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伴有癫痈的色素失禁症一例报告

崔东斌 徐洁芳 (第一附属医院 皮肤科 )

色素失禁症是一少见 的 遗 传性色素失调性疾

病
。

以主要发生在女性 , 中
、

外胚层发育畸形或缺

陷 ; 奇异分布的色素沉着 , 色素沉着前常有水疙

性
、

尊麻疹性和角质增生性损害为特点
。

国外早年

以真皮变性色素沉着症
、

色素失禁症等为题报道
。

国内朱李两氏 1)t 采用色素失调症首先报告本病
。

国

内报告的 6例 (2 ) s() l4) 间中有合并皮肤附件
、

粘膜
、

眼
、

骨等损害
,

但合并癫痈
、

双眼内斜视
、

白内障

和眼前房出血的尚未见报告
。

现把我科收治的一例

报告如下
:

病 例 报 告

女
,

9 个月
。

出生后即发现躯干和四肢有散在

的水疤及大疙
,

指 (趾 ) 部有角质增生性斑块
。

以

后水疤及大疤逐渐增多累及全身并有散在的小片红

斑和丘疹
。

皮疹此起彼落迁延不断
,

部分水疤有化

脓性感染
,

细菌学检查为金黄色葡萄球菌
。

皮损消

退后留有褐色或灰褐色色素沉着
。

30 天时除四肢远

端还有少数水疤和增殖性斑块外
,

大部分皮疹消退

而留有色素沉着
。

40 多天时发现小儿四肢无规律性的经常抽动
,

持续数秒至 3 分钟 不 等
,

严 重时全身肌肉强直痉

挛
,

两眼上翻
,

口角歪斜
,

可 自行缓解
,

发作无一

定规律
,

频繁时 10 一30 分钟一次
。

曾诊断为
“
中毒

性菌痢
”
等病

。

实验室检查血
、

尿
、

大便
、

脑脊液

和血电解质等均正常
。

应用氢考
、

水合氯醛
、

硫酸

镁
、

安定和食若等药物治疗效果不佳
。

自降生以来经常腹泻
,

大便呈稀水样
,

偶有呕

吐
。

平时无咳嗽
、

发热等
。

g 个月时发现小儿右眼

明显发红
。

小儿是第一胎
,

足月顺产
,

出生体重 2
.

85k g ,

母乳喂养
。

无预防注射 及外伤 史
。

父母非近亲结

婚
。

家族中无皮肤病和癫痛病史
。

查体
:

营养尚可
,

发育稍差
。

前自 l x l c m
,

无

颅骨软化
。

两眼距稍宽
。

轻度塌鼻梁
。

小儿已 9个

月但尚未萌牙
。

咽部无红肿
、

扁桃 体无 肿大
。

颈

软
。

心肺检查无特殊
。

肝肋下 cI m
,

质软
。

脾未触

及
。

脊柱四肢无畸形
。

皮肤情况
:
毛发稀疏

,

头 皮 可 见 点片状无发

区
。

全身可见散在和密集的褐色
、

灰褐色色素沉着

斑
,

分布无规律
,

如同泼洒的淡墨水呈喷水状和网

状
,

尤以躯干和四肢远端内侧面显著
,

表面无萎缩

及炎症
,

触之无浸润感
。

指 (趾 ) 尖端和个别指背

可见角化增生性斑块及结痴
,

剥痴后可见少量淡黄

色渗液
。

眼部情况
:

两眼内斜视
,

尤以右眼明显
。

右眼

睑明显水肿
,

睑
、

球结膜充血 I
。 。

角膜混浊
。

虹

膜纹理模糊
。

晶状体混浊
。

前房可见散在的血迹
,

其下 1 / 2处可见明显的血平面
。

看不清眼底
。

左眼结

膜无充血
,

角膜透明
,

瞳孔对光反应存在
。

实验室检查
:
红细胞 405 万

,

血色素 13
.

19
,

白

细胞总数8 2。。 ,

淋巴 59 %
,

中性28 %
,

酸性 12 %
,

碱性 1 %
。

尿
、

大便常规检查阴性
。

本人及其父母

染色体检查均未见异常
。

讨 论

本病的确切发病机理不太清楚
,

有人认为是由

于胚胎分化期母体遭受 病 毒 或 其它因素的干扰所

致 , 亦有人认为 .() 与免疫缺陷有关 , 但大多认为是

一遗传性疾病
。

国内报告的 6例和本例均为女性
,

有阳性家族史的 3 例
,

年龄在 10 个月以内的有 4

例
,

其中 2 例有腹泻史
。

主要发生在女性的原因有

人解释为本病是一种 X
一

联基团
,

在女性表现为显

性而在男性多为致死性` , ’ 。

本例病人及其父母的染

色体检查均未见异常
。

至于腹泻的原因是属一般消

化不良性腹泻还是由于本病也可能累及内胚层致消

化道障碍尚不清楚
。

有人认为本病常伴有血中嗜酸

性粒细胞增高
,

本例病人分类计数为 12 %
。

临床根据主要发生在女性 ; 出生不久出现水疤

性
、

尊麻疹性及角质增生性损害
,

以后留有奇异分

布的色素沉着斑 , 常伴有其它中
、

外胚层发育异常

或缺陷等
,

诊断本病并不太困难
。

晚期色素沉着斑
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消减后病人的抽搐
、

癫痈
、

眼部损害
、

骨损害和出

牙异常等表现易导致忽视是本病的并发症或误诊为

它病
,

应加以注意
。

有人把本病的临床演变过程分为三期
: 1

.

大疤

水疙期
:

出生后不久出现
。

2
.

肥厚期
:

有浸润
、

角

化过度
、

疵状或乳头瘤样损害
。

3
.

色沉着期
:

有不

规则分布的灰褐色奇异斑点
。

此三期发生发展的次

序并非固定
,

可重叠或隔期
,

有时病人身
.

上同时可

见三期皮损
。

另有人将木病分为两型 : 即 S u l z b e r g e r 一

B l o e h

型和 N a “ g h 型
,

前者多为女性
,

呈泼水样色素沉

着
,

无畸形
。

后者男女均可发生
,

网状色素沉着和各

种畸形
。

报告的 6例中属前者的 2 例
,

后者 4 例
,

本例属后者
。

目前对本病的治疗无有效办法
。

预后主要取决

于中
、

外胚层发育不全的程度和部位
。

S u l
z
b e r g e r

一

lB oc h型比 N ae g e i型预后好
。

在命名上 前者以色

素失禁病而后者以色素失禁综合症较能体现发病性

别及预后
。

(本文承本科刘荣卿主任审阅
,

谨致谢

意 )
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曲别针取鼻腔异物 48 例

房正 国 (第二附属医院 耳鼻咽喉科 )

鼻腔异物多见儿童
,

一般多由玩耍将异物塞入

鼻腔
。

笔者从 1 9 7 5年 10 月~ 1 9 8 6年 12 月使用曲别针

取出鼻腔小钢珠
、

黄豆
、

蚕豆
、

橡皮
、

纸团等异物

共 48 例
,

无一例并发症
,

效果满意
,

报告如下
。

指拿曲别针一端
,

将掘起端由鼻孔前上且与鼻背平

行插人异物上端向外
,

向下撬动
,

即取出异物
。

二
、

优 点

一
、

用具和方法
此法简便易行

。

手法快
、

效果好
、

无痛苦
,

可

避免其他一切方法的合并症和不良后果
。

曲别针一枚
。

用手将其伸展
,

持右手母指和食


