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结肠异位属于不完全内脏转位#较为多见#据/中

国人体质调查0资料显示#其发生率为
;('e

)多为降

结肠及乙状结肠共同转位#其成因与胚胎发育异常有

关'

!

(

)但该患者结肠异位于右膈下*膈肌与右肝间#

实属少见#未见有报道)结肠异位情况的出现#有可

能误诊为右髂窝疾病如阑尾炎*肠套叠*升结肠疾病%

女性的右侧附件炎*卵巢囊肿%男性的右侧精索静脉

曲张#右输尿管结石和淋巴结炎等'

&

(

)该患者结肠异

位于右膈下#膈肌与右肝间#发生急性肠炎时#肠腔积

液积气#

9

线光片检查可见右膈下气体#极易误诊为

消化道穿孔)消化道穿孔是外科急腹症中常见的一

种#病因多为消化性溃疡穿孔*消化道肿瘤穿孔*外伤

致消化道穿孔等#其特征性表现为!$

!

&多有长期溃疡

病史和近期加重病史)$

&

&有饮食不当*用药紊乱*情

绪变化等诱因)$

'

&表现为突发剧烈腹痛#如刀割样#

初为上腹部并很快波及全腹)$

)

&患者可有面色苍

白*四肢冰凉*冷汗*心率快*血压低*血象高等全身感

染表现)$

3

&后期可有腹胀*肠麻痹表现)$

;

&查体!

急性痛苦面容#强迫体位#腹式呼吸减弱#全腹压痛*

反跳痛*肌紧张#板状腹)$

+

&

9

线光片检查!右膈下

游离气体'

'

(

)

该例患者无溃疡病史#无突发剧烈刀割样腹痛#

无全身感染表现#无全腹压痛*反跳痛*肌紧张#板状

腹)其症状体征与消化道穿孔有诸多不符之处#若忽

视患者症状体征而过于依赖辅助检查#可能会因误诊

对患者行手术治疗#导致严重不良后果)该例患者右

膈下间位结肠极其罕见#了解此种变异对指导临床疾

病的诊断和外科治疗#尤其是急腹症的诊治具有非常

重要的意义'

)

(

)

!!

综上所述#外科医师在诊治急腹症时#不应该被

自己的,临床经验-所误导#不应该局限于辅助检查报

告)只有仔细地询问病史和全面的体格检查后#再结

合必要的辅助检查#综合分析患者病情#最后做出准

确决策)做到不误诊误治#以减少患者的痛苦和经济

负担'

3

(
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皮肌炎$

,4

&是一种原因不明的以累及横纹肌为

主#同时又有特殊皮肤病变的获得性异质性疾病'

!

(

)

肺间质病变$

O:,

&是
,4

常见的并发症#部分患者

O:,

进展快#目前尚无有效治疗药物#预后差#病死率

高)吡非尼酮作为一种具有抗纤维化*抗炎症和抗氧

化作用的新型小分子化合物#已经在国内外获批用于

特发性肺纤维化的治疗#效果确切)在结缔组织疾病

相关
O:,

方面#国外学者也在积极应用吡非尼酮#并

取得了良好的治疗效果'

&?3

(

%国内学者在吡非尼酮治

疗
,4?O:,

方面也报道了积极的研究结果'

;?+

(

)本文

对吡非尼酮治疗
!

例小龙虾所致
,4?O:,

患者进行

分析#现报道如下)

$

!

临床资料

!!

患者#男#

)&

岁#职业!司机)

&*!+

年
)

月
!*

日

因进食小龙虾
!>

后出现躯干瘙痒*皮疹#皮疹约针尖

至米粒大小#由颈部蔓延至躯干#伴发热#体温最高

'Ei

#伴咳嗽*咳少量白色泡沫痰)无畏寒*寒战*肌

无力*肌痛*吞咽困难*声嘶*饮水呛咳*指端遇冷变

色*反复口腔溃疡不适)至某医院就诊#查体!体温

'Ei

#血压
!'*

"

"* KK <

D

#血氧饱和度 $

#5W

&

&

E&e

#全身散在鲜红色针尖至米粒大小皮疹#双手掌

指关节伸侧见暗红色斑伴鳞屑附着)双肺呼吸音粗#

双下肺可闻及湿音)心律齐#心音有力#未闻及杂

音)腹软#无压痛*反跳痛)四肢肌力
Z

级#双下肢轻

+

"'!

+

检验医学与临床
&*!E

年
!

月第
!;

卷第
!

期
!
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!
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!
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!
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度凹陷性水肿)辅助检查#血像分析!白细胞计数

$

@NP

&

"()'̀ !*

E

"

:

#中性粒细胞 百 分 比 $

-e

&

"!(+e

#天门冬氨酸氨基转移酶$

.#$

&

!3+(*b

"

:

#丙

氨酸氨基转移酶$

.:$

&

'3&('b

"

:

#肌酐$

#P2

&

!E)

#

KF6

"

:

#胸部
P$

示右肺中叶及左肺下叶少许炎症#

予以抗感染*退热*抗过敏*保肝治疗#体温逐渐下降

至正常)治疗过程中患者喘累逐渐加重#呼吸困难#

#5W

&

"3e

)血气分析显示#

0

<

!

+()*

#氧分压!

;+KK

<

D

#二氧化碳分压$

5PW

&

&!

'+KK <

D

#碱剩余!

U!

KKF6

"

:

)复查胸部
P$

提示双肺间质性改变#进一

步完善免疫相关检查!抗核抗体*抗核抗体谱*免疫球

蛋白
Y

$

O

D

Y

&*

O

D

.

*

O

D

4

*

O

D

S

*补体
P'

和
P)

*

P

反应

蛋白*类风湿因子*抗
W

阴性)右侧三角肌活检见,中

心核纤维和核链#少许淋巴细胞和中性粒细胞浸润#

符合肌炎形态改变#

,4

可能性大-)艾滋病*梅毒*

肌酸激酶*曲霉菌抗原*真菌
,

*降钙素原*肿瘤标志

物未见异常#考虑特发性炎症性肌病合并
O:,

)予以

糖皮质激素
!;*K

D

治疗
'>

#同时予以人免疫球蛋白

&3

D

连续冲击治疗
'>

#后改为甲泼尼龙
"*K

D

静脉

滴注#出院后甲泼尼龙片
)"K

D

口服#出院后长期持

续吸氧)

&*!+

年
!*

月
&)

日患者仍感喘累*呼吸困难#一

直持续吸氧#入住重庆医科大学附属第二医院风湿免

疫科)入院体格检查!血压
!&&

"

E& KK <

D

#

#5W

&

E*e

#全身散在斑片状褐色色素沉着#双手掌指关节

伸侧见暗红色斑伴鳞屑附着)浅表淋巴结未扪及肿

大)双肺呼吸音粗#双下肺可闻及
Z16J2F

音)心律

齐#心音有力#未闻及杂音)腹软#未触及包块)四肢

肌力
Z

级#双下肢轻度凹陷性水肿)辅助检查#血像

分析!血红蛋白
!+*

D

"

:

#

@NP!)('3`!*

E

"

:

#

-e

E3(!e

#淋巴细胞百分比
'(*e

#血小板计数
"*̀

!*

E

"

:

)肝功能!总蛋白
;)(*

D

"

:

#清蛋白
'3('

D

"

:

#

.:$;'b

"

:

#

*

?

谷氨酰转移酶
&**b

"

:

#肾功能!尿

素
!!(!*KKF6

"

:

#

#P2!'+(E

#

KF6

"

:

)尿常规*大便

常规未见异常)痰培养*真菌
,

*口腔真菌涂片未见

异常)心肌酶谱未见异常)肌炎抗体谱示抗核基质

蛋白
&

$

-95&

&抗体阳性#抗核抗体*抗核抗体谱*免疫

球蛋白补体阴性)胸部
P$

!双肺气肿#双肺间质性炎

症$图
!

&)入院后予以甲泼尼龙
&*K

D

口服#环磷酰

胺
*()

D

静脉滴注#每两周一次#吡非尼酮
!

片#口服#

'

次"天#并逐渐加量至
3

片#

'

次"天)

&*!+

年
!&

月

E

日随访#患者喘累*呼吸困难较前稍缓解#复查胸部

P$

显示双肺气肿#双肺间质性炎症#较
!*

月
&3

日无

明显改变$图
&

&#继续予以甲泼尼龙
"K

D

口服#环磷

酰胺
*()

D

静脉滴注#每两周一次#吡非尼酮
3

片#口

服#

'

次"天)

&*!"

年
'

月
!'

随访#患者喘累*呼吸困

难较前明显好转#活动耐量较前增加#脱离氧气)复

查胸部
P$

平扫显示双肺间质性改变较前好转$图

'

&#目前吡非尼酮
3

片#口服#

'

次"天)

图
!

!!

甲泼尼龙治疗
;

个月时胸部
P$

图
&

!!

甲泼尼龙
d

环磷酰胺
d

吡非尼酮治疗

&

个月时胸部
P$

图
'

!!

甲泼尼龙
d

环磷酰胺
d

吡非尼酮治疗

3

个月时胸部
P$

/

!

讨
!!

论
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,4

发病机制目前尚不明确#研究发现与遗传*

免疫紊乱及肿瘤相关'

"

(

)

,4

起病隐匿#临床上常伴

有特征性皮疹$包括
YFHH2FB

疹*向阳性皮疹等&#以

及近端肌无力#可累及全身多系统和脏器#肺部累及

最常见#并发
O:,

的患者占
'3e

!

)*e

)

O:,

可导致

肺纤维化*肺动脉高压及呼吸功能衰竭#病死率较高#

+

E'!

+

检验医学与临床
&*!E

年
!

月第
!;

卷第
!

期
!

:=C41>P6AB

!

,1J1KC12&*!E

!

ZF6(!;

!

-F(!



因此掌握其肺部影像学尤为重要'

E?!*

(

)

,4?O:,

起病

初期无皮肤和肌肉病变#患者不易被重视#也容易被

临床医生忽略)患者初发症状通常为肌痛*肌无力%

部分患者会因咳嗽*喘累*呼吸困难入院而不是肌痛*

肌无力#因此发热及肺部阴影通常被临床医生误诊为

社区获得性肺炎)除发热外#患者还出现呼吸困难#

伴或不伴咳嗽#听诊可以闻及爆裂音#杵状指少见#这

些临床表现与社区获得性肺炎不同#当完善胸片或胸

部
P$

检查后才被诊断出间质性肺炎)

,4

在发病年

龄上有
&

个高峰#

!*

岁以内和
)3

!

+*

岁)据统计#中

国
&'*

例
,4

患者中#

)E(;e

合并间质性肺炎'

!!

(

)约

!

"

'

的患者可出现快速进展的间质性肺炎#严重者可

出现呼吸衰竭#病死率较高'

!&

(

)

O:,

是增加
,4

患者

病死率的重要因素#是否存在
O:,

及其严重程度与

,4

患者预后有关)

目前#临床上治疗
,4?O:,

没有金标准#治疗疗

程*药物的增减量*维持治疗方案等尚未达成共识)

,4?O:,

治疗的初始选择需要综合考虑患者肺功能

指标*胸部影像学累及程度*疾病进展情况及
,4

疾

病本身特点等多种因素)糖皮质激素仍然是
,4?

O:,

患者的一线首选用药)如果是难治性
O:,

或糖

皮质激素减量困难时#可酌情联用免疫抑制剂)环磷

酰胺或吗替麦考酚酯是最常用的免疫抑制剂)而对

于急性和亚急性型
,4?O:,

患者#可采用糖皮质激素

冲击疗法#再根据临床症状及肌酶水平将糖皮质激素

逐渐减量)

本例患者发病前在家中食用过烹饪的小龙虾#食

用后出现大面积皮疹*发热)因家中多人同食*一人

发病#综合考虑此次发病的诱因与进食小龙虾引起的

超敏反应有关)目前由于食用小龙虾发生过敏反应

诱发的
,4?O:,

病例#在国内外临床研究中为首例报

道)该患者无肿瘤*无他汀类药物服用史#有典型的

YFHH2FB

疹#肌肉活检提示
,4

可能#抗
-95&

抗体阳

性#临床诊断为
,4

)在成人
,4

患者中#抗
-95&

抗体阳性率约为
3e

#此类患者肢体水肿*吞咽困难发

生率高于抗
-95&

抗体阴性组患者)有研究报道#抗

-95&

抗体阳性患者肌肉病变较重#肌酸激酶水平持

续性升高#且
'"e

的患者并发恶性肿瘤)该患者同时

使用了吡非尼酮#吡非尼酮作为一种新型的抗纤维

化*抗炎症和抗氧化小分子化合物#多中心
&

期临床

研究已证实#吡非尼酮能稳定或改善
O5X

患者呼吸困

难程度#提高活动耐量#稳定或改善患者肺功能#最终

能明显降低患者长期$

!&*

周&死亡风险'

!'

(

)从药理

作用机制分析#吡非尼酮可减少肿瘤坏死因子
)

的生

成#以及转化生长因子
'

!

*血小板源生长因子的表达#

同时可抑制肺成纤维细胞的有丝分裂'

!)

(

#阻止肺成纤

维细胞增殖#从而抑制胶原纤维的表达)因此#对于

,4?O:,

患者#加用吡非尼酮或许会使患者受益)本

例患者在使用糖皮质激素和环磷酰胺的基础上#加用

了吡非尼酮#控制了肺间质纤维化进展#改善了病情#

但长期预后有待长期观察随访)对过敏导致的
,4?

O:,

需要进一步积累临床资料#证实吡非尼酮对于这

类
,4?O:,

患者治疗的有效性和安全性)

综上所述#吡非尼酮对临床上
,4?O:,

的治疗具

有更加潜在的值得深入研究的意义)通过对本例

,4?O:,

患者的诊断和治疗#使作者认识到随着现代

医学的不断发展#在风湿免疫科对患者进行诊断和治

疗时#除要加强医务人员自身专业素养外#与患者进

行有效沟通#提早发现隐匿性疾病的诱因#把握最新

药物研究进展#才能确定好行之有效的治疗方案#提

升治疗安全性和有效性#最终提高患者生活质量)

参考文献

'

!

(

#$mNYS-\5(\7G1BA61>12K=HFK

/

F8AHA8

"

0

F6

/

K

/

F8AHA8

=B>6

/

K

0

IFK=

'

\

(

(\-172F6#JA

#

&*!+

#

'++

$

!3

&!

!E?&)(

'

&

(

].-YNN

#

4.-9]

#

a<S-Y4(5A2L1BA>FB1JFKCAB1>

RAHIJF2HAJF8H12FA>8AB=

0

=HA1BHRAHI8

/

8H1KAJ67

0

7812

/

?

HI1K=HF878?=88FJA=H1>ABH128HAHA=667B

D

>A81=81

'

\

(

(\S72

.J=>,12K=HF6Z1B121F6

#

&*!+

#

'!

$

E

&!

'""?'"E(

'

'

(

b,@.,O.aX

#

4b::S%5.$$.-\N

#

N.:.[%O#<?

-.-P

#

1H=6(OK

0

2FG1>

0

76KFB=2

/

L7BJHAFBLF66FRAB

D0

A2?

L1BA>FB1H21=HK1BHAB=

0

=HA1BHRAHI

0

2F

D

2188AG1ABH128HA?

HA=667B

D

>A81=81=88FJA=H1>RAHI8

/

8H1KAJ8J612F8A8

'

\

(

(

:7B

D

OB>A=

#

&*!3

#

'&

$

!

&!

3*?3&(

'

)

(

<b.-Y <

#

XS-Y%S

#

:O#

#

1H=6(.J=8121

0

F2H

!

$I1

1LLAJ=J

/

FL

0

A2L1BA>FB1AB=PIAB181

0

=HA1BHRAHI

0

2F

D

218?

8AG18

/

8H1KAJ8J612F8A8?=88FJA=H1>ABH128HAHA=667B

D

>A81=81

!

. P.%S?JFK

0

6A=BH=2HAJ61

'

\

(

(41>AJAB1

$

N=6HAKF21

&#

&*!;

#

E3

$

&+

&!

1)!!'(

'

3

(

9O.W <

#

a<.-Y YX

#

:O.W 95

#

1H=6(.BHA?LAC2FHAJ

1LL1JH8FL

0

A2L1BA>FB1C

/

ABH12L121BJ1RAHIHI1I1>

D

1IF

D

8A

D

B=66AB

D0

=HIR=

/

AB

0

=HA1BH8RAHI8

/

8H1KAJ8J612F8A8?=8?

8FJA=H1>ABH128HAHA=667B

D

>A81=81

'

\

(

(OBH\%I17K ,A8

#

&*!"

#

&!

$

&

&!

)++?)";(

'

;

(

:O$

#

YbW:

#

P<S-a

#

1H=6(5A2L1BA>FB1AB

0

=HA1BH8RAHI

2=

0

A>6

/ 0

2F

D

2188AG1ABH128HAHA=667B

D

>A81=81=88FJA=H1>

RAHIJ6ABAJ=66

/

=K

/

F

0

=HIAJ>12K=HFK

/

F8AHA8

'

\

(

(#JA%1

0

#

&*!;

#

;

$

!&

&!

''&&;?''&&E(

'

+

( 厉彦山#姜莉#李尊忠#等
(

吡非尼酮治疗皮肌炎相关肺间

质病变
!

例报告'

\

(

(

中国临床医学#

&*!;

#

&'

$

&

&!

&3'?

&33(

'

"

(

Y.W#

#

:bW <

#

a<.-Y <

#

1H=6(b8AB

D

K76HA?FKAJ8

K1HIF>8 HF 7B>128H=B> >12K=HFK

/

F8AHA8

"

0

F6

/

K

/

F8AHA8

'

\

(

(.7HFAKK7B%1G

#

&*!+

#

!;

$

!*

&!

!*))?!*)"(

'

E

(

[.%.45O$#.[W#$

#

$aWbZS:S[O# .

#

P<%]#O?

[W##

#

1H=6(576KFB=2

/

I

/0

12H1B8AFBAB

0

=HA1BH8RAHIAB?

H128HAHA=667B

D

>A81=81

'

\

(

(576K5I=2K=JF6$I12

#

&*!"

#

3*

$

;

&!

'"?);(

'

!*

(

,W]:S$\

#

,S::.%O5.5X(:7B

D

K=BAL18H=HAFB8AB

HI12I17K=HAJ>A81=81

'

\

(

(PI18H

#

&*!+

#

!3&

$

;

&!

!&"'?

!&E3(

+

*)!

+

检验医学与临床
&*!E

年
!

月第
!;

卷第
!

期
!

:=C41>P6AB

!

,1J1KC12&*!E

!

ZF6(!;

!

-F(!



'

!!

(

.-].-@bPW

#

P<.-#[]5N

#

XS-Y%

#

1H=6($I1

8

/

8H1KAJK=B=

D

1K1BHFLJ7H=B1F78>12K=HFK

/

F8AHA8

!

%1?

876H8FL=8H1

0

RA818H2=H1

D/

'

\

(

(OBH\@FK1B8,12K=HF6

#

&*!+

#

'

$

)

&!

!"E?!E)(

'

!&

(

#P<WS-XS:,#%

#

P.#$S:O-WXZ(OBH128HAHA=667B

D

>A81=81AB8J612F>12K=

'

\

(

(%I17K,A8P6AB-F2HI.K1

#

&*!3

#

)!

$

&

&!

&'+?&)"(

'

!'

(

-.$<.-#,

#

.:NS%. P

#

N%.,XW%, @ a

#

1H=6(

SLL1JHFL

0

A2L1BA>FB1FB KF2H=6AH

/

!

0

FF61>=B=6

/

818=B>

K1H=?=B=6

/

818FLJ6ABAJ=6H2A=68ABA>AF

0

=HIAJ

0

76KFB=2

/

LA?

C2F8A8

'

\

(

(:=BJ1H%18

0

A241>

#

&*!+

#

3

$

!

&!

''?)!(

'

!)

(

Xb%b]. [

#

#.[.4W$W#

#

#<O4Oab <

#

1H=6(5A2?

L1BA>FB1LF2=J7H11V=J12C=HAFBFLA>AF

0

=HIAJ

0

76KFB=2

/

LAC2F8A8

!

.21H2F8

0

1JHAG18H7>

/

'

\

(

(%18

0

A241>

#

&*!+

#

!&;

$

3

&!

E'?EE(

$收稿日期!

&*!"?*3?&;

!!

修回日期!

&*!"?*"?&!

&

#

!

通信作者#

S?K=A6

!

QRC!*&*

"

!;'(JFK

)

!案例分析!

!"#

!

$%&'()(

"

*

&+,,-&$)./0(122&/%$(&%$&%1(

多发性硬化症围术期麻醉管理
!

例

杨钦文!

!王晓梅!

!冉
!

铁&

!赵卫兵'

#

"重庆市垫江县中医院*

!(

麻醉科#

&(

骨科
!

)*"'**

#

'(

重庆市公共卫生医疗救治中心麻醉科
!

)***'*

$

!!

关键词"多发性硬化症#

!

围术期#

!

麻醉管理

中图法分类号"

%+"&(*3

文献标志码"

P

文章编号"

!;+&?E)33

"

&*!E

$

*!?*!)!?*&

!!

多发性硬化症$

4#

&是一种以中枢神经系统白质

炎性脱髓鞘病变为主要特点的自身免疫疾病#青*中

年多见#临床特点是病灶播散广泛#病程常有缓解复

发的神经系统损害症状)目前国内在围术期麻醉处

理方面有关
4#

患者报道不多#本文将重庆市垫江县

中医院近日
!

例
4#

患者行髋关节置换术的围术期

麻醉管理及其他相关问题进行总结#现报道如下)

$

!

临床资料

!!

患者#男#

&+

岁)因双侧髋部疼痛不适
"

个月#加

重伴活动受限
!

个月入院)既往有
4#

病史$

&

年前

双下肢感觉异常并进展到下肢肌力乏力#在外院诊断

为
4#

#接受
&

次以甲泼尼龙琥珀酸钠大剂量冲击治

疗#经治疗病情缓解&#现有大便干燥和小便不畅表

现)术前检查!神清语明#对答切题#体质量
)"M

D

#双

侧瞳孔等大形圆#直径约
*('JK

#光反应灵敏)颈软#

四肢肌力*肌张力正常#双下肢巴氏症$

d

&#双侧跟*

膝反射亢进#脑膜刺激症$

U

&)头颅
4%O

显示!左额

叶少许病灶)髋关节
P$

显示!双侧股骨头缺血坏死#

右侧关节鼠)重庆市垫江县中医院初步诊断为双侧

股骨头激素性坏死#

4#

$缓解期&)实验室检查未见

异常#心电图及胸片正常)术前
!>

给予氢化可的松

!**K

D

治疗)

拟在全身麻醉下行右侧全髋置换术)入室后监

测心率
+&

次"分*血压
!&3

"

;3 KK <

D

*氧饱和度

E+e

*体温
';(;i

#给予面罩吸氧)麻醉诱导前静脉

给予泵注右美托嘧啶
&)

#

D

#

!*KAB

泵入完成后静脉

诱导!咪达唑仑
'K

D

#舒芬太尼
!3

#

D

#丙泊酚
E*K

D

#

罗库溴铵
'*K

D

#经口明视插入
+(*

(

加固气管导管

行机械通气#潮气量
'3*K:

*呼吸频率
!'

次"分*呼

气末正压通气
3JK <

&

W

*空氧混合流量
!(*:

"

KAB

#

吸入氧气浓度
3*e

)麻醉维持!持续静脉输注丙泊酚

3

!

;K

D

"$

M

D

+

I

&#右美托嘧啶
*('

#

D

"$

M

D

+

I

&#瑞

芬太尼
!*

!

!&

#

D

"$

M

D

+

I

&#间断给予舒芬太尼
!*

!

!3

#

D

#依据肌松监测结果间断给予罗库溴铵
&*K

D

#

麻醉深度脑电双频指数值维持在
)3

!

;*

#经鼻咽部监

测体温
';(3

!

';(&i

#手术时间
!!*KAB

#术中输注

晶体液
!!**K:

#出血量
!**K:

#尿量
'**K:

)术

毕给予静脉持续镇痛$舒芬太尼
3*

#

D

#曲马多
3**

K

D

#地塞米松
!*K

D

#昂丹司琼
'&K

D

#生理盐水稀释

至
!**K:

#背景剂量
&K:

"

I

&#患者未清醒带管送至

恢复室#在恢复室后
&*KAB

完全清醒#观察各项指标

正常#达到拔管条件#在充分吸引下拔出气管导管#面

罩吸氧#氧饱和度
!**e

#在恢复室拔管后观察
&I

安

全返回病房)术后当天和术后
!>

给予氢化可的松

!**K

D

静脉滴注#术后镇痛效果良好#各项生命体征

平稳#鼓励患者早期活动和功能锻炼#患者术后
!&>

出院)

/

!

讨
!!

论

!!

有关
4#

患者的麻醉处理目前报道不多#该病的

病因不明#其主要受累部位为中枢神经系统脑室周围

白质*视神经*脊髓*脑干及小脑等#临床表现为多发

感觉障碍*视力障碍*脑神经障碍*肌无力*心律紊乱*

自主神经功能紊乱及呼吸功能障碍等'

!

(

)临床上主

要分为
)

种类型!$

!

&复发
?

缓解型#占比约
"3e

#其中

多数患者疾病初期多次出现神经系统功能障碍表现#

复发与缓解交替出现%$

&

&继发进展型#多为复发
?

缓解

型后期发展而来#表现为神经系统症状进行性加重%

$

'

&原发进展型#占比约
!*e

#表现为发病后病情进行

性加重%$

)

&进展复发型#占比约
3e

#表现为发病后病

情进行性加重)

4#

患者主要表现为复发
?

缓解型$患

+

!)!

+
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