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小儿特发性甲状旁腺功能减低症 (附 4例报告 )

山东省立医院 冯益真

特发性甲状旁腺功能减低症 ( I D HP
,

下 称甲旁

低)
,

一向认为罕见
。

我院 1 9 8 0年以来收治 , 例
,

现

报告如下
。

临 床 资 料

一
、

一般资料 男女各 2 例
,

年龄 5 ~ 12 岁
,

病

程为 2 个月 ~ 10 年
。

I 例有家族史
,

3 例入院前曾多

次诊乙诊
。

二
、

症状
、

体征及辅助检查结果如表 1
、

表 2
。

表 1 4 例甲旁低的症状与体征

状

神 消症

定 化

体 征

钙化
、

高钙血症及 V D中毒表现
。

病 案 举 例

男
,

11 岁
。

因四肢麻木 呼个月余
,

间断发生 四肢

抽搐 1 个月入院
。

斗个月前无诱因而四肢发麻
、

蚁行

感
,

5 ~ 10 分钟缓解
。

1 个月来反复发生肢体麻木
,

头后仰
、

眼上翻
,

吐沫
、

呼之不应
,

四肢强直痉孪
,

呈
“
助产士手
” 、 “ 巴蕾舞足
” ,

20 分钟左右缓解
。

曾抗癫痛治疗 2 个月无效
。

近 来每 日发作 3 一 马次
,

无发热
、

头痛 和呕吐
。

经静脉滴注钙刘可迅 速停止发

作
,

但改每日口服 3~ 馆钙剂不能控制发作
。

病 后 记

忆减退
,

学习成绩下降
,

焦虑
、

烦躁
、

情绪不稳
。

无

家族史
,

2 年来常腹痛
、

腹泻
、

大便镜检无异常
。

体

检
:

皮肤略粗糙
,

毛发微黄
、

干而易断
,

佛氏征
、

陶

瑟阿征阳性
,

深呼吸试验阳性 , 血钙 1
.

us m m ol / L
、

磷 3
.

zm m o l / L ; 尿钙 o
.

s g m m o l / d ( 0
.

0 2 4 9 / d )
、

磷
1 1

.

s s m也 0 1 /d ( 0 3 6 5 9 /d )
,

A K P正常
。

腕
、

踩 关节

及颅骨 X线片正常
,

无颅内异常钙化
。

心电图示 Q
一

T

间期。
.

4 5秒
。

脑电图示以 0波为背景
,

各导联散在尖

波及乙波
,

过度换气后 出现阵发性短
一

长程尖波和棘慢

综合波
。

根据上述确诊为本症
。

每日静滴 10 %萄葡糖

酸钙 2 9
、

口服钙 4
.

5 9
、

V D : 3 万单位
,

肌之l三V D
。 6 0万

单位
,

5 日后症状无缓解
,

改 口服 A T : 。
朽滴 (分 3

次 )
,

静脉补钙 g3
,

3 天后 症 状 消 失
。

改A T : 。
20

滴 /日
、

钙 3 9 / 日维持治疗后
,

尿钙 ( 土 )
,

血钙 1
.

75 ~

2
.

斗s扭m o l / L
、

磷 1
.

1 , ~ 1
.

3 9m m o l / L
。

, 个月 正、 心

电图正常
,

脑电图好转
,

住院 1 6斗天出院
。

继服 钙 和

A T
: 。
半年

,

未再复发
。

随访 斗年仅在劳累或受凉时

手足麻木不适
。

白内牙养外障胚层陶瑟阿斯特弗
一山甲,6卜大
甘、

喉ù址

症一惊
手足搞翎

病秆年龄ǎ岁à例 性别号

+++下不不
.

严博
1 0 ` o年

`
{亨
` 2 : 年

` }男 5 1
·

5年

+ + 一 十 十 十

++

十++十+

+ + - 一

十 ~ 一 十 一

十 +

十 十

` }男 ” 1
·

5平 + + 一 + + + + + - - -

二
、

治疗 及预后 木组均予大 晚钙洲和维生素 D

( V D )
,
5~ l峥天后仅 1例缓解

,

减最后 复龙
。

另 3 例控制

季
状

,

改 用 双

巍

变 固 醇 认
T : 。 ) 治疗

,

每 天
’ 一 3m l,

分 2 ~ 3次 口服
, 2 ~ 。 天 后 完 全 缓 解

,

住 院 25 ~ 1 “

天 (平均 盯
.

,
关 ) 出院

,

随 访
1

.

5~ 6
年
。

例
2 出 院 后

改 服 中 药
,

抽 搐 仍 反 复 发 作

,

但 较 前 轻

,

次 数 少

,

血

清 钙

、

磷 接 近 正 常 水 平

。

其 余
3
例 出 院 后 继 服 人 T

: 。
及

钙 剂
3 ~ 6 个 月

,

血 清 钙

、

磷 达 正 常 水 平

,

平 日 无 症

状

,

仅 在 劳 累

、

受 凉 或 遇 精 神 刺 激 时 有 手 足 麻 木 或 不

适 滋

。

脑 电 图 和 心 电 图 均 正 常 或 大 致 正 常

。

未 见 异 位

单 }
,
_ _ _ : , : 、 , ` 二
、

尸
户

l 、 J“ J J J U J j 月J l 、 下 王 卜 、 I

I J ` l

(功坦 o1 d/ )

注
.
血 钙

、

磷

、

镁 正 常 值 分 别 为
2

.

2 5~ 3
.

0
、

1
.

3~ 2
.

5
、

0
.

6 5~ 0
.

9 5m m ol / L , A K P正常值 为 1 5~ 2 0u , 尿 钙
、

磷 为

4
.

9 9~ 7
.

45
、

2 2
.

6 0~ 一3
.

` 3 m m ol /d
-
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讨 论

一
、

发 病 情 况

:

近 年 报 告 渐 多
〔 1〕 。
我 科 至

l夕 84

年 已 逾 功 例
,

内 有 小 儿
6 例 〔 2 一 4 〕。
本 病 无 性 别 差

异

,

年 龄 自
2 个 月 ~ 80 岁

,

本 文 例
2

,
5。 天 发 病

,

约

; 0 %在 2 。岁 以 前 发 病
,

10 岁以 内发病者 占半数
。

二

、

病 因

:
本 症 由 于 甲 状 旁 腺 素 ( P T H ) 分 泌减

少 或 缺 乏所 致
。

此 与 继 发 性 和 假 性 甲 旁 低 不 同

。

但 确

切 病 因 仍 不 明

。

可 为 散 发

,

与 自 身 免 疫 反 应 有 关

,

有

的 查 到 抗 甲 状 旁 腺 抗 体

,

亦 可 遗 传

,

有 X 一性 联 显 性

遗 传 与 常染 色 体 隐 性 和显 性 遗 传 3 种
。

本 文 例
2 其 母

8 岁 起 患 此 病
。

三

、

临 床 特 点

:

本 组 患 儿 各 症 状

、

体 征 出 现 率 依

次 为 手 足 搐 栩

、

惊 厥

、

消 化 道 症 状

、

感 觉 异 常 及 神

经

、

精 神 症 状

。

未 见 白 内 障

、

喉 痉 挛

、

异 位 钙 化 和 骨

密 度 增 加 等

。

与 成 人 相
比

,

惊 厥 多 见

,

白 内 障 和 异 位

钙 化 少 见

。

四

、

诊 断 与 鉴 别

:

血 浆 P T H 缺乏 或尸检无 甲状

旁腺组织可确诊
。

但 难 以 做 到

,

故 目 前 仍 沿 用 D ar k e

的 临 床 诊 断 标 准
:

①慢 性手 足 搐 栩 症 ; ②血 清 钙 降
低 ; ③血 清 磷 升 高 或 正 常

,

A K P正 常
; ①无 殉 楼 病 的

X 线表 现
;

③无 肾功 衰 竭
、

肾 小 管 性 酸

`
;
`
毒

、

慢 性 腹

泻

、

脂 肪 下 痢

、

代 谢 性 硷 中 毒 等 症
, ⑥无 颈 前 手 术 或

损 伤 甲 状 旁 腺 的 病 史 及 碘 治 疗 史
。

后 人 又 增 加 两 项

,

即 ⑦钙 负 荷 试 验 阳性
;

⑧ E l l so w o r
比

一 H o w o r d试 验

阳 性
。

本 文
4 例 除 未 作 P T H 负 荷试 验外

,

其 他 各 项

均 符 合

,

又 无 目 脸 及 矮 胖 体 型 等

,

因 此 诊 断 成 立

。

本 症 因 少 见

,

易 漏

、

误 诊

。

本 组
4 例 中 有 3 例 在

外 长 期 误 诊
,

应 注 意 和 以 下 疾 病 鉴 别
:

①血 钙 低 的 手

足 搐 溺 症
,

如 维 生 素 D 缺 乏 性 手 足 搐 栩 症
、

继 发 性 甲

旁 低

、

假 性 甲 旁 低 等

; ②血 钙 正 常 的 手 足 搐 栩 炭
.

如

各
种 硷 中

毒

、

低 镁 血 症

、

V B 。 依 赖 症
、

似 性 甲 旁 低 及

癫 痛

、

疮 病

、

中 毒 性 脑 病

、

脑 发 育 不 全 等

。

五

、

治 疗

:

主 要 补 充 钙 剂 和 V D
,

一 般 征 n 朴脉

补 钙 2一 3 9
、

V D : 3 ~ s万
u 。
必 要 时 再
口
服 钙 寿 卜 丁乐 J习

肌 注 V D 。 30 ~ 60 万
u ,

待 症 状 缓 解 后 逐 渐 减 至 最 小 有

效 量 维 持 治 疗

。

平 日 给 高 钙 低 磷 饮 食

,

遇 过 劳

、

受 以 或

其 他 应 激 情 况 时 可 酌 情 加 量

。

治 疗 过 程 中 密 切 观 察 血

钙 水 平

,

以 防 高 钙 血 症 和 V D 中毒
。

一 旦 发 生 立 即 停

用 钙 和
V D

,

大 量 饮 水

,

必 要 时 静 滴 氟 美 松

。

效 哄 不

佳 时 可 换 用
A T , 。

治 疗

。

一 般 每 日
] ~ 2m l

,

分
: 一 ` 次

口 服
。

此 药 见 效 快

,

药 效 强

,

效 果 好

,

本 文
4
例 均 用

人 T : 。

速 迅 控 制 症 状

。

此 外
2 5
一
径 D 3 , 1 ,

2 5
一
双 丫似 几 疗

效 亦 很 好
。

少 数 患 儿 伴 低 镁 血 症

,

则 对 V D 不 敏 悠
,

血 镁 低 者 可 肌 注
2 5%的硫酸镁
。

亦 可 在 钙 刘 和 V D i台

疗效果不佳时辅以氯唾酮 治疗
,

并 适 当 限 划 钠 盐

。
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例 1
.

男

,
6 岁 半
。

因 间 断 性 发 热

、

浮 肿
7 个 月 入

院
。

曾 有 高 血 压

,

尿 蛋 白 阳 性

。

查 体

:

体 温
3 7

.

8℃
,

呼 吸 40 次 /分
,

脉 搏
1 05 次 /分

.

血 压 巧 。 / 1 2 o m二 H ga

面 色灰黄
,

胸 背 部 有 点 片 色 素 沉 着

,

面 部 色 素 呈 蝶 状

。

双 下 肢 有 针 尖 大 小 出 血 点

,

颈

、

腋 下 及 腹 股 沟 处

,

可

触 及 花 生 米 大 小 的 淋 巴
结

,

眼 睑 浮 肿

。

心 尖 区 闻 及 fl

级收缩 明杂音
。

肝 剑 突 下 c3 m
,

肋 下
1

.

sc m
,

质 韧
;

脾 肋 下
1

.

女
m
。

双 下 肢 四 陷 性 水 肿

。

实 验 室 检 查

:

血

红 蛋 白
5 , g / L

,

红 细 胞
1

.

招

x l o ` 2 / L
,

白 细 胞
5

.

` 又

1 0 ” / L
,

中 性
5 7 %

,

淋 巴
; 3 %

,

血 小 板
Z s o x l o “ / L
。

尿 蛋 白 (
` , +

)
,

红 细 胞 ( + )
,

白 细 胞 少 许

,

颗 粒 管 型

。
一 l/ H P

,

血 沉 “ m m /小时
。

血 清 蛋 白 电 泳

:

白 蛋 白

4 5
.

8 旦̀
,

球 蛋 白
a , 3

.

5 9
·

`
, a : 1 4

.

; %
,

日
z 、

.

5%
,
Y z s

.

s ;`
。

血 胆 固 醉
嘴

.

, m m ol / L
,

血 清 总 蛋 白 洲
g / L

,

白 蛋 白

29
.

, g / L
,

球 蛋 白
3 4

.

59 / L
。

心 电 图 示 右 束 支 传 导 阻

滞

。

)汗y)J
: T T T g u ,

Z n T T 1 2 u ,

碘 试 验 ( + )
。

尿 素 氮

s
.

Zm m
o l / L

,

血 钾
5

.

g m m
o l / L

,

血 氯
1 1 o m m

o l / 毛
,

血 钠
1 31 m m ol / L
。

血 培 养 ( 一 )
。

免 疫 球 蛋 白 定 量

: I g G

2 6
.

( Js g / L
,

I g A I
.

5 6 g / L
,

I gM I
.

z g g / L
,

C 3 o
.

3 , g / L

细胞 免疫
: E玫瑰花形成率 46 %

,

淋 巴 细 胞 转 化 率
3 5

%
,

T 细胞 7 6 多
。 , B细 胞 6 9石

,

D 细 胞 4 9石
,

N 细 胞 执

%
。

胸 片 示 问 质 炎 症

,

少 量 胸 腔 积 液

。

B超 示 心脏 扩 大
、

少 量 心 包 积 液

。

血 中 找 到 狼 疮 细 胞

,

抗 核 抗 体 阳 件

,

例
2

.

女

,
8 岁 半
。

因 低 热

、

皮 疹
1
个 月

.

全 肾

浮 肿
3 天 入 院
。

曾 查
S G P T 72

u 。

面 色 苍 仁
}

.

:钊上皮

肤散在暗红色斑丘 疹
,

面 颊 见 蝶 状 红 斑

。

]业 l户
、

预 邵

可 触 及 肿 大 淋
巴 结

,

颜 面 浮 肿

。

心 尖 区 闻 及 11 级收编

期杂音
,

腹 壁 浮 肿

。

肝 剑 突 下 九 m
、

肋 下 札 m
,

质

软

,

无 压 痛

。

脾 肋 下 cZ m
,

四 肢 凹 陷 性 水 肿

。

血 红 玉 自

8 0 9 / L
,

红 细 胞
2

.

夕 4 x 1 0 ` “ / L
,

白 细 胞
夕

.

2 、 10 “ / 孟
,

中 性 64 %
,

淋 巴 3 斗%
。

尿 蛋 白 (
` 十 +

)
,

红 细 胞 少 许

,

脓 细 胞
O
一

2
/ H P

,

透 明 管 型
。~ l/ H P

,

颗 粒 管 型

。 一 l/ H P
。

血 尿 素 氮
5

.

l m m ol / L
,

总 蛋 白
, 89 / J

J ,

白 蛋 白
2 3 9 / L

,

球 蛋 白
3 3 9 / L
。

血 沉
1 1 3 m m /小时

,

血

胆 固 醉
,

.

2 m m ol / L
。

I g G 1 7
.

6 g / L
,

I g A I
.

` g / L
.

I gM I
.

1 5 9 / L
,

C 3 o
.

3 6 g / L
。

E 玫 瑰花 形成 率 2 4 9。
,

淋 巴 细 胞 转 化 率 ” %
,

T 细 胞 “ %
,

B 细 胞 曰 %
,

D 细胞 6 %
,

N 细胞 12 %
。

胸 片

:

心 彩 普 遍 哟 大

,

心

胸 比 例 为
0

.

5 5 : z
。

B超 示 心 包积 液
。

血 中 找 j
·
,
! j良疮细

胞
,

抗 核 抗 体 阳 性

,

抗 D N A 抗 体阳性
。

此 病 好 发 于 青 年 女 性

,

儿 童 以 10 ~ 14 岁 多 见
`

仁 文

2例 皆 10 岁以下
,

属 少 见

。
2
例 经 激 素 治 疗

,

效 果 满 意

。


