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，钾，营私 症 

报告并文献复习 

第一医院内科 堡兰 R l、1 

BarLter氏综合征足 以慢性顽 同性 失训 

为主要特征的一种罕见病征，我院收治 例 

并结台国内报道0．4 9例进行文献复习。 

病 例 报 告 

女忡 52岁。孵 戆碱退、怄吐．rⅡ胺无力仆 

麻术50余 ．厦复手足 一 弱1月 入 院 过去无多 

饮、彰尿． 慢性腹泻及 长期使用利屎药史 。 ‘ m 

压、肾脏艇病史 家族中无类似疾患 {J经刊瑚H 

岁．生育四胎．子 女 均 健 康。体检：消螋． l 

1 4／lOkPa、语言低沉，甲姨腺 不 大 ，心．肺、腹 

音 检查无阳性发现。四肢肌 张1力 低 下，腱反射正 

常 ，Chvostck征及Trous$-5~u征阳 性 实验室检 

卉 血 钾 2，G11]Mo】，】 、 ]3 5 mlift。】／】_、氯 
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1／L：球pit=7．比霞 1．008．填闩__卜、 】 细胞破 

2—5／HP BUN3．4mtool／T ． C J’132mm ol／J ． 

联 浓缩稀释 试验；舄眼 j担尿 譬之 324：3 87、 

最1： ·lJ_016．最低 最]．004 A院后讣钾(静脉 

6
． 5gl门JJ口f．]服 8g，l目)共10天；并加用25％硫酸镁 

／】5m1／只．症状无明显好转 ，每 R绐予]0知葡萄 穰 

酸钙4Ore|静脉推注，四天后手足搐槲 停 【f二 复裔 

血生化 ：血钾3．]Smmo1／[一．m钠、氯．钙．磷 恢 

复正常。章屎钾∞．15—51．75mmol／2,1h．血浆肾 

素活性3．80ng／m／h(卧位正常值0．42±0．37)．血 

管紧张素 I 120pg／m (卧他正常值26±]0)、醛固酮 

560pg／ml(卧位正常植 6O±176) 诊断巴一 特氏综 

合征 ．于入院后第17天开始 安体舒通]20rag／日、 

心得安80mg／日．消炎滴75mg／．~治疗 服药两天 

后乏力好 转．食憋增加，停 静 脉 补 钾，改几服钾 
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3g／d。一周后患者明显好转．能一行 料 理生活 

复查血钾 4 4mmo|／L、 钠 ld7mmol／L、血氯 

1 08mm ol／L、24h t钾降为 ．5ram ol／I 

论 讨 

巴一特氏综合 征 系1962年 由Bi~rtter 

厦其同事首先报道 ，其特点 是 低 血 钾、 

低氯性碱中毒、血浆肾素 活 性 增加 、高 隧 

同酮血症 、血压 正 常 、无 水 肿。此 征虽罕 

见，但近年报道已逐渐增多，国外已超过百 

例 。，迄今f 内仅见 0例(包括本文’例)， 

其中女性8例、男性2例，年龄最小者]6岁， 

平均3]．6岁。与国外佐佐木等79例报道的男 

性多于女性、1 5岁以下占半数、平均年龄21 

岁 有所不 同，而与Radi13报 道 的 28例类 

似 。． 

巴一特氏综合征的主要症状有三大类； 

(1)钟、钠、钙丢失引起的乏力、四肢麻木 

及手足搐搦}肾小管浓缩功能减退 引起的多 

饮、多尿 和瘦尿；以及胃 肠 遭 症 状， 如厌 

食、略心呕吐、便秘腹泻等。国内10例 以乏 

力最为多见 (9例)，其次为多饮、多屎或夜 

尿(8例)，四肢发麻及手足搐搦6例 、伴Chvo一 

8tek 及Trousseau征阳 性(5例)。此外， 

显著消瘦者 6例 ，但国外文献很少提及，本 

组 中仅 2侧 第二性征发育差。(2)慢性顽固 

性失钾 (尿 钾>20mmol／24h)、 低血钾、 

低血氯 、低钾低氯性碱中毒 、血浆肾素活性增 

加、高醛固酮血症、血压正常、尿前列腺素 
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排出过多和尿氯亿 物>zOmmol／L等。 在 

翻内1 0例中均有低血钾及血压正常 屎 > 

~olnmol／24h者 8例 、血 pH>7
． 35 9例 、 

血浆肾紊活性增加7例、高隧固配血症8侧。 

(3)肾活检病理在国内1 0例中 4例有资料者 

均示肾小球旁 器增生肥大。其余 6例无 肾活 

检资料。 

木综合 的发病机理尚未完全清楚， 虽 

多种假说，但 小管字利氏谍升枝厚段对 

钠 、氯 重吸收缺铂是基 本发病环节 。SLein 

提出Bart~el’氏综台征的肾小管缺陷可分为 

三种类型： I型 为 原 发 型，单一钾转运缺 

陷，tf_j位在远 曲 管的远端或集合管，而氯 

化钠的转运正常。 Ⅱ型为原发 性 氯化 钠 转 

运缺陷，系肾单挺多部位功能缺陷，包括近 

曲、远曲小管 、特别是 亨利氏襻 枝厚段。由 

于远曲小管流量明显增加及钠邢交换增加， 

使钠回吸收而钾被排出。 Ⅲ型是局限于亨利 

氏襻升枝厚段的氯化钠转运缺陷。 由于氯吸 

收减少，导致 回吸收碱少，尿 钾 排 出 增 

加。 

本综合征的治疗目 的 在 于 纠正低钾血 

症。 某些病例，适当补镁或补钠可提高血钾 

水平。本例补镁君血钾即有显著升高。如加 

用醛固酾拮抗剂、前到臁素抑 制剂及 日一受 

体阻滞剂等联合应Jil效果更佳。 由于前列腺 

素抑制刑消炎痛 可以碱少尿 前列腺 素 的 排 

出，而 B一受体阻滞剂心得安能抑制。 素与 

醛固酮的释放，安体舒遁阻断盐类皮质激素 

受体，使醛同酮失去对盐回吸收的作用，故 

王述联合治疗可导致钠滞留、肾钾排出减少， 

从而纠正低钾血症，但长期随访结果仅少 数 

病人可保持正常血钾，不少病人最终对联台 

疗法失效。除非找到原发病因如肾小管对氯 

化物或钾重吸收的缺陷或其他异常，否则不 

可能有更合理的治疗。本例 仍 采 用 联台方 

案，治疗 !月余后血钟保持 正常水平。但国 

#b]Zudint 对28例进行长选lo年的随访后认 

为，仅少数病人可获得正常血钾。故无显著 

症状的成年病例，药物治疗似无必要。由于 

国内病例尚少，治疗时间短，经验尚不多， 

远期疗效难于肯定。 
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