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&&正常血钾型周期性麻痹临床上罕见'国内有散

发性和家族性报道!!'#"

'我们近期收治了 ! 例小儿

正常血钾型周期性瘫痪'现结合文献报告如下&

$F临床资料

患儿'男'> 岁'因-发作性四肢无力 : 2.入院&

患儿于 : 2前受凉后轻微发热'继而四肢无力'以下

肢为甚'不能行走'在家口服阿莫西林治疗 # 2'热

退'仍四肢无力'不能行走'遂入院诊治& 患儿近年

来出现类似四肢无力两次'第 ! 次为 " 年前'晨起后

不能行走伴发热'在基层诊所以-感冒.输液 > 2 后

渐好转& 第 # 次为 : 个月前'患儿参加学校运动会

跑步后第 # 天发病'也是四肢酸软不能行走'当地诊

所以-风湿.给于青霉素和盐水输液半月'至治疗后

十余天才开始行走'#$ 2左右痊愈& 两次发作时均不

能行走'发作间期肌力正常& 入院查体'<D?7?o

1!$!次=/)* N#?次=/)*'C1%E=?$ //HP神清'心

肺腹未见明显异常'颅神经$ ;%& 双上肢肌力近端

*

级'远端5级'双下肢肌力近端
*

级'远端
)

级&

四肢腱反射正常'肌张力稍弱'深浅感觉正常'病理征

未引出& 入院后急查电解质(血钾"7!# //,6=A'血钠

!DE //,6=A'以后多次复查血钾均在正常范围内'心

肌酶谱正常*甲状腺功能测定正常*心电图正常*血

皮质醇正常& 肌电图传导速度正常*重复电刺激试

验$ ;%& 诊断为正常血钾型周期性麻痹& 首次给予

生理盐水每日 >E$ /A静脉滴注'D 2 后改为 E$$ /A

每日静滴'> 2后 #E$ /A每日静滴'!$ 2后痊愈出院&

!F讨论

本例患者无家族史'属散发病例& 患儿系山区

农村儿童'平素家里喜吃腌菜'有高盐饮食习惯'均

为感冒或剧烈运动后发病& 发病期间多次查血钾浓

度正常'补钠有效& 该病发病机制尚不清楚'多在

!$ 岁前起病'诱因多与寒冷*剧烈运动*补钾等有

关& 发病多在夜间醒后'表现为周期性发作肌无力'

四肢软弱和麻木'也可表现为某些肌肉如小腿肌*肩

臂肌的软弱无力和麻木'但血钾浓度正常& 钾负荷

试验可诱发出典型的全身无力发作'静脉滴注氯化

钠*葡萄糖及胰岛素能迅速缓解& 周期性麻痹是一

组影响骨骼肌离子通道的常染色体显性遗传疾病'

根据血钾浓度分为低血钾型周期性麻痹*正常血钾

型周期性麻痹和高血钾型周期性麻痹& 正常血钾型

周期性麻痹是由骨胳肌特异性离子通道基因

$E1/".%突变导致的骨胳肌电压门控钠离子通道 3

亚单位功能异常的离子通道病!D"

& 又因正常血钾

型与高血钾型同是 E1/".基因突变'部分正常血钾

型周期性麻痹发生的<(4>$"@.-(.和@.-6E%#536突

变在导致高血钾型周期性麻痹的突变中常见!" >̀"

'

因此'多数学者认为正常血钾型周期性麻痹属于高

血钾型周期性麻痹的变异体'而非一种独立性疾病

实体!D'E'?"

& 由于该病的患者多为 !$ 岁以下儿童'

估计是机体对细胞内外的钾平衡调节不够平稳'一

旦受到寒冷*潮湿*过度疲劳等诱因作用时'钾盐便

可自细胞内移出去'使得细胞内钾离子水平降低'由

此引起周期性麻痹的发生& 而摄盐过重的儿童是正

常血钾型周期性麻痹的主要发病对象'可能是在高

盐基础上所形成的细胞内外钾平衡状态'一旦被限

制摄盐就会诱使细胞处于相对的低钾状态'从而造

成正常血钾型周期性麻痹的发生'发作时间较长&

针对正常血钾型周期性麻痹的防治原则'主要是应

控制平日摄盐量'同时减少各种诱发因素'以防止反

复发作& 患病后要及时住院观察治疗'予以营养补

充和对症处理'可促使肌力早日恢复正常& 本例患

儿有高盐饮食习惯'临床发作无特异性'当地诊所由

于条件和技术限制常误诊误治'然而由于本病治疗

无特异性'常规治疗也能痊愈'结果掩盖了病情& 提

)?!D)
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醒临床医师遇此情况要考虑正常血钾型周期性麻痹

的可能&
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&&患儿'女'!$ 岁'因腹痛 : 2'加重 # 2入院& : 2

前无明显诱因出现腹痛'以左下腹为重'无发热*恶

心*呕吐'无腹泻& 与饥饿*进食等无关& 曾于当地

给予抗生素$具体用药不详%治疗 ? 2 效果不佳'近

# 2加重收入我院儿科& 患儿 ! 年前曾患肠系膜淋

巴结炎'并有反复发作& 未来月经& 入院查体(

<D?7Eo'1!#$ 次=/)*'痛苦貌'心肺$ ;%& 腹平

软'左下腹压痛明显'无反跳痛'未触及明显包块'移

动性浊音 $ ;%'肠鸣音正常存在& 血常规(fC'

:7> a!$

%

=A'8$7?E'A$7#%'NC'E7$" a!$

!#

=A'

1A<D%? a!$

%

=A& 尿常规未见异常& 腹部 C超(

!

腹腔内低回声F淋巴结#

"

左侧卵巢明显大于右侧

卵巢& 请儿外科及妇科会诊后做腹部 '<及肛门 C

超协助诊断& 腹部 '<示膀胱后囊实性占位性病

变& 肛门C超示左卵巢右方低回声包块#左侧卵巢

增大& 入院当晚患儿腹痛加剧'请妇科会诊后考虑

为卵巢囊肿蒂扭转转入妇科& 在连续硬膜外麻醉下

行剖腹探查术& 术中可见腹腔内淡血水约 : /A'子

宫 # W/a# W/a! W/'右侧卵巢约 " W/a# W/a

# W/'表面多个小滤泡'右侧输卵管未见异常& 左侧

卵巢增大约 E W/a" W/aD W/'暗紫色'左侧输卵管

为暗红色'左附件根部顺时针扭转 >#$y& 证实左侧

卵巢输卵管组织已不可逆性坏死'即行左侧附件切

除术d右卵巢剖检术& 并送病理检查诊断为左侧卵

巢单纯性囊肿伴蒂扭转& 术后患儿症状消失'恢复

好'> 日后出院&

讨论(卵巢单纯性囊肿即滤泡囊肿'为卵巢良性

瘤样病变'多发于育龄妇女'囊肿直径多不超过

" W/'常为单发'少见于儿童& 学龄期儿童巨大卵巢

滤泡囊肿伴蒂扭转国内甚少报道& 儿童卵巢疾病不

多见'发生急腹症常以腹痛*发热和恶心呕吐等症状

就诊'由于临床表现不典型'患儿月经未来潮' 故误

诊率极高& 就诊时多被误诊为急性阑尾炎!!"

& 有

报告幼儿*少儿妇科疾患引起的腹痛误诊为急性阑

尾炎而手术的几率高达 :$S

!#"

& 分析其原因可能

为(

!

认为幼女少女卵巢急腹症罕见'临床医生对该

病认识不足'缺乏警惕性#

"

病史采集不全面#

#

临

床表现往往不典型'腹部体征由于检查不合作或腹

肌不发达'而常常表现不出来& 儿童卵巢囊肿一般

少有症状'发生蒂扭转时才以急腹症入院'易被误诊

而延误治疗'故应提高对本病的认识&
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