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第二 附属医院 小 儿科 崔守信

19 6 3 年
,

R e y e
、

M o r g a n 和 B a r e l 报告 2一例儿童脂变性脑病
,

首次将脑病和内脏脂肪

变性联系在一起
,

作为一种临床病理实体来研究
,

引起广泛注意
。

迄今
,

国外报导 已不下千余

例
,

国内约 2 00 例
。

本病的临床特点是前驱病毒感染后出现剧烈呕吐
,

继以 昏迷
、

惊厥脑症

状
,

肝脏肿大
,

血氨升高
,

血糖降低
,

血清谷草转氨酶 ( SG O T )和谷丙转氨酶 ( SG P T )活度增

加
,

凝血酶原时间延长
。

病程短
,

死亡率高
。

近年来由于认识不断深化
,

治疗上的进展
,

绝

大多数病例可以痊愈
,

不 留后遗症
。

病因与发病机理

病因至今尚不十分明了
,

大致有以下几种看法
:

一
、

本病与病毒感染的关系密切
:

乙型流感流行时
,

Rey
“ 氏综合征亦有小流行趋势

,

且

可以从患者肝脏分离出来乙型流感病毒
。

散发病例常见于水痘患者
,

其发病数约占该综合征的

10 一 5] %
。

从病人体内分离出来的病毒还有呼肠病毒 1和 2
,

埃可病毒 2
、
8和 1 1 ,

柯萨基病毒

A
、

B
、
和 B

。 ,

腺病毒 3 型
,

单纯泡疹
、

流感 A
Z 、

付流感
、

灰质炎
、

巨 细 胞 病毒
、

鼻病

毒和 E sP et in
一

Bar r 病毒等
。

有时病人在发病前或同时患有麻疹
、

流行性腮腺炎
、

病毒性肝

炎
、

风疹
、

带状泡疹
、

牛痘
,

或在发病前三周 内接种了预防疫苗
。

根据流行病学调查和血清

学的研究
,

证明有些病例是两种或两种以上病毒混合性性染
。

此外
,

还有人从死者肌内或肝

活检的组织中发现病毒样质点
,

其来源不明
。

以 上这些资料都倾向 R e
ye 氏综合征与病毒感染

有关的论点
,

但所分离出来的可疑病原物
,

往往来自中枢 神经系统 以外
,

很难证明脑病是病

毒直接侵袭所致
。

二
、

毒物或药物可能成为致病原因
:

雨季里食物受黄 曲霉毒污染率高
,

可以出现现地区

性脑病流行
。

受害儿童的临床表现
,

生化组织学发现与 R e
ye 氏综合征相心

。

尸检时
,

在肝和

胃肠道中发现黄曲霉毒 B
,

和 B
Z ,

用以作 动物 实验可诱发类似病理过程
。

低血 糖素 ( H y -

p og ly
o in A )是 A “

ke
e
树上未熟果实中的毒性物质

,

可抑制长链脂肪酸氧化和异戊酞辅酶 A 脱

氢酶活动使异戊酸堆集
,

弓!起牙买加呕吐病
,

其临床病理也极像 R “
ye 氏综合征

。

阿斯匹林

是上呼吸道感染常用药物
,

有人报导可诱发脂变性脑病
。

不少发达国家
,

R e y e 氏综合征似

乎农村多见
,

推测可能与接触农药
、

杀虫剂或化肥有关
。

有人用新生小鼠做实验
,

先使用病

毒感染
,

再给用有机磷和滴滴涕
,

结果小鼠发生严重脂变性脑病
,

但是若单用一种药物
,

便

不弓}起发病
,

显示综合征的发生需要某种联合因素的协同作用
,

或者是因为新生动物对这种

联合性处理特别敏感所致
。
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三
、

遗传倾向或先天代谢缺陷
:

级然流感流行时 R c
y e氏综合征的发病数增高

,

每 7] 例

人中一人发病
,

毕竟还是极少数
。

有的病人多次发病或表现有家族关系
。

因此
,

推测存在

着个体反应性的差异
。

可能 有一 亚群儿童
,

由于先天代谢 上的缺陷 或后天 获得的致 病因

素
,

在一般情况下能够代偿
,

遇到病毒感染和 /或毒素
、

药物
、

某种组合方式的协同作用时
,

敏感个休就难以清除体内过多产生的毒性代谢产物
,

导致连锁性代谢紊乱
,

引起发病
。

小儿

遗传性代谢疾病中
,

已知异戊氨酸血症 ( sI vo al e r ic ac 记。 m ia )
,

侧链氨酸的异常
,

丙氨酸盐

和甲基巴比妥盐代谢紊乱均可早期出现高氨血症
、

呕吐
、

昏迷
、

脂肪肝
、

巾毒性脑病
。

鸟氨酸

氨甲酞转换酶 ( O
r n i t h i n e t r a n s e a r b a m o y l a s e

.

O T C )缺乏
。

是氨代谢中最多见的一种遗传性

缺陷
。

典型 O T C 缺乏的病例
,

对病毒感染非常敏感
,

轻微感染可能引起危象
, `

血氨上升
,

血

清谷 草转氨酶增高
,

呕吐昏迷严重的脑症状
。

动物实验研究
.

短链脂肪酸 4 戊酸和中链脂肪

酸都可使动物呈现 R e
ye 氏 综合征的临床特征

,

并证明实验小鼠肝内的O T C和氨 甲酞磷酸合

成酶 ( C a r b a m y l p h o s p il a t e s y n t h e t a s e ,

C PS ) 缺乏
。

r价亩床化验检查
,

多数患儿 fl’I工糖降低
,

血液游离脂肪酸增多
。

所以认为 R e y 。 氏综合征是病毒感染和 /或毒索引起的广泛代谢紊乱
,

或看作是先天性或后天性蛋 白耐受缺陷的一种氨代谢异常疾病
。

由于病因不 明
,

所以病理生理机制的拟说亦多
:

1
.

肝脏先有损害
,

糖元异生抑制
,

萄葡糖产生减少
,

血糖水平降低内脏脂肪变性
。

低

血糖
、

酸中毒和可能的病原物 引起缺氧性神经元变性和脑水肿
。

2
.

内源性毒素脂肪酸动员过多
,

改变 了线粒体的代谢结构 引起脑病
。

3
.

病毒感染内生毒素或外源毒素影响线粒体代谢
,

使游离脂肪酸在细胞内过多堆积
,

变为三酸甘油脂或被结合起来
。

4
.

氨代谢异常血
.

氨升高
。

研究证明患者尿素环代谢紊乱
,

线粒休O T C缺乏
,

麦酞胺
、

丙氨酸和赖氨酸的血
.

液浓度高
,

瓜氨酸很低或缺如
。

感染
、

中毒 引起饥俄脱水和发烧
,

在缺

弘连鼓

广广 氮
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一一柳钊喇脚如戈一 脂肪释放阻断

R“ y “
氏综合征氨代谢异常假想图

。

阻断部位
:

①O T C
、

②鸟氨酸运入线粒体
,

③ C P S
.

①②阻断可以通过蛋白质负荷后尿内乳清酸增加来诊断
。

给予精氨酸或鸟氨酸可以克服此两处的梗阻
。

给予瓜氨酸可以通过线粒体外机制刺激氨的清除
。

( 仿M
,

M i e h a e l T h尽l e r )



乏 OT C或 T OC
一

与 CP S联合缺乏的敏感个体
,

线粒体内的
一

鸟氨酸因其单向性输入受到损
l占而急剧

下降
,

蛋 自分解代谢增加
,

所产生的氨不能充分转化为尿素而储留起来
。

高氨血症引起中毒

呕吐
,

加剧代谢紊乱
,

恶性循环
,

迅速 出现大脑病变
。

氨甲酞磷酸盐来自氨和 OC
Z ,

由于

0 T C 缺乏尿素代谢环阻断血氨升高
,

也生产过剩堆积
,

继而抑制 C P S 的功能活动
。

从线

粒体外 逸的氨甲酞磷酸盐转变为乳清酸
。

乳清酸抑制前 日脂蛋白和 几脂蛋白合成
,

而这些脂

蛋 白是肝脏脂类运输的重要因素
,

若合成不足
,

脂肪即可在内脏广泛浸润
,

出现脂肪肝和低

脂蛋 白 ifll
.

症
。

病 理 变 化

特征性改变主在肝
、

脑
,

次为肾
、

心
、

胰
,

其他肺
、

脾
、

胃肠
、

肌肉肠腺淋巴结等也可

可累及
。

肝脏
:

盯大变硬
。

!甲活检标本呈菊黄
、

灰黄或白色
。

肝小叶细胞广泛脂肪浸润
,

细胞内

堆积有三酸甘油脂微滴
。

肝细胞的超微结 构在疾病 急性阶段尚能保持完好
,

有大量胞内过

氧化物酶体
,

似在进行过多的脂肪降级分解
。

线粒体肿胀畸变
,

严爪病例呈阿米巴样变形
,

说明这种微小器官在异常代谢过程 中受到冲击
。

线粒体的损伤可以恢复
。

糖原含量下降与病

情严重程度
、

原浆内网织增殖和胞 内酶体 的数 目增加一致
。

大脑
:

肿胀水肿
,

增重超过正常 10 一 15 %
,

脑膜紧张
,

可能有海马沟回痛
,

小脑扁桃体

庙
,

脑迥普通增宽
,

脑沟变浅或消失
,

无炎性浸润
,

表现为非特异性的神经元损害
。

少数毛

细血管内皮细胞含有脂肪微滴
,

但无广泛明显脂肪聚积
。

星状细胞和多形性小胶元细胞肿

胀
,

星状细胞内有糖元脱失现象
。

普通神经元细胞的线粒体肿膨畸形甚或裂解
。

其他
:

肾脏近曲小管和亨利氏补
,

心肌
、

胰脏均可发现脂肪浸润
,

心脏传导系统蒲肯 野

氏纤维也可有选择性脂肪集聚
。

各种组织的细胞内都可看到线粒体异常改变
。

故有人认 为

R e ye 氏综合 征实质上是细胞线粒体功障碍综合征
。

临 床 表 现

本病多见于三岁以下婴幼儿
。

生后二个月到 19 岁均可发病
。

无性别
、

种族差异
,

亦无明

显季节关系
,

寒冷冬季稍微多
’ L峰

。

大多数病例的前驱为上呼吸道感染
、

流感
、

水痘或其他病

毒感染和一些相应 的临床表现
。

如发烧
、

咳咳
、

流涕
、

喉痛
、

腹泻和食欲不振
。

前驱期短的

数小时
,

一般 3 一 5 天
,

偶尔 2 一 3周
。

出现剧烈呕吐
,

预示前驱期结束
,

嗜睡
、

不安
、

行

为异常
,

以后惊厥发作
,

呼吸困难
,

过度通气
,

反射亢进
,

瞳孔散大
,

伸跳反射
,

昏迷
、

通

气不足和去大脑皮层活动
。

惊厥昏迷通常在 2 4小时之内发生
。

病情轻重可分为四期
:

初期 (轻度 )
:

·

呕吐频繁
,

吐黑色或棕色物质
。

神志恍惚
、

澹妄
、

嗜眠或昏睡
,

健忘
,

定向力障碍
。

强烈刺激可以短时唤醒
。

第二期 ( 中度 )
:

狂躁不安
、

澹妄
,

感觉迟钝
、

木僵
、

昏迷
,

去大脑姿态
。

视物不集中
,

瞳孔散大
、

呼吸深快
。

痛刺激呈无效躲避反应
,

或上肢屈曲
。

病人不易唤醒
。

第三期 (重度 )
:

昏迷
,

去大脑体态
,

肌张力增加或减退
,

瞳孔散大
,

呼吸加深
,

可现

不规则周期性吸呼
,

和多灶性痉挛发作
。

痛刺激上肢伸直
,

广泛间脑功能障碍
,

瞳孔反应不



良
。

第四期 (极重 )
:

脑干功能停止活动
,

肌张力减退至完全消失
,

无自动呼吸
、

瞳孔散大

无反应和眼压低
。

病人软瘫
,

痛刺激无反应
,

只有脊髓反射存在
。

病人可无发烧
,

表现有代谢性酸中毒
,

呼吸性碱中毒
,

水电解质平衡紊乱和 J项压增加征

象
。

肝脏肿大而无黄疽
,

若有亦属轻微
。

肝脏变硬
,

硬度上的改变比体积增大更具有意义
。

但个别患者肝脏不大
,

也无硬化改变
。

脑脊液清彻透明
,

细胞数正常
,

偶尔白细胞增多
,

蛋白质轻微 增加
。

如果细胞数增加
,

蛋白增高应首先考虑其他原因引起的
,顷内感染

。

脑脊液压力增高往往 由于病人躁动关系常不

可靠
。

脑脊液内葡萄糖含量与血糖浓度的降低是一致 的
。

脑 电图 ( E E G )
:

典型表现为高电压慢波阵发性 节 律 紊乱
。

Y as un
o r i A o ik 等将异常

E E G改变分作
一

瓦级
:

( 工) > 10 岁
,

主为口波
, a

较少
,

10 一 5 岁
,

主为 。 波和较少的占波 ;

< 5 岁
,

占为主和较少口波
。

( I ) > 10 岁
,

主为口和较少占波
,

10 一 5 岁
, 占为主和较少 0波

。

< 5岁
, 占

为主和很少 0波
。

( l ) 弥散性高 电压节律
,

或节律紊乱的 占波而没有或很少 O波
。

( W ) 弥

散性低 电压占波而没有或很少的 0波
。

( V ) 接近等电位活动
。

一般 I
、

l 级病例 治 疗 效 果

好
,

W
、

V级者不 良
。

临床表现与 E EG 类型之间 可能有分离现象
,

并非完全一致
。

检验室发现
:

l
一
I细胞计数可高至 4 一 5 万 /立方毫米

,

粒细胞占优势
。

约 75 %病例血糖

降低 (多为 5 岁以下患儿 )
。

胆红质 2 m g% 左右
。

多数有代谢性酸中毒
,

少数为呼吸性碱

中毒
。

早期血氨著显增高
。

基本与临床症状轻重相一致
。

血清谷草和谷丙转氨酶升高 I O0u 以

上
。

磷酸肌酸激酶
、

乳酸脱氢酶和胰淀粉酶活度增加
。

凝血酶元时间延长
,

血中丙氨酸
、

赖

氨酸和麦酞胺水平较高
。

精氨酸降低
、

瓜氨酸含量极微往往不能测出
。

血液游离脂肪酸高
,

总脂蛋 白低
。 , ,

丁以发现酮血症
、

低胆固醇 血
.

症和氨基酸尿
。

诊断与鉴别诊断

平素健康
、

营养良好的婴幼儿童
,

最近两周内有病毒感染
,

突然出现频繁呕吐
、 `

凉厥
、

进行性意识障碍等脑症状的
,

就应怀疑 R e
ye 氏综合征

。

为了阜期发现轻型病例
,

询问病史时应注意
:

( 1 ) 容易被忽略的早期症状
:

如小儿性

格和适应能力的改变
,

主动言语减少
,

不关心周 围事物
、

白日打吨
,

一过性意识障碍或半夜游

走
,

对 日常习
`

}贯活动似乎茫然不解
,

健忘
,

事刚发生 也不 能记忆
。

( 2 ) 疾病流行情况
,

家庭成员中有无类似疾病发生
。

( 3 ) 是否接触或摄食毒物
。

体检中除应注意神经体征外
,

还要重视肝脏肿大和硬度改变
。

最后做些必要的实验室检查
,

脑脊液和脑 电图检查
。

一般能

早期确定诊断 ,o

典型病例
,

根据前驱病毒感染
,

频繁呕吐
,

急性中枢神经系统非炎症性功能障碍
,

肝大

变硬而无黄疽
,

脑脊液正常
,

血糖降低
,

血氨增高
,

谷草
、

谷丙转氨酶活动增加
,

凝血酶元

时间延长
。

诊断多不困难
。

但是
,

有人认为仅此症状和开始的一些化验检查有时仍不可靠
,

因为急性肝脏疾病的初

可能像 R e
ye 氏综合征

,

只有肝活检才能进行鉴另lJ
。

拟似综合征的肝疾患
,

活检组织特点是浸润

的脂肪滴较大
,

分布不匀致
,

有肝细胞坏死和明显炎性渗出物
,

没有细胞线粒体变异的特征
。

有时应和以下疾病鉴别



1
.

急性中毒性脑病
:

从广义讲
,

R e
ye 氏综合征也是属中毒性脑病

,

但它是有内脏 脂

肪浸润的特殊类型
。

这里提出要鉴别的是原发病清楚
,

如重症肺炎
、

中毒性菌痢
、

败血症
、

白喉
、

百 日咳等所并发的急性脑病
,

一般无明显肝脏损害
, ,

更无线粒体特征性的功能障碍
。

2
.

流行性乙型脑炎
、

流行性腮腺炎和流感
、

水痘等病毒感染并发的脑炎或脑膜 脑炎
:

区别要点是脑脊液细胞数增加
,

蛋白质含量高
,

糖不降低
。

肝功能正常
。

3
.

毒物或药品中毒
:

柳酸盐
、

氯丹
、

或外来毒素中毒
,

可引起脑病症状
,

根据病史和

有关药品毒物的实验检查可以鉴别
。

4
.

原发性低血糖症
: 可因感染呕吐血糖浓度迅速下降

,

影响中枢神经系统代谢
,

出现

惊厥
,

神志障碍脑症状
,

与R e
ye 氏综合征初期表现有所类似

,

但原发性低血糖患儿 口 服食糖

或静脉注射葡萄糖以后
,

迅速恢复
,

亦无肝脏损害
,

可 以鉴别
。

5
.

脑室瘤
:

脑脊液流动突然阻断引起类似 R e
ye 氏综合征的某些表现

,

但无 肝 功 能 损

害
,

包括氨中毒的生化依据
。

6
.

肝炎昏迷
:

主要是暴发性急性肝炎所致的肝昏迷
,

发病急
,

进展快
,

神志异常
,

有

肝炎接触史
。

无前驱病毒感染表现
。

黄疽迅速加深
,

鼻屺
、

胃肠道出血
,

可在短期出现腹水

胆红质常高达 10 毫克% 以上
,

与R o
ye 氏综合征以严重呕吐交感神经兴奋现象开始

,

迅速进入

昏迷而无黄疽和胆红质只稍增高的发展规律不 同
,

肝组织病理改变的特征也不相同
。

亚急性

肝坏死病程较长
,

更易鉴别
。

7
.

婴幼儿脑型脚气病
:

发病急骤
,

早期可有呕吐
,

躁动
,

随病情加重出现嗜睡
、

抽搐

昏迷
,

体检肝脏肿大
、

脑脊液正常
,

似 Rey
e综合征

。

但颅压增加不明显
,

肝功能正常
、

血氨

不高
,

乳母有脚气病表现
,

大剂量 B
,

治疗效果迅速
,

可 以帮助诊断
。

之么
挤口 疗

一
、

加强护理和医疗监护

轻型病例常在三夭 内好转
,

但也可 以恶化
。

因此
,

不论病情轻重
,

都应加强护理和医疗

监护
。

要求
:

( 1 ) 测量记录体温
、

脉搏
、

呼吸和血压
,

( 2 ) 反映呕吐次数
、

性质
,

二便

排泄情况
,

估计出量
,

( 3 ) 观察瞳孔大小反应
,

惊厥发作和缺氧情况
, 惊厥缺 氧 可 加 重

脑水肿
,

甚至突变
,

必须十分警惕
,

争分夺秒进行处理
。

( 4 ) 保证治疗措施有效进行
,

如

气管插管通气供氧
,

留置胃管减少反流
,

膀胧引流导尿
,

输高渗葡萄糖液甘露醇时注意滴速

要求及防止其外渗
,

造成周围组织损伤等
。

医疗监护注意
:

( l ) 颅压增高
,

( 2 ) 肝功能

损害的主要生化改变
,

如 S G O T
、

SG P T
、

凝血酶元和血氨浓度的测定
,

( 3 )水电解质和血液

酸碱平衡失调情况
,

血清钾
、

钠
、

氯和 CO
3

结合力
, p H值

,

以及必要时血液气体分析
。

此外
,

根据条件于病人入院后鉴定血型
,

交叉合血
,

为下一步换血治疗做好准备
。

二
、

支持疗法

支持疗法是综合治疗的主要组成部分
。

1
.

维生素 K
,

肌 肉注射 s m g ,

每日 1 一 2 次
。

2
.

纠正电解质紊乱酸碱平衡失调和低血糖
:

感染
、

呕吐
、

饥饿使热能供给不足
,

分解

代谢增加
,

血糖降低
,

细胞内糖原亏空能源缺乏
。

为维持体内环境相对稳定
,

提高血糖水平

和适应基础代谢需要
,

给输注高渗葡萄糖液并常应用胰岛素作为辅助治疗
,

抑制脂蛋白脂酶
,



以减少脂肪分解动员产生过多脂肪酸
。

!说水
、

失盐
、

酸碱平衡的紊乱
.

应根据监护检查
,

肾

功能情况来处理
。

轻症
:

一般情况下
,

用 10 一 15 %葡萄糖多电解质液体
,

液量为 1 6 0 0 毫升 /M
“

/ 日
,

速度

适中
,

维持血液渗透压和正常血清钠浓度
。

若病人发烧
、

通气过度
、

肾功正常
,

可适当增加

液量
,

以 弥补过多的丢失
。

重症
:

脑水肿比较严重
,

在维持输液同时
,

可间断使用脱水疗法
。

所补液体
,

可用 10 ~

2 0%葡萄糖液
,

含氯化钠 40 毫当量 /升和磷酸钾30 毫当 量 /升的多电解质溶液
,

以维持基础代

谢5 0一 60 卡公斤 / 日的需要
,

llI[ 糖水平维持在 3 00 毫克左右
。

总液量 1 2 0 0 毫升 /M
“

2/ 4小时
,

或限制在每 日计算维持量的 2 / 3或 3 / 4
,

不 宜过多
,

流速不宜过快
。

若过多补液补钠
,

企图完

全纠正脱水状态
, 一

可能引起致命脑水肿的严重后果
。

3
。

选择性气管插管
:

如果由于病人惊厥
,

使用了镇静剂
,

或深度昏迷状态
,

为了维持

气道通畅
,

防止缺氧脑水肿
,

此时应考虑气管插管
。

三
、

清除体内毒性产物
,

防治血氮过高

1
.

肠道消毒
:

防治血氨过高
,

除限制蛋 白质摄入
,

输用葡萄糖和给予肾上腺皮质类固

醇治疗外
,

经鼻胃管给新霉素或巴龙霉素
,

并用生理酸水或加用 1 一 4 日半 乳糖果糖 ( L ac
-

t ul os e ) 清洁灌肠
。

但是
,

内脏功能损害可能在中枢神经系统损害之后
,

而且肝细胞的病理

改变不像是 血氨升高原因
。

因此这一疗法应根据病人具体情况来进行
,

不一定作 为 常 规 运

用
。

2
.

换血疗法
:

目的是清除血内毒性物质
,

同时也提供了新鲜构化血液
,

葡萄糖和其他有

价值的治疗因子
,

所以作用是多方面的
。

重危患者
,

除非已出现难以恢复的脑损害
,

或大脑

死亡的晚期征象
,

均可采用换血疗法
。

每次换血 30 0一 60 0毫升
,

隔 8 ~ 12 或 6一 8小时或更短

一些时间换血一次
。

直至病情好转或出现大脑死亡为止
。

若脑干功能活动 已经停止
,

换血无

益
。

深度昏迷换血效果也不显著
。

存活的病人往往于换血后 1 8小时内恢复好转
。

有的连续换

血 8 次终于完全恢复
。

似可相信
,

换血疗法对降低死亡率
,

提 高危 重病 例存活 数
,

有一 定

作用
。

此疗法对控制脑水肿
,

使颅压迅速下降也证明有效
,

但操作费用较大
,

耗时较长
,

且

可发生严重输血反应或肝炎是不足处
。

最近几年来
,

l价i床采用低温全身灌注换 l址疗法 ( H y p o t h e r m i e t o t a l b o d y w a s h o u t ) 使

病情极重
,

进展到 W期昏迷
,

一般换血疗法认为效果不佳或无益的患者
,

又有可能获得存活

机会
,

而且可能不遗留神经后遗症
。

3
.

腹膜透析
:

目的与换血疗法同
.

有助于纠正代谢性酸中毒
,

供给葡萄糖 和 移 去 毒

物
。

透析液每升含葡萄糖 15 克
,

钠 1 41 毫当量
,

钙 3
.

5毫当量
,

镁 0
.

5毫当量
,

氯 10 毫当量
,

乳酸盐

朽毫当量
,

氯化钾 4毫当量
。

液量 1 2 0 0毫升 /M
Z ,

液温 37 ℃ 于 5一 10 分钟内注入
,

经过 15 ~ 20

分钟平衡后
,

再引流出来
。

如此反复操作
。

整个透析时间为 24 ~ 72 小时
,

一般 48 小时
。

过多

移去的液体 由静脉补充
。

透出液每 日培养二次
,

电解质和 血搪监护测定每日二次
。

此法比较

筒便易行
,

费用不大
,

一

可以继续进行治疗
,

有一定优点
,

但是效果很不一致
。

血氨浓度下降

虽然迅速
,

似有相当价值
,

但血氨降低并不伴有临床进步
,

不能从根本上影响疾病的结局
,

所以 治疗价值仍是有限的
。

并发症有出血
` ,

肠穿孔和腹膜感染
,

年龄越小
,

透析时间越久
,

并发感染的机会就越多
。

如果采用此种疗法
,

可用庆大界素预防腹膜感染并发症
。

4
.

鸟氨酸
、

精氨酸和瓜氨酸的应用
;



.

1 0 0
.

由于考虑到O T C缺乏或线粒体内O T C不足对本病氨代谢 障碍的作用
,

提 出了一 种新的治

疗途径
,

即试用鸟氨酸或其前身精氨酸来纠正尿素环代谢上的缺陷
,

或用O T C产物瓜氨酸通

过一种旁路来清除血液循环中增多的氨分子
。

此类药物相对无害
,

一般采用口服
,

也可静脉

注射
。

若在脑病早期治疗
,

效果良好
。

但这些药物的洽疗作用
,

不易单独估价
,

需要进一步

对比观察
。

有人特别提出
:

患者若不是 O T C与 C P S 联合缺乏
,

而只是 C P S不足
,

这时用瓜氨

酸治疗可能使血氨增高
,

应该注意
。

此外
,

也可试用生理酶 O T C和 A T P替代疗法
。

不过 R e
ye 氏综合征患儿 A T P浓度并无明显

降低
,

接近正常或略较正常减少
。

四
、

降低颅压
,

防治脑水肿

早期病例
,

致死原因往往不是肝功能衰竭
,

而是脑水肿
。

颅压增加可 以突然引起呼吸停

止或造 成永久性皮质损害
。

因此控制颅压增高有重要意义
。

1
.

慎重处理血压增高
:

血压升高可能是颅压增加的一种自动调节机制
,

不可一见血压

高就立即降压
,

以免 血压骤然下降
,

大脑血流灌注减少
,

加剧脑水肿
。

但是
,

如果输液过多

或药物作用引起血压上升
,

颅内压力增加是有害的
,

应当及时处理
。

总之
,

要作具休分析
,

适当降压
。

2
.

低温疗法
:

婴儿体温极易丧失
,

内环境稳定性差
,

危险性较大
,

很少采用低温疗法
。

年长儿童可以考虑
。

但不管患儿年龄大小
,

维持正常体温
,

避免发烧
,

无疑是有好处的
。 `

3
.

供氧
:

气管插管要保证充分通气
。

加压给氧对于降低颅压也有帮助
,

但效果并不一

致
,

停用后可能出现反跳现象
。

4
.

药物
:

习用的药物是糖皮质类固醇
、

脱水剂和利尿剂
。

关于固醇激素的使用
,

意见分歧
。

有的认为肾上腺糖皮质激素容易引起消化道出血
,

且

R “ y e 氏综合征脑水肿为细胞内 (代谢性 ) 类型
,

疗效不好
,

故不必使用
。

有的认为地塞米松

治疗效果确实
,

可 以增加存活率
。

R e y e 氏综合征脑水肿为细胞内 (代谢性 ) 类型
,

激素应用

价值不大
。

目前
,

临床上对各种类型脑水肿病人仍较普遍采用激素疗 法
。

一般 采用 地 塞米

松
。

首次剂量幼儿为 1一 Zm g
,

学龄前儿童或少年 4~ s m g ,

静脉或肌肉注射
,

以 后每 日维持

量为 0
.

25 一 o
.

s m g /公斤
,

分作四次侮六小时一次
。

为预防消化道并发出血和 溃疡
,

可在 治疗

过程中服用制酸药物
。

甘露醇引起中枢神经细胞脱水
,

液体从胶质细胞和细胞间区向血管转移
,

可以有效降低颅

内压力
。

用量一次每公斤体重 1
。

5 ~ 2
。

0克
,

于 30 ~ 45 分钟内输注
,

每隔 4~ 6小时重复给予
,

直到病情稳定好转为止
,

一般只需用 2一 3次
。

如果病人高渗性脱水
,

此种疗法将受到限制
。

速尿或利尿酸可辅助甘露醇治疗
,

以减少甘露醇用量
,

或用来减轻心脏负担为使用甘露

醇作准备
。

剂量每公斤体重 l m g
,

静动脉注射
,

反跳现象少
,

使用安全
。

5
.

颅骨解压术
:

双侧颖部颅骨解压手术只有在内科治疗方法无效
,

不能解除颅压增高

的危急情况下
,

才有指征
。

无疑对挽救病人生命增加存活率也有一定帮助
。

预 后

临床上有几种情况可供判断预后和提示强化治疗时机的参考
: ( 1 ) 入院时深昏迷

,

颅

压增加和血氨平愉> 3 00 微克%者死亡率高
。

(2 ) 维生素 K 治疗凝血酶元时间反应速迅者
,
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提示预后 良好
,

几乎百分之百可以 治愈
。

( 3 ) 脑电图弥散而低 电压或呈等电位活动的预后

不良
,

持继高电压慢波者亦较严重
。

( 4 ) 血清酶和同功酶异常
,

表现有广泛性肝脏和骨肌

受累的预后不 良
。

病情轻重危险程度固然对预后关系密切
,

但若能不失时机
,

加 强 治 疗 措

施
,

充分发挥人的积极因素
,

仍然可 以 提 高治愈率或存活数而有所前进
,

如换血疗法应用

前
,

初期报道的病死率高达 85 一 1 00 %
,

近年由于治疗上的进展
,

加强了护理
,

死亡率已下

至 12 %
。

如果在脑干死亡前确定了诊断
,

肝脏损害和大脑病变都可能充全恢复
,

存活病人在

住院期间发生去大脑姿态或
J

凉威的
,

其中30 % 出院时有严重神经后遗症
,

包括运动失调和 /或

癫瘸发作
。
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