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*病例报告*

低蛋白 <和蛋白 R新生儿脑梗死 # 例报道

王子威%崔红

!首都医科大学附属北京友谊医院儿科"北京 !###;##

!中图分类号"%>B$$6!%%!文献标识码"%S%%!文章编号"%!##A :AA<#'$#!$(!# :#B?A :#$

%%患儿$男$=$ 1$因间断抽搐 ;; 1 入院% 系第 !

胎第 ! 产$孕 <A

_$周$顺产娩出$羊水
#

|$出生体重

$?## L$生后@/L23评分不详% 生后 ;# '出现嗜睡&

反应差$生后 =A ' 左右出现持续性口周青紫&呼吸

浅$生后第 B 天开始出现反复抽搐$表现为双眼上

翻$伴口周发绀$四肢节律性抖动$每日 ! 到 !# 余

次$持续时间约 !# E$并逐渐加重% 生后 B 1头颅&D

示双侧额&颞叶&左侧顶叶可见片样低密度影$右侧

颞&顶枕叶见大片样低密度影$后纵裂见线样高密度

影% 考虑为脑梗死% 生后 "A 1头颅&D示双侧额叶

及右侧顶枕叶低密度影$考虑脑软化灶&脑萎缩%

入院体查)体重 ";;# L$身长 ;< 9.$头围 ;< 9.$

胸围 <; 9.% 前囟 $ 9.n$ 9.$张力不高% 眼神欠

灵活$四肢活动尚对称$肌张力增高$无肌萎缩% 脑

电图检测示异常脑电图% 左右半球轻度不对称$右

侧波幅低$纺锤波少% 睡眠期多灶性棘波&尖波发放$

左侧著% 诱发电位检查示闪光刺激'4S0()右耳听通

路外周段轻度传导延迟% 左耳听阈值为 "; 1\$右耳听

阈值为 B# 1\'正常阈值 <# 1\(% 头颅超声检查示

右侧顶&枕叶异常回声$液化灶形成$伴有局部瘢痕

萎缩$脑梗死可能性大$双侧额叶皮层下脑实质液化

灶$双侧额叶脑回缩小$双侧脑室前角增宽$考虑脑

损伤后继发性改变% 头颅 M>O平扫示右侧顶枕叶

脑软化灶#双侧脑室前角旁异常信号$疑脑软化灶&

脑白质发育落后% 头部磁共振血管造影'M>@(示

右侧大脑后动脉闭塞可能性大% 患儿及其父母凝血

筛查结果见表 !$示患儿蛋白 U 和蛋白 &水平均降

低$父母蛋白 U水平降低%

入院后根据病史&临床表现及辅助检查$考虑诊

断为)'!(癫
!

部分发作样泛化#'$(右侧大脑后动

脉梗死恢复期% 患儿入院后给予苯巴比妥纳负荷量

!; .L̂NL肌注$维持量每天 ; .L̂NL$分 $ 次口服%

" 1后患儿无抽搐发作%

表 #A凝血筛查结果A
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患儿 B=6<" !$#6B< !$B6#A $; $!

父亲 !##6;; !!#6?" !==6$! BB $B

母亲 ?=6=$ ?A6;< !$#6#" !#B =!

%%注)括号中数值为正常参考范围%

讨论)新生儿脑梗死也称脑卒中$指发生于孕

$A 周至生后 $A 1内的新生儿脑动脉一个或多个分

支因各种原因发生梗塞$导致脑组织相应供血区域

缺血坏死% 新生儿脑梗死缺乏特异的临床症状和体

征$惊厥是本病的惟一表现!!"

$通常在生后数小时

至 B$ '内发生!$"

%

新生儿脑梗死的病因及发病机制尚不明确$常

常是多因素共同的结果$国内李丽华等!<"认为血液

高凝状态和血管内皮细胞损伤$以及血流动力学改

变是新生儿脑梗死发生的机制% 国外研究认为脑梗

死患儿常同时存在凝血或抗凝血机制的遗传

缺陷!""

%

近年来研究发现 4因子 Z-(1-) 突变&

!

因子

a$#$!#@突变和脂蛋白2升高&抗凝血酶
#

缺乏&蛋

白&&蛋白 U缺陷&亚甲基四氢叶酸酯还原酶 &=BBD

多态现象等是常见的导致血栓形成$从而引起新生

儿脑梗死的遗传性因素!;R?"

% 本例患儿生后 B 1 头

颅&D发现脑梗死$头颅M>@提示右侧大脑后动脉

闭塞$均支持脑梗死诊断% 患儿发病早$脑梗死可能

在宫内即已发生$结合患儿蛋白 &&蛋白 U 明显降

低$及患儿父母蛋白 U 降低$考虑存在先天性蛋白

&&蛋白 U 缺陷% 由先天性抗凝血机制障碍引起新

生儿脑梗死的病例$虽然在国外有文献报道!!#"

$但

在国内少见%

*A?B*
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蛋白&是在肝内合成的&依赖维生素]的丝氨

酸蛋白酶原$相对分子质量为 =$ NW$与凝血酶调节

蛋白'DM(&蛋白 U 和活化蛋白 &抑制物'@蛋白

&O(共同组成蛋白 &系统$ 在生理性抗凝过程中起

重要作用%

蛋白 U是一种维生素 ]依赖的单链血浆糖蛋

白$它是蛋白&灭活42与
1

2的关键辅助因子% 蛋

白 &在磷脂膜表面被凝血酶和凝血酶调节蛋白

','3+.P+.+1H5()( 的复合物激活成活化的蛋白

&'@蛋白&($蛋白 U 通过与@蛋白&在磷脂囊泡

表面形成 !p!等分子复合物后$可使@蛋白&与磷脂

颗粒表面结合的亲和力增大 !# 倍$从而使@蛋白&

对Y

/

2&Y

1

2的灭活速率增大$起到抗凝作用%

]+//-5.2) 等!!!"认为$蛋白 &量或质的缺陷

'包括先天性和获得性(将导致机体抗凝功能的减

退或丧失$与血栓形成密切相关% 本例患儿凝血因

子
/

和因子
1

均正常$但蛋白&&蛋白 U 水平均明显

降低$一方面蛋白 &数量减少导致高凝状态$另一

方面由于蛋白 U 水平的降低导致了蛋白 &功能的

降低$引起蛋白 &质量下降$进一步加重血液高凝

状态$导致血栓的形成%

遗传性蛋白 &和蛋白 U 缺乏症均为常染色体

显性遗传性疾病$本病例血液中蛋白 &和蛋白 U 均

明显降低$其父母血液中蛋白 &含量正常$蛋白 U

均降低$本患儿是否为遗传性蛋白 &及蛋白 U 缺乏

症$尚需对患儿及其父母行基因检查以进一步明确%
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