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%%新生儿红斑狼疮$)-+)2,255Q/QO-3R,'-.2,+OQO'

7[X% 是一种由母亲自身抗体通过胎盘进入胎儿体

内导致的被动性获得性自身免疫病' 临床以一过性

皮肤损害和 或̂永久性先天性心脏传导阻滞$&dZ%

为主要表现& 国内报道较少'本研究回顾性分析我

院近 # 年确诊7[X病例 !! 例'就其临床特征'自身

抗体和预后等作一综合分析&

)I临床资料

)6)I临床资料

!! 例7[X患儿均为 "$$> 年 !" 月至 "$$9 年 ;

月在我院皮肤科就诊和住院的患儿& 男性 = 例'女

性 > 例#年龄 ; 1至 # 个月'新生儿 = 例'" V; 个月 #

例'# 个月 ! 例#发病年龄*宫内发病 ! 例'新生儿期

9 例'仅 ! 例在 " 月龄发病& 其中 K例为住院病人';

例门诊病人& 所有患儿均给予心电图)心脏彩色 Z

超)血液学)肝肾功能)梅毒血清学和自身抗体检测'

并详细询问母亲病史和检测母亲自身抗体& 患儿门

诊定期复诊'并于 "$$9年 <月底进行最后一次随访&

)6'I诊断标准

$

新生儿先天性心脏传导阻滞和新生儿或母亲

抗 FF8)抗 FFZ抗体阳性#

%

经组织病理学和皮肤科

专家确定的新生儿狼疮相关的皮肤损害和新生儿或

母亲抗 FF8)抗 FFZ或抗j!G70抗体阳性& 符合任

意一条标准即可确诊!!"

& 本组病例 !! 例均有 7[X

相关皮疹和血清抗 FF8)抗 FFZ抗体阳性'同时母亲

抗 FF8)抗 FFZ抗体也阳性'符合诊断标准&

'I结果

'J)IPV,临床表现

"6!6!%皮疹特点%%!! 例患儿均以皮疹为首发症

状'首发部位除 " 例分别为左大腿和胸部外'其余碷

为面部& 典型皮疹为环形红斑'中央色淡或有萎缩'

少部分为圆形或椭圆形红斑'皮疹可高出皮面'表面

可有鳞屑'其中 ! 例红斑中央有糜烂和结痂& 皮疹

主要分布于颜面和头皮'仅 # 例在躯干和四肢有少

数皮疹'面部皮疹主要位于额顶部和眶周'一般不痒

$图 !%& 皮肤组织病理检查*表皮角化不全'棘细胞

和基底层细胞灶性或明显空泡变性'真皮浅层及深

层毛囊和汗腺周围多灶淋巴细胞浸润& 其中 ! 例皮

损直接免疫荧光检查未发现基底膜带 WCY)WC])WC8

和&; 沉积&

"6!6"%其他表现%%!例患儿肝肿大'! 例 " 月龄患

儿腋下一个淋巴结肿大并液化'约 "6! S.i!6= S.i

!6> S.'同时00?皮试强阳性'XFG#9 .. '̂'00?H

WCY和00?HWC]阴性'胸部f线检查示肺间质改变'

否认结核病接触史'诊断卡介苗接种性淋巴结反应&

所有患儿一般情况好'无发热和咳嗽等症状&

"6!6;%个人史和家族史%%!! 例患儿中足月平产

< 例'剖腹产 # 例#第 ! 胎第 ! 产 9 例#母孕期体健&

" 例有一个姐姐'均身体健康&

"6!6#%实验室检查%%血常规中'= 例 dT 降低

$9" V!$> Ĉ[%'余正常& 肝肾功能检查中 > 例门冬

氨酸氨基转移酶$8FB%和丙氨酸氨基转移酶$8[B%

轻度升高$8FB>! V9! Wĵ['8[B=! V!!; Wĵ[%'

梅毒血清学$BGjFB和 B008%和 BeG&d检查均阴

性#&G0)8Fe和心肌酶学测定正常& 狼疮全套检查

$包括抗双链 ?78抗体'抗核小体抗体'抗 F.抗

体'抗核糖体磷蛋白抗体'抗组蛋白抗体'抗 j!G70

抗体'抗 FF8̂G+抗体'抗 FFẐ[2抗体'抗 FS5H<$ 抗

体'抗着丝点抗体%中 !! 例均检出血清抗 FF8和^

或抗 FFZ抗体'其中抗 FF8和抗 FFZ均阳性 > 例'

单纯抗 FF8抗体阳性 # 例'单纯抗 FFZ抗体阳性 "

例'其中 " 例患儿抗 1O?78同时阳性&

(;9"(
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X&Y检查 K 例示窦性心动过速#心脏彩色 Z超

检查发现 ! 例室间隔缺损'# 例卵圆孔未闭'" 例三

尖瓣轻度返流& 腹部 Z超除 ! 例肝肋下 ; S.外均

正常#; 例胸部f线检查发现 ! 例有肺间质改变&

%%图 )I& 例患儿皮疹外观I

8*男'" 个月'双眼内侧对称性环形红斑'周边隆起'中央稍萎缩'部分表面结痂# W*男'# 个月'

双眼内侧对称性环形红斑'似+猫头鹰眼,# E*女'" 个月'面部多形性红斑'散在分布&

'J'IPV,母亲临床表现及自身抗体检查

!! 例母亲怀孕前均自认为是健康者'当时均无

症状& 其中 " 例曾有日晒后出现面部皮炎史' " 例

有大关节疼痛史'否认红斑狼疮等自身免疫性疾病

病史& !! 例母亲在怀疑患儿 7[X时抽血进行狼疮

全套检查'均有抗 FF8或 和̂抗 FFZ抗体阳性'其中

二种抗体均阳性 K 例'单纯抗 FF8阳性 " 例'抗 FFZ

阳性 ! 例& 自身抗体与子女的一致性较好'但其中

有 ; 例患儿母亲二种抗体均阳性'患儿仅一种抗体

阳性&

'6&I治疗

本组7[X病例的治疗主要是外用药物和对症

治疗'对皮疹泛发者和有肝酶升高者给予全身用药

如复方甘草酸单胺)维生素 X)硫酸锌)合并肺间质

改变者加用抗生素治疗'所有患儿均未使用糖皮质

激素'K 例住院患儿治疗 = V!$ 1 后出院'出院时 !

例皮疹消退'其余均皮疹减轻&

'6*I随访

定期门诊复查'# 例患儿在出院或门诊首诊后

" V;月内皮疹复发'经外用药物后消退& !! 例患儿

均于 "$$9 年 < 月底最后一次随访'目前所有患儿均

正常'皮疹在就诊后 " V> 个月内消退'未遗留疤痕'

肝功能在半个月至 " 个月后恢复正常'贫血在 " V#

个月内纠正'仅 # 例在门诊复诊时复查了自身抗体'

= V9 个月转阴& 一例患儿母亲在产后 K 月诊断为

干燥综合征'目前尚在治疗中&

&I讨论

7[X是由母亲的 FF8̂G+) FFẐ[2抗体或

j!G70抗体经胎盘进入胎儿体内所致的一种少见

疾病'!9># 年由]S&Q(O,(+) 等首次报道!""

& 主要累

及皮肤和心脏'较少见的可引起肝脏)血液系统)中

枢神经系统损害& 皮疹最常见'常出现于生后第 !

周'生后 ! 个月最明显'= V!" 个月可自然消退'偶

可持续 ; V# 年& 典型皮疹表现为环形红斑或多形

红斑'可有毛细血管扩张'常累及头皮)面颊)眼周&

最常报道的7[X皮肤外表现为心脏疾病'特征性表

现是&dZ和心肌病' &dZ通常发生在妊娠期的第

" V; 月'一旦发生就是不可逆的& 有些病例可表现

为心肌病'通常与 &dZ一起发生'而且经常是致命

的& &dZ患儿超过 =$L需安装心脏起搏器'死亡率

近 "$L

!;H>"

&

本组病例 !! 例均有典型皮疹'患儿及母亲均检

出抗 FF8和 或̂抗 FFZ抗体'其中 = 例轻度贫血'

! 例胸片有肺间质改变'除发现 ! 例室间隔缺损和

# 例卵圆孔未闭外无心脏传导阻滞和心肌病等表

现'随访预后良好& 从本组病例可以看出'7[X的

主要表现是新生儿期出现一过性多形红斑样皮疹'

部分伴肝功能损害和血液学改变'血清抗 FF8或^

和抗 FFZ抗体阳性& Z+'

!!"报道约 >$L的 7[X病

人出现'日本学者报道 ";L$#> !̂9;%7[X有&dZ

!;"

'

但本组病例中无一例出现&dZ'是否与病例少和种族

有关'需要进一步观察& [--等!="发现 9L$!9 "̂!9%

的7[X有肝脏损害'其中 ; 例肝脏损害是7[X的唯

(#9"(
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一症状'认为肝脏损害是 7[X相对常见的表现'本

组病例中 ! 例肝肿大并肝酶升高'另 # 例肝酶升高'

肝脏损害的发生率更高& 汪勇芬!<"报道 # 例 7[X

的母亲妊娠前已确诊为系统性红斑狼疮$F[X%'但

本研究中 !! 例患儿就诊时其母亲仅血清抗 FF8

或 和̂抗 FFZ抗体阳性'并无红斑狼疮和干燥综合

征等自身免疫性疾病病史'这需要引起临床医师的

高度注意& 研究表明'随着时间变化'开始无症状的

母亲最终也会出现自身免疫病的症状'特别是干燥

综合征)F[X和未分化结缔组织病'因此'应密切随

访尚无症状的自身抗体阳性者!;"

& 本组病例中'有

! 例患儿的母亲在产后 K 月诊断为干燥综合征'亦

支持此观点& 本研究还发现 " 例 7[X患儿单纯抗

FFZ抗体阳性'而抗 FF8抗体阴性'文献报道!#'="一

般是抗 FF8和抗 FFZ抗体同时阳性或单纯抗 FF8

抗体阳性'但其临床特征无差异&
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(消息(

新药和医疗器械临床试验设计与 S?S统计分析培训班通知

随着改革开放不断深入'我国的新药和医疗器械的临床试验研究正如火如荼地开展'且方兴未艾& 然而'从审阅

已完成的大量此类研究项目的结果来看'其试验设计质量和数据分析质量均不容乐观& 有必要对有关研究单位和临

床试验部门的相关人员'进行前瞻性技术培训'真正提高他们的科研素质)临床试验设计水平和数据分析能力'以期达

到大幅度降低企业的人力)物力)财力和时间等成本的投入)最大化提升科研结果的质量)确保人民的人身安全和治疗

效果& 为此'军事医学科学院生物医学统计学咨询中心将于 "$!$ 年 > 月 "" V"> 日举办两期培训班'每期两天'培训费

和资料费 !>$$ 元'食宿自理& 两期都参加者总费用为 ">$$ 元& 培训内容分别为$第一期%科研设计与临床试验设计#

$第二期%科学研究和临床试验数据分析的 F8F实现&

希望拟参加培训班的人员尽快索取报名回执表'联系人邮箱*.2+A-(!!$KMO+'Q6S+. $毛玮'!!$K 为数字%或

A_(=!9M!"=6S+.$王琪%#联系电话*$!$H==9;"!;$)$!$H==9;"!"<# 邮编*!$$K>$'通讯地址*北京市海淀区太平路 "< 号

军事医学科学院生物医学统计学咨询中心& 报名截止时间*"$!$ 年 > 月 !$ 日&

军事医学科学院生物医学统计学咨询中心

"$!$ 年 " 月 "; 日
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