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儿科主治医师考试：《答疑周刊》2018年第15期
问题索引：

【问题】溶血尿毒综合征特点？
具体解答：
	
	溶血尿毒综合征

	定义

	溶血尿毒综合征是以微血管溶血性贫血、血小板减少和急性肾衰竭为主要表现的综合征，为小儿时期（尤其是婴幼儿）急性肾衰竭的常见病因。
在小儿时期依病因、临床表现常分为两种，即腹泻后HUS（又常称之典型肌HUS）和无腹泻HUS（又常称之为非典型HUS）。小儿时期大多属D+HUS。本节以之为叙述重点。

	病因、发病机制

	D+HUS与感染有关，特别是与能产生志贺菌样毒素的大肠杆菌0157：H7、志贺痢疾杆菌有关，也可由其他细菌（如肺炎球菌、伤寒杆菌等）、病毒引起。D-HUS则与遗传、H因子缺乏等因素有关。
发病机制的主要环节是血管内皮的损伤（SLT与内皮细胞表面受体Gb3结合后致成细胞损伤）继之于损伤处血小板聚集、微血栓形成，引发了主要由血小板消耗而致的血小板减少和血管内红细胞破坏的溶血性贫血。肾脏尤其是皮质，其血管内皮富含Gb3。受累后肾局部上述之血栓性微血管病是造成急性肾衰竭的主要机制。

	临床表现


	D+HUS以婴幼儿多见，夏季较多见，偶有小流行。常呈以下临床过程：前驱病期胃肠炎表现，即腹泻（水样便或血水样便）、腹痛、呕吐、发热，病程数日。也有少数以呼吸道感染作为前驱病。于前驱病5～10天后突发苍白，可有轻度黄疸、皮肤黏膜出血，尿色改变（血尿、酱油色尿）进而水肿高血压尿量减少，部分患儿发展至少尿、无尿。严重病例发生神经系症状（抽搐、昏迷）。

	实验室检查


	1.血常规  红细胞和血红蛋白减少，一般呈中至重度贫血。网织红细胞增多。末梢血片可见形态异常的破碎红细胞（盔甲形、三角形、芒刺形等血小板减少）。白细胞计数多升高，以中性粒细胞为主。
2.尿检一般有轻至中度蛋白尿、血尿及和管型尿。
3.血生化及肾功能  有程度不等的肾功能减退，直至急性肾衰竭的改变。
4.大便常规检查及致病菌培养及分型  对有腹泻的HUS患儿均应进行大便培养，检测有无致病菌，如大肠杆菌，并进行分型。
5.其他  Coombs试验阴性，血中乳酸脱氢酶常增高。此外应进行补体检查。
6.肾脏病理检查  为血栓性微血管病的改变。血管内皮细胞肿胀，内皮下区增宽，有纤维素样物质和脂质沉积，甚至呈节段的假双轨样改变。小动脉有微血栓形成，肾皮质有点状缺血坏死。免疫荧光有非特异的IgM和C3沉积。

	诊断及鉴别诊断


	根据腹泻为前驱病史，出现微血管性溶血性贫血，血小板减少，急性肾功能减退及相应的实验室所见即可作出诊断。
需与兼有肾损害及血小板减少的全身性疾病鉴别，如血栓性血小板减少性紫癜（即TTP，多见于成人、年长儿，中枢神经系损伤较多且严重）、系统性红斑狼疮、肝豆状核变性等。
需与D-HUS鉴别，详细询问家族史、药物应用史（如环孢霉素、FK-506）并测血中C3、H+。

	治疗


	本病应给予综合治疗。积极治疗急性肾衰竭，部分患儿需行透析治疗（见“急性肾衰竭”节）。
1.纠正贫血  血红蛋白低于60g/L应给予输血，最好应用新鲜洗涤红细胞。每次2.5～5.0ml/kg缓慢输注。一般不主张输注血小板。
控制高血压，改善微循环。
2.输注新鲜冰冻血浆、血浆置换用于重症。
3.以下三个问题目前看法尚不一致。
一是对D+HUS是否给予抗菌药物的问题：因大肠杆菌0157：H7感染时应用抗生素是否会导致肠毒素释放，诱发HUS各家看法尚不一致，但也有报道及时控制感染有助于防止只HUS。临床上尚需视肠道感染轻重而定，但应注意选用肾毒性小的药物。
二是抗凝药物的应用:本病有微血栓形成又兼有血小板减少，抗凝药物的应用常不易掌握，目前多数学者同意病程早期高凝状态时在密切观察下可给予肝素和抗血小板聚集药物。
三是有关肾上腺糖皮质激素的应用问题：因有加重高凝状态的可能，故多不主张常规应用，但近年也有报道对溶血严重者，仍可短期应用，有助于缓解溶血。
经上述治疗，急期缓解者，也应加强随访，因部分患儿有复发。对仍遗有尿改变及血压高者还可能缓慢进展至慢性肾功能减退，需给予处理。
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