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新 生 儿 先 天 性 鱼 鳞 病 5例

浙江 医科大学附属儿童医院新生儿病房 黄晓磊 沈 健 梁 黎

新 生 儿 先 天 性 鱼 鳞 病 ( o e ng e ni ta l

ic h t hy s o is )
,

又称胎儿鱼鳞病
、

羊皮病或火棉

胶婴儿 ( 。 o ll o d i o n ba b y )
,

是一种先天性遗传
J

胜皮肤病
「,」。

我院新生儿病房从 1 9 8 6 年至

19 9 5 年共收治 5 例先天性鱼鳞病
,

现将临床

诊治报告如下
。

1 临床资料

1
.

1 一般资料 男 3 例
,

女 2 例
,

入院年龄

8一 4 8 h
,

胎龄 3 6一 4 0 周
,

体重 2
.

0 ~ 2
.

9 k g
,

5 例父母均非近亲婚配
,

均否认鱼鳞病家族

史
。

1
.

2 皮肤症状 5 例均于生后即出现皮肤

症状
,

皮肤干燥发亮
,

整个躯体似被覆一层浅

棕色牛皮纸样包膜
,

随后出现大片皮肤剥脱
;

3例合并眼睑外翻
,

口 周辙裂
,

其 中 2 例眼裂

小
,

眼睑宽
,

鼻 梁塌
,

耳低 位
,

类似
“
愚 型

”
面

容
; 3 例继发皮肤感染

,

颈
、

腋下
、

腹股沟等皮

肤皱折处糜烂
、

渗出
、

发臭
。

1
.

3 其他症状 1 例在住院过程 中因鼻腔

上皮细胞增生过盛
,

两鼻孔被痴屑阻塞
,

导致

呼吸困难
,

张口 呼吸
,

经清除痴屑后
,

呼吸转

平稳
。

5例均未合并其他先天畸形
。

1
.

4 实验室检查 5 例血
、

尿
、

粪常规检查

均正常
,

血培养均 阴性
。

2 例血 v it A 测定分

别为 0
.

6 9 拌m o l / L 和 0
.

9 0 拼rn o l / L (正 常参

考值为 0
.

70 一 1
.

40 拜m ol / L )
。

1 例皮肤活检
:

符合先夭性鱼鳞病
。

1
.

5 治疗 3例继发皮肤感染者
,

皮肤干燥

处分别外用倍氯米松霜和湿润烧伤膏 l 一 2

周
,

皮肤感染处给予抗菌剂 ( 1
: 5 0 0 。 吠喃西

林 )湿敷
,

其 中 2 例置暖箱中全身暴露
,

2 例

未继发皮肤感染者未用任何外用药物
。

5 例

均静脉使用抗生素 1一 2 周
,
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T h e q u a n t it a t i v e E L IS A m e t h o d w a s e m p lo y e d t o o b s e r v e t h e p r e v a l e l i e e r a t e o f H e lie o b a e t e r

p y l o r i ( H p ) in f e e t io n i n p a t i e n t s w it h e h r o 一飞ie g a s t r it is a n d g a s t r ie e a r e i n o m a
.

T h e r e s u l t s s h o w e d

t h e p r e v a le n e e r a t e o f H p in f e e t i o n i n p a t ie n t s w i t h e h r o n ie g a s t r i t is a n d g a s t r i e e a r e i n o m a t o b e

h ig h e r t h a n t h a t o f t h e e o n t r o l g r o u p ( P < 0
.

0 5 )
.

O u r f i n d i n g s h a v e in d ie a t e d t h a t H p i n f e e t io n 15

n o t o n l y r e la t e d t o e h r o n i e g a s t r i t i s b
t , t a ls o t o g a s t r ie e a r e i一i o m a

.

H p m ig h t b e e o n s i d e r e d o n e o f

t h e r i s k y f a e t o r s o f g a s t r i e e a r e in o m a
.

K E Y W O R D S S t o m a e h n eo p la s m s / e t io l ; G a s t r i t is
, a t r o P h ie / e t io l ;

H e li e o b a e t e r P y lo r i / im m u n o l ; E L IS A
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T h e e o l o r im e t r ie a n a ly s i s o f a s p i r in l o a d e d in t h e a ,

件P o ly ( 3
一

h y d r o x y p r o P y l )
一

D L
一 a二

P a r a m id e s w a s e a r r i e d o u t in s o d iu m a e e t a t e
一

h y d r o e h lo r ie a e id b u f f e r ( PH = 2
.

5一 3
.

5 ) a f t e r h y
-

d r o ly s i s in 0
.

1 m o l / L s o d iu m h y d r o x id e s o lu t i o n
.

T h e e o l o r a n t w a s F e C I
, a n d t h e w a v e le n g t h o f

a b s o r p t i o n w a s a t 5 2 5 n m
.

T h e a v e r a g e r e e o v e r y r a t e o f a s p i r i n e a m e u p t o 1 0 0
.

1 % ( R S D =

0
.

4 3 )
.

T h e a b , o r p t io n r a t e w a s d i r e e t ly p r o p o r t io n a l t o t h e e o n e e n t r a t i o n a t t h e r a n g e o f s 一

5 6拜 g / m l
.

K E Y WO R D S a ,

件P o ly ( 3
一
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一

D L
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(上接第 1 1 5 页 )其中 3 例曾肌注 V it A
、

D 3

一 5 天
。

1
.

6 结果 5 例出院时一般情况均较好
,

3

例皮肤纸样包膜剥脱后
,

皮肤恢复正常
,

无鱼

鳞样改变
,

其中 2 例原有的假愚型面容完全

消失
,

恢复正常面容
。

2 例皮肤反复干性脱

皮
,

出院时皮肤 已呈鱼鳞样改变
。

2 讨 论

本组 5 例均有典型的皮肤表现
,

符 合新

生儿先天性鱼鳞病的诊断标准
。

新生儿先天

性鱼鳞病有一定的演变过程
,

少数患儿的病

变有 自然消退的可能
,

绝大多数 患儿则转变

为不同类型的鱼鳞病
。

本组 5例经治疗 出院

时 3 例皮肤恢复正常
,

2 例皮肤 已呈鱼鳞样

改变
,

日后究竟会转变成哪一型鱼鳞病
,

有待

进一步随访
。

对有条件的病例可做皮肤活检

及长期随访
,

有助于进一步 明确诊断及分型
。

先天性鱼鳞病无特殊治疗方法
。

此病发

生在新生儿期
,

常可继发皮肤感染及全身感

染
,

由于受损的皮肤丧失了有效保持水分和

维持体温的功能
,

也可并发代谢紊乱 (高钠性

脱水 )
、

低体 温 等
,

死亡 率较 高
,

应予 重视
。

L a rr eg ue 等认为
〔’ 三 ,

火棉胶婴儿是高危新生

儿
,

应入 I C U 治疗
,

预防代谢紊乱
,

并应注意

大面积皮肤用药引起的中毒
,

以及早期治疗

感染等
,

使预后得到改善
。

本组 5 例治疗效果

较好
。

我们体会
:

①用抗生素局部湿敷加静脉

使用能有效地控制皮肤感染和 防止全身感

染
; ②全身暴露疗法值得提倡

,

因将全身暴露

的患儿置暖箱中
,

可减少衣服对皮肤的摩擦
,

减轻继发感染
,

有助于表浅皮肤糜烂的愈合
,

也有助于观察病情及操作
; ③皮肤外用药物

能改善皮肤干燥状态
,

但不能改变新生儿鱼

鳞病固有的演变过程
。

本组 5 例中
,

3 例皮肤

干燥处分别外用倍氯米松霜和湿 润烧伤膏
,

出院时 2 例皮肤包膜剥脱后
,

恢复正常
,

1 例

皮肤呈鱼鳞样改变
; 2 例未用外用药物者

,

出

院时 1 例皮肤恢复正常
,

1 例皮肤呈鱼鳞样

改变
。

这说明新生儿鱼鳞病有一定的演变规

律
,

并不因使用外用药物而改变
。
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