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甲 状 旁 腺 功 能 减 退 症 是 由 于 先 天 缺 陷、

自身免疫或其他不明原因引起的甲状旁腺激素

（parathyroid hormone, PTH）减少，以低钙血症、

高磷血症为主要特征的一组临床症候群，临床表

现多样，易被误诊。国内文献报道，甲状旁腺功

能减退症的误诊率高达 39.4%~83.3%[1]。本文对

郑州市儿童医院内分泌遗传代谢科 2011 年 1 月至

2014 年 2 月收治的 30 例特发性甲状旁腺功能减退

症患儿的临床资料进行回顾性分析，观察预后，

纠正诊断，减少误诊。

1　资料与方法

1.1　资料收集

选取 2011 年 1 月至 2014 年 2 月在郑州市儿

童医院内分泌遗传代谢科诊断并住院治疗的甲状

旁腺功能减退症患儿 30 例为研究对象，其中男

20 例，女 10 例；早产儿 6 例，其中低出生体重

儿 2 例；发病年龄 17 d 至 11 个月，7 例于新生儿

期起病。诊断标准参考文献 [2-3]，即具有抽搐、手

足搐搦、腓肠肌痉挛等临床表现及特征性生化改

变：（1）血钙下降：血清总钙 <1.8 mmol/L，游

离钙 <0.9 mmol/L；（2）血磷升高 >2.45 mmol/L；

（3）碱性磷酸酶正常或降低；（4）血清 PTH 浓

度正常或减低；（5）排除低蛋白血症和肾功能异常。

1.2　实验室方法

检测所有患儿血清钙、磷、镁及 PTH、降钙

素水平，同时收集患儿血糖、甲状腺功能、肝肾

功能、心肌酶、皮质醇等实验室指标检测结果以

及心电图、心脏彩超、头颅 CT、脑电图 / 脑电地

形图等检查项目结果。

1.3　治疗方案

均采用维生素 D 或其衍生物、钙剂或联合镁

剂联合治疗。低钙惊厥者首先予以 10% 葡萄糖酸

钙针稀释后缓慢静脉推注，每次 1~2 mL/kg，2~

3 次 /d；搐搦严重难以缓解者，采用持续静脉匀

速泵入钙剂：10% 葡萄糖酸钙 20 mL 稀释于 5%

葡萄糖液 100~200 mL 内，每小时泵速 <4 mg/kg，

每小时 0.5 mL/kg，监测血清钙水平，使之维持在

2.0~2.2 mmol/L（8.0~8.8 mg/dL）， 避 免 发 生 高 钙

血症。惊厥仍不能控制者静脉应用 25% 硫酸镁注

射液或辅以苯巴比妥、水合氯醛镇静，惊厥控制

后改为钙剂（或钙剂加镁剂）口服，有 23 例单纯

使用钙剂，使用量为元素钙 1.0~1.5 g/d，有 7 例

应用钙镁片，使用量为 1~9 粒 /d；28 例给予维生

素 D 制剂，应用阿法骨化醇 20 例、骨化三醇 8 例

（起始量均为 0.25 μg/d），其中应用 α- 骨化醇的

患儿中有 18 例 1 周后因疗效差均改为骨化三醇治

疗（0.25~0.75 μg/d）。30 例患儿经治疗后血钙回

升至 1.49~2.65 mmol/L，临床症状消失，住院时间

4~34 d，平均 13.2 d。

1.4　出院随访

出院后每 3 个月随访 1 次，随访时间 1 年以上，

随访内容包括身高、体重、症状复发情况；同时

监测钙、磷、碱性磷酸酶、25-OH-D3、24 h 尿钙、

肾脏彩超、尿常规等，发病 1 年以上者复查头颅

CT 了解有无基底节钙化，根据情况调整药量。

2　结果

2.1　临床表现

（1）主要症状：临床分别以抽搐（16 例）、
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四肢抖动（11 例）或异常哭闹（3 例）起病，9 例

起病时伴随咳嗽、发热等呼吸道症状，2 例伴随腹

泻、呕吐等消化道症状。

（2）体格检查：仅 1 例有小下颌、小口、耳

位低等特殊面容，15 例心脏听诊有程度不等的杂

音；双肺、肝、脾均无异常。

2.2　实验室和影像学检查结果

（1）血清钙、磷、镁及 PTH、降钙素检查结果：

30 例患儿中，血清游离钙 0.38~0.83 mmol/L（参考

值 1.03~1.35 mmol/L），血总钙 0.65~1.62 mmol/L（参

考值 2.1~2.55 mmol/L），血磷 1.87~4.19 mmol/L（参

考值 0.81~1.45 mmol/L），血镁 0.1~0.9 mmol/L（参

考值 0.7~1.0 mmol/L），血 PTH 0.1~40.6 pg/mL（参

考值 12~88 pg/mL），血降钙素 1.67~35 pg/mL（参

考值 0~50 pg/mL），25-OH-D3 20~42 ng/mL（参考

值 30~100 pg/mL）。

（2）其他实验室指标检测结果：30 例患儿血

糖及甲状腺功能、肝肾功能、皮质醇水平均正常，

27 例肌酸激酶增高（380~820 U/L）及磷酸肌酸激

酶同工酶增高（25~78 U/L）。

（3）心电图：30 例患儿中，8 例正常，5 例

窦性心动过速，13 例出现 QT 间期延长。

（4）心脏彩超：共 15 例患儿进行心脏彩超

检查，其中 8 例有卵圆孔未闭，2 例有室间隔缺损，

2 例有房间隔缺损，1 例有动脉导管未闭。

（5）头颅 CT：共 20 例患儿行头颅 CT 检查，

其中基底节钙化 2 例，脑白质密度减低 8 例。

（6）脑电图 + 脑电地形图：30 例患儿中，

正常 19 例，轻度弥散性异常 3 例，偶发的尖棘波

8 例。

2.3　随访结果

30 例患儿中，7 例失访，其余 23 例生长发育

均正常；5 例因呼吸道感染后复发再次住院，6 例

停药（均为早产儿或低出生体重儿），其余 12 例

口服钙元素 0.3~0.5 g/d、骨化三醇 0.25 g/d，复查

血清总钙 2.25±0.14 mmol/L，肾脏彩超均无异常，

均未发现白内障。

3　讨论

甲状旁腺功能减退症是因 PTH 产生减少而引

起的低血钙、高血磷、高尿钙 [4]。其特征是手足搐搦、

癫癎发作、低钙血症和高磷血症，长期口服钙剂

和维生素 D 制剂可使病情得到控制。常见的病因

有甲状旁腺发育不全、甲状旁腺损伤、金属中毒、

甲状旁腺浸润性疾病、自身免疫性多腺体疾病、

PTH 分泌缺陷、PTH 分泌的调节异常以及靶组织

对 PTH 生物学作用反应的缺陷等。可分为特发性

甲状旁腺功能减退症、继发性甲状旁腺功能减退

症、假性甲状旁腺功能减退症、假 - 假性甲状旁腺

功能减退症、假性特发性甲状旁腺功能减退症等。

甲状旁腺功能减退症的临床表现主要与低血

钙有关，低血钙时神经肌肉兴奋性增高引起手足

抽搐、肢体麻木、肌肉疼痛等，以及头痛、呕吐、

癫癎发作、智力减退等精神症状及脑电图异常，

但有个体差异，不是血钙达到一定水平就必然有

一定的症状发生 [5]。由于低钙血症对甲状旁腺是强

刺激，血钙应与 PTH 呈明显的负相关 [6]。当总钙

≤ 1.88 mmol/L 时，血 PTH 值应增加 5~10 倍，所

以低钙血症时，PTH 在正常范围，仍属甲状旁腺

功能减退症 [2]，因此测定 PTH 时，应同时测血钙，

两者一并分析。

本组病例中有 7 例于新生儿期起病，新生儿

甲状旁腺功能减退症多为暂时性，与甲状旁腺发

育不成熟、激素合成酶发育延迟造成 PTH 合成减

少有关，1~8 个月后可自愈，但在甲状旁腺功能恢

复正常前与永久性甲状旁腺功能减退症难以鉴别，

新生儿期甲状旁腺功能减退症多见于母孕期补钙

过量、低出生体重儿、早产儿、窒息缺氧、糖尿

病母亲婴儿等，本组中有 4 例早产儿在光疗后出

现持续低钙惊厥，与光疗后导致钙沉积于骨，血

游离钙降低及甲状旁腺功能不健全有关，甲状旁

腺功能减退症低钙惊厥可被光疗诱发，因此对未

成熟儿进行光疗时应预防性口服钙剂及维生素 D，

本组早产儿及低出生体重儿经随访发现，出院后

口服钙剂逐渐减量至停用，且复查血钙均正常，

因此均为暂时性甲状旁腺功能减退症，但是在临

床特征及生化特征上则未见明显区别。

本组中有 9 例起病时伴随呼吸道症状，2 例伴

随消化道症状，提示感染可为婴儿特发性甲状旁

腺功能减退症的诱因，具体机制尚不清楚。

本组中有 27 例出现肌酸激酶增高，原因可能

与以下因素有关：（1）手足抽搐时全身骨骼肌强

烈收缩致骨骼肌细胞受损，致使储存于骨骼肌中



 第 17 卷 第 10 期

  2015 年 10 月

中国当代儿科杂志 
Chin J Contemp Pediatr

Vol.17 No.10

Oct. 2015

·1139·

的肌酶进入血液使血清肌酶升高 [7]；（2）甲状旁

腺功能减退症继发癫癎发作时骨骼肌持续收缩，

致过度耗氧和供氧不足，导致心脏、骨骼肌等组

织器官病变，引起血清肌酶升高；（3）低钙血症

本身也可导致血清肌酶升高；（4）低钙引起细胞

膜通透性增加，酶从细胞中漏出 [7]；（5）血清肌

酶浓度与血钙浓度呈负相关 [8]，在排除心脏和肌肉

病变的基础上，随着血钙水平的恢复正常，血清

心肌酶水平亦恢复正常。

本组中有 1 例除了甲状旁腺功能减退外，还

有小下颌、小口唇，合并先天性心脏病、免疫功

能低下，胸片显示未见胸腺影，诊断为 Di George

综合征，即先天性无胸腺或发育不全，属于原发

性细胞免疫缺陷病，患儿表现为特殊面容，如眼

距增宽、耳廓位置低且有切迹、上唇正中纵沟短、

小下颌、鼻裂，常存在大血管异常，如法洛四联

征和主动脉弓右位，预后差，该患儿在住院期间

被建议行 FISH 确诊，但家长拒绝，出院后失访。

甲状旁腺功能减退症的治疗一般采用维生素

D 或其衍生物和钙剂联合治疗。PTH 能够促进 25

羟维生素 D 转化成 1,25 双羟维生素 D3，甲状旁腺

功能减退时，肾脏 25 羟维生素 D 转化为 1,25 双

羟维生素 D3 的作用受损，这是引起低钙血症的原

因之一，因此理论上使用活性维生素 D 如 1α 羟维

生素 D3（α- 骨化醇）或骨化三醇（罗钙全）效果

优于维生素 D，而在本组资料中显示骨化三醇疗

效安全可靠，由 α- 骨化醇改为骨化三醇后，血清

钙水平可较快达到正常，Feldman[9] 在 2011 年出版

的 Vitamin D 一书中指出，骨化三醇口服后，迅速

和小肠上的维生素 D 受体结合或被肠吸收，血清

峰浓度高，而 α- 骨化醇口服吸收后：（1）在肝脏

中进行活化；（2）对骨组织有额外的活化作用；

（3）会和其他器官的维生素 D 受体结合，这三方

面的因素都起到延迟作用，使得血钙水平升高缓

慢。甲状旁腺功能减退症在急性低钙时必须静脉

补充钙剂，使血钙维持在 >1.75 mmol/L，慢性低钙

主要采用维生素 D 及其衍生物及钙剂治疗，避免

高磷饮食。如果有持续性和顽固性惊厥或肢体抽

动，应想到同时存在低镁血症（血清镁 <0.7 mmol/L）

的可能，本组患儿中血清镁波动于 0.1~0.9 mmol/L，

有 10 例在急性低钙时需静脉应用硫酸镁注射液方

可控制住症状，病情稳定期有 7 例应用钙镁片（1~9

粒 /d），提示低钙血症与低镁血症共存时补充镁

至关重要。Winner 等 [10] 报道，应用合成的 PTH 1-34

组与应用骨化三醇和钙剂组进行 3 年对比，两种

治疗方案在血钙、血磷、血镁及 24 h 尿钙排泄方

面无差异，但是应用 PTH 1-34 组总体骨密度水平

更稳定，提示 PTH 1-34 可能提供一种较优越的替

代疗法，但因其昂贵，难以在临床上广泛使用。

定期随访的重点在于血清钙离子水平以及尿

钙水平，长时间血钙过高或尿钙过高，可造成肾

钙质沉积症，而剂量不足、长期低血钙可以导致

白内障和肌肉痉挛等，因此及时调整剂量维持适

宜的血钙水平（2.0~2.25 mmol/L）至关重要。

综上，甲状旁腺功能减退症临床少见，尤其

是婴幼儿多以抽搐或四肢抖动起病，部分儿科临

床医生对其缺乏认识，易误诊误治，其疗效差的

因素与低镁血症和维生素 D 制剂相关，维生素 D

应以骨化三醇为首选。早产儿或低出生体重儿往

往为暂时性发病。定期随访预防并发症至关重要。
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