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性
: 1

.

化疗及放疗引起染色体损伤及基因突变的

第 2 次致癌
。
2

.

两种无连系的白血病 先后发生
。
3

.

急淋期是慢粒慢性期前的原始细胞危象期
。

K el s e n

等 a() 所见病例
、

急淋期 P hl 为 ( 一 )
,

慢粒期 P hl

为 ( + )
,

两期相隔 6 年之久
、

且停用化疗 2 年
,

故认为系 2 种白血病先后发生
。

S he n等 (` ’
报告 109

例儿童急淋于初诊时即 有 粒 细 胞 左 移 者 有 47 例

( 4 3
。
1% )

,

并发现缓解期的长短与白细胞数及其

粒系左移的有无有明显关系
,

故认为急淋患者血象

中出现粒细胞左移可提示骨髓中粒系 统 受 抑 制较

轻
,

缓解时间亦较长
,

是估计预后的一个新指标
。

本文病例的粒系左移是进行性向慢粒转变的过程
,

而不是急淋缓解过程中的一过性反应
,

而且曾用 P V

及 M T X 等药物
,

转变是否与细胞毒药物有关也尚

难肯定
。

B l o o m f i e l d C D等 ( 3 ’证实成人急淋可有 P h 且染

色体
,

S ar in 等 (’ ’
测定慢粒急变后的原始细胞中脱

氧核糖核普酸转移酶 ( T d T ) 水平高
,

与急淋相似

表明急淋与慢粒有其内在联系
。

多数人认为慢粒是

千细胞疾病
。

慢粒急变可发生在干细胞衍化的不同

阶段而出现不同的细胞类型
。

F or m a n等 .( ’
认 为干

细胞可向淋巴系或髓系分化
,

干 细胞性白血病细胞

可一时为淋巴系
,

一时为髓系
,

也可 相互转化
,

也

可同时存在
,

说明慢粒可急变为急淋
,

而急淋也可

转变为慢粒
。

本例的急淋与慢粒 两 期 是 逐渐演变

的
,

染色体有慢粒特征又遗留急淋期特征
,

符合急

淋向慢粒转变的推测
,

但也不排除急淋期系慢粒慢

性期之前的原淋细胞危象期的可能
。
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轻化酶缺陷症 1例报告

张平 叶绍珍 张忠辉 丁艳华
.

孟平 (西南医院

17
一 a 一

轻化酶缺陷症是由常染色体隐性 遗 传所

致的先天性疾病
,

是肾上腺性征异常综合征中罕见

的类型
,

较少报道
,

现将我院所见 1 例报告如下
。

患者
,

女
,

30 岁
,

已婚
,

住院号 5 01 89
。

因常

头痛
、

心悸
、

乏力
、

全身酸痛两年 , 行走困难
,

卧

床不起
,

双手不能端碗
,

头不能直立 半 月 来 院门

诊
。

查血钾 2
.

o m m o l / L
,

血压 2 5
.

0 / 1 5
.

了k P a ( 2 1 0

/ i 4 o m m H g )
,

E C G :

I
、

I
、 a v F

、 a v L
、

V : 导联 T
一

U

融合
,

U波高于 T波
,

提示低钾
。

以 高血 压低 血钾

原因待查 于88 气 4月收入院
。

患者系足月顺产
.

至

今无第二性征发育
,

亦无月经来潮
,

24 岁结婚
,

婚

后性欲低下
,

未曾妊娠
。

家族无特殊
,

父母非近亲联姻
。

其姐妹性征发

. 本科进修生

内分泌科 )

育无异常
。

体检

体型瘦长
,

身高 1 6。。 m
,

指距 16 1 c m
,

上部长

79
o m

,

下部长 8 c1 m
,

体重 4 k1 g
,

女性 体态 不 明

显
,

皮下脂肪不丰满
。

乳房未发育
,

腋阴毛缺如
,

皮

肤粘膜无明显色素沉着
。

血压 26
.

7/ 17
.

k3 P a ( 2。。

13 0m m H g)
,

心律齐
,

心尖区 S M I 级
,

主动脉辨

第二音亢进
。

腹软
,

肝脾未及
,

未们及包块
。

双下

肢朋力 I 级
,

双上肢肌力 l 级
,

双膝反射消失
。

妇

产科检查 ; 外阴呈幼稚型
,

盆腔内未们及明显子宫

及附件
.

阴唇及腹股沟无肿块
。

实验室检查

DOI : 10. 16016 /j . 1000 -5404. 1989. 06. 031



第三军医大学学报 1 9 8 9年第 11 卷第 6 期 4 7 5

血
、

尿常规正常
,

血钾 1
.

s m m ol / L
,

血钠 148

“ m ol / L
,

24 h尿钾 3 8
.
4m m ol / L

,

血 醛 固 酮卧位

9 5
。
o z p m o l / L ( 3

.

峨3 n g / d l )
,

血浆肾素活性 0
.

0 1 6峨

m ol
.

L
一

l/ h (0
.

o Zn g / m l/ h)
,

立位加速尿。 m o l
.

L
一 1

/ h ( o n g / m l / h )
,

血浆 总 皮 质 醇s : 0 0
、

1 6 : 0 0
、

2魂, o o h分别为9 6
.

6
、

5 5
.

5 6
、

i o s
.

2 6 n m o l / L ( 3
。
5

、

5
.

1
、

3
.

5林g / d l )
,

F S H ) 3
。
2林g / L ( ) 3

.

2 n g / m l )
,

L H s o IU / L ( 5 0山 I U / m l )
,

血雌二 醇 s了 p o m o l / L

( < l o p g / m l )
,

T 3
、

T 4
、

T S H
、
2 4 h尿儿茶酚胺

、

酚红排泄试验均正常
。

血气分析 , p H 7
.

5 4 6
,

B E

12
. ` “ “ ol / L

,

H C O 。 一

35 m m ol / L提示代谢性碱中

毒
。

血细胞染色体核型为 46 X X
。

腹腔镜检查
: ( 1)

先天性无子宫
,

(2 )先天性右侧卵巢缺如
,

左卵巢

发育不全
。

C T示
:

双侧肾上腺呈梭形增大 3
。
3 x 1

.

7

c m
Z

大小
,

蝶鞍无异常
。

胸片
:

主动脉凸出
,

尺挠

骨髓线及第一掌骨基底骨箭线清晰可见
,

骨髓愈合

明显延迟
。

心电图示
:

左心室肥厚劳损及典型低血

钾
。

根据以上检查
,

临床诊 断 为 1 7
一 a 一

经 化 酶陷

缺症
,

给予 口服强的 松 30 m g / d
,

半 月 后 血 压降

至 1 4
.

7/ l o
.

7 k P a ( 1 1 0 / s o m m H g )
.

在治疗前每天

补钾 8 9而血钾仍在 1
.

8~ 2
.

2 m m ol / L之间
,

经服强

的松 2 周后土升5
.

3 m m ol / L
,

心电图已 无 低 钾改

变
,

病人肌力恢复
,

活动自如
。

以后将强的松减至

10 m g d/
,

2 月后减至 6 m g / d
,

血压稳定
,

血钾正

常
,

同时口服雌激来替代治疗
,

病人感觉良好而出

院
。

讨 论

17
~ a 一

经化酶缺陷多见于女性` 丘’ ,

于 1 9 6 6年 始

见第 1 例报告
,

迄今国内外报告仅 30 余例
。

本例特点
: ( 1) 高血压低血钾

,

低钾性代 谢性

碱中毒
,

低钾性肌无力麻痹 , ( 2) 血 F SH
、

L H增

高
,

雌激素水平低下
,

无第二性征发育
,

子宫和右

侧卵巢缺如及左侧卵巢发育不全
;

( 3) 血皮 质 醇水

平低下
, ’

肾素水平低下及醛固酮正常
, ’

肾上腺增生肥

大 , (4 )经强的松替代治疗后高血压低血钾纠正
,

均

符合 1 7
一 a 一

羚化酶缺陷症的诊断
。

皮质醇和性激素的

合成需要 1 7
一 a 一

经化酶参与
,

而皮质酮和去氧皮质酮

的合成则不受此酶的影响
。

此酶缺陷时
, ’

肾上腺皮

质不能正常的合成皮质醇及性激素
,

血浆皮质醇低

下使负反馈减弱致垂体 A C T H 分泌增 加
,

刺激肾

上腺皮质增生并合成大量 1 1
一

去氧 皮 质 酮 和 皮 质

酮
,

致水钠储留促进排钾
,

血容量增加
,

高血压低

血钾及低钾性碱中毒 l( ’ , ’

肾上腺皮质代偿性增生肥

大
。

储钠结果可能使皮质酮转变为醛固酮的步骤受

抑制
,

肾素血管紧张素受抑制
,

醛固酮和肾素可正

常或低于正常
。

性腺和肾上腺合成肇酮
、

雌二醇和

雌酮减少
,

致女性至青春期无第二性征发育
,

原发

性闭经
,

外阴呈幼稚型
,

子宫及卵巢发育不全或仅

为残存组织
,

在鉴别诊断上应与 n
一

日
一

羚化酶缺陷
、

原发性醛固酮增多症
,

尤其是需与可用搪皮质激素

治疗的双侧微结节型皮质增生性醛固酮 增 多 症 鉴

别
。

治疗采用糖皮质激素以抑制过多的 A C T H分泌

和替代肾上腺分泌皮质激素不 足
、 乙 ,

同时给予性激

素替代治疗
,

本例按此原则治疗
,

效果良好
。
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脾脏原发性非何杰金氏淋巴瘤 1例报告

顾红光 (西南医院 肝胆外科 )

脾脏原发性恶性肿瘤较为少见
,

我们以脾切除

术治疗 1 例脾脏原发性非何杰金氏淋巴瘤
,

报告如

下
。

患者男性
,

40 岁
,

农民
。

发现左上腹包块 1月

入院
。
1 个月前无意中们及左上腹一拳头大小包块

,

随呼吸上下活动
,

无痛
,

不发烧
,

食欲正常
。

既往

无血吸虫病
,

疟疾
,

钩端螺旋体病及肝炎等病史
,

自幼身体健康
。

体格检查 : 一般情况好
,

无黄疽
,

全身浅表淋巴结不肿大
。

心肺正常
。

左 上 腹微 隆

起
,

腹软
,

无压痛
。

肝脏助下 c3 m
,

剑突下 5 c m
,

质中等
。

脾脏助下 6 c m
,

质硬
,

边钝
,

光滑
,

无腹

水
。

实验室检查
:
血象正常

。

血小板 1 3 6 x 1 0 . / L,

出凝血时间正常
。

血糖 4
.

g m m ol / L
,

血尿素氮 5
。

54

m m ol / L
。

A L T 5 ll U / L
,

A S T 4 l9 U / L
,

G G T

i o g IU / L
,

A K P 2 2 i I U / L
,

L D L 3 s s I U / L
,

Z N T 1 5
. ` ,

A / G = 1
.

3
,

F i b 2 7 6m g / d l
,

A F P


