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E ar s m us 综合征并发颅神经损 害一例报告

凌培 基

(第三附属医院 呼吸内科 )

矽肺并发硬皮病
,

称 为 E ar s m us 综 合

征
。

国内仅见数例报道
,

现将我们观察近 5

年
,

并有多发性颅神经损害的 1 例
,

报告如

下
。

高 火 又 ,

男
,

62 岁
,

采石工
。

19 80 年 3 月因右

面部阵发性针刺样疼痛 3 月余
,

住神经内科
,

诊断

为右侧三叉神经损害
,

胸部照片双肺肺纹多
、

乱
,

呈网状改变及小斑点状影
,

诊断矽肺 I 期
。

服苯妥

英钠。 .

1
,

3 / d
,

面部症状好转
,

出院继续服药
。

1 9 8。

年 9 月因双下收屈曲困难
,

皮肤发硬
,

逐渐累及全

身
,

生活不能自理
,

皮肤科诊断
“
硬皮病 ,, 。

1 9 8 1

年 10 月田两侧面部麻木
,

疼痛再次住神经内科
,

双

侧 V
、

姐
、

班
、

X 对颅神经损害
,

皮肤活检
:

表皮

萎缩
,

真皮浅层胶元纤维肿胀
,

深层胶元纤维束增

厚
,

成纤维细胞透明性变
,

真皮与皮下组织界限不

清 (图 1
、

2 )
,

符合硬皮病 ( S e l e r o d e r m a )
。

又因咳嗽
、

喀痰
、

心累
、

气喘
、

间断双下肢浮肿于

1 9 5 3年 6 月
、

9 月
、

1 1月
,

1 9 5 4年 1 2月 2 5日四次住

院
。

1 9 7 9年在市结核病院曾诊断为
“

I 期矽肺
、

肺

结核
” 。

作采石工 40 余年
,

抽烟 4 5年
,

2 包 / d
。

休

检
:

休温 3 7℃
,

脉搏。 6次 / m i n
,

呼吸 2 4次 / m i n
,

血压 9。 / 6 o m m H g
,

半卧位
,

气急
,

全身皮肤发硬
,

呈腊样光泽
,

不能用手指捏起
,

有色素减退斑
,

腋

毛脱失
,

而部表情固定 (面具脸 )
,

张 口 困难
,

有

频发早搏
,

两肺散在干湿罗音
,

双腕
、

躁及指关节

僵直
,

活动受限
。

胸片见双肺广泛性纤维化
,

布满小

点状及条索状和网状增高影
,

以中上肺为显著
,

双

肺门增大模糊
,

右上前第一肋间外带有一 小片状密

度增高影
,

双下肺野透亮度增高
,

双服肌低平
,

双

肋隔角有胸膜粘连
,

意见为矽肺 l 期
,

右上陈旧性

结核灶
,

并肺气肿
,

胸膜 增 厚 粘 连
。

血沉 16 ~ 87

m m / h
,

抗核抗体
、

类 风 湿 因 子
、

狼疮细胞均期

性
,

Y球蛋白2 7
.

6 %
,

Ig G
、

Ig A
、

C 3分别为 80 4
、

17 8
、

77 m g %
,

痰抗酸杆菌明性
,

心电图反复出现

窦性心动过速
,

游走心律
,

频发房性早搏
,

频发多

源性室性早搏
,

S T段轻度下移
,

T 波低平或倒置
。

最后一次入院
,

肺部感染严重
,

曾用青霉素
、

氛羊

青霉素
、

氯霉素
、

灭滴灵
、

利福平等抗感染
,

强地

松
、

地塞米松以及对症
、

支持等治疗
,

患者情况日

见衰竭
,

终于 1 9 8 5年 1 月 22 日死于呼吸衰竭
。

讨 论

1 9 1 4年 B r a m w e
l l 报 告石匠患硬皮病

,

E r a s m u s 及 R o d n a n 相 继报告矽肺并发硬皮

病
。

本文 1 例经皮肤活检符合硬皮病
,

结合

职业史及 X 线所见
,

考虑为矽肺 并 发 硬 皮

病
。

文献报道
,

矽肺并发系统性硬皮病与不

合并矽肺的进行性系统性硬皮病 ( P S )S 在

发病上有所不 同
,

后 者多见于女性 (男
、

女

比例 1 : 3 )
,

以 20 岁左右多见
,

前者以男性

较多
,

乡个多在 40 岁以上发病
,

本例符合此一

特点
。

患者 1 9 7 9年诊断矽肺后
,

肺 内病变迅

速进展
,

可能有硬皮病改变的特征
。

长期服

用苯妥英钠可引起肺间质纤维化
,

本例虽曾

服苯妥英钠
,

但服药前一年 已诊断为矽肺
,

肺部病变不能 以药物引起来解释
,

故本例诊

断矽肺并发硬皮病
,

即 E ar s m us 综合征
。

矽肺与硬皮病二者的关系
,

迄今还不 !

分清楚
,

与矽肺的免疫学障碍
,

使硬皮病易

于发生可能有关
。

木例 Ig G
、

19 八
、

C
。

等为

正常低值或稍低于正常值
。

本例有多发性颅神经损害
,

经 颅 底 照

片
、

脑脊液及脑血管造影等检查
,

以及 5 年

的随访观察
,

未发现神经系统的其它疾病
,

考虑多发性颅神经损害
,

为硬皮病的临床表
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崎胎瘤并发多发性脊柱脊髓崎形一例报告

邹泳文 何奇元

(第三附属医院 神经外科 )

患者男性
,

12 岁
。

自幼背部侧弯
,

进行性双下

肢无力 4 年
。

休检
:

脊柱胸段明显右侧弯
,

腰椎前

凸
,

骨盆前倾
。

颅神经及双上肢正常
。

双下肢肌力

F 级
,

呈痉挛剪刀步态
,

肌
了

张 力 增高
,

健反射亢

进
。

腹壁反射消失
。

双巴氏征 ( + )
。

双胸 2 以下

痛觉减退
,

腰穿压颈试验为不完全梗阻
,

脑脊液正

常
。

X 线检查
:

颈 7 隐裂
,

胸 1
、

2 椎板融合
,

腰

5 及全骼隐裂
,

碘苯醋造影
:

颈 6 一胸 3 椎 管 增

宽
,

脊髓呈梭形膨大
。

78 年 5 月及 79 年 5月先后两

次手术
。

见颈 7 椎板不连接
,

胸 1
、

2 棘突及椎板

融合
。

脊髓纵裂畸形
,

自颈 6 处完全分开成左右两

半
,

至胸 4处又合并为一
。

其间
:
上 方有 一 Z c 。

直径的粘液囊肿
,

下方为一巨大蛛网膜囊肿
。

中份

为一 6 x 3 x 3 c m肿瘤
,

表面 呈 结 节状
,

与左半

脊髓紧密相连
。

沿左半脊髓边缘分块切除肿瘤
,

囊

肿予以切开
。

术后下肢功能改善
。

随访 5 年病情稳

定
,

生活自理
,

能步行上学
。

病理检 查
: 肿物为灰白及灰红色

,

多囊性
,

切片
·

中有肠腺上皮囊肿
,

呼吸道上皮囊肿
,

有鳞状

上皮
,

脑组织
,

平滑肌组织和纤维 结 缔 组 织
。

诊

断
:

脊髓成熟性囊性畸胎瘤
。

脊髓畸胎瘤罕见
,

可同时伴有脊柱
、

脊

髓及身体其它脏器畸形
。

本病是由于胚胎早

期神经管发育异常
,

三个胚层组织遗留在椎

管内所致
。

病情缓慢进展
,

终致脊髓受压
、

功能受损
。

手术切除肿瘤
,

能改 善 神 经 功

能
。

本例有脊柱多处畸形
,

脊髓纵裂畸形
、

蛛网膜囊肿及畸胎瘤
,

均为先天性异常
。

由

于畸胎瘤切除较彻底
,

功能恢复 良好
,

但是

否复发
,

需继续随访观察
。

(上接 3 8 3页 )

现之一
,

神经系统受累在硬皮病是很少见的
,

有因脸面疼痛而疑为三叉神经痛
,

且本例颅

神经损害发生在皮肤病变之前
,

是 较 特 殊

的
。

本例多次心电图检查有心律失 常 及 S T

一T改变
,

是否与硬皮病的心肌纤维化及心

肌内中心血管广泛硬化
,

血管内膜增生和中

层肥厚有关
,

或为肺心病所致
,

尚待进一步

观察
,

国内报告 的数例 E ar s m us 综合征中
,

亦未见提及
。

(本文承李言让教授修改
,

文内病理照片承高

奉洱主任大力帮助
,

特此致谢 )
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肺泡水帅
,

腔内含管状表向活性物质 (S )
,

肺泡表向附存
1

层 由纤维蛋白组成的透明位

砂以血谙内血月
、

准: ( P 王
J

) 聚集 X 9 0 0 0

( H M )
.

其 日内 I 卫 卜皮细胞浆显局部坏死 (

I 型上皮细咆变性
、

空 泡化
、

胞浆作不规则突起
。

A l 肺 i包腔
,

jSJ] 市泡隔 x 9 0 0 0

显示肺不张
,

月
}
}
J
泡腔 ( A L ) 萎陷

,

毛血管腔内 lJ] 比自细饱聚 耳 (帅
一

)
,

肺泡隔水肿 x 6 0 。。

显示毛细血管内皮细胞饮泡 (P
v ) 明显增多 X 21 00 。

肺泡隔内中性白细胞浸润 x 6 。。。

I 型上皮细胞呈火车厢样增生 x 8 O O。

显示 I 型细胞增生后又显变性
,

肺泡腔内含成片空 泡化表面活性物质 ( 5) X 6 0 0 。

E r as m u s 综 合征并发颅神经损伤一例例告

( J }: 文 见第 3 8 3 少龙)

式一粉不堆细咆 成今
,

可见 透 明令ù产

曰

,

冲人
长示 丧皮 姜缩

,

户
、

卜
之浅叹

}!一纤维钟月长
,

一

匀匀
:

性变
。

炎细胞减 少
。

( H
.

E 火 10 } )

示表皮萎缩
,

真皮甲 己囊
、 ,

{
一

腺姜缩
,

故绍
“

( H
_

E x 飞0改)

们洲加正纤维包挠
,

兵 支 勺 皮 卜组 织 界限不清
。
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