血清 T4降低、TSH增高、 

X线显示骨龄延迟等。明确诊断后．应根据实 

验室检查．终生甲状腺片替代治疗，可预防或 

改善阵恪和智能发育障碍。关于随访问题．际 

观察临床症状的变化及体格、智能的发育情 

况外，应定期复查血清T3、T4、TSH和 x线 

骨龄。 
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