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!"病例介绍

患者"女"?1岁"因'四肢红斑紫癜水疱糜烂 1 C"

口唇水疱糜烂 G C(入院& 病史!患者基础风湿性心

脏病史 2- 余年",? C 前因全心衰竭于外院住院治

疗"期间曾服'去痛片#含氨基比林)非那西丁)咖啡

因)苯巴比妥$)阿莫西林)对乙酰氨基酚)阿司匹

林)利尿药(等"1 C 前患者出现双手足铁锈色红斑

片)紫癜"数天后双足出现数个水疱)大疱"疱壁紧

张"疱液黄色混浊"尼氏征#K$"水疱破溃后形成糜

烂面"伴少量渗液#见图 ,$& G C前患者出现口唇黏

膜水疱"伴唇部水肿"水疱迅速破溃糜烂"疼痛明显"

渗出形成浓厚黄痂#见图 ,$& 查体!轮椅入室"端坐

位"不能躺平%双肺呼吸音粗"全肺闻及广泛湿音%

叩诊全心大"心律齐"心尖可闻及 0 级杂音%表皮剥

脱面积L,-M"双下肢可及重度水肿& 心电图!心率

F. B;5"

!

NOP"O2'. 导联 !Q'Q倒置& 心脏超声!

射血分数 .0M"风湿性心脏病联合瓣膜病变"重度

二尖瓣狭窄合并关闭不全"左房增大并左房内血栓

形成"主动脉瓣关闭不全& 胸部RQ!肺水肿"肺动脉

高压%心脏增大"心包积液%左肺充盈缺损"考虑血

栓%左侧叶间积液"双侧胸腔积液& 实验室检查!白蛋

白 2. :IS"钠 ,2. 55)8IS"氯 G- 55)8IS"钙 2 55)8IS"

TQ';D)PTU2 F0F ;:I58"乳酸脱氢酶 .-G VIS& 综

合病史)临床表现及辅助检查"主要诊断考虑!!"#$#%&'

()*%&)%综合征"全心衰竭#风湿性心脏病引起$& 入院

后停用一切可疑致敏药物"经过 . C甲强龙#.- 5:IC$

治疗及内科对症治疗后"皮损及心衰症状稍好转"但

患者已经处于风心病终末期"合并全心衰竭和肺栓

塞"随时有左房血栓脱落进入二尖瓣引起猝死的风险"

在充分交代病情后"患者及家属要求出院转回当地治

疗& 后经随访"患者出院一周后因多脏器衰竭去世&

+

"

左足底大疱破溃后形成糜烂面"尼氏征阳性%

#

右手铁锈色红

斑紫癜%

$

口唇黏膜糜烂渗出形成浓厚黄痂%

%

右足水疱破溃后糜

烂面"渗出较少%

&

左下肢重度水肿)可见末端铁锈色红斑紫癜

图 ,+患者皮肤黏膜损害情况照片

#"讨论

#$!"!"#$#%&'()*%&)%综合征#!"#$#%&'()*%&)% &W%CD)5#"

!(!$是以皮肤黏膜广泛剥脱坏死为主要特点的致命

性皮肤药物不良反应"目前认为其与中毒性表皮坏

死松懈症#")97=#;7C#D568%#=D)8W&7&"Q4T$是同一疾

病谱"当表皮剥脱面积L,-M时为 !(!"超过 0-M为

Q4T"介于 ,-M X0-M称为 !(!IQ4T重叠综合征&

!(!尚没有普遍认可的诊断标准"其皮肤病理没有

特异性"不足以诊断"目前 !(!的诊断主要根据患者

的临床表现!发病前 , X. 周的用药史#二次暴露短

至 .G *内$%急性发热性疾病和不适的前驱症状%向

水疱)大疱进展的红斑)靶形损害或弥漫性皮损%尼

氏征阳性%口腔)眼部)生殖器痛性黏膜糜烂%不同程

度的表皮坏死剥脱*,+

& 该例患者发病前一周有明

确用药史"查体可见双手足红斑紫癜性皮损以及水

疱)大疱破溃后形成的糜烂面"尼氏征#K$"伴口唇

黏膜痛性糜烂渗出"同时表皮剥脱面积 L,-M"故

!(!诊断基本明确&
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#$#"患者的可疑致敏药物成分包括!苯巴比妥)阿

莫西林)非甾体抗炎药#对乙酰氨基酚)非那西丁)

阿司匹林)氨基比林$& 苯巴比妥为芳香族抗癫痫

药"是 !(!IQ4T最常见的致敏药物之一"该例患者

由苯巴比妥诱发可能性较大& 阿莫西林药疹的常见

形式为麻疹样或猩红热样"!(!IQ4T少见"而非甾体

抗炎药诱发的 !(!IQ4T常发生在儿童"成人少见"

故这两类药物可能性较小&

#$%"!(!和Q4T的总病死率约为 0-M"其中 !(!患者

的病死率约为 ,-M"Q4T患者的病死率超过 0-M

*2 X.+

&

!(!IQ4T死亡的最常见原因包括脓毒症)急性呼吸

窘迫综合征及多脏器衰竭"病情严重程度是发病后

0 个月内死亡的主要危险因素"然而死亡风险在 0

个月后甚至 , 年时仍较高"这主要受患者年龄和基

础疾病的影响*.+

& 在 2--0 X2--/ 年间入组欧洲

E#:7!RNE研究的 .?- 例 !(!IQ4T患者中"出院后 ?

周及出院后 , 年的病死率分别为 20M和 0.M

*.+

&

该例患者 ?1 岁高龄"基础疾病为终末期风湿性心脏

病引起的全心衰竭"同时合并左房内血栓形成)肺栓

塞)顽固性低白蛋白血症和电解质紊乱"虽经过短期

甲强龙#.- 5:IC$治疗和维持水电解质平衡的对症

治疗"皮损及心衰症状稍好转"但患者的全心衰竭为

风心病晚期的心脏结构性瓣膜破坏引起"内科治疗

极难纠正心衰"外科治疗患者无法耐受"治疗极具矛

盾与挑战"面对此类患者"应在充分与患者及家属沟

通病情的前提下"尊重患者及家属的意愿和选择&
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患者"0, 岁"孕 , 产 -& 因'停经 0? 周K? C"侏

儒症(于 2-,/',,'22 入院待产& 患者平素月经规

则"末次月经 2-,/'-0'-/"停经 , 月余自测尿 [Rb

阳性"孕 ,2 周K2 C在外院立卡定期产检"孕期未行

产前筛查"行地中海贫血筛查)葡萄糖'?'磷酸脱氢

酶活性测定)乙肝两对半)免疫三项#丙型肝炎抗

体)人类免疫缺陷病毒抗体)梅毒螺旋体抗体$)优

生四项#弓形虫]:Z抗体)风疹病毒 ]:Z抗体)巨细

胞病毒]:Z抗体)单纯疱疹病毒
'

型 ]:Z抗体$)甲

状腺功能)cbQQ均未见明显异常& 2-,/'-?'0- 转诊

至我院定期产检"因考虑患者为侏儒症"在告知继续

妊娠可能出现呼吸)心力衰竭的风险"以及存在胎儿

生长发育异常可能"患者和家属坚决要求继续妊娠"

并拒绝行产前诊断& 孕期三维 P超提示胎盘下缘

达宫颈内口水平"未见明显胎儿畸形& 孕 0F 周时开

始偶有呼吸困难)胸闷"夜间侧卧休息"偶有夜间端

坐呼吸"无心悸不适"查心电图提示!窦性心律"Q波
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