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马凡 (M arf an)氏综合征碎死一例尸检报告

李 元 平

(病理解剖龙交石
一

F
`
、 。

)

国内文献中查见 1 00余例马凡氏综合征病例报告
,

有尸检记录者仅见二例 “ 》 C“ ) , 文献中未查见本征发

生并死的报告
,

现报告一例如下
。

病 例 摘 要

方 x 义 ,

男
,

17 岁
,

因活动后心悸 17
一

年
,

心前区不适
,

纳差
,

消瘦月余
,

发热
、

咳嗽
一

天
,

于 1 9 8 2年 6

月 2 1日入院
。

患者在婴儿期吃奶常停息
,

气短
,

半岁时发现耳聋
,

八个月时查体心前区闻及杂 音
。

一月前腹泻一次
,

经治疗好转
。

此后纳差
,

消瘦
,

常于夜间三时后不能入睡
。

6 月 I。日感精神 谊
,

夕; 昏
。

次日夜间咳嗽
,

通夜

未眠
,

无胸痛
。

6 月 21 日自感发热
,

测体温 40 ℃度而入院
。

检查
:

体温38 ℃
,

心率 130 次 /分
,

呼吸30 次 /分
,

血压 g 。 / 6 0毫米汞柱
。

体格瘦小
,

面色苍自
,

颈静脉怒

张
,

左侧胸廓隆突及脊柱右侧弯畸形
,

左上睑下垂
,

额部突起
。

于胸骨右缘第二肋间及胸骨上切迹和胸骨左

缘第二肋间均们及收缩期细震颤
。

双肺呼吸音粗糙
。

心律不齐
,

闻早搏 4一 5 次 /分
,

P : 与A :
音均减弱

,

胸骨右缘第二肋间闻及 l 级粗糙吹凤样喷射性收缩期杂音
,

向颈部及心前区传导
,

月匆「}
一

左缘第二肋间闻及 111

级粗糙吹风样喷射性收缩期杂音
。

心电图示
: “

心肌缺 O : ,

左心空肥厚伴劳损
” 。

X 胸片示
: “

胜功脉根

部增宽
,

胸椎四
、

五
、

六右侧弯曲
。 ”

入院后经抗感染
、

强心及抗心律失常等处理
,

仍有低热
, !各币1处痰

,

呼吸困难
,

「汉吐
,

解稀水大便
。
7

月 2 日凌晨下床解便时
,

突然抽搐
,

口唇发绪
,

抢救无效而死亡
,

尸检主要发现
:

身体瘦小
,

四肢细长
,

额部园凸
,

左侧胸廓稍隆起
。

背邵脊柱右侧弯曲
,

右侧翠丸缺

如
。

心脏
:

重 4 80 克 ( 连主
、

肺动脉 )
,

增大明显
,

上下径增加尤共明显
,

形似锥形 ( 图 1 )
。

左心室壁厚

2
.

5厘米
,

右心室壁厚 0
.

4厘米
。

各瓣膜不同程度增厚
,

变硬和缩短
,

以闭锁缘部增厚最明显
,

瓣叶表面 土勺粗

糙
,

见米粒大小微隆起
,

有的呈小结节状
。

病变以主动脉瓣最严重
,

共次为二
、

二尖瓣
,

肺动脉瓣最轻
。

二尖

瓣叶两端所连的腿索彼此相连
,

使开闭受限
,

三尖瓣所连腮索过短
,

形啊关闭
,

两叶肺动脉瓣分别见 。
.

2 义

。
.

3厘米及 0
.

2 x o
.

种亘米的小孔各一个 ( 图 2 )
。

各瓣膜周径分别为
:

上功脉瓣 连匣米
,

二 尖 瓣 8 匣米
,

肺动脉瓣 6 厘米
,

三尖瓣 1。厘米
。

主动脉根部扩张
,

周径为 8
.

5匣米
, 、 叮石聆内膜见 2 x 0

.

」吓米灰自色微隆

起的粗糙区
,

左冠状动脉口狭小
。

镜检
:

各个心瓣膜正常结构消失
,

有程度不等的纤维化
,

成片无结构均质
,

微嗜硷性
, a I c 主。 :

兰染首兰

色的物质
,

弹性纤维丧失
。

土功脉内膜不同程度增厚
,

内膜及中膜散见小囊状结构
, 一

汀些雀内为释
;
液物质

聚集
,

病变以主动脉根部明显
。

左心室的内三分之一心肌间质散在片
一

状纤维化区
。

病理诊断
:
马凡氏综合征 ; 两肺慢性静脉充血

,

肝多数灶性坏死及轻嘴指舫 洲生冲
。
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讨 论

马凡氏综合征的临床病理表现多种多样 老 3八盛 ,
卿

,

主要有
孟

一
、

四肢细长
、

蜘蛛状指犷趾 )
、

脊柱后侧弯
、

鸡

胸或筛斗状妇蜘等骨骼畸形 ,二
、

工动脉狄窄或缩寨
,

脉恨邻 ;

等心血管晴形飞三
、

晶体羽兑推
、

近视扩甲精多钊
脉 ; 。

红迟孽霉颤等泪良载异散

囊性动脉中层坏死
、 瓣膜的纤维粘准变性

矿有肌肉镬区织拿触
、
生殖豁羞胃不良

、

肇

丸不降
、

肺叶异常等
。
一个病例可仅有某几种表现

,

W且够产时提出
:

心血管
、

眼
,

骨骼系统和家族史四个方面
,

者有两个方面叙上的
卜

阳性发现
,

郎可诊断为马凡氏综合征
`

本例有心血管及骨骼系统的畸形
,

诊断无疑
、
左

上睑下垂
,

右侧攀丸缺夕口
,

肺动脉瓣穿孔等
,

文献中未见记载
,

也应作为本征的表现
`

本例为男瞥 没有

T ur 则 r
氏缘合征的三主征

,

身材短小
、

蹊孤肘外翻征象
,

虽有上睑下垂和肇丸缺如
,

也不能诊断T此 “ r 氏

综合征
。
卫ead “ )提出在缺乏骨骼和眼部特征时

,

有心瓣膜粘浓变性所致二尖瓣关闭不全
,

没有钙化或炎症时
,

诊为顿挫垫汀饥边姗 行够姗 )马凡氏缘合征
扮

本例多瓣膜纤维钻液变性
,

未发现任何特异病变
, 有多种异

常
,

因此为典型的马凡氏综合征
,

瓣膜的纤维粘液变性应认为是木病的特征表现之一
、
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图 1 心脏 明显增人
,

卜日 企增

加特别明显
,

心锥形
。

图 2 肺动脉瓣稍增厚
, i

丙个瓣叶各见小穿孔一个
。


