
制剂，它能增强机 体 免 疫 功 能，调 节 机 体 内 的 细 胞

免疫和体液免疫，刺 激 网 状 内 皮 系 统，促 进 单 核 巨

噬细胞系 统 增 生，增 强 巨 噬 细 胞 的 吞 噬 与 消 化 活

力，增强血 清 溶 菌 酶、腹 腔 巨 噬 细 胞 数 量，增 强 自

然杀伤细 胞 功 能 来 增 强 机 体 抗 病 能 力、增 加 杀 菌

功能［８］，也是一种双向免疫调节剂。

　　ＭＤＲ－ＴＢ化 疗 疗 程 长、治 愈 率 低，多 药 联 合 不

能完全杀灭残留在病灶中的休眠菌。研究表明，结

核病迁延不愈和出现破坏性进展，往往显示Ｔｈｌ细

胞反应低下［９］，ＭＤＲ－ＴＢ患者大多存在免疫力低下

问题。母牛分枝杆菌菌苗、草分枝杆菌菌苗和卡介

菌多糖核酸均是双向免疫调节抑制剂，通过刺激Ｔ
淋巴细胞来增强机体免疫力。

　　本研究发现，部分患者应用免疫制剂后，出现局

部红肿、皮下小硬结，通过热敷处理后症状消退；首

次注射后低热的患者，通过物理降温等方法对症处

理后症状消 失。患 者 使 用 免 疫 抑 制 剂 后，３个 治 疗

组的痰菌阴 转 率 在６、１２和１８个 月 后 均 高 于 对 照

组。患者的空洞吸收、空洞闭合、症状改善率均高于

对照组。可见，ＭＤＲ－ＴＢ患者使用抗结核药化疗的

同时加用生物免疫制剂，能显著提高痰菌阴转率和

空洞闭合率；使用免疫制剂的患者均完成化疗疗程，
说明这３种生物制剂相对安全。
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·疾病防治·

小儿高氨血症２０４例临床分析

陈翠萍，王世彪，邱晓剑，林海＊

福建医科大学附属福建省妇幼保健院，福州３５０００１

摘要：目的　探讨小儿高氨血症病因，增强认知，为早期诊治提供参考。方法　回顾性分析２０１４年１月至２０１６年６
月儿科病房和重症监护室收治患儿中，筛查符合高氨 血 症 的２０４例 临 床 资 料。结 果　小 儿 高 氨 血 症２０４例（男１１６
例、女８８例），其中一过性１７１例（８３．８％）、先天性３３例（１６．２％）；年龄２８ｄ至１０岁。一过性高氨血症与原发疾病

引发的严重脓毒症、心衰和休克等有关，表现为呼吸、循环、神经及消化系统等症状体征，患儿经针对原发病治疗后，

血氨均降至正常；先天性高氨血症多有引起尿素循环障碍的遗传代谢病，主要表现为喂养困难、反复呕吐、惊厥和肌

张力异常、难以纠正的酸中毒、发育落后、肝肿大、黄疸和肝功能异常等。患儿 通过治疗，大多病情稳定、症状 缓 解。

结论　多种疾病均可引起高氨血症；对符合筛 查 条 件 的 患 儿，检 测 血 氨 动 态 有 重 要 意 义；对 血 氨 持 续 增 高 的 患 儿 应

进行特殊生化检测（血尿氨基酸和有机酸等），对结果综合分析，对相关遗传代谢病早期诊治。

关键词：高氨血症；儿童；病因分析；疾病控制
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　　氨是体内氨基酸代谢终产物，是神经毒素之一。
产氨的增加和（或）清除下降，将对神经系统产生很

大毒性，严重时可出现脑病［１］。由于缺乏特异 性 表

现，高氨血 症 易 误 诊 或 漏 诊 而 延 误 最 佳 治 疗 时 机。
现回顾性 分 析 福 建 省 妇 幼 保 健 院２０１４年１月 至
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２０１６年６月收治患儿中，筛查符合高氨血症者２０４
例临床资料。

１　对象与方法

１．１　对象　在儿科病房和重症监护室收治的患儿

中，筛查符合高氨血症者２０４例，其中一过性高氨血

症１７１例（８３．８％）、先 天 性 高 氨 血 症３３例（１６．
２％）；男１１６例（５６．９％）、女８８例（４３．１％）；年龄为

出生２８ｄ至１０岁。病 例 均 符 合 下 述≥１项 条

件［２－４］：① 发育落后、智 力 障 碍、肌 力 异 常；② 反 复

呕吐或喂养困难、营养不良；③ 不明原因反复惊厥、

代谢性酸中毒或 呼 吸 性 碱 中 毒、血 糖 异 常；④ 不 明

原因黄疸、肝 功 异 常、肝 肿 大；⑤ 不 明 原 因 颅 内 出

血；⑥ 早产儿、低 出 生 体 重 儿 等 不 良 出 生 史；⑦ 家

族中有同样症状者；⑧ 危重症患儿。

１．２　 检 测 方 法 　 采 集 患 儿 静 脉 血 适 量，用

ＶＩＴＲＯＳ　ＦＵＳＩＯＮ　５．１全自动生化分析仪（美国强

生）检测。血氨＞６０μｍｏｌ／Ｌ为高氨血症［２］。

２　结果

２．１　症状体征　
２．１．１　一过性高氨血症　１７１例一过性高氨血症

患儿（男９８例、女７３例），与严重脓毒症（１３６例）、

心衰（６２例）、休克（５５例）的患病有关。症状体征：

呼吸系统 表 现９５例（呼 吸 急 促、呼 吸 困 难 和 发 绀

等），循环系 统 表 现７６例（眼 睑 浮 肿、心 率 快、肝 肿

大、尿量减少、肢 端 凉 等），神 经 系 统 表 现３９例（嗜

睡、抽搐、意识障碍、肌张力改变等），消化系统表现

３２例（反复呕吐、喂养困难者等），噬血细胞综合征２
例，其他非特异性表现包括血气分析异常７４例、血

糖异常４０例、乳酸增高４５例、黄疸３１例、肝功能异

常２８例、弥散性血管内凝血（ＤＩＣ）８例。

２．１．２　先 天 性 高 氨 血 症　先 天 性 高 氨 血 症３３例

（男１８例、女１５例），主要表现为喂养困难、反复呕

吐、惊厥和肌张力异常、难以纠正的酸中毒、发育落

后、肝肿大、黄疸和肝功能异常等。诊断：高苯丙氨

酸血症３例（轻度）、甲基丙二酸血症４例、戊二酸血

症Ⅰ型３例、多 种 羟 化 酶 缺 乏２例、瓜 氨 酸 血 症１
例、希特林蛋白缺陷症１９例、极长链酰基辅酶Ａ脱

氢酶缺乏症或多种酰基辅酶Ａ脱氢酶缺乏症１例。

２．２　特 殊 检 测　２０４例 均 对 症 对 因 治 疗，其 中６３
例（３０．９％）经原发病 治 疗３ｄ后，血 氨 不 降 或 不 降

反升的患儿行串联质谱法血液氨基酸和酰基肉碱谱

分析、尿气 相 色 谱－质 谱 法 有 机 酸 分 析（外 院）；２例

先天性高氨血症行基因突变分析（外院），其中１例

戊二酸血症１型 戊 二 酰 辅 酶 Ａ脱 氢 酶（ＧＣＤＨ）基

因测序结果为“１２４４－２Ａ＞Ｃ　ｐ．？纯合突变”，另１例

希 特 林 蛋 白 缺 乏 症 ＳＬＣ２５Ａ１３基 因 测 序 结 果 为

“８５１＿８５４ｄｅｌＧＴＡＴ　ｐ．（Ｍｅｔ２８５ｆｓ）”和 “１６３８＿

１６６０ｄｕｐ２３ｐ．（Ａｌａ５５４ｆｓ），复合杂合子突变”。

２．３　治疗　１７１例一过性高氨血症患儿对原发病

治疗后，５～７ｄ血氨降至正常１５４例（９０．１％）、１０～
１４ｄ降至正常１７例（９．９％）、６个 月 内 随 访２次 检

测血氨均正常。

　　先天性３３例中，３例高苯丙氨酸血症患儿确诊

后给予低苯丙氨酸饮食治疗，未同意进一步行四氢

生物蝶呤缺乏症筛查，建议定期监测血苯丙氨酸浓

度；４例甲基丙二酸血症患儿接受维生素Ｂ１２治疗，

同时予低蛋白饮食及左旋肉碱，随访６个月，２例临

床症状完全消失，２例明显好转；３例戊二酸血症Ⅰ
型患儿给予左旋肉碱及戊二酸血症奶粉、大剂量维

生素Ｂ２治疗，２周后采血 复 查，血 液 氨 基 酸 和 酰 基

肉碱谱分析提示戊二酰肉碱下降；２例多种羟化酶

缺乏症患儿给予生物素治疗后病情稳定好转；１例

瓜氨酸血症患儿予低蛋白奶粉喂养，静脉滴注精氨

酸以降低血氨，治疗１周后临床症状明显改善、自动

出院，出院后失 访；１９例 希 特 林 蛋 白 缺 陷 症 给 予 无

乳糖奶粉喂养，其中有１６例临床症状缓解，２～３周

后复查氨基酸及酰基肉碱降至正常，３例失访；１例

极长链酰基辅 酶 Ａ脱 氢 酶 缺 乏 症 或 多 种 酰 基 辅 酶

Ａ脱氢酶缺乏症患儿给予大剂量维生素Ｂ２治疗后

病情稳定好转。所有患儿均建议进行生长发育和智

能监测。

３　讨论

　　血氨为体内代谢产物，尿素循环是人体清除氨

的主要方式。当尿素循环或相关代谢旁路特异性酶

缺陷时，可引起血氨异常升高。氨有神经毒性，过多

的氨进入脑组织可诱发脑水肿和颅内高压，是高氨

血症导致神经系统功能紊乱的主要原因［３］。高氨血

症可出现抽搐、嗜睡、肌张力改变和昏迷等神经系统

症状，头颅Ｂ超可见大脑供血不足、颅内出血等，需

及时救 治。血 氨 持 续 升 高 可 导 致 神 经 元 细 胞 死

亡［４］，通过神 经 毒 素 作 用 造 成 患 儿 智 力 发 育 落 后。

任何出现精神状况改变的病例均应考虑高氨血症。

氨对肝性脑病有深刻影响，严重肝病亦可导致高氨

血症［５］。

　　引起高氨血症的原因有先天遗传性和后天获得

性两种［６］，根据对尿素循环影响的不同，先天性高氨

血症又分为原发性和继发性：原发性是尿素循环中
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所需６种酶的缺乏和２种跨膜转运载体缺陷导致，
如希特林蛋白缺陷症；继发性是尿素循环以外的代

谢异常，体内的一些化合物蓄积，对尿素循环中的酶

产生抑制作用，或者尿素循环所需代谢底物缺乏，从
而影响尿素循环引起高氨血症［７］。常见的导致继发

性高氨血症的遗传代谢病为有机酸血症，包括甲基

丙二酸 血 症、丙 酸 血 症、异 戊 酸 血 症 和３－羟－３甲 基

戊二酸尿症，均为常染色体隐性遗传性疾病。本研

究表明，先天性高氨血症常见于有机酸血症和尿素

循环障碍患儿中。

　　一过性高氨血症即获得性高氨血症，其机制目

前尚不明确，严重的全身性疾病可引一过性高氨血

症［６］。本研究２０４例患儿主要以一过性高氨血症为

主（８３．３％），与严重脓毒症、心衰和休克等有关。对

部分未发现特征性异常代谢产物的高氨血症，不能

排除是疾病发作的间歇期，或目前无法检测到的其

他代谢性疾病，亦或受疾病发展和治疗等影响，对高

度怀疑遗传代谢性缺陷的病例应考虑复查，或借助

遗传代谢病筛查和基因分析等来确诊具体疾病。由

于本研究样本量小，未能了解到是否因药物或肝病

等导致高氨血症。

　　综上所述，多种疾病均可引起高氨血症。对持

续高氨血症，需通过特殊生化、血尿氨基酸和有机酸

等检测结果综合分析，对高氨血症相关遗传代谢病

的早期诊断、合理治疗，对降低发病率和病死率有重

要作用［８］。对符合高氨血症筛查条件的小儿，进 行

血氨动态检测有重要意义。
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·疾病防治·

儿童先心病术后并发鲍曼不动杆菌感染治疗分析

林晟，王世彪＊，黄文红

福建省妇幼保健院，福州３５０００１

摘要：目的　分析先天性心脏病（先心病）术后并发多重耐药鲍曼不动杆菌感染患儿对抗菌药物的耐药及治疗情况，

为临床合理使用抗菌药物提供循证依据。方法　对２０１５—２０１６年儿童重症监护室送检的先心病术后标本进行分离

培养和药敏试验，根据结果制定鲍曼不动杆菌感染治疗方案，对疗效进行分析。结果　共检测各类标本１４８份，分离

出８０株多重耐药菌及产超广谱酶阴性杆菌，其中多重耐药鲍曼不动杆菌占比达３７．５％（３０／８０）；３０株鲍曼不动杆菌

对２７种常用抗菌药物基本耐药，其 中２５种 抗 菌 药 物 耐 药 率１００．０％。抗 感 染 治 疗 显 示，头 孢 哌 酮／舒 巴 坦 疗 效 较

好，痊愈或有效率９１．３％（２１／２３），而其他药物痊愈或有效率仅４２．９％（３／７）。结论　儿童先心病术后并发多重耐药

鲍曼不动杆菌的耐药严重，治疗难度大，应结合药敏试验结果及临床疗效选择药物，以制定最佳给药方案。

关键词：鲍曼不动杆菌；先心病术后；儿童；多重耐药菌；药敏试验；医院感染
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　　鲍曼不动杆菌是条件致病菌，是医院感染重要

病原，且对常用抗菌药物的耐药率有逐年增加趋势，
引起临床医生关注。为掌握我院近年药敏试验检出
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