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血
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,

血 醛 固 酮卧位

9 5
。
o z p m o l / L ( 3

.

峨3 n g / d l )
,
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血浆 总 皮 质 醇s : 0 0
、

1 6 : 0 0
、

2魂, o o h分别为9 6
.
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5 5
.

5 6
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i o s
.
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。
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、

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
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( 一 ) ,

H BS A g ( 十 )
。

心电图
、

胸部X线检查正常
。

B超提示肝脾肿大
,

脾内不均质回声块影 考虑脾脏

肿瘤
。

C T检查显示肝脾肿大
, “
脾梗死

” 。

肝同位

素扫描发现肝脏弥漫性肿大
,

脾脏不显影
。

骨髓检

查报告为增生性骨髓象
,

未见异常细胞
。

手术中见

肝脏为细结节性肝硬变
,

无腹水
。

脾脏肿大 20
x 20 x

巧 c m 吕,

紫黑色
,

质硬
,

与隔肌
、

腹壁粘连
。

腹内

未们及肿大淋巴结
。

行脾切 除 和 胃冠状静脉结扎

术
。

病理诊断
:

脾脏非何杰金氏琳巴瘤 (弥漫型
,

小淋巴细胞型 )
,

脾门淋巴结无转移
。

术后半年随

访
,

食欲正常
,

体重增加
,

胜任轻体 力 劳动
。

B超

见肝脏肿大
,

血象正常
。

讨 论

非何杰金氏淋巴瘤是淋巴网状系统恶性肿瘤
,

大多原发于淋巴结
,

约 14 ~ 25 % 原发于淋巴结外器

官
,

如咽部
、

胃肠道
,

皮肤
,

骨骼等处
。

原发于脾

脏很少见
,

但是脾脏原发性恶性肿瘤以恶性淋巴瘤

最为常见
。

本病早期无特异临床表现
,

术前确诊困难
。

40

岁以上多见
,

男性多于女性
。

84 %有脾脏肿大 l()
,

本例脾脏虽大
,

但脾功能亢进不明显
,

同位素扫描

脾脏不显影
,

似有别于一般脾肿大
。
B超

、

C T
、

脾

动脉造影可帮助诊断
,

按 A h m a 川 l) 分期 本例 属 1

期
,

肝脏肿大可能与本例无关
。

本病原发于淋巴结外器官的预后优于原发于淋

巴结者
,

早期手术切除效果较好
。

长期存活与早期

诊断有关 (2)
。

放疗和化疗对晚期病例有效
,

但化疗

与肿瘤术后复发无关仪 )
。
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原发性血小板减少性紫痛伴发甲状腺机能亢进症 1例报告

王庆余 汪坤踏 张新华 (新桥医院 内科 )

我院曾收治 1例原 发 性 血 小 板 减 少 性紫瘫

( IT )P 伴发甲状腺机能亢进病人
,

报告如下
:

患者女性
,

30 岁
。

因月经量增多 1年余
,

全身

皮肤紫瘫 1月伴鼻屺
、

牙跟出血 8天入院
。

近 工年有

易俄
,

食量增加
,

怕热出汗
。

查体
:

体温 36
.

8℃
,

脉博 90 次 / m in
。

无消瘦及突眼
。

全身皮肤见散 在

痕点
、

痕斑
。

双侧甲状腺 I
。

肿大
,

质软
,

闻明显

杂音
。

心率 90 次 / m in
,

律齐
。

双手有细震颤
。

余

(一 )
。

实验室检查
: H b 88 g / L

,

W B C 6
.

2 x zo o / L
,

分类正常
,

B P C 18 x ] 。 “ / L (以后多 次 复 查 均 在

30
x 10 。 / L以下 )

。

束臂试验阳性
。

肝 肾 功 能正

常
。

抗核抗体阴性
.

血狼疮细胞两次阴性
,

抗人球

蛋白试验阴 性
。

骨 髓象
:
巨 核 细胞 1 88 个l/

.

s x

c3 m “ .

分类有明显成熟障碍
。

血小板抗体 PA gI G

(放免法 ) 5 3
,
g f g P A I g G /血小板 (正常值 ( 1 5 )

。

病情演变及治疗经过

患者有月经量多
,

全身皮肤痕点疲斑伴鼻姻
、

跟血
, 一

多次查血小板低于 30 x 1 0 。 / L
,

骨髓示巨核

细胞明显增多及成熟障碍
,

P A gI G明显 增高
,

故

可确诊为 I T P
。

由于出血为主要矛盾
,

入院后即使

用强的松 30 m g (后增至60 m g / 日) 口服
,

氢化考的

松 2 00 m g / 日静滴治疗
,

2周后出血未减轻
,

血小板

仍低于 3。 入 10 . / L
,

并出现肉眼血尿
,

故改用地塞

米松 3 m g
,

3/ 日
,

多次输注新鲜全血
.

此后血小板持

续上升
.

2周后稳定在 80 ~ 2 12 x 1 0 . / L
,

出血症状

完全消失
,

复查 P人 Ig G降至 9
。

86
。

住院期 间患者

脉博一直 100 次 / m i n 以上
,

头发皮肤潮湿
,

怕热
。

作

甲状腺功能检查
:
血清 T : 1

.

93n m ol / L ( 1 2 5
n g % )

,

T
` i s o

.

6 n m o l / L ( 1 4林g % ) (正常值
: T a l

.

o s ~

3
.

o s n m o l / L
,

T . 7 3
。
5 5~ 1 0 ]

.

2 5 n o o l / L )
。

放射

性同位素 ` a l l 甲状腺功能检查示甲亢
。

用他 巴哇

30 m g / 日治疗
.

心率控制至正常
,

怕热
,

出汗明显

减轻
,

多次查血小板计数正常
。

出院后地塞米松渐

减量并停用
,

以他巴哇 S ln g / 日维持
,

患者无甲亢

及出血症状
,

血小板计数持续正常
。

讨 论

IT P伴甲亢国内较少报告
,

但国外报告较多
,

M a sr h al l等统计 I T P病人中至少 14 %有潜在 的 甲

亢 , 反之
,

K u r at a等指出在未经治疗的甲亢病 人


