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慢性乙型病毒性肝炎肝硬化合并
_5?P8A:

综合征
#

例报道

赵敦勇!肖云月!汤旭东!陈
!

磊!陈文生

"中国人民解放军陆军军医大学附属第一医院全军消化病研究所!重庆
2&&&*+

$

!!

关键词"慢性乙型肝炎#

!

肝硬化#

!

_5P8A:

综合征

中图法分类号"

/.'.%$

文献标志码"

K

文章编号"

#"'$!12..

"

$&#+

$

#.!$*"*!&$

$

!

一般资料

!!

患者男#

2$

岁#因/间断肤黄+眼黄
*&

余年#呕血+

黑便
$

年余0入院#患者于
#1+2

年因皮肤巩膜黄染在

当地医院查乙型肝炎标志物阳性#诊断为慢性乙型病

毒性肝炎#给予保肝治疗后好转'

$&&'

年感冒后再次

出现皮肤巩膜黄染#当地医院诊断为重症肝炎#给予

保肝+输血浆等治疗后好转出院#出院后口服拉米夫

定每天
#&&C

;

'此后间断黄疸#劳累+熬夜+感冒后更

明显#未予特殊处理'

$&#2

年
'

月
2

日#无诱因出现

呕血+黑便#全腹部增强
K3

!肝脏形态失常#肝叶比例

失调#肝裂增宽#脾大#门静脉主干增宽#食管+胃底静

脉曲张#见图
#

'无痛胃镜!距门齿
*&>C

以下见
2

条

曲张静脉#结节状延续至贲门#

/K

$

0

&见图
$,

'诊

断!$

#

&食管胃静脉曲张破裂出血%$

$

&慢性乙型病毒

性肝炎后肝硬化失代偿期#行
VS)

治疗#见图
$\

'

此后分别于
$&#2

年
+

月
$1

日+

$&#2

年
#$

月
#&

日+

$&#"

年
1

月
#2

日行无痛胃镜下食管曲张静脉套扎治

疗'家族中父亲与姐姐有皮肤黄染#具体不详'入院

后查肝功!总胆红素$

3\()

&

#*+%2&

&

C4?

"

)

)

+直接

胆红素$

J\()

&

#'%*#

&

C4?

"

)

)

+间接胆红素$

(\()

&

#$#%&1

&

C4?

"

)

)

#乳酸脱氢酶$

)JM

&正常'血常规!

血红蛋白+网织红细胞正常'尿常规!胆红素阴性+尿

胆原正常'溶血试验!蔗糖溶血试验+酸化血清溶血

试验+间接抗人球蛋白试验+直接抗人球蛋白试验均

阴性'患者反复发作性黄疸#疲劳+饮酒后加重#有家

族史#入院后实验室检查肝功胆红素以
(\()

升高为

主#溶血试验阴性#高度怀疑
_5?P8A:

综合征#行低热

量饮食实验#给予每日
2&&G><?

热量#

$E

后复查肝

功!

3\()$$#%"&

&

C4?

"

)

)

+

J\()$$%'&

&

C4?

"

)

)

+

(\()#1+%1&

&

C4?

"

)

)

#

(\()

升高大于
$.%".

&

C4?

"

)

'进食后复查肝功!

3\()#*.%"&

&

C4?

"

)

)

+

(\()

##.%"&

&

C4?

"

)

)

#

(\()

明显下降#低热量饮食实验阳

性#

_5?P8A:

综合征诊断成立'

!!

注!

,

为冠状面显示肝叶比例失调+门静脉增宽+脾大%

\

为横断

面显示肝裂增宽+脾大

图
#

!!

全腹部增强
K3

!!

注!

,

为胃镜检查见曲张静脉结节状#红色征阳性%

\

为曲张静脉

套扎治疗

图
$

!!

无痛胃镜下食管曲张静脉套扎治疗

/

!

讨
!!

论

!!

_5?P8A:

综合征是一种常见的常染色体显性遗传

*

*"*$

*

检验医学与临床
$&#+

年
+

月第
#.

卷第
#.

期
!

)<P-8EK?56

!

,B

;

B9:$&#+

!

S4?%#.

!

T4%#.



性疾病#具有不完全的外显率#主要表现为间歇性非

结合性高胆红素血症#无肝细胞疾病或溶血'最初由

_()\V/3

等于
#1&#

年描述'

_5?P8A:

综合征通常被

认为是短暂性非结合性高胆红素血症#不会导致慢性

肝脏炎症+组织学改变或进行性纤维化(

#

)

'尿苷二磷

酸葡萄糖醛酸基转移酶$

N_3

&基因多态性是发生

_5?P8A:

综合征的分子遗传学基础#

N_3#,#

基因外

显子或启动子的变异可导致
N_3#,#

酶缺乏和胆红

素结合受损(

$

)

'在
_5?P8A:

综合征患者中#

N_3

活性

降至正常的
*&a

#导致血清中非结合性胆红素升高'

典型的临床表现是轻度间歇性黄疸#可有腹痛+上腹

不适+乏力等非特异性症状#组织学检查结果一般正

常#因此肝脏活检意义不大#诊断的关键是在没有溶

血的情况下出现非结合高胆红素血症#没有肝病症状

和体征#肝脏酶谱正常(

#!2

)

'禁食(

.

)或给予利福平(

"

)

+

烟酸+苯巴比妥(

'

)等药物后测量非结合胆红素用于诊

断
_5?P8A:

综合征'当存在诊断问题时可进行分子遗

传测试#检测到
N_3#,#

突变即可确诊(

+

)

'

_5?P8A:

综合征一般被认为是良性状况#不需要特

殊处理'但如果合并其他疾病#例如新生儿黄疸+单

基因溶血性疾病+胆石病+肝移植+癌症+药物代谢障

碍等#可能会加剧高胆红素血症#应该引起重视(

1!#&

)

'

本例患者既往诊断为乙型肝炎肝硬化#给予拉米

夫定抗病毒治疗'肝功能表现为胆红素异常升高#且

以
(\()

升高为主#而转氨酶+清蛋白及凝血功能均正

常'患者血常规正常#尿胆红素阴性+尿胆原正常#溶

血试验阴性#可以排除溶血所致
(\()

升高'结合发

病特点+家族史及低热量实验阳性#故诊断为乙型肝

炎肝硬化合并
_5?P8A:

综合征'文献尚未见相关报

道#遗憾的是该患者拒绝行基因检测#未能从基因层

面确诊'
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