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伴随精神症状神经棘红细胞增多症1例报告

张 洁1,李猛永2,王克坤1,黄旭映1

云南省红河州第二人民医院:1.检验科;2.重症监护室,云南建水
 

654399

  关键词:神经棘红细胞增多症; 外周血形态学; 肌酸激酶

中图法分类号:R744.7 文献标志码:C 文章编号:1672-9455(2022)21-3022-03

  棘红细胞增多症是一种主要影响基底神经节的

进行性神经系统变性疾病,同时伴有外周血中棘红细

胞增多,主要以渐进性运动增多和红细胞形态异常改

变为临床特点的一个新综合征。神经棘红细胞增多

症是该疾病谱中最常见的神经变性病,高峰发病年龄

为30~40岁,症状进行性加重,通常于数年至数十年

内出现舞蹈样动作、口面部肌张力障碍、舌唇咬伤等

自毁症、癫痫发作、精神行为异常和认知功能障碍

等[1]。现报道1例伴随精神症状神经棘红细胞增多

症的实验室检查结果、临床症状及诊疗经过,供临床

医生及检验科人员参考学习。
1 病例资料

1.1 入院情况 患者,男,36岁,因“上腹痛、纳差

4
 

d,乏力不能行走6
 

h”于2021年12月2日16时15
分入院。患者入院时无明显诱因出现上腹痛、纳差、
伴有恶心呕吐、并伴有双下肢水肿,无便血、腹泻症

状,无心悸、胸闷、胸痛,无发热、咳嗽、咳痰症状。患

者2014年1月在本院住院治疗诊断为“精神分裂症”
出院后规律服用抗精神病药物。既往史:无特殊。

1.2 体格检查 体温正常,脉搏96次/分,呼吸20
次/分,血压95/50

 

mm
 

Hg,呼吸深大,双肺呼吸音粗

未闻及干湿啰音,心界不大,心率96次/分,律齐,未
闻及杂音,腹软,上腹部轻压痛、无反跳痛,肝颈静脉

回流征阴性,双下肢轻度水肿,右下肢为甚。脑膜刺

激征:颈项强直(阴性)、克尼格氏征(阴性)、布鲁金斯

氏征(阴性)。
1.3 心电图 窦性心动过速,非特异性室内差异传

导延迟,中度ST压低,非特异ST-T异常。
1.4 腹部泌尿系B超 (1)尿潴留;(2)肝、胆、脾、
胰、双肾、输尿管、膀胱、前列腺未见明显异常声像。
1.5 实验室检查 患者12月2日尿常规:尿蛋白

(+)、尿胆原(+);12月3日外周血形态学:棘红细胞

占60%,神经棘红细胞增多症待排;12月5日血脂:
总胆固醇1.58

 

mmol/L,甘油三酯2.13
 

mmol/L,高
密度 脂 蛋 白 0.19

 

mmol/L,低 密 度 脂 蛋 白 0.25
 

mmol/L,载脂蛋白 B
 

0.42
 

mmol/L。见表1~3、
图1~3。

表1  生化检测结果

日期
丙氨酸氨基

转移酶(U/L)
天门冬氨酸氨

基转移酶(U/L)
谷氨酰转肽酶

(U/L)
胆碱酯酶

(U/L)
总蛋白

(g/L)
清蛋白

(g/L)
肌酸激酶

(U/L)

12月2日 126↑ 147↑ 17 4
 

310↓ 57↓ 35↓ 1
 

807↑↑
12月3日 90↑ 72↑ 11 3

 

227↓ 43↓ 22↓ 697↑
12月4日 91↑ 93↑ 9↓ 2

 

542↓ 45↓ 27↓ 672↑
12月5日 1

 

339↑↑ 592↑ 12 2
 

302↓ 48↓ 31↓ 5
 

800↑↑

日期
肌酸激酶同工酶

(U/L)
乳酸脱氢酶

(U/L)
尿素

(mmol/L)
肌酐

(μmol/L)
尿酸

(μmol/L)
钙

(μmol/L)
二氧化碳

(μmol/L)

12月2日 116↑ 295.0↑ 22.3↑ 122↑ 1
 

176.0↑ 2.18 7.11↓↓
12月3日 77↑ 313.0↑ 18.6↑ 144↑ 608.0↑ 2.00↓ 14.72↓
12月4日 47↑ 258.0↑ 8.4↑ 81 251.0 2.82↑ 19.65↓
12月5日 157↑ 2

 

010.0↑ 3.9 71 59.0↓ 2.86↑ 10.88↓

  注:
 

↑为增高、↑↑为显著增高、↓为降低、↓↓为显著降低。

2 诊疗经过

  患者急性发病入院时严重酸碱失衡、电解质紊

乱,高乳酸症,肾功能不全,高尿酸血症,心肌酶明显

升高,初步诊断:(1)肿瘤溶解综合征待查;(2)休克原

因待查;(3)高乳酸血症;(4)精神分裂症。血压低给

予大剂量去甲肾上腺素及多巴胺维持;患者严重代谢

性酸中毒,无小便,急性呼吸窘迫综合征、肝肾功能不

全等,予行血液净化治疗。
  

患者12月3日出现意识障碍,双侧瞳孔等大等

圆,对光反射消失,肺部听诊可闻及痰鸣音,血压低给

予大剂量去甲肾上腺素及多巴胺泵入下维持于约80/
40

 

mm
 

Hg,心率约120次/分,无尿,血氧饱和度一过

性降低至80%,体温不升,给予气管插管保护气道,持
续去甲肾上腺素2

 

μg/kg/min及多巴胺20
 

μg/kg/
min维持血压,持续血液净化纠正酸中毒、减轻炎性

反应、代替肾脏功能,亚胺培南加强抗感染治疗,予患
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者复温治疗。
  

结合患者12月2日外周血形态学报告棘红细胞

易见,12月3日外周血形态学报告棘红细胞占60%,
可见嗜多染红细胞,计数100个白细胞见16个晚幼

红细胞;连续2
 

d外周血棘红细胞增多,患者存在精神

症状和外周神经受损功能减退情况(下肢无力、尿潴

留等)考虑患者为神经棘红细胞增多症,综合患者病

情诊断为:(1)梗阻性休克(肺动脉梗阻可能?);(2)神
经棘红细胞增多症;(3)肿瘤溶解综合征;(4)急性肾

功不全;(5)代谢性酸中毒;(6)高乳酸血症;(7)精神

分裂症。

表2  血常规、化学发光检测结果

日期
白细胞

(×109/L)

中性粒细胞绝对值

(×109/L)

红细胞

(×1012/L)
血红蛋白

(g/L)
血小板

(×109/L)
超敏C反应蛋白

(mg/L)
肌红蛋白

(ng/mL)

12月2日 28.02↑ 25.70↑ 3.46↓ 115↓ 333 11.56↑ >1
 

000
12月3日 21.22↑ 19.45↑ 3.48↓ 118↓ 364↑ 107.00↑ -
12月4日 10.36↑ 9.24↑ 3.22↓ 109↓ 355↑ 195.00↑ >1

 

000
12月5日 11.13↑ 9.46↑ 3.34↓ 111↓ 344 185.00↑ >1

 

000

日期
肌钙蛋白

(ng/mL)
脑钠肽

(pg/mL)
促甲状腺激素

(mIU/L)
游离甲状腺素

(pmol/L)
甲状腺过氧化物

酶抗体(U/mL)
甲状腺球蛋白

抗体(U/mL)
降钙素原

(ng/mL)

12月2日 0.08 688↑ 0.22↓ 18.4 37.9 25.1 2.22↑
12月3日 - 1

 

265↑ - - - - 5.20↑
12月4日 0.52 1

 

439↑ - - - - 5.59↑
12月5日 2.30↑ 2

 

372↑ - - - - 4.63↑

  注:↑为增高、↓为降低;
 

-表示未测。

表3  凝血及血气分析结果

日期
血浆凝血酶原时间

(s)
国际标准化比值

活化部分凝血

酶原时间(s)
纤维蛋白原

(g/L)
凝血时间(s)

D-二聚体

(mg/L,FFU)

12月2日 14.2 1.24 33.6 2.20 18.5 0.30
12月3日 17.8↑ 1.56↑ 46.5↑ 3.72 17.6 1.37↑
12月4日 20.7↑ 1.82↑ 70.4↑ 4.44↑ 16.9 2.81↑
12月5日 27.9↑ 2.47↑ 54.8↑ 3.47↑ 16.0 3.37↑

日期
纤维蛋白降解产物

(μg/mL)
抗凝血酶Ⅲ
(%)

pH
氧分压

(mm
 

Hg)
二氧化碳分压

(mm
 

Hg)
乳酸

(mmol/L)

12月2日 1.0 77.8 7.11↓ 55.6↓ 15.1↓ 4.47↑
12月3日 9.5↑ 54.2↓ 7.22↓ 280.5↑ 13.0↓ 4.93↑
12月4日 19.0↑ 43.7↓ 7.38 58.4↓ 29.2↓ 9.41↑
12月5日 25.4↑ 37.0↓ 7.27↓ 164.5↑ 19.7↓ 8.96↑

  注:↑为增高、↓为降低。

  注:A为低倍镜(瑞特染色,×10);B为油镜(瑞特染色,×1
 

000)。
图1  患者12月2日血片

  注:A为低倍镜(瑞特染色,×10);B为油镜(瑞特染色,×1
 

000)。
图2  患者12月3日血片

  注:箭头代表棘红细胞。

图3  油镜下棘红细胞形态(瑞特染色,×1
 

000)

3 讨  论

  本例患者以上腹痛、纳差4
 

d,乏力不能行走6
 

h
伴随精神症状收住院。入院时患者身体情况较差,严
重酸碱失衡、电解质紊乱,高乳酸症,肾功能不全,高
尿酸血症,心肌酶明显升高,临床考虑肿瘤溶解综合

征,因入院病情危重未能外出行胸腹部及头颅CT检

查,诊断依据不充分。患者生命体征极不稳定,外出
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检查风险极高,床旁超声提示双肺下野近肋膈角处可

见Kerley
 

B线,考虑间质性肺水肿,给予液体负平衡,
加大连续肾脏替代疗法净脱水率后患者氧合指数较

前升高。血细胞分析:
 

红细胞3.46×1012/L、血红蛋

白:115
 

g/L、白细胞28.02×109/L达到复片标准,进
行外周血形态学观察复片,发现大量神经棘红细胞占

60%。与文献[2]报道结果符合。有研究报道此类患

者外周血涂片或者扫描电镜检测到典型棘红细胞,且
典型棘红细胞增多大于

 

3%
 

对于神经棘红细胞增多

症具有重要诊断价值[3-4]。本病例外周血典型神经棘

红细胞约60%,符合神经棘红细胞增多症诊断依据。
大多数神经棘红细胞增多症患者血清肌酸激酶

水平升高(300~3
 

000
 

U/L),导致肌酸激酶升高的原

因目前还不清楚[5]。血清肌酸激酶结果连续3
 

d检查

显著升高,与文献[6-8]报道结果符合,排除溶血性贫

血、脾切除术、肝脏疾病、肌酸激酶增高是神经棘红细

胞增多症诊断的特异性指标。本研究血清乳酸脱氢

酶也连续3
 

d检查增高。血清总胆固醇、低密度脂蛋

白、载脂蛋白B显著降低,与文献[9]报道结果符合。
有研究报道,神经棘红细胞增多症可伴随精神症

状,如手足舞蹈动作频率增多,幅度增大,吐词不清,
并出现行走不稳,走路时脚不自主往外,吞咽困难,进
食时可见舌将食物顶出口外四肢不规律的不自主运

动,持物时手不自主松开[10-11]。可能与神经棘红细胞

增多症的病理特点有关,即基底节区萎缩,尤其是纹

状体萎缩,进而破坏额叶皮层下环[12]。
 

虽然该患者入院病情危重未能外出行胸腹部及

头颅CT检查,未作电镜下红细胞形态观察,缺少影像

学和电镜诊断资料。但经过检验科人员与主治医生

的反复沟通,外周血棘红细胞占60%,肌酸激酶、乳酸

脱氢酶显著升高、患者入院时伴有乏力不能行走及精

神症状,考虑神经棘红细胞增多症,建议临床加做血

脂检测,主治医生接纳检验科意见,结合临床症状患

者存在精神症状和外周神经受损功能减退情况(下肢

无力、尿潴留等)和实验室的结果:外周血(棘红细胞

占60%、肌酸激酶、乳酸脱氢酶显著升高、血清总胆固

醇、低密度脂蛋白、载脂蛋白B显著降低,最终确诊为

神经棘红细胞增多症。该患者入院病情危重伴随感

染及多器官衰竭,临床医生积极进行对症治疗抢救,
最终家属放弃治疗,患者于入院后4

 

d死亡。
当患者出现精神症状伴随存在腱反射低时、肌张

力降低、乏力不能行走、肌酸激酶和乳酸脱氢酶升高、
血清总胆固醇、低密度脂蛋白、载脂蛋白B显著降低

时应高度怀疑神经棘红细胞增多症,此时应做外周血

形态学检查看棘红细胞是否大于5%,电镜下棘红细

胞占比是否大于5%,头颅磁共振成像是否有侧脑室

前角增宽、尾状核萎缩[13]。如果有以上特征,结合临

床症状基本可以确诊。精神科医生应高度重视此病,
避免漏诊和误诊,及早诊断治疗是否可以提高患者的

生存期,有待研究考证。神经棘红细胞增多症目前尚

无特效治疗方法,主要是对症治疗,本病例入院时病

情危重伴随感染及多器官功能衰竭,最终家属放弃治

疗死亡,感染和多器官衰竭是否为神经棘红细胞增多

症的死亡原因未查到相关文献报道,有待研究考证。
由该病例可以看出,诊断一个疑难危重病例,检

验人员一定要有临床思维及过硬的专业技能及沟通

能力,在报告审核过程中不能只看单一的检验结果,
应结合所有的检验、检查结果综合分析,重视形态学

检查,提高专业素质,发现异常典型的形态学改变的,
要查阅病历资料、相关研究成果,及时与临床医生沟

通,给予临床诊断建议。同时,检验应与临床密切结

合,为临床提供优质的服务。
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