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1 例重症肺炎合并中毒性表皮坏死松解症：多学科诊疗与创面精细化护理病例报告

病例摘要

（一）主诉 : 周女士，72 岁，因“咳嗽、咳痰、发热伴意识障碍 2 周”于 2025 年 8 月 31 日转诊至我院 ICU，抗感染治疗后患者出现中
毒性表皮坏死松解症。

（二）现病史 : 患者 2 周前于外院诊断社区获得性肺炎，予万古霉素、替考拉宁抗感染治疗，持续高热 40℃、意识恍惚，抗感染效果不佳
且意识进行性障碍，2025-08-31 转入我院 ICU。入科后完善病原学提示多重耐药鲍曼不动杆菌、铜绿假单胞菌感染，继续使用糖肽类抗生
素治疗；入科第 14 天（2025-09-14）躯干、四肢、口唇出现弥漫性紫红斑片，快速进展为松弛性大疱、表皮大片剥脱，尼氏征阳性，黏
膜广泛糜烂，确诊中毒性表皮坏死松解症（TEN，表皮剥脱面积＞ 30%）。立即停用万古霉素、替考拉宁，更换碳青霉烯类抗感染；同步
启动糖皮质激素联合静脉丙种球蛋白免疫抑制，组建 MDT 多学科创面管理团队，实施单间隔离、分层创面精细化换药、精准镇痛镇静、
肠内外联合营养支持、多器官并发症防控。皮疹全程历时 25 天，创面逐步结痂上皮化，肺部感染逐步吸收，住院 89 天好转出院。

（三）既往史 : 高血压、高脂血症病史 10 余年，长期口服降压调脂药物，血压、血脂控制一般；无糖尿病、自身免疫病病史。

（四）个人史 : 退休专业技术人员，作息规律，清淡饮食，无烟酒嗜好；无药物、食物过敏史（发病前）。

家族史 : 父母无皮肤病、重症药疹、过敏性疾病遗传史；兄弟姐妹无类似药物过敏病史。

（六）体格检查

1. 入 ICU 时 （2025-08-31）：体温 38.0℃，脉搏 112 次 / 分，呼吸 32 次 / 分，血压 137/78mmHg，SPO2 96%；意识昏睡，GCS 评分 12 分，
双侧瞳孔等大等圆，直径 3mm，对光反射灵敏；双肺广泛湿啰音，自主咳痰无力；右肘、右腹股沟、左腕皮肤大片青紫，其余受压皮肤完整；
留置外周静脉、动脉导管、胃管、尿管；SOFA 评分 8 分，APACHE Ⅱ 评分 30 分，死亡风险 52.15%。

TEN 发病时体格检查：全身弥漫紫红色痛性斑片，全身表皮松弛易剥离，躯干、四肢大片糜烂渗液，表现为Ⅱ度烧伤样创面。口唇、眼结
膜、会阴部黏膜糜烂出血，尼氏征强阳性；手足水疱融合，指趾皮肤松解分离。

姓名：郭壹

单位：中国人民解放军陆军特色医学中心
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（七）辅助检查

1. 实验室检查

(1) 体温情况 : 从 09-01 至 10-29 患者持续处于发热状态，最高体温 39℃。

(2) 白细胞 : 从 08-31 至 11-01 白细胞值略高，提示有感染存在。

(3) 降钙素原 : 从 08-31 至 11-01 降钙素原高于正常值且变化不大，感染持续存在。

(4) 总蛋白、白蛋白、球蛋白 : 从 08-31 至 11-26 低于正常值，提示低蛋白血症，营养不良。

2. 病原学培养

(1) 痰液培养 : 肺炎克雷伯菌、铜绿假单胞菌 +、耐药鲍曼不动杆菌 +++

(2) 尿液培养 : 肺炎克雷伯菌

(3) 血液培养 : 未见感染

(4) 皮肤破损创面培养 : 铜绿假单胞菌

3. 影像学

(1) 入院胸部 CT：入院时 X 线光片显示患者双肺多发异常密度影，考虑炎性病变；重症护理超声提示少量心包积液、少量胸腔积液。

(2) 出院复查 CT：双肺纹理稍模糊，无实质性病灶。

（八）主要临床诊断

1. 社区获得性重症肺炎（多重耐药鲍曼不动杆菌、铜绿假单胞菌）；

2. 感染性休克，Ⅰ 型呼吸衰竭；

3. 中毒性表皮坏死松解症（TEN，重型，糖肽类抗生素诱发）；

4. 高血压 2 级、高脂血症；

5. 低蛋白血症、营养不良。

（九）诊断依据

1. 用药史：发病前连续使用万古霉素、替考拉宁 2 周，为 TEN 高发致敏抗生素；停用后皮损停止进展、逐步愈合；

2. 典型皮损：全身弥漫红斑、松弛大疱、表皮大片剥脱，尼氏征阳性，黏膜广泛糜烂，剥脱面积＞ 30%，符合重型 TEN 诊断标准；

3. 全身中毒症状：持续高热、白细胞及降钙素原显著升高，合并重症肺部感染；

4. 排除其他水疱性皮肤病：创面细菌培养无金黄色葡萄球菌，排除葡萄球菌烫伤样皮肤综合征；无典型多形红斑靶形皮损，排除重症多形
红斑（SJS）；无自身免疫病病史、自身抗体阴性，排除大疱性自身免疫病。

（十）鉴别诊断分析

1. 重症多形红斑（SJS）：表皮剥脱面积＜ 10%，本患者剥脱面积超 60%，归为 TEN 谱系重型，可鉴别；

2. 葡萄球菌烫伤样皮肤综合征（SSSS）：多见于婴幼儿，致病菌金葡菌，成人罕见，本患者创面无金葡菌培养结果，黏膜损害轻微，可排除；
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3. 大疱性类天疱疮：老年多见，但为自身免疫病，无明确用药诱发史，黏膜受累极轻，免疫荧光阳性，本例无自身抗体阳性，排除；

4. 烧伤创面：无热力接触史，皮损由红斑水疱渐进发展，黏膜同步受累，可区分。

三、临床治疗经过

（一）总体治疗目标

1. 短期：立即停用致敏糖肽类抗生素，阻断免疫超敏反应；控制肺部原发感染；抑制皮肤表皮持续坏死剥脱；预防创面败血症、低血容量
休克、眼口腔黏膜永久损伤；纠正低蛋白、水电解质紊乱。

2. 中长期：促进创面上皮爬行愈合；逐步减量激素，避免激素并发症；呼吸功能康复；营养状态恢复；出院延续健康管理。

（二）多学科 MDT 创面精细化护理方案（本病例创新应用技术）

护理重点 : 气道管理、感染防控、镇痛镇静、营养支持

护理难点 : 创面皮肤管理

原因分析 : 患者因肺部感染入院，痰液培养有感染存在，使用氨基糖肽类（万古霉素、替考拉宁）抗感染后出现严重的中毒性表皮坏死松解症，
全身皮肤大面积剥脱，存在继发感染的风险。

护理方案 : 组建皮肤科、药剂科、营养科、感控科、检验科、ICU、伤口专科组 MDT 团队，制定 “五定标准化隔离 + 三分期分层创面湿性
愈合技术”为本病例创新核心方案。

1. 创面感染防控 : 消毒隔离五定原则（创新感控方案）

定房间：单间收治；

定温湿度：病房恒温 30\32℃、湿度 40%\50%；

定物品：专属换药器械、无菌织物；

定消毒采样：每日空气、创面物表采样；

定消毒流程：所有敷料织物一次性打包高压灭菌，全程未新增二重感染。



06     CCCC 2026

2. 标准化分层换药流程（创新操作规范）

(1) 环境预处理：换药前升温至 30℃，生理盐水加温至 37℃；

(2) 预镇痛：换药前 30min 追加舒芬太尼，控制创面操作剧痛；

(3) 创面换药流程标准化 :

①　环境准备 : 换药前提高病房温度至 30℃；

②　备齐用物，加温生理盐水；

③　人员准备 : 护士洗手、戴口罩手套、穿隔离衣，患者提前给予镇痛镇静治疗；

④　打开油纱备用，加入紫草油、百多邦揉搓，使油纱充分吸收；

⑤　垫治疗巾、温盐水湿敷原油纱处，使原有敷料脱落；

⑥　去除坏死组织后、温盐水冲洗创面；
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⑦　换药结束后更换新灭菌棉布，垫于背部或保暖用途；

⑧　使用烧伤支被架，覆盖被子保暖；心理护理，健康宣教。

(4) 创面分期差异化处理：

Ⅰ 期红斑皮损：全身皮肤采用油性润肤剂（赛肤润）外搽，推荐直接喷洒的方式。红斑护理用温热的无菌盐水擦拭皮肤待干后使用炉甘石
洗剂外搽，观察红斑是否扩散加重。

Ⅱ 期水疱皮损：

①大疱表皮松动未脱落者不去除疱皮，起到生物敷料的作用；

②已脱落、坏死并成堆贴附在创面上的表皮，易移除的直接移除，不易移除不强行撕脱，应用灭菌剪刀减掉；

③当皮损面积＞ 80%，可采用百多邦外敷，选择水胶体油纱固定疱皮；

④小水疱及渗液少的水疱不做特殊处理，保持完整自然吸收；

⑤直径＞ 2cm、充满液体的大水疱，消毒后采取低位穿刺抽吸疱液，并送疱液行细菌和真菌培养，抽吸疱液后使用非黏性敷料覆盖创面。

Ⅲ 期大面积剥脱糜烂：

①预防感染 : 表皮剥脱处外用抗菌剂，银离子抗菌敷料——银离子敷料停留 3 天，每天更换外层敷料，第四天再进行彻底大换药。

②湿性愈合 : 适用于糜烂创面，保持创面温度、湿度适宜；骨突处使用无菌凡士林纱条，再垫泡沫敷料；渗出液较多部位 : 使用黄连素湿敷，
待干后敷紫草油润滑止痛；大面积剥脱处使用康复新液喷洒，待干后涂抹多粘菌素 B；黑色坚硬的坏死组织 : 用刀片划“十”字后应用酶
性清创药膏，外面覆盖非黏性敷料，自溶性清创。

③暴露疗法 : 适用于剥脱面积较大部位，红外线治疗机照射，局部使用电磁波频谱治疗仪，24h 持续照射，烤灯每次照射 20-30Min。
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康复期皮肤的护理 : 上皮爬行期皮肤使用表皮生长因子凝胶涂抹；新生的上皮使用凡士林油纱保护。

(5) 特殊部位创面护理 :

①　头面部 : 均使用莫匹罗星涂层的油纱覆盖 : 每 12h 涂抹 1 次，并按需补涂，外面覆盖 2 层敷料

②　口唇部 : 重点保持清洁、消炎、减轻疼痛、避免唇部皲裂。①漱口液的选择康复新液、0.1% 醋酸氯己定漱口液、5% 碳酸氢钠溶液。
②唇部可涂抹白凡士林软膏，口周有血痂者不能强行去除

③　眼部 : 眼部分泌物使用生理盐水冲洗或棉签蘸洗；眼部用药选择更昔洛韦眼液 + 红霉素软膏；使用凡士林油纱覆盖双眼避免暴露性角
膜溃疡。

④　手足部 : 为防止粘连，使用无菌油纱条将每个手指、足趾分开

⑤　会阴部涂抹药膏后晾干、使用敷料将可能粘连部位隔开，肛周外涂鞣酸软膏，会阴处涂纳米银离子凝胶，4h 加涂 1 次，暴露晾干。

⑥　约束部位皮肤护理 : 行约束前在约束带内部加入一层超细纤维软棉垫做内衬，适当放松约束松紧带 (2-3 指为宜），患者腕带系于衣服上。

3. 镇痛镇静一体化管理

CPOT 疼痛量表 ( 维持镇痛评分为 0~2 分 )、RASS 镇静量表（维持镇静评分为 0~1 分）每日 4 次评估，每日执行镇静唤醒，避免过度镇静
导致 ICU 获得性肌无力。

4. 并发症集束化防控

(1) 低血容量性休克 : 关注皮肤丢失液体量，实施个性化体液管理，精确监测出入量，确保液体平衡。

(1) 感染性休克 : 遵医嘱抗感染对症治疗，密切监测生命体征及尿量，严格落实感控措施。

(2) 液体失衡 : 关注生化指标，关注血气分析指标，预防水电解质紊乱，及时补液。

(3) 营养失调 : 肠内营养 + 肠外营养，遵医嘱补充白蛋白。
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5. 病情指标动态变化

(1) 炎症指标：发疹期降钙素原最高 2.86ng/ml，随皮损愈合逐步降至 0.12ng/ml；白细胞由 14.2×109/L 恢复至 7.8×109/L；

(2) 营养指标：最低白蛋白 27.2g/L，经持续蛋白补充后出院回升至 33.8g/L；

(3) 皮损转归：9.14 新发全身红斑水疱→ 9.20 皮损停止进展，无新水疱→ 10.01 创面大面积结痂→ 11.09 创面基本上皮愈合，无瘢痕挛缩、
眼部后遗症；

(4) 器官功能：呼吸衰竭逐步纠正，11.21 拔除气管切开导管，改为鼻导管吸氧，循环稳定，无肝肾、消化道大出血等严重并发症。

四、临床思辨与文献复习

（一）本病例临床特点总结

1. 高危叠加人群：72 岁老年患者，合并重症多重耐药菌肺炎、感染性休克，免疫紊乱基础上使用糖肽类抗生素诱发重型 TEN，双重重症叠加，
病死率风险显著升高（文献提示老年合并感染 TEN 病死率可达 48%）；

2. 致敏药物明确：万古霉素、替考拉宁为 TEN 高发诱发抗生素，占药物诱因 95% 抗生素类别范畴，用药 2 周后迟发性超敏发病，符合 
SCARs 发病时间规律（用药 1~4 周起病）；

3. 创面损伤范围重：表皮剥脱面积＞ 60%，全身多黏膜同步受累，创面等同于 Ⅱ 度烧伤，液体丢失、感染风险极高；

4.MDT 一体化创面管理为核心突破：传统 TEN 仅单一皮肤科或 ICU 独立处置，本例组建多学科固定协作组，创新 “五定隔离 + 三分期分
层湿性愈合技术”，大幅缩短创面愈合时间（25 天创面完全修复，优于同类老年病例平均 40 天愈合周期）；

5. 诊疗难点：抗感染与免疫抑制治疗存在矛盾 —— 激素抑制过敏但增加肺部感染扩散风险；抗生素使用存在交叉过敏风险，仅可选用碳

6. 出院随访
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青霉烯类窄谱药物，治疗窗口狭窄；长期卧床易并发 ICU 获得性衰弱、低蛋白恶性循环。

（二）文献复习与诊疗循证依据

1. 定义 : 中毒性表皮坏死松解症（toxic epidermal necrolysis,TEN）是一种罕见的迟发性超敏反应，主要表现为弥漫性表皮解离和坏死 [1]。

2. 发病原因 : 通常由药物引发，药物作为触发因素的比例高达 95%[2]。最常见的是抗生素、抗癫痫药、非甾体抗炎药等。

3. 发病特点 :TEN 典型表现为全身弥漫性鲜红或紫红色斑片，尼氏征阳性，在红斑上发生松弛性大泡或表皮剥离。表现为Ⅱ度烧伤样创面
[3-4]。90% 的病人可伴有黏膜不同程度的损伤。

4. 发病率 :TEN 的发病率较低，每年 (0.5 ～ 1.4）/ 100 万，但其平均病死率可高达 14.8%~48.0%[5]。

5. 疾病危害 : 失去物理屏障，病人易受细菌和真菌感染，重症患者主要死因是继发性感染导致的败血症 [6]。

6. 治疗方式 : 停用可疑致敏药物 [7]、糖皮质激素、免疫球蛋白、血液净化、血浆置换、生物制剂、免疫抑制剂。

（三）创面护理国内外研究进展

   现有国内外 TEN 护理多侧重单一烧伤式换药，缺乏多学科标准化流程。本研究创新 MDT 固定协作模式，整合皮肤科创面评估、药剂科
局部用药配伍、营养科蛋白支持、感控科隔离防控，形成全链条管理；区分红斑、水疱、剥脱三期差异化敷料选择，湿性愈合联合间断红
外线暴露疗法，解决大面积创面渗液、感染、上皮爬行缓慢三大难题，临床效果优于单一干性换药方案。

（四）TEN 护理经验与教训

1. 经验

(1) 老年重症感染患者使用万古霉素、替考拉宁等高危致敏抗生素时，需每日观察全身皮肤黏膜，出现不明原因红斑、发热加重立即停药，
警惕 TEN 早期表现；

(2) 重型 TEN 合并肺部感染需 MDT 多学科同步干预，不可单一抗过敏或单纯抗感染，免疫抑制、靶向抗感染、创面精细化护理三者缺一不可；

(3) 创面分层分期差异化处理、恒温预加温换药、超前镇痛可显著降低患者应激反应，减少创面二次损伤，加速上皮修复；

(4) 单间标准化隔离 + 创面目标性抗菌敷料使用，能有效阻断创面铜绿、鲍曼不动杆菌定植，避免致命败血症。

2. 教训

(1) 多重耐药肺炎老年患者，未充分评估抗生素过敏风险，长期连续使用糖肽类高致敏药物，诱发严重致死性药疹，后续临床需建立高危
药物使用预警清单；

(2) 早期未同步介入伤口专科 MDT，皮损进展初期创面处置不规范，一度加重表皮剥脱，提示 TEN 疑似病例需第一时间启动多学科会诊；

（3）老年患者皮肤屏障破损后蛋白持续大量流失，早期肠内营养供给热量、蛋白不足，出现持续性低蛋白血症，今后需营养科早期介入
制定个体化营养方案。
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Bilateral eyelid grey–black discolouration without inflammatory skin lesions: 

cryptococcal meningoencephalitis with cutaneous cryptococcosis in an 

immunocompetent host

Introduction

Cryptococcal meningoencephalitis (CM) occurs predominantly in immunocompromised individuals, particularly those with 
human immunodeficiency virus (HIV) infection.The pathogen is ubiquitous in soil and pigeon droppings, transmitted via inhalation 
of spores or contact through broken skin.We report a 54–year–old immunocompetent male patient with poorly controlled long-
standing hypertension who was diagnosed with cryptococcal meningoencephalitis concurrent with cutaneous cryptococcosis. 
His illness was characterised by chronic headache mimicking hypertensive encephalopathy, cerebral infarction on imaging, and a 
distinctive bilateral grey-black discolouration of the eyelids without inflammatory skin lesions. He remained undiagnosed for over 
3 months across three hospitals. This case aims to alert clinicians to consider cryptococcal infection in patients with refractory 
chronic headache unresponsive to standard cerebrovascular therapies, to recognise rare cutaneous warning signs, actively elicit 
epidemiological exposures, and refine diagnostic algorithms for ambiguous central nervous system (CNS) infections. 

Case presentation

A 54–year-old man presented with recurrent headache and dizziness for more than 3 months. He had been treated in three 
different hospitals for presumed hypertension and cerebral infarction with therapies to lower intracranial pressure, antiplatelet 
agents, and lipid-lowering drugs. His symptoms fluctuated, and 7 days before transfer to our hospital he developed diplopia and 
unsteady gait. He had a 10–year history of hypertension that had not been regularly treated. There was no history of HIV infection. 
On examination, his temperature was 36.9 ° C, blood pressure 185/110 mmHg, and general condition was good. Both eyelids 
showed grey–black discolouration without local redness, swelling, pain, or skin breakdown. Neck stiffness was absent.

姓名：Wei Yang ，Chun Yang Sheng Liu，Chengchuan Jiang,Guiling Yu,MD,

单位：1 Wuming Hospital of Guangxi Medical University

             2 Department of Natural Resources of Guangxi Zhuang Autonomous Region

             3 The Fourth People's Hospital of Nanning. Guangxi Clinical Medical Research Center for Infectious Diseases (AIDS)
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Figure 1. A) Bilateral grey‑black eyelid discolouration without erythema, ulceration or inflammatory lesions at initial presentation. 
B) Complete resolution of eyelid discolouration at 18–month clinical follow-up. C) Microscopy of isolate cultured from eyelid skin 
biopsy tissue: India ink preparation showing spherical yeast organisms surrounded by thick gelatinous capsules, with occasional 
budding forms. D) Cerebrospinal fluid (CSF) Gram stain: numerous encapsulated budding yeasts. E) CSF India ink preparation: 
characteristic encapsulated Cryptococcus spores. F) CSF culture: cream-coloured yeast-like colonies.

Laboratory investigations showed a white blood cell (WBC) count of 8.4×109/L (reference 3.5–9.5×109/L), procalcitonin (PCT) 0.291 
ng/mL (reference <0.05 ng/mL), tumour necrosis factor–α (TNF–α) 10.53 pg/mL (reference 1.6–9.6 pg/mL), and interleukin–6 (IL–6) 
8.21 pg/mL (reference <7 pg/mL). Blood bacterial cultures yielded no growth. His CD4/CD8 ratio was 1.26 (reference 1.54±0.59), 
and HIV serology was negative. Cranial computed tomography (CT) was unremarkable; contrast–enhanced cranial magnetic 
resonance imaging (MRI) showed an acute infarction in the right cerebellar hemisphere. These findings were consistent with those 
from the previous hospitals.

After 10 days of continued antihypertensive and intracranial pressure–lowering therapy with no symptomatic improvement, 
cerebral angiography identified a small right internal carotid artery aneurysm. The family noted that the grey‑black 
discolouration of the eyelids had become darker compared with 3 months earlier (Figure 1A).Because the antihypertensive and 
intracranial‑pressure‑lowering measures were ineffective and the eyelid pigmentation progressed, we suspected a cutaneous 
manifestation of an underlying systemic disease and performed a skin biopsy. Fontana–Masson staining revealed abundant 
spherical and oval yeast-like organisms within the dermis, accompanied by a mixed granulomatous infiltrate of monocytes 
and lymphocytes, with no neutrophilic infiltration or tissue necrosis. Fontana–Masson–positive brown granular pigment 
deposits lined the fungal cell walls and filled spaces between yeast cells, with pigment deposition strictly colocalised to fungal 
aggregates; melanophages were visible within the interstitial tissue and perivascular spaces of lesions. The Fontana–Masson 
and periodic acid–Schiff (PAS) histologic sections of eyelid skin are submitted as supplementary figures for peer review; these 
stains simultaneously demonstrate fungal melanin around spores and inflammatory dermal pigment deposition within the 
stroma. Fungal culture of the eyelid biopsy produced creamy white yeast colonies after 6 days of incubation; India ink staining 
demonstrated spherical yeast organisms with thick gelatinous capsules; occasional budding forms were visible (Figure 1C).

Targeted epidemiological questioning revealed a 2–year history of pigeon breeding 25 years earlier. To corroborate this remote 
avian exposure, serum cryptococcal lateral flow antigen (CrAg–LFA) and cryptococcus-specific immunoglobulin G (IgG) antibody 
testing were performed: serum CrAg titre was 1:10 (low-titre range 1:10–1:80), and cryptococcus–specific IgG was positive.

Lumbar puncture was subsequently performed; opening pressure exceeded 330 mmH2O. Cerebrospinal fluid (CSF) analysis 
showed a white cell count of 183×106/L with 97.6% mononuclear cells, glucose 2.15 mmol/L (reference 2.22–3.89 mmol/L), 
chloride 115.5 mmol/L (reference 120–132 mmol/L), and protein 734.4 mg/L (reference 150–450 mg/L). The CSF cryptococcal 
capsular polysaccharide antigen was positive; Gram staining (Figure 1D) and India ink staining (Figure 1E) demonstrated 
abundant encapsulated spherical budding yeasts. Targeted next-generation sequencing (tNGS) of CSF returned a positive result 
for Cryptococcus neoformans with a high read count of 2146 specific sequences. Fungal culture of CSF grew creamy white yeast 
colonies after 7 days of incubation (Figure 1F).

A final diagnosis of cryptococcal meningoencephalitis complicated by haematogenously disseminated cutaneous cryptococcosis 
was established. Induction therapy with amphotericin B combined with flucytosine was initiated, with continuous monitoring 
and aggressive management of intracranial hypertension. The patient tolerated treatment well, with transient hepatic and renal 
impairment managed by hepatoprotective and nephroprotective supportive agents without interruption of antifungal therapy.

After 10 months of standardised treatment, headache, dizziness and diplopia fully resolved, and independent ambulation was 
restored. Repeat lumbar puncture showed an opening pressure of 170 mmH2O and CSF protein 492.2 mg/L; CSF cryptococcal 
capsular polysaccharide antigen remained positive, yet India ink staining, tNGS and fungal culture were all negative. The 
patient’s grey‑black eyelid discolouration had markedly faded, and he was discharged on maintenance antifungal therapy. At 
18–month outpatient follow–up, the patient was asymptomatic and had returned to full–time work, and the eyelid colour had 
completely returned to normal (Figure 1B).

Discussion
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Cryptococcus neoformans resides widely in soil and decaying vegetation, with the highest burden within pigeon droppings. 
The primary transmission route is inhalation of airborne spores, while cutaneous inoculation may occur through broken skin.¹ 
In immunocompetent individuals, the organism is usually cleared, so infection is uncommon.However, rising utilisation of 
solid organ transplantation, immunosuppressive agents and broad–spectrum antibiotics has driven an increased incidence of 
cryptococcosis in people without HIV, with the CNS representing the most frequent site of disease, followed by the lungs and 
skin.²,³

Cryptococcal meningoencephalitis (CM) presents as a subacute or chronic fungal CNS infection. In patients with HIV, the median 
incubation period is 2 weeks, with rapid onset of fever and meningeal signs. In immunocompetent HIV–negative individuals, the 
median incubation period ranges from 4 weeks to 6 months; prolonged fungal suppression within the host leads to indolent, 
progressive symptoms that are prone to missed or delayed diagnosis.²,3 The longest reported incubation interval in published 
literature exceeds 9 years.5 Our patient’s clinical onset occurred 25 years after pigeon exposure, with low-titre serum CrAg 
and positive cryptococcus–specific IgG providing serological evidence of remote avian exposure.6,7 Although paired serological 
samples from the time of exposure were unavailable to definitively date the infection, the absence of subsequent avian contact 
combined with published data confirming long-term cryptococcal dormancy within the host supports the disease sequence: 
remote pigeon exposure → prolonged latent carriage → recent reactivation.³,4 Decades-long exposure histories are easily forgotten 
by patients and require active clinician enquiry. The complete absence of fever and meningeal irritation in this case, alongside 
headache, dizziness and infarct-like neuroimaging changes indistinguishable from hypertensive cerebrovascular disease, 
constituted the primary drivers of diagnostic delay.2,4

Progression of CM may involve cranial nerves, causing nerve palsies and papilloedema, leading to visual and auditory dysfunction. 
Parenchymal involvement can produce motor and sensory deficits, seizures, and cognitive decline.2-4 CNS neuroimaging lacks 
pathognomonic features; chronic infection can cause vasculitis and secondary cerebral infarction, manifesting as leptomeningeal 
or parenchymal enhancement, cerebral oedema, hydrocephalus, and widening of Virchow–Robin spaces.1,3  Cerebral herniation 
secondary to intracranial hypertension is the leading cause of mortality, with substantially elevated risk in HIV-negative 
patients.1-3 Our patient’s CSF opening pressure exceeded 330 mmH2O, so sustained monitoring and aggressive control of 
intracranial pressure throughout treatment was crucial for survival and long–term neurological outcome.

Direct pathogen identification in CSF remains the diagnostic gold standard for CM, but its sensitivity depends on the fungal 
burden. In patients with granulomatous disease confined to the brain parenchyma or in early stages, the CSF fungal load 
may be low, reducing sensitivity. Moreover, cryptococcal culture takes 2–7 days (in this case 7 days), limiting utility for early 
diagnosis.4,8 Both India ink staining and tNGS demonstrate high diagnostic sensitivity. India ink cannot quantify fungal load or 
speciate organisms, whereas tNGS delivers rapid (24–hour) comprehensive pathogen profiling covering fungi, bacteria, viruses, 
mycobacteria and parasites alongside definitive species identification.1,3,8 In non–HIV patients, higher cryptococcal read counts 
on CSF tNGS correlate with elevated intracranial pressure, CSF white cell and protein concentrations, more severe clinical 
manifestations and poorer long-term prognosis.2 Peripheral inflammatory markers are typically normal in isolated CM, but they 
may rise if there is coexisting extracerebral infection.1,3,9 

Cutaneous cryptococcosis can occur in both immunocompetent and immunocompromised individuals, more often in HIV–
infected patients. The vast majority of cutaneous lesions arise secondary to haematogenous spread from systemic cryptococcosis; 
primary cutaneous inoculation disease is rare.2,9 Classic cutaneous manifestations include erythema, ulceration, and 
pustulation.9 The isolated bilateral grey–black eyelid discolouration seen in this patient is entirely distinct from classic cutaneous 
cryptococcosis lesions reported in published literature, representing the core cause of prolonged misdiagnosis. The absence 
of eyelid trauma excludes primary cutaneous inoculation, supporting haematogenous dissemination of CNS cryptococci to the 
eyelid subcutaneous tissue.

The most distinctive feature of our case is bilateral grey‑black eyelid discolouration without inflammatory skin lesions; no 
comparable clinical phenotypes have been documented in published literature. Fontana–Masson histopathology demonstrated 
abundant Cryptococcus neoformans within the dermis, with stain-positive brown pigment deposits lining yeast cell walls and 
filling intercellular spaces, confirming cryptococcal melanin deposition as highlighted by this silver-based melanin-specific stain.10 
The dermis contained a mixed monocytic and lymphocytic granulomatous infiltrate without neutrophilic infiltration or 
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tissue necrosis, alongside dermal melanophages, consistent with histological features of post-inflammatory hyperpigmentation.11 
Histopathological findings confirm the eyelid discolouration arises from two synergistic pathological processes: intrinsic 
cryptococcal melanin production and secondary melanocyte hyperplasia driven by chronic low-grade inflammation.

Cryptococcus neoformans synthesises cell–wall melanin via the laccase enzyme pathway using cutaneous catecholamine 
substrates.12,13 Eyelid skin is highly vascular with abundant neural innervation, generating high local catecholamine concentrations 
that provide an optimal microenvironment for fungal melanin synthesis. Clustered yeast aggregates within perivascular dermal 
tissue generate the clinical grey‑black base pigment visible on gross examination. Despite intact host immunity, cryptococcal 
melanin sequesters calcium ions to inhibit assembly of the polysaccharide capsule, blunting host immune responses,13 leading to 
persistently low-level TNF-αand IL-6 expression (TNF-α10.53 pg/mL, IL-6 8.21 pg/mL) and maintaining a low-grade inflammatory 
milieu, thereby preventing the formation of typical ulcers or pustules. Melanin also mediates resistance to macrophage oxidative 
killing via glutathione-dependent redox pathways, enabling prolonged fungal latency within host tissue.14 Concurrent mild 
chronic inflammation stimulates dermal melanocyte overactivity, depositing host-derived melanin within the interstitium. The 
superimposition of fungal cell–wall melanin and secondary inflammatory melanin generates the pathognomonic bilateral eyelid 
grey–black discolouration.11 Following curative antifungal therapy, elimination of viable fungi ablates laccase activity and melanin 
synthesis, with gradual clearance of fungal pigment and resolution of cutaneous inflammation leading to full restoration of normal 
eyelid skin tone; this clinical response provides reverse causal validation of the proposed molecular pathological pathway.

Araki and colleagues have suggested that cutaneous abnormalities can be the first sign of disseminated cryptococcosis.15 
When confronted with unexplained skin changes that do not respond to conventional treatment, clinicians should thoroughly 
evaluate for cryptococcal infection to prevent delayed diagnosis of life–threatening CNS cryptococcosis. Our patient’s diagnosis 
was established through recognition of the unique eyelid pigment sign, cutaneous biopsy, confirmed pigeon exposure and 
comprehensive CSF pathogen testing.

In summary, CM in non–HIV patients is insidious, with atypical clinical features, and the decades-long latent periods rendering 
remote epidemiological exposures difficult to elicit. Concurrent hypertension creates substantial diagnostic overlap with primary 
cerebrovascular disease, explaining the 3–month delay across three hospitals in this case. The distinctive grey–black eyelid 
pigment lesion represents a critical diagnostic clue that requires heightened clinical awareness. Following confirmed diagnosis, 
standard antifungal induction therapy combined with sustained intracranial pressure monitoring and mitigation improves long-
term neurological outcomes.

Restricted laboratory resources precluded additional confirmatory immunohistochemical studies, including tyrosinase staining 
to demonstrate fungal melanin synthetic activity and glucuronoxylomannan (GXM) immunostaining for pathogen-specific 
identification. Fontana–Masson melanin special staining confirmed cryptococcal melanin deposition, with brown pigment 
deposits lining yeast cell walls and occupying intercellular spaces. In parallel, additional dermal melanophages seen on histology 
further reflect secondary pigment deposition induced by chronic local inflammation. Perfect spatial colocalisation of pigment 
with yeast organisms on histology plus complete resolution of eyelid pigmentation after full‑course antifungal therapy supports 
the inference that the combined dual pigmentation originates from Cryptococcus neoformans and secondary inflammatory 
melanosis, based on combined morphological, histochemical and therapeutic clinical evidence. This fungus–skin pigment 
interaction described herein broadens clinical understanding of rare cutaneous manifestations of disseminated cryptococcosis in 
immunocompetent individuals.

Learning points

1.In immunocompetent patients, CM can have an incubation period of decades; epidemiological exposure is rarely recalled 
spontaneously and requires active investigation by the clinician.

2.Haematogenously disseminated cutaneous cryptococcosis can present solely as bilateral grey-black eyelid discolouration 
without typical ulcers or pustules. This unique cutaneous sign acts as an early warning marker of systemic cryptococcal infection.

3.Clinical manifestations of CM in immunocompetent adults overlap substantially with hypertensive encephalopathy; early 
lumbar puncture combined with CSF tNGS allows rapid pathogen identification.
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4.During standard antifungal treatment for non-HIV CM, intracranial pressure must be monitored and actively managed to reduce 
the risk of fatal cerebral herniation and improve long-term neurological outcomes.
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Supplementary Appendix

Supplementary Figure S1

Fontana–Masson staining of eyelid skin biopsy. Abundant yeast-like organisms are visible within the dermis, with Fontana–
Masson-positive brown pigment deposits lining fungal cell walls, alongside a mixed mononuclear granulomatous infiltrate. This 
section highlights cryptococcal melanin deposition in dermal fungal aggregates.
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Supplementary Figure S2

Periodic acid–Schiff (PAS) staining of eyelid skin biopsy. Round and oval yeast organisms are seen within the dermis; fungal cell 
walls stain magenta, several spores show budding, with characteristic unstained capsular halos surrounding organisms. This stain 
delineates fungal morphology complementary to melanin findings on paired Fontana–Masson section.
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Bilateral globus pallidus lesions at high altitude: a case report

To highlight the importance of high-altitude hypoxia as a potential etiological clue in severe brain structural abnormalities, 
particularly bilateral globus pallidus lesions on neuroimaging. The study emphasizes the need for neurological symptom 
monitoring in patients who experience rapid neurological decline upon entering high-altitude areas, especially when obstructive 
sleep apnea syndrome (OSAS) is suspected, as OSAS-related chronic hypoxia may compound brain injury, with high-altitude 
exposure potentially acting as a triggering factor.

We report the case of a 54-year-old man who presented with neuroimaging findings of bilateral globus pallidus lesions and 
leukoencephalopathy (Fazekas grade I) at high altitude. The patient was admitted to the intensive care unit (ICU) due to loss of 
consciousness and muscle weakness, and received prompt and effective treatment.

The patient showed clinical improvement following timely and appropriate therapeutic intervention.

This case underscores the necessity of gradual ascent to high altitude and the importance of understanding the optimal timing for 
treatment in such patients.

姓名：黄月茹，司立宁，甘桂芬

单位：青海大学附属医院
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Dilated cardiomyopathy and cardic arrest in pregnancy managed with PMCD and 

ECPR: a case report and literature review

类别 :// 病例报告：罕见重症病例或在诊断与鉴别诊断、疗效观察与评价、影响临床结局因
素等方面有讨论价值及教学意义的重症病例。鼓励投稿死亡病例

Dilated cardiomyopathy (DCM) remains a leading cause of cardiovascular complications in pregnancy, which is often secondary 
to hereditary cardiomyopathy, sequelae of viral myocarditis, toxin-induced cardiomyopathy, and other secondary etiologies. 
Hemodynamic changes during pregnancy can precipitate decompensation in previously asymptomatic patients, increasing the 
risk of maternal and fetal morbidity. Early recognition and management of multidisciplinary are crucial to optimizing outcomes.

We present the case of a 23-year-old pregnant woman (G2P1) at 32 weeks of gestation who developed severe respiratory distress 
and cardiogenic shock from previously diagnosed Dilated cardiomyopathy caused by influenza(H1N1) 8 months before pregnancy. 
Initial management of respiratory distress at a rural hospital included furosemide and oxygen therapy; however, her condition 
rapidly deteriorated, requiring advanced life support and urgent transfer to a tertiary care center. Transthoracic echocardiography 
confirmed severe DCM (Left atrial anteroposterior diameter: 57 mm; left ventricular anteroposterior diameter (D/S): 67/60 mmHg; 
EF: 24%; FS: 22%; EDV: 237 ml; ESV: 179 ml; SV: 57 ml) with a severely dilated left atrium. A respiratory molecular panel was 
positive for Influenza A. Despite medical therapy, she developed acute heart failure, respiratory failure, and coagulation disorders, 
as well as severe metabolic toxicity. There was a sudden cardic arrest after admission to the hospital. A multidisciplinary team 
decision led to urgent perimortem cesarean delivery(PMCD) and extracorporeal CPR(ECPR).However, due to persistent heart 
failure, veno-arterial extracorporeal membrane oxygenation (ECMO) and IABP was initiated, with successful decannulation after 5 
days and discharged from hospital after 45days, with favorable maternal and neonatal outcomes.. The patient recovered without 
residual respiratory distress, and subsequent the cardiac function remained stable.

Postoperative Day 1 bedside transthoracic echocardiogram: EF 23%, EDV 252 mL, ESV 194 mL, SV 57 mL, E/A = 1.3, E/e = 8.4 
(Figure 1). To reduce left ventricular ejection load, increase coronary blood flow, and improve systemic tissue perfusion, 
an intra-aortic balloon pump (IABP) was implanted on the same day, with the balloon advanced to the aortic arch and the 
left subclavian artery ostium. Postoperatively, the patient’s hemodynamics showed partial improvement (see Figure 2 for 
transthoracic echocardiogram findings). On postoperative Day 4, the patient’s cardiac function was assessed as having improved 
significantly compared to before. After reducing the ECMO parameters, the patient’s blood pressure did not drop significantly, 
and echocardiographic measurements of EF and VTI showed no marked decrease. Following a comprehensive assessment, 
ECMO was discontinued, and the weaning process proceeded smoothly. The IABP pump was removed on postoperative Day 5, 
and the endotracheal tube was extubated on postoperative Day 12. On postoperative day 15, oxygen saturation progressively 
decreased while on high-flow nasal oxygen therapy, reaching a low of 70%. Non-invasive ventilator support failed to alleviate 
dyspnea, which was accompanied by confusion. To reduce myocardial oxygen consumption and prevent recurrent events 
such as cardiopulmonary arrest caused by sputum embolism obstructing the airway, the patient was re-intubated and placed 
on mechanical ventilation. On postoperative day 19, due to laryngeal edema, a tracheostomy was performed, and the patient 
was placed on ventilator support. Concurrently, comprehensive treatment was continued, including antimicrobial therapy, 
intermittent CRRT for volume control, wound debridement and dressing changes(Figures 3 and 4), correction of heart failure, 
inotropic and diuretic therapy, myocardial remodeling therapy, respiratory exercises, and cardiopulmonary rehabilitation. On 
postoperative day 32, the tracheostomy tube was successfully removed, and the patient was switched to oxygen via a nasal 
cannula. The patient was discharged on postoperative day 45 with a stable condition and no respiratory distress. Following 
discharge, the patient underwent regular follow-up evaluations of cardiac function.

This clinical case illustrates that influenza-induced myocardial injury combined with pre-existing dilated cardiomyopathy can 
rapidly progress to peripartum cardiac arrest under the hemodynamic strain of pregnancy. Resuscitative hysterotomy combined 
with ECPR serves as a life-saving rescue strategy, yet clinicians must navigate complex obstacles throughout treatment, including 
unstable hemodynamics, conflicting risks of bleeding and thrombosis during anticoagulation, and difficulties identifying long-
term etiological diagnoses. Timely transfer to specialized heart failure centers and coordinated multidisciplinary teamwork 
represent core measures to optimize patient outcomes.

姓名：郭鸿

单位：甘肃省妇幼保健院
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Graves 病合并 EB 病毒感染继发噬血细胞综合征临床分析

本文旨在通过报告一例罕见的 Graves 病合并 EB 病毒感染继发噬血细胞综合征（HLH）的复杂病例，探讨其临床特征、诊断思路及治疗策略。

该病例呈现 " 三重打击 " 病理模型（基础自身免疫病 - 甲亢危象 -EBV 感染），具有重要临床教学价值。

目的包括：

（1）提高临床医生对不典型 HLH 诱因的识别能力；

（2）阐述甲状腺危象与 HLH 的鉴别要点；

（3）验证 HLH-1994 方案联合芦可替尼在 EBV-HLH 中的疗效；

（4）提出 Graves 病患者合并 EBV 感染时发生 HLH 的风险预警模型。

对 21 岁女性 Graves 病患者进行系统性临床分析。

诊断方法包括：

（1）采用 Burch-Wartofsky 评分量表（BWPS=60 分）明确甲状腺危象；

（2）依据 HLH-2004/2024 标准（发热、脾大、血细胞减少、铁蛋白升高等）及 HScore 评分（264 分）确诊 HLH；

（3）通过 EBV-DNA 定量（4.57×107 copies/mL）、淋巴细胞亚群分析（CD8+ T 细胞显著增殖）、骨髓穿刺（见噬血现象）及 PET/CT（排
除淋巴瘤）明确 EBV 为 HLH 诱因；

（4）全外显子测序排除原发性 HLH（MYO5A/AP3D1 基因突变意义未明）。

治疗采用多靶点方案：血浆置换纠正凝血紊乱，HLH-1994 方案（依托泊苷 + 地塞米松）联合芦可替尼抑制细胞因子风暴，辅以阿昔洛韦
/ 膦甲酸钠抗病毒及免疫球蛋白支持治疗。

患者经治疗后关键指标显著改善：

（1）EBV-DNA 从 4.57×107 copies/mL 降至 1.00×104 copies/mL；

（2）铁蛋白由 84247 ng/mL 降至 619 ng/mL；

（3）sCD25 从 10324.24 pg/mL 降至 5327.64 pg/mL；

（4）血小板由 55×109/L 回升至 254×109/L，肝功能（AST 从 731 U/L 降至 33 U/L）及凝血功能恢复正常。

患者一般情况好转后顺利转至当地医院继续随访。

本病例证实：

（1）Graves 病患者的免疫紊乱背景、甲亢危象代谢应激及 EBV 感染可形成 " 三重打击 "，触发继发性 HLH；

（2）甲状腺危象的发热、肝损伤等表现与 HLH 存在重叠，需通过 HScore 评分及骨髓穿刺鉴别；

（3）早期联合免疫抑制（HLH-1994 方案 + 芦可替尼）与靶向抗病毒治疗可有效阻断 EBV-HLH 的进展；

（4）临床对控制不佳的 Graves 病患者合并感染时，应动态监测铁蛋白、sCD25 等 HLH 相关指标。

该案例为重症医学领域提供了罕见多系统疾病共病的诊疗范式，强调多学科协作在复杂免疫紊乱救治中的必要性。

姓名：杜鑫

单位：西安交通大学医学院第一附属医院

类别 :// 病例报告：罕见重症病例或在诊断与鉴别诊断、疗效观察与评价、影响临床结局因
素等方面有讨论价值及教学意义的重症病例。鼓励投稿死亡病例



022     CCCC 2026

VA-ECMO 联合轻柔按压技术救治 1 例暴发性心肌炎患者病例分享

一、病例摘要

主诉：患者男性，50 岁，因“咳嗽咳痰伴全身乏力 7 天，胸痛胸闷 1 天余”入院

现病史：7 天前着凉后出现咳嗽、咳痰，伴全身乏力、肢体胀痛于当地医院就诊，1 天余前间断出现胸骨后疼痛、胸闷，伴有大汗淋漓
及心前区压榨感，当地医院急诊查心电图检查 : 窦性心律 , v2-v6 导联 ST 段抬高；心梗三项 ; 肌钙蛋白 41.39ng/mL, 肌酸激酶同工酶
172.1ng/ml, 肌红蛋自 360.4ng /ml，冠状动脉造影示 : 冠脉分布呈均衡型 ,LM、LD、LCX、RCA 均无明显狭窄 , TIMI 血流 3 级，20 小时
前呼吸急促，心率增快，伴咳粉红色泡沫痰，经积极强心、利尿、气管插管后转至我院。

既往史：否认高血压、心脏病、糖尿病等慢性病病史，否认乙肝、肺结核等传染病病史，否认重大外伤史、手术史、输血史及药物过敏史，
预防接种史不详，余系统回顾未见明显异常。

个人史：生于原籍，否认长期外地居住史，否认疫区居留史，否认特殊化学品及放射性接触，否认吸烟、酗酒等不良嗜好，否认性病史及
冶游史。否认近期曾至新冠肺炎高发地区或聚集区居留史，否认曾与新冠肺炎确诊患者或疑似患者接触史。

家族史：家族中否认遗传性疾病及类似病史。

体格检查：患者转入 ICU 时呈镇静镇痛状态，经口气管插管接简易呼吸器辅助呼吸，呼吸急促，双侧瞳孔等大等圆，直径约 2.0 mm，对
光反射迟钝。心率 133 次 / 分，心音低钝。双肺呼吸音粗，两肺可闻及大量湿啰音。腹部（-），肠鸣音减弱。四肢冰凉。

辅助检查：

1、实验室检查（入院时 2023.11.30）

2、心脏指标（2023.11.30）

姓名：韦燕

单位：广西壮族自治区人民医院
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3、心电图（2023.11.30）：窦性心动过速，r 波上升不良（V2、V3），反复短阵房性心动过速，STT 改变（I、II、aVL 导联 ST 段上抬 0.05 mV），
肢导联及左胸导联 QRS 低电压。

4、心脏超声（2023.11.30）：EF 12%  FS 6%

1. 左室大 左室壁运动普遍减弱 2. 三尖瓣反流（轻度）3. 左心收缩功能明显减低

5、肺部超声（2023.11.30）：肺水肿

主要临床诊断：1、暴发性心肌炎 2、急性心力衰蝎 3、重症肺炎（I 型呼吸衰竭） 4、肺水肿

诊断依据：（1）中年男性，急性起病，病程进展迅速；（2）心电图提示广泛导联 ST 段改变；（3）心肌标志物显著升高（超敏肌钙蛋
白 I 5.98 ng/mL，NTproBNP 21483 pg/mL）；（4）心脏超声提示 EF 仅 12%，左室壁运动普遍减弱；（5）冠脉造影排除急性冠脉综合征。
符合诊断标准［1］。

鉴别诊断：需与急性冠脉综合征（冠脉造影已排除）、应激性心肌病（左心室造影可鉴别）、脓毒血症性心肌病（胸部 CT 可排除）等鉴别。

二、临床治疗经过

（一）入院后初步处理：患者转入 ICU 后，予以镇静镇痛、经口气管插管接呼吸机辅助通气。根据专家共识［2］，循环性休克急性期需
深镇静镇痛减轻患者氧耗，同时使用对循环影响小的药物，根据镇静镇痛指南［3］，阿片类仍作为镇痛首选药物，苯二氮卓类和丙泊酚
作为镇静的基本药物，给与患者瑞芬太尼＋咪达唑仑镇痛镇静。采用 RASS 评分及 CPOT 评分进行动态评估，使患者保持 RASS -4 分，
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CPOT 0 分。

（二）VAECMO 上机决策：患者在大剂量多联血管活性药物支持下（去甲肾上腺素 1.5 μg/kg/min，间羟胺 5.0 μg/kg/min，肾上腺素 1.0 μg/
kg/min），心率仍高达 133 次 / 分，血流动力学极不稳定。急性暴发性心肌炎是 VAECMO 的明确适应证［4］，经评估后启动 VAECMO 支持。
消毒过程中，患者出现心跳骤停，ECMO 团队立即予 ECPR 治疗。持续 8 分钟胸外心脏按压，患者恢复自主心律，ECMO 成功运转。给予
肝素抗凝、人免疫球蛋白和激素治疗，更昔洛韦抗病毒。同时积极预防应激性溃疡，维持维持水电解质酸碱平衡及血糖管理。

（三）左心负荷过重：ECMO 转机后 1 小时，心电监护显示患者出现反复心律失常，血压持续平流状态，气道峰压高。超声评估患者心脏
情况，患者左心肿胀，主动脉瓣无法打开，全心呈微颤状态。有文献指出［5］，在 ECMO 上机后，先滴定能够满足全身灌注的最小流量，
如果出现肺水肿，难治性室性心律失常等症状，或者主动脉瓣未开，心室或主动脉根部血栓，需要进行左心减压。在大面积心梗、暴发性
心肌炎等引起的心源性休克也是建议早期左心减压。             

（四）多学科会诊：

心血管内科：IABP 仪器耗材紧缺，建议先加强容量管理，适当使用强心药物，控制心律失常；

心胸外科：患者随时可能出现心跳骤停，转运及手术风险大，暂维持 VAECMO 支持；

临床药学科：建议更昔洛韦抗病毒治疗，积极查找病原学；

微生物室：目前送检未找到明确病原菌，暂经验性治疗；

重症医学科：综合上述意见，予行 CRRT 加强容量管理，加用左西孟旦，精准调控 ECMO 流量。

左心减压方案：出入量管理，床旁滴定 ECMO 流量，但 ECMO 向下滴定流量后，患者乳酸进行性升高。

（六）创新性治疗——轻柔胸外按压左心减压

针对该患者 VAECMO 运行期间左心室 unloading 不足、主动脉瓣持续关闭的困境，在传统左心减压手段（IABP 因耗材紧缺无法使用）受
限的情况下，团队创新性地引入轻柔胸外按压技术［6］。

理论基础：胸外按压具有“双泵”效应——心泵机制（将心脏压向脊柱使心内血液向动脉流出）和胸泵机制（胸内压力升高使胸内主动脉
血向胸腔外流出）。文献指出［7］，VA-ECMO 出现主动脉瓣打不开时，胸外按压可以改善冠脉灌注。但是患者目前全身肝素化，考虑其
并发症［8］，采用轻柔按压技术，通过主动降低左室压力、促进主动脉瓣开放，实现左心引流。

实施方案：按压深度 3 cm，频率 80 次 / 分。密切观察脉压差、乳酸、全身灌注及并发症等指标。

效果：持续轻柔按压 2 小时后，脉压稳定维持在 10 以上，乳酸呈下降趋势。超声可见主动脉瓣开放，左心室压力得到有效缓解，为心肌
恢复赢得了时间。间断 33 小时按压后患者脉压差趋于稳定，治疗过程中未发生危及生命的并发症或技术问题。
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（七）ECMO 撤离：患者在综合治疗及 VA-ECMO 支持后，心脏功能逐渐恢复，心肌酶逐渐降至正常，相关指标达到撤机指征［4］，并
通过了撤机试验，最终在 ECMO 上机后第 9 天成功撤机。后续进行康复治疗。

三、总结

患者中年男性，以呼吸道感染为前驱症状，病情在数日内急剧进展，临床表现典型：胸痛胸闷、急性心力衰竭、肺水肿、心源性休克，辅
助检查提示心肌标志物显著升高、广泛导联 STT 改变、EF 严重减低（12%）、冠脉造影阴性，该病例符合 VAECMO 上机指征，传统左心
减压手段（IABP 因耗材紧缺无法使用）受限的情况下，使用轻柔按压方法，成功实现了左心室引流，为受损心肌赢得了修复时间。

四、讨论

暴发性心肌炎是急性弥漫性炎症性心肌疾病，起病急骤、病情进展极其迅速、死亡风险极高。其发病机制涉及心脏固有免疫过度激活和炎
症风暴形成。2024 年《中华心血管病杂志》发布我国首部《中国成人暴发性心肌炎诊断和治疗指南》，进一步规范了该病的诊疗。

VAECMO 是暴发性心肌炎合并心源性休克的重要救治手段。然而，VAECMO 的股动脉逆向灌注会增加左心室后负荷，导致左室舒张末压升高、
左室扩张，即“左心室 unloading 不足”。若不及时处理，可导致肺水肿加重、心内血栓形成等严重后果。

传统左心减压手段包括 IABP、经胸左心房 / 左心室置管引流、经皮主动脉瓣减压等。但这些方法对设备、技术和患者条件要求较高，临
床应用受限。本病例中，IABP 因耗材紧缺无法使用，团队创新性地采用了轻柔胸外按压技术。

本团队将该方法成功应用于暴发性心肌炎 VAECMO 患者，相关成果已发表于 Frontiers in Cardiovascular Medicine［9］。
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别让营养成了毒药 -- 一例迟发型鸟氨酸氨甲酰转移酶缺乏症病例报道

一、病例摘要

基本信息

主诉：意识障碍伴呼吸衰竭 1 天，抽搐 1 小时。

现病史：患者于 10 天前因外伤致腰背部疼痛，于景德镇市中医院就诊，腰椎 MRI 提示：T12、L4 椎体压缩性改变。5 月 7 日，在局麻下
行经皮椎体成形术，术后予对症支持治疗，病情平稳。5 月 13 日白天患者进食少量野味及蛋白粉后，夜间继而出现腹泻、恶心、呕吐，
继而出现意识模糊。当日转至景德镇市第一人民医院，完善头颅 MRI 示双侧大脑半球内少许缺血灶，予抗感染、补液、补钾等治疗。5 月
14 日晨起，患者出现拒食嗜睡，呼吸不应伴呼吸急促，ICU 会诊后予气管插管及机械通气。现患者家属为求进一步诊治，救护车转入我院。
急诊留观期间，患者突发抽搐 1 次，持续约 30 秒，先后予地西泮、咪达唑仑药物处理后抽搐稍缓解。目前处于镇静状态，机械通气中，
我科会诊后，拟“癫痫持续状态、呼吸衰竭”收治入院。

患者目前昏迷，癫痫持续发作，食欲降低，近期体重无明显变化，大便正常，排尿留置导尿中。

既往史：既往体健，疾病史：否认“高血压、糖尿病、心脏病”等病史；传染病史：否认肝炎、结核、疟疾等传染病史；预防接种史：预
防接种史不详；过敏史：否认食物药物过敏史；手术史：无其他相关手术外伤史；输血史：否认输血史；中毒史：否认中毒史；长期用药史：
否认长期用药史及可能成瘾药物；否认其他相关病史。

个人史：生于江西景德镇，长期居住于当地，无疫区居住史，无冶游史，无吸烟饮酒史，无放射物毒物接触史

婚育史：婚育状况：已婚；生有两女一子，均健康，配偶身体健康

家族史：家中无肿瘤及遗传病患者，父亲、母亲已故，死因不详，一姐一弟，健康状况良好，家族中无遗传病。

体格检查：体温：37.6℃，脉搏：100 次 / 分，呼吸：19 次 / 分，血压 :160/96mmHg（无血管活性药物使用），气管插管接呼吸机辅助
通气（VC 模式，FIO2 100%，PEEP 5cmH2O），SpO2：100%；昏迷，不能遵嘱，癫痫持续发作，查体不配合，双侧肢体强直痉挛，双
侧瞳孔 2mm，对光反射消失，眼睑上翻伴抽搐，巩膜色泽无黄染，GCS：1+1+1，四肢末梢凉，听诊双肺呼吸音粗，可闻及湿性啰音，
心律齐，未闻及心脏杂音，腹部平坦，腹软，肝脾肋下未及，双下肢无水肿，四肢肌力不配合，四肢肌张力偏高，双侧巴氏征未引出。身高：
170cm，体重：60kg，BMI：20.8。

辅助检查：

实验室检查：

血常规（2026.5.15）：白细胞计数 41.30 X10^9/L ；血红蛋白量 137 g/L ↓ ;CRP 44.5 ↑；血小板计数 334 X10^9/L

降钙素原（2026.5.15）：1.24 ng/ml ↑

生化（2026.5.15）：白蛋白 37.4g/L，肌酐 151.1μmol/L ↑，K：6.85 mmol/L ↑↑，ALT：55 U/L ↑，AST：46 U/L ↑，总胆红素：
33.4umol/L ↑，直接胆红素：14.6umol/L ↑，间接胆红素：18.8umol/L ↑，胆碱酯酶：12817U/L ↑

姓名：张晋智

单位：浙江省人民医院
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血气分析（2026.5.15）：体温：37.6，氧合指数：393，酸碱度：6.939 ↓，氧分压：236mmHg，二氧化碳分压：98.9mm Hg ↑↑，碳
酸氢根：20.3 mmHg，乳酸：1.8 mmoL/L ↑

影像学检查：

CT 报告（2026.5.15）：头颅 CT：颅脑 CT 平扫未见明显异常，建议 MRI 检查。附见：鼻窦炎；胸部 CT：1. 双肺下叶散在渗出、炎症，
请结合临床。2. 两侧少许胸腔积液。3. 气管置管；腹部 CT：双肾小结石。附见：肝内低密度灶；肝内钙化灶。左肾低密度灶。腰椎 CT：
1. 胸 12、腰 4 椎体术后表现，请结合临床。 2. 腰 4 椎体楔形变，腰 4 左侧椎弓根骨折，请结合 MRI 检查。3. 腰椎退行性骨关节病。4. 部
分椎间盘膨出。

CTA 报告（2026.5.15）：1. 双侧大脑前、中、后动脉硬化性血管病。2. 双侧胚胎型大脑后动脉。

心电图报告（2026.5.15）：1. 窦性心律 2.QTc 延长

初步诊断：1. 癫痫持续状态（主诊断）；2. Ⅱ呼吸衰竭；3. 高钾血症；4. 腰椎骨折术后；5. 意识障碍（颅内感染？代谢性脑病？脑血管事件？）；
6. 胃潴留；7. 急性肾损伤；8. 肝功能不全。

三、临床治疗经过

1. 阶段一：紧急生命支持与癫痫控制

1.1 气道与呼吸管理：

入科后立即予气管插管接呼吸机辅助通气，优化呼吸机参数。

1.2 癫痫阶梯治疗：

临床表现为持续双侧肢体强直痉挛、眼睑上翻（见视频 1、2）。考虑一线苯二氮䓬类药物（地西泮、咪达唑仑）效果不佳，立即完善神
经内科及神经外科专科会诊，按难治性癫痫持续状态（RSE）启动阶梯治疗。

药物治疗方面，根据相关指南 [1,2]，加用丙泊酚微泵维持、苯巴比妥肌注、丙戊酸钠泵入维持、左乙拉西坦静脉滴注控制。

为控制肌肉强直对机体的影响并配合深度镇静，加用罗库溴铵。肌松药是难治性癫痫持续状态阶梯治疗末端的工具，其本身无抗癫痫作用
[3、4]，必须联合丙泊酚 / 咪达唑仑等麻醉药物才能控制皮层痫性放电。联合用药约 6 小时后，患者癫痫临床发作逐渐缓解。

1.3 血流动力学与内环境管理：

建立有创动脉血压监测，目标平均动脉压（MAP）≥ 65mmHg。随着镇静药物剂量增加，患者出现血压下降，通过液体复苏及超声动态
评估容量，并启用去甲肾上腺素泵注维持血压。

患者入科时合并高钾血症及急性肾损伤（AKI，既往肌酐 68.7μmol/L），立即予连续性肾脏替代治疗（CRRT，模式 CVVHDF，抗凝：甲
磺酸萘莫司他）。

1.4 脑保护与感染防控：

启动亚低温脑保护治疗 [5]，以降低脑代谢、减轻神经炎症 .

鉴于不除外颅内感染，经验性予利奈唑胺联合美罗培南抗感染，并待病情稳定后完善腰穿。

2. 阶段二：高氨血症处理与脑功能监测

2.1 排除颅内感染：

癫痫控制后隔日行腰椎穿刺，提示脑脊液压力 200mmH2O，常规及生化基本正常（有核细胞数 5 个 /µL，葡萄糖 6.56mmol/L，乳酸
10.7mmol/L），细菌真菌培养阴性，基本排除颅内感染。

2.2 明确代谢病因：
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血氨（2026.5.16）回报显示危急值 2245.1µmol/L，结合肝脏彩超及毒物筛查未见明显异常，排除肝性及外源性中毒（见附件 3），明确
诊断为高氨血症相关性代谢性脑病。高氨血症 [6-8] 是一种由血液中氨异常堆积引起的代谢性危重症，主要损害中枢神经系统，可造成不
可逆的脑损伤或脑死亡。同时监测丙戊酸钠血药浓度在正常范围，排除药源性高氨血症 [9]。

2.3 紧急降氨治疗：

1. 严格禁食，停止肠内营养及氨基酸、脂肪乳的摄入，给予高热量（如 10% 葡萄糖溶液）静脉补液，以减少内源性氨的生成。2. 药物治疗：
静脉使用精氨酸，肠道使用乳果糖；3. 保肝与对症：使用门冬氨酸鸟氨酸保肝，采用血液净化方式，快速清楚体内多余的氨。

通过前期处理，患者的血氨得到有效的控制。新的问题来了：患者突发的高氨血症的具体原因是什么？对此我们完善了全院 MDT 讨论：
建议完善相关基因检测，完善血氨基酸代谢测定。

2.4 脑损伤评估 :

采取了 MRI、CT、脑电图以及多模态脑功能监测来综合评估脑损伤的程度。MRI 提示（2026.5.17）：DWI：全脑肿胀；头颅 CT（2026.5.17）
提示：脑实质广泛肿胀，密度减低，缺血缺氧性脑病可能；脑电图（2026.5.17）：极度异常脑电图，背景持续低电压。

上述结果提示患者脑功能严重受损，远期预后极差，遂加用甘露醇脱水并继续亚低温治疗。

3. 阶段三：病因治疗与营养开放

3.1 明确遗传学诊断：

一星期后，患者的基因检测回报：提示鸟氨酸氨甲酰转移酶缺乏症（OTCD），血氨基酸提示：谷氨酰胺（Glu）、鸟氨酸（Orn）、乳清酸、
尿嘧啶指标升高，进一步支持诊断（附件 4）。鸟氨酸氨甲酰转移酶缺乏症 [10] 是患者位于 X 染色体上的 OTC 基因发生突变，导致其编
码的鸟氨酸氨甲酰基转移酶功能缺陷的遗传系统疾病。男性（含一条 X 染色体）中更常见且症状更重；女性（含两条 X 染色体）多为携带
者，但部分女性也可能因 X 染色体失活而出现症状。至此患者病因明确，患者是较为罕见的迟发型 OTCD，全球报道极少，我国目前成人
迟发型仅报道个例，多数病例见于新生儿及婴幼儿。患者腰椎术后高蛋白饮食诱发了肠道产氨增加，使得患者尿素循环障碍，形成高氨血症，
诱发了此次癫痫持续状态，给患者的颅脑造成了不可逆的脑损伤。这从后面的脑脊液报告（2026.06.05）也可观察到（脑脊液颜色棕褐色，
生化：乳酸脱氢酶 15418，总蛋白 1121.5，乳酸 12.8），也揭示了整个脑细胞水肿坏死的过程。

3.2 病因治疗：

加用了苯丁酸钠口服降氨，同时监测血氨的起落。

3.3 精准营养支持：

通过早期的负氮平衡落实及血滤降氨，患者的血氨基本恢复到正常，此时我们逐步添加脂肪乳氨基酸，并少量添加肠内营养。通过监测腹
内压、监测出入量排便情况以及血氨情况综合指导营养支持治疗过程。

最终患者肠内营养 SP 可达到 1000ml, 目标热卡落实全天可达到 1250-1500kcal，同时保证血氨处于正常水平。本例患者因继发性脑损伤
较重，胃瘫胃潴留，急性胃肠损伤 AGI 评级：II 级，胃肠功能障碍 GIDS 评分：2 分，故后期我们更换为鼻肠管行肠内营养减少相关吸入
性肺炎风险。

4. 阶段四：遗传学指导

4.1 预后判断：

多模态脑功能监测（2026.5.18-5.20）提示：持续 24 小时未见高于 5uV 脑波，深昏迷；脑电图：体感双上肢刺激未见明显反应性；多次
动态复查 CT 提示脑水肿，提示远期预后不佳，于 2026 年 6 月 14 日患者自动出院。

4.2 遗传咨询：

遵循遗传科会诊意见，已建议并协助家属完善相关基因检测，绘制家系遗传图谱（附件 5）。
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四、病例总结：

患者最终诊断为：1. 鸟氨酸氨甲酰转移酶缺乏症（主诊断）；2. 高氨血症；3. Ⅱ呼吸衰竭；4. 高钾血症；5. 腰椎骨折术后；5. 意识障碍；
6. 胃潴留；7. 重症肺炎；8. 肝功能不全；9. 急性肾损伤；10. 营养不良。

本例为成人迟发型鸟氨酸氨甲酰转移酶缺乏症（OTCD）的罕见危重症病例。其核心病理生理链条为：高蛋白饮食 → 尿素循环障碍 → 血
氨骤升 → 难治性癫痫持续状态 → 不可逆性脑损伤。该病例为典型的遗传代谢病在应激状态下急性失代偿的神经重症范例。

该患者诊疗涉及重症生命支持（呼吸、循环、电解质），重症感染控制（呼吸机相关性肺炎），癫痫持续状态的阶梯式控制，高氨血症处
理（降氨药物、血液净化），肠内营养建立与设计（低蛋白 + 特殊氨基酸配方），遗传代谢病的诊断与罕见病管理，脑功能与脑损伤评估
和医患沟通与多学科协作多个方面，涉及多学科协作与诊疗，病例本身具有一定的诊疗难度，对于临床医生团队的思辨能力、处理能力及
医学知识背景都有较高的要求。
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病例报告：术后突发难治性肌无力的鉴别诊断

1. 病例介绍

主诉： 患者男性，71 岁，因“停止排便排气 4 天”于 5 月 20 日入院。

现病史：患者于 2026 年 5 月 20 日因急性完全性肠梗阻、造口旁疝行小肠部分切除、肠粘连松解及小肠切开减压术。术后 4 d (5 月 24 日 ) 
发生重症肺炎、脓毒症、脓毒性休克、急性肾损伤、高钠血症、呼吸衰竭及意识障碍，转入重症监护病房 (intensive care units, ICU)。经
液体复苏、机械通气、感染源控制及病原学指导的抗感染治疗后，循环趋于稳定。患者入 ICU 时四肢肌力 4-5 级，积极治疗的同时早期即
进行康复治疗，然而，自 5 月 28 日起患者出现明确的四肢肌力下降；6 月 5 日右下肢肌力 1 级，余肢 0 级；至 6 月 9 日，四肢肌力均进
展为 0 级，但可遵嘱睁闭眼。此无力呈对称性、急性进展性，且与感染指标及肌酸激酶 (creatine kinase, CK) 变化不同步，在器官功能改
善后，肌力仍持续恶化。遂启动系统性神经肌肉疾病相关病因评估。

既往史：膀胱恶性肿瘤及尿道继发恶性肿瘤术后，回肠膀胱造口状态。曾接受程序性细胞死亡蛋白 -1 (programmed death-1, PD-1) 抑制
剂 ( 替雷利珠单抗，末次给药日期为 2026 年 5 月 6 日。合并 2 型糖尿病、高血压。既往无脑卒中、重症肌无力、炎性肌病或遗传性周围
神经病史。

个人史、家族史：无特殊。

体格检查：患者转入 ICU 时呼吸频率 25-40 次 / 分、心率 100-130 次 / 分、SpO2 90-98%、血压 90-110/60-70mmHg 。查体：神志淡漠，
四肢皮肤湿冷，四肢肌力 4-5 级，5 月 28 日仅见手指、足趾轻微活动。6 月 9 日神经内科查体，四肢肌力 0 级【英国医学研究理事会 (medical 
research council, MRC) 肌力评分量表】，肌张力低下，双侧腱反射减低，双侧病理征未引出。腹软，全服压痛，无反跳痛，双肺呼吸音粗，
未闻及明显干湿啰音及胸膜摩嚓音，各瓣膜区未闻及明显杂音及附加音。

辅助检查：(1) 影像学：头颅 CT 及 MRI ( 平扫 + 增强 ) 未见可解释四肢肌无力的急性脑梗死、脑出血、占位性病变或脊髓压迫。(2) 脑脊液 
(cerebrospinal fluid, CSF) 检查：两次 NGS 检测均未见病毒，常规培养、真菌培养及细菌 / 真菌涂片均为阴性。6 月 9 日 CSF 生化及常
规：蛋白 0.27  g/L，葡萄糖 5.45 mmol/L，白细胞 2/mm3。6 月 15 日 CSF 生化及常规：蛋白 0.44  g/L，葡萄糖 6.54 mmol/L，白细胞
5/mm3。在吉兰 - 巴雷综合征 (Guillain-Barré syndrome, GBS) 患者中 CSF 也可出现蛋白 - 细胞分离，而免疫检查点抑制剂诱导的 GBS 
(immune checkpoint inhibitor induced GBS, ICI-GBS) 患者中则常见轻度淋巴细胞增殖，本例 CSF 发现增加了诊断复杂性。(3) 实验室
检查：1) 肌酶谱：病程中 CK 及肌红蛋白一度升高，后随感染控制明显下降，但肌力仍持续恶化。5 月 28 日肌酸激酶同工酶 MB (creatine 
Kinase-MB isoenzyme, CK-MB) 7.9 ng/mL、高敏肌钙蛋白 I 48.3 ng/L、B 型利钠肽 (B-type natriuretic peptide, BNP) 230 pg/mL。
2) 心脏评估：心电图及超声心动图未见明确心肌炎证据。3) 免疫学：肌炎抗体谱 ( 包括抗 SRP、抗 HMGCR、抗 MDA5、抗 TIF1γ、抗
NXP2、抗 SAE 等 ) 均为阴性，细胞因子谱血清及脑脊液 IL-6, IL-8 均明显升高。4) 新斯的明试验：结果阴性，不支持重症肌无力。(4) 电
生理检查：6 月 23 日神经传导及肌电图 (electromyogram, EMG) 结果提示以周围神经运动纤维轴索性损害为主，感觉神经传导亦见异常。
复合肌肉动作电位 (compound muscle action potential, CMAP) 波幅显著降低，运动神经传导速度正常或轻度减慢，F 波出现率下降或
消失。(5) 肌肉活检病理诊断：骨骼肌 ( 左肱二头肌 ) 的主要病理改变是 II 型肌纤维内线粒体增多，萎缩肌纤维主要累及 II 型，个别坏死、
再生及空泡肌纤维，符合肌病样骨骼肌病理损害特点；但考虑到患者 71 岁，肌病样改变可能与年龄相关；患者周围神经病起病时间较短，
肌肉活检尚未出现神经源性病理表现。因此不支持神经肌肉接头疾病、肌病可能性小。

2. 诊断与鉴别诊断

主要临床诊断：(1) 周围神经病变  吉兰 - 巴雷综合征可能大  免疫相关不除外；(2) 脓毒症；(3) 脓毒症休克；(4) 重症肺炎  I 型呼吸衰竭；(5) 
急性肾损伤 3 期。

诊断依据：根据 2023 年欧洲神经病学会 / 周围神经协会 (european academy of neurology/peripheral nerve society, EAN/PNS) 指南，
GBS 的诊断需满足以下核心特征：(1) 进行性双上肢和双下肢无力：符合。(2) 受累肢体腱反射消失或减弱：符合。(3) 进行性加重不超过 4 周：
符合 ( 本例数天内进展至高峰 )。(4) 辅助检查支持：EMG 符合周围神经病，CSF 虽未见典型蛋白 - 细胞分离，但此特征在早期或 ICI-GBS 
中可不典型。(5) 排除其他诊断：经系统鉴别诊断，排除中枢性瘫痪、重症肌无力、肌炎等。(6) 关键病因线索：患者以周围神经病变为主，
损害是明确的，考虑吉兰巴雷综合征可能大，病因考虑与 PD-1、重症感染、手术等综合因素导致的急性免疫相关。

鉴别诊断分析 ： (1) 中枢神经系统疾病，脑卒中、占位、脊髓病变：头颅 CT 及 MRI 未见责任病灶，且患者以对称性、弛缓性瘫痪、腱反
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射消失为主，无锥体束征 ( 如巴宾斯基征阳性 )，故中枢性瘫痪可能性低。 (2) 周围神经系统疾病：1) ICU 获得性衰弱 (intensive care unit 
acquired weakness, ICU-AW)，患者存在脓毒症、休克、多器官功能不全、机械通气、高血糖、制动等 ICU-AW 的充分危险因素。然而，
ICU-AW 通常表现为对称性、进行性肌无力，但肌肉萎缩更明显，腱反射可不消失或减弱。本例的主要鉴别点在于：起病速度更快 ( 数天
内进展至 0 级 )，腱反射完全消失，电生理检查支持周围神经病，而非单纯肌病或神经肌病，对免疫治疗有明确反应。因此，ICU-AW 不
能作为解释全部临床表现的唯一诊断，但可作为并存或加重因素。2) GBS/ICI-GBS：这是最可能的诊断，支持点包括临床症状完全符合 
GBS 核心诊断标准、电生理支持周围神经病，有 PD-1 抑制剂这一关键病因线索，对免疫治疗反应良好。(3) 神经肌肉接头 (neuromuscular 
junction, NMJ) 疾病，重症肌无力 (myasthenia gravis, MG)：患者缺乏典型的波动性、易疲劳性眼肌、延髓肌或四肢肌无力，新斯的明
试验阴性，EMG 不支持 NMJ 传导障碍，故可排除。(4) 肌肉疾病：1) 炎性肌病：患者 CK 与肌力变化不同步、肌炎抗体谱阴性、肌肉活检
不支持炎性肌病，EMG 为神经源性损害，故可排除。2) “3M”综合征 ( 肌炎 - 心肌炎 - 重症肌无力重叠综合征 )：患者无心肌炎证据 ( 心
电图、超声、肌钙蛋白动态正常 )，无肌炎和 MG 的证据，故可排除。

3. 治疗与转归

临床治疗方案：(1) 基础支持治疗：气管切开及呼吸机辅助通气、液体复苏、循环支持、纠正电解质紊乱、营养支持。(2) 抗感染治疗：依
据病原学结果动态调整，先后覆盖肺炎克雷伯菌、耐甲氧西林金黄色葡萄球菌 (methicillin-resistance staphylococcus aureus, MRSA)、
铜绿假单胞菌、白色念珠菌、烟曲霉。 (3) 免疫治疗 ( 针对 GBS)：1) 初始治疗：在诊断未明确时，试验性予甲泼尼龙 (40 mg/d，后减
至 20 mg/d)，但肌力无明显改善。根据 2023 年 EAN/PNS 指南，不推荐使用糖皮质激素治疗经典 GBS。本例的激素治疗是在排除肌
炎、MG 等需要激素治疗的疾病背景下进行的，其对 GBS 无效是符合预期的。神经内科会诊建议予以静脉注射免疫球蛋白 ( intravenous 
immunoglobulin, IVIg) 治疗 (0.4 g/kg/d × 5 d)。2) 确定治疗：在 6 月 23 日电生理明确支持 GBS 诊断后，考虑到患者为 ICI-GBS 且病情
严重，经我院神经内科建议，于 6 月 24 日起，计划实施 5 次血浆置换 (plasma exchange, PE)，隔日进行。同时，准备序贯进行第二轮 
IVIg 治疗 (0.4 g/kg/d × 5 d)。3) 治疗反应：6 月 25 日 ( 首次 PE 后 ) 四肢肌力恢复至 1 级，6 月 28 日达 1-2 级，7 月 2 日双下肢肌力 3 级，
双上肢肌力 1 级，7 月 22 日右下肢肌力 3-4 级，左下肢肌力 2-3 级，右上肢肌力 4 级，左上肢肌力 2-3 级，与治疗前四肢 0 级相比，改
善显著。此时间关联性强烈提示清除循环免疫因子的治疗 (PE) 是有效的。(4) 康复治疗：早期即开始床旁康复，包括肢体被动活动、神经
肌肉电刺激、呼吸康复及脱机训练。

转归：患者肌力持续改善，为后续脱机、康复创造了条件。7 月 22 日右下肢肌力 3-4 级，左下肢肌力 2-3 级，右上肢肌力 4 级，左上肢肌力 2-3
级，仍需长期康复。

4. 临床思辨与经验总结：

(1) 危重症患者的肌无力，不能被 “ICU-AW” 一语概括 [1-3]。当出现以下征象时，应尽早启动系统性神经肌肉评估：1) 起病时间快 (<1 
周达高峰 )；2) 腱反射完全消失；3) 肌力与 CK、感染指标的严重程度变化不同步；4) 存在 ICI 暴露史。电生理和 CSF 检查是鉴别诊断的核心。

(2) 感染与免疫毒性可以并存。本例患者既有脓毒症，又有 ICI-GBS。这提示免疫失调背景下的复杂病理状态。在积极控制感染的前提下，
进行多学科评估 ( 重症医学科、神经内科、感染科、肿瘤科 )，适时启动免疫治疗是可行的，也是必要的。

(3) ICI-GBS 的治疗策略与经典的 GBS 不同。1) 经典 GBS[4,5]：首选 IVIg 或 PE，强烈不推荐使用激素。2) ICI-GBS[6-9]：推荐一线联合使
用 IVIg (0.4 g/kg/d × 5 d) 和糖皮质激素 ( 甲泼尼龙 1-2 mg/kg/d 或脉冲剂量 1 g/d × 5 d)，并永久停用 ICI。本例中，早期单独使用激素
无效，随后联合 PE 治疗 (PE 是 ICI-GBS 的有效二线 / 备选方案 ) 后肌力改善，符合这一治疗原则。

(4) 治疗反应需客观评价，个体化决策至关重要。本例中，IVIg 与 PE 的序贯联合应用并非指南常规推荐，而是在难治性、危重症情况下的
个体化尝试。临床中应建立标准化的评估体系，以客观评价疗效，并指导后续治疗。

5. 总结：

本例成功展示了在复杂危重病背景下，通过严谨的分层鉴别诊断思路，结合电生理、肌肉活检病理、实验室和治疗反应，最终考虑 ICI-
GBS 可能，并采取针对性治疗取得良好疗效的全过程。提醒我们，在危重症领域，保持对罕见病因的警惕性，并遵循已有的循证医学指南，
是提升诊疗质量的关键。
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产后高氨血症危象——一例罕见迟发型氨甲酰磷酸合成酶 1 缺乏症

1. 病例介绍

病例摘要

主诉 患者女，24 岁，因“剖宫产后 5 天，意识障碍 3 天，加重 2 天”于 2026 年 4 月 17 日入院。

现病史：患者于 2026 年 4 月 12 日在雅安恒博医院因“脐带绕颈 2 周”行硬膜外麻醉联合全麻下剖宫产，生产总时长约 3 小时，分娩一活男婴，
产后予以常规护理，饮食以清淡流质为主，未行高蛋白饮食。术后第 3 天（4 月 14 日）晨起，患者突发意识障碍，表现为痛苦面容、无
法言语、间断出现四肢舞动，交替出现昏睡、呼之不应，不伴恶心、呕吐、双眼凝视及牙关紧闭。当地医院考虑“麻醉术后反应？”，予
补液等对症治疗，病情无好转。4 月 15 日转至雅安市人民医院，查血氨 650.9 μmol/L，头部 CT 提示“脑实质密度欠均匀”，头部 MRI
提示“双侧放射冠区及额顶叶少许斑点状 FLAIR 高信号，弥散不受限”。诊断“高氨血症、鸟氨酸氨基甲酰转移酶缺乏症？、脑水肿”，
予降氨治疗。因意识障碍加重、呼吸频率增快，行气管插管有创呼吸机辅助通气，并转入 ICU 行血液净化治疗，复查血氨降至 220 μmol/L。
为进一步明确病因及治疗，于 4 月 17 日转入我院。患者产前孕期无精神行为异常及意识状态改变，无高血压、糖尿病及甲状腺疾病史。

既往史：15 年前于天全县人民医院行阑尾切除术；3 年前因车祸致面部裂伤及蛛网膜下腔出血，行伤口缝合及保守治疗，恢复良好，无后
遗症。否认肝炎、结核等传染病史，否认药物及食物过敏史。

个人史：无吸烟、饮酒史，无其他不良嗜好。

家族史：父母健在，无兄弟姐妹，否认遗传病家族史，父母非近亲结婚。

体格检查（入 ICU 时）：体温 36.2℃，心率 91 次 / 分，呼吸 22 次 / 分，血压 131/88 mmHg，SpO2 100%。镇静镇痛状态，GCS 评分
E1M1VT。气管插管接有创呼吸机辅助通气，A/C 模式（频率 10 次 / 分，FiO2 40%，PEEP 5 cmH2O）。双瞳孔等大等圆直径 3 mm，左
侧对光反射迟钝，右侧对光反射灵敏。双肺呼吸音粗糙，可闻及湿啰音。腹部外形正常，耻骨上见剖宫产术后瘢痕，长 10 cm，敷料覆盖，
全腹软，宫底脐下一横指。四肢无水肿，四肢肌张力亢进，双侧病理征阳性，颈阻阴性。

辅助检查：

1. 血氨（2026-04-17）：281.5 μmol/L。

2. 血气分析（2026-04-17，FiO2 40%）：pH 7.522（↑），PCO2 27.2 mmHg（↓），PO2 164.8 mmHg，HCO3 21.8 mmol/L，BE -2.2 
mmol/L。

3. 血常规（2026-04-17）：WBC 7.62×109/L，N% 83.4%，Hb 96 g/L（↓），PLT 正常。

4. 凝血功能（2026-04-17）：D- 二聚体 0.79 mg/L FEU（↑）。

5. 生化（2026-04-17）：ALT 11 U/L，AST 34.9 U/L，TBIL 11.4 μmol/L，ALB 29.8 g/L（↓），Cr 43 μmol/L（↓），BUN 1.7 mmol/L
（↓），K 3.25 mmol/L（↓），Mg 0.75 mmol/L（↓），P 0.27 mmol/L（↓）。肝肾功能基本正常。

6. 感染指标（2026-04-17）：PCT 0.137 ng/mL，CRP 63.80 mg/L（↑），IL-6 16.50 pg/mL。

7. 心肌酶谱（2026-04-17）：CK 491 U/L（↑），LDH 336 U/L（↑），pro-BNP 729.2 pg/mL（↑）。

8. 自身免疫抗体谱（2026-04-17）：ANA、抗 SSA/SSB、抗 ds-DNA、ANCA 等均阴性。

9. 头颅 CT（2026-04-16）：双侧大脑半球脑实质肿胀，部分灰白质分界不清，脑沟变浅，双侧侧脑室稍变窄，中线结构未见偏移，符合
弥漫性脑水肿表现。

10. 头颅 MRI 平扫 + 增强（2026-04-28）：1. 双侧扣带回、岛叶、颞叶对称性异常信号，考虑高氨血症性脑病？其他？。2. 脑白质高信号，
Fazekas 1 级。3. 双侧乳突炎；副鼻窦炎。 

姓名：杨雪薇

单位：四川大学华西医院
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11. 胸部 + 腹部 + 盆腔 CT（2026-04-16）：双肺散在炎症，左肺下叶部分实变不张，双侧胸腔少量积液；心包少量积液；子宫明显增大，
密度欠均匀，盆腔积液、腹膜炎可能；下腹及盆壁、腰背部皮下软组织肿胀、积气。

12. 血氨基酸质谱（外送，2026-04-23 回报）：瓜氨酸降低（2.603 μM，参考范围 7~35 μM）。

13. 尿有机酸质谱（外送，2026-04-23 回报）：枸橼酸增高，可能与临床治疗与饮食有关，乳清酸及尿嘧啶正常。

14. 基因检测（全外显子测序，2026-05-16 回报）：检出 CPS1 基因复合杂合突变——c.1355T>G（p.M452R）和 c.2831T>C（p.P944T），
父母各携带其中一个突变，符合常染色体隐性遗传模式。
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15. 脑电图（2026-05-09）：连续性慢波广泛性，提示弥漫性脑功能障碍，无癫痫样放电。

16. 病原学：阴道分泌物培养示大肠埃希菌及肺炎克雷伯菌；解脲支原体核酸检测阳性（考虑定植）。

主要临床诊断：

1. 氨甲酰磷酸合成酶 1 缺乏症（CPS1D）2. 高氨血症性脑病 3. 弥漫性脑水肿 4. 脓毒症 5. 产褥期盆腔炎 6. 剖宫产术后 7. Ⅰ型呼吸衰竭 8. 肺
部感染 9. 电解质代谢紊乱（低钾、低镁、低磷）10. 肾小管损伤

诊断依据：（1）青年女性，产后急性起病，以意识障碍、癫痫样发作、呼吸衰竭为主要表现，病情危重；（2）血氨显著升高（峰值
650.9 μmol/L），肝功能正常，排除肝源性高氨血症；（3）血瓜氨酸降低、谷氨酰胺升高，尿乳清酸正常，提示尿素循环障碍，酶缺陷
位于氨甲酰磷酸合成酶 1 水平；（4）头颅 MRI 示双侧扣带回、岛叶、颞叶对称性异常信号，为高氨血症性脑病的特征性改变；（5）基
因检测证实 CPS1 基因复合杂合突变，为确诊金标准。

鉴别诊断：（1）鸟氨酸氨甲酰基转移酶缺乏症（OTCD）：血瓜氨酸可正常或轻度降低，尿乳清酸显著升高，本例尿乳清酸正常，基因检
测排除 OTC 基因突变；（2）肝性脑病：肝功能正常，无肝硬化表现，排除；（3）药物所致高氨血症：无丙戊酸、糖皮质激素等药物使用史，
排除；（4）隐匿性门体分流：腹部增强 CT 及肝脏超声未见门体分流征象，排除。

临床治疗经过

一、整体治疗方案

患者入 ICU 后，围绕“控制高氨血症、保护脑功能、维持生命体征、明确病因”四大目标，采取以下综合治疗措施：①持续 CRRT 联合药
物降氨；②严格限制天然蛋白，肠外营养支持；③镇静镇痛、亚低温脑保护及呼吸机辅助通气；④抗感染、抗凝、抗癫痫及对症支持；⑤
完善遗传代谢筛查及基因检测明确病因。

二、详细治疗过程

第一阶段：初始抢救性治疗（2026-04-17 ～ 2026-05-15）
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患者入 ICU 时深昏迷（GCS E1M1VT），有创呼吸机辅助通气。治疗目标：将血氨快速降至 100 μmol/L 以下，减轻脑水肿，维持生命体征稳定。

降氨治疗：立即启动持续 CRRT（CVVHDF 模式，置换液流量 4 L/h），联合精氨酸 5 g q8h ivgtt、苯丁酸钠颗粒 4.5 g q6h 鼻饲、瑞甘
10 g qd ivgtt、乳果糖 20 ml tid 鼻饲、食醋 50 ml tid 保留灌肠。脑保护：咪达唑仑 + 芬太尼 + 右美托咪定镇静镇痛，亚低温治疗（肛温
34~35℃）。呼吸支持：V-A/C 模式有创通气，FiO2 30%~40%，PEEP 6~8 cmH2O。营养支持：肠外营养，严格限制天然蛋白。抗感染：
哌拉西林他唑巴坦 4.5 g q8h + 多西环素 100 mg q12h 鼻饲，覆盖产褥期感染及解脲支原体。抗凝：依诺肝素钠 0.4 ml qd ih。抗癫痫：
左乙拉西坦 1 g bid 管喂。

病情演变与方案调整：2026-04-19，血氨在治疗中一度反弹至 709.9 μmol/L，考虑与尝试肠内营养及感染应激有关。调整方案：加强
CRRT 剂量，暂停肠内营养，改用无氨基酸营养液，加强食醋灌肠频率。4 月 21 日经全院 MDT（神经内科、消化内科、感染科、妇科、
重症医学科）会诊，考虑尿素循环障碍可能性大，完善血氨基酸谱、尿有机酸及基因检测。5 月 2 日首次尝试暂停 CRRT，血氨升至 136.3 
μmol/L，遂恢复 CRRT。

第二阶段：基因确诊后精准治疗（2026-05-16 ～ 2026-06-08）

2026-05-16 基因结果回报，确诊为 CPS1D。治疗目标调整为：在控制血氨基础上，优化长期代谢管理，促进神经功能恢复。

降氨方案调整：将苯丁酸钠换用苯丁酸甘油酯 3 ml q8h 鼻饲（耐受性更佳），继续精氨酸 5 g q12h，加用左卡尼汀 1 g q12h iv 补充肉碱，
加用 α- 酮酸片 4 片 tid 改善氨基酸代谢。抗感染调整：根据药敏，将哌拉西林他唑巴坦调整为氨曲南联合头孢他啶阿维巴坦，覆盖耐碳
青霉烯肺炎克雷伯菌；尿路屎肠球菌感染予利奈唑胺；真菌感染予卡泊芬净及氟康唑。支持治疗：普萘洛尔 20 mg tid 控制交感神经过度
兴奋；氯硝西泮 1 mg qd，巴氯芬 5mg tid 改善肌张力。营养方案逐步过渡为特殊配方肠内营养（含必需氨基酸、不含天然蛋白），肠外
营养逐步减量。

不良反应及并发症处理：治疗期间出现反复感染（肺部耐碳青霉烯鲍曼不动杆菌定植、尿路肺炎克雷伯菌及屎肠球菌感染、真菌感染），
经药敏指导调整抗生素后控制；电解质紊乱（低钾、低镁、低磷），经持续补充纠正；肾小管损伤，予对症处理。

第三阶段：康复与脱机（2026-06-09 ～ 2026-07-20）

6 月 9 日气管切开接高流量氧疗，自主呼吸平稳。7 月 7 日完全停止 CRRT，逐渐减少苯丁酸甘油酯剂量，血氨稳定于 43.9~88.7 μmol/
L，意识嗜睡，可遵指令完成简单动作，肌张力较前改善。7 月 13 日停用所有抗生素， 7 月 28 日转出 ICU 至当地医院继续康复。出院时
GCS 评分 E4VTM6，mRS 评分 4 分。

临床思辨

一、病例特点总结

本例为罕见的产后首次发病的迟发型氨甲酰磷酸合成酶 1 缺乏症（CPS1D），具有以下特点：（1）发病诱因明确——妊娠分娩的代谢应
激诱发首次发病，产后高代谢状态及禁食导致内源性蛋白分解增加，突破残余酶活性代偿阈值；（2）诊断挑战性大——早期被误诊为“麻
醉反应”和“感染性脑病”，血氨筛查及病因分析是避免误诊的关键；（3）病情危重——血氨峰值达 709.9 μmol/L，伴弥漫性脑水肿、
呼吸衰竭、癫痫持续状态；（4）影像学特征典型——双侧扣带回、岛叶、颞叶对称性 FLAIR 高信号为高氨血症性脑病的特征性改变；（5）
治疗反应良好——经 CRRT 联合药物降氨，血氨逐步控制，神经功能部分恢复，105 天随访 mRS 评分 4 分。

二、文献复习

CPS1D 是由 CPS1 基因突变导致的常染色体隐性遗传代谢病，CPS1 酶催化尿素循环的第一步限速反应——氨与二氧化碳生成氨甲酰磷酸。
CPS1D 发病率约 1/50,000~1/300,000，根据发病年龄分为新生儿型和迟发型。本例于 24 岁产后首次发病，属于迟发型 CPS1D。文献报
道迟发型 CPS1D 相对少见，且临床表现高度异质，常因感染、手术、高蛋白饮食等代谢应激诱发。

CPS1D 和 OTCD 的生化鉴别要点：CPS1D 表现为瓜氨酸降低伴尿乳清酸正常，而 OTCD 尿乳清酸常显著升高。本例尿乳清酸正常、血瓜
氨酸降低，与 CPS1D 吻合，基因检测最终证实。Wang 等（2023）报告了 1 例 13 岁迟发型 CPS1D 病例，发现位于 N- 末端结构域的突
变与较好预后相关，与本例突变位点特征相符。需要注意的是，部分迟发型 CPS1D 患者血瓜氨酸可处于正常低值，诊断需依赖基因检测。

治疗方面，高氨血症危象的紧急处理原则：血氨 >400 μmol/L 是 CRRT 的强烈指征，CRRT 可迅速降低血氨、减轻脑水肿；药物降氨包括
精氨酸（提供尿素循环底物）、苯丁酸 / 苯丁酸甘油酯（提供替代排泄途径）、左卡尼汀（补充继发性肉碱缺乏）；营养管理需严格限制
天然蛋白，补充必需氨基酸防止内源性蛋白分解。本患者持续 CRRT 两月余，期间多次尝试停机但血氨反弹，反映了内源性氨产生持续存在，
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需足够疗程方可稳定。

关于远期治疗，肝移植是目前根治 CPS1D 的唯一手段，移植后可恢复正常尿素循环、解除饮食限制，但无法逆转已发生的神经系统损伤，
需在神经功能评估基础上选择恰当时机。

三、治疗经验与教训

（1）产后意识障碍须常规查血氨——产后代谢应激可诱发潜伏的尿素循环障碍，血氨筛查应作为不明原因产后意识障碍的常规检查，避
免误诊为“麻醉反应”或“产后抑郁”。（2）血氨升高不伴肝功能异常应高度警惕 UCD——鉴别诊断需结合血氨基酸谱、尿有机酸分析
和基因检测，三者缺一不可。

（3）CRRT 是控制高氨血症危象的最有效手段——内科保守无效时应尽早启动血液净化，且需足够疗程方可稳定，不可过早停机。

（4）营养管理是长期稳定的关键——UCD 患者的营养调整需极其缓慢和个体化，任何肠内营养的引入都需在严密血氨监测下进行，本例
尝试肠内营养后血氨骤升即为深刻教训。

（5）多学科协作是罕见病诊疗的基石——重症医学科、神经内科、遗传代谢科、营养科、药学部的密切协作是实现精准诊断和有效治疗
的重要保障。

本病例从外院考虑“麻醉反应”到基因确诊 CPS1D，从患者深昏迷到可遵指令动作，充分体现了上述原则的重要性。通过报告本病例，
旨在提高对成人起病尿素循环障碍的认识，强调产后意识障碍中血氨筛查的必要性，为类似病例的早期诊断和规范治疗提供参考。
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超声诊断静脉 - 动脉体外膜氧合微气泡栓塞 1 例

【摘要】静脉 - 动脉体外膜氧合（venoarterial extracorporeal membrane oxygenation，VA-ECMO）是一种临时的机械性循环支持方式，
由于其静脉引流端持续的负压抽吸血流，空气栓塞是其常见的并发症之一。临床上 ECMO 环路一旦进气，常以大量空气栓塞多见，但微气
泡导致的栓塞却不易被观察到，微气泡栓塞可以导致严重的临床后果。本文报告 1 例暴发性心肌炎患者在接受 VA-ECMO 治疗期间发生了
微气泡栓塞事件，通过经胸超声检查被发现及明确诊断，并进步探讨了 ECMO 治疗期间空气栓塞产生原因及预防策略。

【关键词】超声；静脉 - 动脉体外膜氧合；空气栓塞；暴发性心肌炎

Ultrasound diagnosis of microbubble embolism during veno-arterial extracorporeal membrane oxygenation: a case 
report

Lu Kun, Chen Jinmeng, Yuan cheng, Wang Huaxue
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【Abstract】Veno-arterial extracorporeal membrane oxygenation (VA-ECMO) is a temporary mechanical circulatory support 
method, and air embolism is one of its common complications due to the continuous negative pressure suction of blood flow 
at the venous drainage end. Clinically, once the gas enters the ECMO circuit, a large amount of air embolism is often seen; 
however, the embolism caused by microbubbles is not easy to detect and microbubble embolization can lead to serious clinical 
consequences. This article reports a case of microbubble embolism in a patient with fulminant myocarditis during VA-ECMO 
treatment, which was diagnosed by transthoracic ultrasonography, and the causes and prevention strategies of air embolism 
during ECMO treatment were further discussed.

【Keywords】Ultrasound; veno-arterial extracorporeal membrane oxygenation; air embolism; microbubble embolism; fulminant 
myocarditis

静脉 - 动脉体外膜氧合（venoarterial extracorporeal membrane oxygenation，VA-ECMO）是一种临时的机械性循环支持方式，旨在暂
时取代难治性心源性休克患者的心肺功能，其目的是使心肺功能得到恢复或过渡到下一步治疗 [1-3]。尽管 ECMO 技术和设备已十分成熟，
但其使用期间仍存在一些固有的并发症，如出血、下肢缺血、感染、意外脱管、泵故障、环路破裂和空气栓塞等并发症 [4-5]。严重的并
发症可能会危及患者的生命，ECMO 期间严密的监测及管理至关重要。在此，我们报告一例超声诊断 VA-ECMO 微气泡栓塞的病例，并取
得了家属的同意。

1. 临床资料

患者，男性，69 岁，因“全身肌肉关节酸痛伴发热 5 天，胸闷气促 2 天”入住当地医院，伴有纳差，活动后症状加重。既往有慢性阻塞
性肺疾病病史 10 年，高血压病 3 级病史 6 年。完善相关检查，心脏彩超示：左室射血分数：32%，左室节段性室壁运动异常；胸部 CT
平扫：肺部感染，两侧少量胸腔积液；心肌坏死血清生物标志物明显升高。急诊予以冠状动脉造影检查，排除了急性冠脉综合征，诊断为
暴发性心肌炎。患者胸闷气促症状进行性加重，伴有室性心律失常及血压下降，遂转至重症医学科治疗。入科第 1 天予以机械通气、抗休
克、抗病毒、免疫调节、对症支持等治疗。第 2 天患者血流动力学进步恶化，需大剂量血管活性药物维持循环稳定，床边心脏超声测量心
脏指数：2.03L/m2，经过我们 ECMO 小组的评估，予以患者 VA-ECMO 辅助。急诊以 seldingger 法置入右股静脉 ECMO 引流管（22Fr），
因患者远端灌注管置入困难，予以外科分离暴露右侧股动脉，后再以 seldingger 法置入 ECMO 回输管 (16Fr) 及下肢远端灌注管（6Fr），
通过超声确定插管位置。VA-ECMO 辅助 38 小时后，患者尿量恢复，血压在小剂量血管活性药物下维持稳定，准备转运，但此时在行床边
心脏超声检查时，发现右心内大量微气泡、心腔浑浊（见图 1A）。立即检查体外 ECMO 环路，没有发现肉眼可见气泡，考虑患者暂不能
脱离体外生命支持，遂上调血管活性药物剂量，将 ECMO 流量由 4L/min 降至 2L/min，可见患者右心内气泡明显减少（见图 1B）。再次
检查患者 ECMO 环路及中心静脉导管未见进气口，遂打开伤口及接头处敷料，再次仔细检查，在 ECMO 引流管上的鲁尔接头处发现微小
破口（见图 2），持续有肉眼可见小气泡进入，遂立即钳夹破口两端管路，予以更换接头 (3/8*3/8)，复查患者心脏彩超，可见气泡消失（见
图 1C）。继续予以 ECMO 辅助后转运至我院继续治疗，后患者神志处于昏迷状态（无神经系统定位体征）、尿量进行性减少、血管活性
药物逐渐加量，在 ECMO 辅助第 5 天，家属考虑预后较差，要求出院，放弃治疗。

姓名：路坤，陈金梦，袁成，汪华学

单位：蚌埠医科大学第一附属医院
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图 1 因患者有慢性阻塞性肺疾病，经胸心脏超声中只有剑突下四腔切面显示良好，A、B、C 分别为 ECMO 流量 4.0L/min、ECMO 流量 2.0L/
min 和更换破损接头后的超声图像。

2. 讨论

暴发性心肌炎（fulminant myocarditis，FM）可有多种病因导致，起病急骤，表现为迅速进展的心源性休克、恶性心律失常及猝死等，
病死率极高 [6,7]。VA-ECMO 是 FM 的一种有效的短期支持疗法，可以改善该类患者的生存率 [8-9]。由于其在下腔静脉持续的负压抽吸血
流，空气栓塞是其常见的并发症之一。空气栓塞可以引起一系列的病理生理反应，包括弥漫性脑微缺血、炎症反应以及补体系统的激活，
可导致神经疾病或死亡 [10]。

空气栓塞的潜在来源包括人为因素 (ECMO 环路及接头连接不牢固、连接的导管中有空气滞留、断开或不完全关闭的中心静脉导管、
ECMO 环路或中心静脉导管上的侵入性操等 ) 以及技术因素 ( 氧合器气体流出道受阻、ECMO 静脉插管或环路破裂 )。大量的空气进入可
能会导致 ECMO 停止运转，危及患者生命。Edris Omar 和 Akshay Kumar 各报道了 1 例在 ECMO 期间因中心静脉导管位置靠近 ECMO
静脉引流管引起的大量空气栓塞 [11-12]。而本例患者尽管我们的专科护士每 4 小时检查一次 ECMO，却并没有发现空气栓塞，而是在超
声下观察到了右心的微气泡，后来的检查确认了进气口的位置处于 ECMO 静脉插管远心端的鲁尔接头处。可见空气是在进入 ECMO 环路后，
经过了离心泵和氧合器进入体内，并穿过微循环回流到了右心房。ECMO 的负压理论上可以上升到 300mmHg[13]，Frank Born 等人的研
究证明了 ECMO 期间微小气泡的生成高度依赖于流入环路的负压，离心泵转速的增加和流入的限制导致了微小气泡显著增加，且随着离心
泵速的增加，更小直径的气泡（<50um）产生增多，氧合器清除气泡的能力降低 [14]。本例患者当时 ECMO 辅助流量 4L/min，离心泵速
度 3600r/min，当气体进入 ECMO 环路，被离心泵裂解为直径较小的微气泡，进入人体动脉系统，这些直径较小的微气泡通过微循环回
流入静脉系统，但在右心房局部负压较高的情况下析出变成直径更大的气泡，流入右心，被超声波探及（见图 2）。而这些较大直径的微
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气泡不能通过肺毛细血管网，因而左心腔未探及气泡回声。这些气泡持续的淤积在肺循环，导致肺动脉栓塞，可能是患者再次血流动力学
恶化的原因。除此之外，富含微小气泡的氧合血液流入动脉系统，很有可能会在器官血流灌注的末端形成气体栓塞，导致器官功能恶化，
如该患者出现得意识障碍加重及肾功能的进展恶化。该患者的 ECMO 环路破口较小，没有细致的检查很难被发现，床旁超声检查发现了这
一危急情况，提示我们应当多更全面、多模式的监测患者，及时识别各种紧急情况。

空气栓塞最重要的是预防，需要更加仔细的检查各静脉通路及连接部位、规范的操作、加强容量的评估、加强应急处置的训练及严密的监测，
避免该类情况的发生，尽可能的保护患者的安全。随着 ECMO 技术的发展，如带有空气捕捉功能的 ECMO 环路及超声空气探测器的应用，
空气栓塞可以得到更早更及时的处置。

利益冲突 所有作者均声明不存在利益冲突

参考文献

[1]Tsangaris A, Alexy T, Kalra R, et al.Overview of Veno-Arterial Extracorporeal Membrane Oxygenation (VA-ECMO) Support for the 
Management of Cardiogenic Shock[J]. Front Cardiovasc Med.2021,8:686558. DOI: 10.3389/fcvm.2021.686558. 

[2]Marc P, N Bréchot, Combes A.Venoarterial extracorporeal membrane oxygenation in cardiogenic shock: indications, mode of 
operation, and current evidence[J]. Current Opinion in Critical Care, 2019, 25(4):397-402. DOI: 10.1097/MCC.0000000000000627

[3]Guglin M,Zucker MJ,Bazan VM,et al.Venoarterial ECMO for adults: JACC Scientific Expert Panel[J].J Am Coll 
Cardiol,2019,73(6):698-716. DOI: 10.1016/j.jacc.2018.11.038

[4] Jennifer Vieira RN, BSN, CCRN, et al. Extracorporeal Membrane Oxygenation in Transport Part 2: Complications and 
Troubleshooting[J]. Air Medical Journal, 2020, 39( 2):124-132. DOI: 10.1016/j.amj.2019.09.009

[5] Ajcba B, Vb A, Als C, et al. Venoarterial extracorporeal membrane oxygenation: A systematic review of selection criteria, 
outcome measures and definitions of complications[J]. Journal of Critical Care, 2019, 53:32-37. DOI: 10.1016/j.jcrc.2019.05.011

[6] Wang D , Jiang J , Li S , et al. Chinese society of cardiology expert consensus statement on the diagnosis and treatment of adult 
fulminant myocarditis[J]. Science China Life Sciences, 2019 Feb,62(2):187-202. DOI: 10.1007/s11427-018-9385-3

[7] Kociol R D , Cooper L T , Fang J C , et al. Recognition and Initial Management of Fulminant Myocarditis : A Scientific Statement 
From the American Heart Association[J]. Circulation, 2020,141(6):e69-e92. DOI: 10.1161/CIR.0000000000000745

[8] Nakamura T, Ishida K, Taniguchi Y, et al. Prognosis of patients with fulminant myocarditis managed by peripheral venoarterial 
extracorporeal membranous oxygenation support: a retrospective single-center study[J]. J Intensive Care, 2015,3(1):5. 
DOI: 10.1186/s40560-014-0069-9

[9] Lorusso R, Centofanti P, Gelsomino S, et al. Venoarterial extracorporeal membrane

oxygenation for acute fulminant myocarditis in adult patients: a 5-year multi-institutional experience[J]. Ann Thorac Surg,2016 
Mar,101(3):919-926. DOI: 10.1016/j.athoracsur.2015.08.014

[10] Xie A, Lo P, Yan TD, Forrest P. Neurologic complications of extracorporeal membrane oxygenation: a review[J]. J Cardiothorac 
Vasc Anesth 2017;31:1836–1846. DOI: 10.1053/j.jvca.2017.03.001

[11]Omar E, Lebreton G, A Bouglé, et al. Massive air embolism from central venous catheter during veno-arterial ECMO therapy[J]. 
Anaesth Crit Care Pain Med,2018,37(3):271-272. DOI: 10.1016/j.accpm.2017.07.008

[12]Kumar A, Keshavamurthy S, Gomez-Abraham J, et al. Massive Air Embolism Caused by a Central Venous Catheter During 
Extracorporeal Membrane Oxygenation[J]. The Journal of extra-corporeal technology, 2019, 51(1):9-11.

[13]Schramm, Rene, Guenther, et al. Potential impact of oxygenators with venous air trap on air embolism in veno-arterial 
Extracorporeal Life Support[J]. Technology and health care: official journal of the European Society for Engineering and Medicine, 
2017, 25(1):111-121. DOI: 10.3233/THC-161248

[14]Born F, Knig F, Chen J, et al. Generation of microbubbles in extracorporeal life support and assessment of new elimination 
strategies[J]. Artificial Organs, 2020,44(3):268-277. DOI: 10.1111/aor.13557



042     CCCC 2026

车祸伤背后的致命陷阱一位 TTP 患者的救治之路

一、入院情况

患者，张某，男，24 岁，汉族，2026-03-20 入院 。

主诉：外伤后烦躁伴头部流血 2 小时。

婚姻史，既往史、家族史，个人史无异常。

现病史 : 患者于 2 小时前驾驶小轿车时，发生车祸，主要伤及头部，伤后患者即出现烦躁，无法控制情绪，伴头部流血。院外未行特殊处理，
120 救护车接至我院就诊。急诊完善 CT 检查，考虑病情重，急诊以“头皮裂伤、烦躁状态”收入我科。

查体 : 生命体征：T36.4℃，P114 次 / 分，R28 次 / 分，Bp146/92mmHg，BMI 32.9kg/m2。

专科查体：意识模糊，GCS 评分 10 分，E2V4M4，左侧颞顶部见约 4cm 开放性伤口，伴活动性出血。全身见多处皮肤青紫，双肺呼吸音粗，
四肢检查不配合。

首次检查结果 : 

首次化验 :

①血 RT+CRP：WBC17.97(10^9/L) ↑，RBC 2.66(10^12/L) ↓，HGB 83(g/L) ↓，HCT 23.1(%) ↓，平均血红蛋白浓度 359(g/L) ↑，PLT 
11(10^9/L) ↓（危）。

②凝血七项：凝血酶原时间 17.00(S) ↑，PT 活动度 51.10(%) ↓，国际标准化比值 1.36 ↑，D- 二聚体测定 5.45(mg/L DDU) ↑。

③生化 : 胆红素 55.70(umol/L) ↑，直接胆红素 5.64(umol/L) ↑，间接胆红 50.06(umol/L) ↑，谷丙转氨酶 57(IU/L) ↑，谷草转氨酶

135(IU/L) ↑，尿素 8.9(mmol/L) ↑，尿酸 639(umol/L) ↑，乳酸脱氢酶 1315(U/L，)，肌酸激酶 2002(U/L)。

④尿液分析 + 沉淀：尿胆原 4+ ↑，尿胆红素 3+ ↑，隐血 3+ ↑，尿蛋白 1+ ↑，尿亚硝酸盐 2+ ↑，红细胞 467.00(/ul) ↑。

颅脑 CT 平扫：未见明显异常。 胸部 CT 平扫双肺炎症表现。全腹部及盆腔 CT 提示右肾结石。

姓名：魏芳芳

单位：临沂市中心医院
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二、诊疗经过

初步诊断及治疗 :

初步诊断：1. 头皮裂伤 2. 烦躁状态  3. 创伤性湿肺 4. 肺炎 急性呼吸衰竭 5. 其他损伤待排。

治疗方案：头皮裂伤清创缝合，头孢呋辛钠预防感染；丙泊酚注射液镇静；吸氧、吸痰、补液及对症支持治疗；留置导尿，血性尿液。

病情分析

问题思考 :1、患者烦躁，伴有意识模糊，头颅 CT 未见明显出血、挫伤等外伤性改变，与脑外伤程度不符合创伤后应激障碍 ?

2、PLT 危急值，PT、D- 二聚体及 FDP 升高；血红蛋白下降趋势，血尿，尿胆原 4+ ↑，原因何在 ? 创伤性凝血病？

红细胞 2U，血浆 540ml，冷沉淀 9.5U，血小板 2 治疗量。

病情变化（3.20）:

一、患者 3.20 夜间出现发热，最高体温 38.7℃。升级哌拉西林他唑巴坦抗炎，退热对症处理。

二、患者 SPO2 下降，复查血气 :PH 值 7.380，动脉血二氧化碳分压 40(mmHg)，动脉血氧分压 57(mmHg)，吸氧浓度 50(%)。

患者肥胖，镇静后呼吸睡眠暂停，创伤性湿肺，予气管插管、保护性机械通气，精准镇痛、镇静治疗。
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病情变化（3.21）

三、患者输注血小板 2 治疗量后血小板上升，随后下降，尝试减停镇静药物，患者烦躁仍重。

关键线索浮现：

立即启动血浆置换，（3.22—3.27）新鲜冰冻血浆 2470ml，2380ml，2380ml，2380ml，3040ml，3000ml 进行血浆置换治疗。
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大剂量糖皮质激素冲击治疗，抑制免疫反应，终止血小板输注

随访：患者出院一月后对其进行随访，患者无不适，未再出现病情复发，回归正常生活。后期我院门诊复查结果。

血栓性血小板减少性紫癜是一种罕见的弥散性微血管血栓 - 出血综合征。

是由于遗传性或获得性 ADAMTS13 缺乏，引起广泛微血管血栓形成，导致消耗性血小板减少、微血管病性溶血、心脑肾等重要脏器功能
障碍的血栓性微血管病。

       属于罕见急危重症，年发病率 2/100 万～ 8/100 万。好发于青壮年，女性略多，可因感染、妊娠、自身免疫病、药物等诱发。未及时
规范治疗，48 小时内死亡率可超 90%。

       临床最常见类型为 iTTP（获得性 TTP），占绝大多数病例。

发病机制

正常情况下，体内 ADAMTS13 酶负责拆解多余的 VWF 大分子，避免血小板异常聚集。 iTTP 患者体内出现 ADAMTS13 自身抗体，“攻击”
并抑制 ADAMTS13 酶活性，导致：

1. 超大 VWF 多聚体大量堆积；

2. 像“强力胶水”疯狂黏附血小板；

 3. 全身微血管形成广泛微血栓，血小板被大量消耗而急剧降低；

 4. 红细胞被挤破溶血，心、脑、肾等器官缺血受损。
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诊断标准

典型五联征临床表现：     患者出现血小板减少、微血管病性溶血性贫血、神经精神症状、发热及肾脏损害。

辅助检查：血小板计数显著降低、贫血，尤其是外周血涂片中红细胞碎片 >1%。血浆 ADAMTS13 活性显著降低（＜ 10%），iTTP 者常
检出 ADAMTS13 抑制物或 IgG 抗体。

排除其他类似疾病：溶血尿毒症综合征（HUS）、弥散性血管内凝血（DIC）、HELLP 综合征、Evans 综合征、子痫、灾难性抗磷脂抗体综合症。

治疗及预后

在中度或高度怀疑本病时即应尽快开始相关治疗。

 血浆置换是金标准。

首选：紧急血浆置换快速清除抗体、超大 VWF 多聚体，补充正常 ADAMTS13，是降低死亡率的核心手段，越早做越好。

药物辅助：糖皮质激素、利妥昔单抗等免疫抑制治疗。

支持治疗：护肾、纠正贫血、防治感染等。

预后：规范治疗后，80% 以上患者可获救。

三、案例体会

团队协作：只有多科紧密配合，才能在短时间内诊断明确，完成血浆置换，药物调整、器官功能支持等复杂操作，为患者搭建生命防线。

早期识别：临床中 TTP 少见，但病情凶险，进展迅猛，未及时救治，病死率高达 90%。早诊断，早治疗是关键，只要高度怀疑 TTP，就
应尽快启动血浆置换。

精准治疗：TTP 临床表现多样，易与其他疾病混淆。需综合分析症状、实验室检查（如 ADAMTS13 活性检测）及患者个体情况，制定精
准治疗方案。

心理支持：TTP 患者常伴有神经精神症状，治疗过程中需耐心安抚患者，同时与家属保持密切沟通，共同为患者提供心理支持。

部分参考文献：血栓性血小板减少性紫癜诊断与治疗中国指南（2022 年版）；血栓性血小板减少性紫癜诊疗指南（2025 年版）； ISTH（国
际血栓与止血学会）TTP 诊疗指南；Pishko AM, Li A, Cuker A. Immune Thrombotic Thrombocytopenic Purpura: A Review[J]. JAMA, 
2025, 334(6): 517-529. DOI: 10.1001/jama.2025.3807。
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淡水鱼刺伤致创伤弧菌感染死亡 1 例

探讨淡水鱼刺伤后创伤弧菌感染的临床特征、病情演变规律及救治策略，提高临床对该类罕见但致死性感染的早期识别与处置能力。

回顾性分析 1 例因淡水鱼（盘江鱼）刺伤导致创伤弧菌感染并最终死亡的病例资料，结合相关文献，总结其流行病学特点、临床进展及诊
疗经验。

   76 岁女性患者，既往无肝硬化、糖尿病等免疫低下基础疾病。入院前 10 小时于家中处理盘江鱼时左手食指远端不慎被刺伤，当即感局
部刺痛，未予特殊处理。入院时已出现左手肿胀伴有疼痛，无发热，入院后病情呈暴发性进展，6 小时内肿胀迅速蔓延至前臂及上臂，伴
血压下降及精神萎靡，急诊行“左上肢骨筋膜室切开减压术”。伤口分泌物及 mNGS 回报均为创伤弧菌（Vibrio vulnificus）阳性。尽管
入院后立即予以碳青霉烯类联合多西环素抗感染、积极液体复苏及血管活性药物支持，并在入院第 2 天行左前臂截肢术以控制感染源，但
患者术后仍持续高热，先后出现急性呼吸窘迫综合征、急性肝肾损伤及多重耐药菌感染，需依赖机械通气和持续性肾脏替代治疗。最终因
多器官功能衰竭，于入院后第 25 天死亡。文献复习显示，淡水鱼携带创伤弧菌的污染率虽低于海水产品，但近年来国内外均有相关病例报道，
且老年患者即使无基础肝病，一旦发展为脓毒症，病死率仍超过 50%。

 淡水鱼可携带创伤弧菌并导致致死性感染，无基础肝病患者同样面临极高死亡风险，临床需提高对淡水鱼刺伤后创伤弧菌感染的警惕，尽
早启动抗感染及手术干预。

姓名：马娟，徐强，刘启富，陈金波

单位：兴义市人民医院

类别 :// 病例报告：罕见重症病例或在诊断与鉴别诊断、疗效观察与评价、影响临床结局因
素等方面有讨论价值及教学意义的重症病例。鼓励投稿死亡病例
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当“炎症风暴”遭遇“人工表面”：一例暴发性心肌炎患者 ECMO 术后多发性血栓的病因
再审视

病例摘要：

主诉：25 岁女性，上呼吸道感染 2 周、胸闷 1 周、胸痛 1 天于 2026-05-24 入住青岛大学附属医院黄岛院区 ICU。

现病史：患者 2 周前因着凉后出现咳嗽，无咳痰，伴发热，最高体温不详，就诊于当地社区医院治疗，给予孟鲁司特、阿斯美、布洛芬等
药物治疗，干咳较前减轻。1 周前出现胸闷、憋气，遂于当地社区医院行针灸治疗，后就诊于西海岸中心医院，查胸部 CT 示双肺炎症、
双侧胸腔积液，给予患者左氧氟沙星抗感染、止咳化痰、激素抗炎等药物治疗。1 天前患者胸闷、憋气加重，伴前胸痛，当地医院查心
电图示窦性心动过速，B 型心室预激，TNI6.48ng/ml、NT-proBNP ＞ 35000pg/ml, 考虑暴发性心肌炎可能。2026-05-24 为求进一步诊
疗 , 就诊我院急诊，查 B- 型脑尿钠肽 4195.90pg/ml, 心梗二项 : 肌红蛋白 >1200ng/ml, 高敏肌钙蛋白 -I11.422ng/mL, 肝功 : 总胆红素
38.98umol/L, 血清谷草转氨酶 158.32U/L, 肾功能 : 尿素 14.97mmol/L, 肌酐 225.6umol/L, 血常规 +CRP: 白细胞计数 14.71×109/L, 血
红蛋白 102g/L, 血小板计数 630×109/L,C 反应蛋白 5.01mg/l, 考虑患者爆发性心肌炎、心力衰竭、呼吸衰竭，给予患者丙种球蛋白、新
活素、控制血压等对症治疗。家属为求进一步治疗，以“暴发性心肌炎”收入 ICU。患者自发病以来，精神一般，饮食可，睡眠差，大小
便正常，体重较前下降 6Kg。

既往史：患者平素身体健康，否认肝炎病史，无结核病史，否认疟疾病史，否认密切接触史，否认高血压、心脏病史，否认糖尿病、脑血
管疾病、精神疾病史，否认手术史，无外伤史，无输血史，否认药物食物过敏，其他预防接种史随当地。

个人史：生于山东省青岛市，久居本地，无疫区、疫情、疫水接触史，无牧区、矿山、高氟区、低碘区居住史，无化学性物质、无放射性
物质、无有毒物质接触史，无吸毒史，无吸烟史，无饮酒史，无特殊药物服用史，无冶游史。

家族史：父母健在，1 妹健在，否认家族中有遗传倾向性疾病及传染性疾病。

体格检查：一般情况：正常发育状态，营养良好，体型匀称型，被动体位，急性病容，神志清楚，平车入室，语言流利，查体合作。皮肤、
粘膜及全身浅表淋巴结无异常。头部及其器官：瞳孔等大等圆，直径 2.0mm, 对光调节反射迟钝。肺部：呼吸运动正常，肋间隙无增宽、
无变窄，呼吸规整，语颤无增强及减弱，无胸膜摩擦感、无皮下捻发感。叩诊清音，双肺呼吸音粗，可闻及湿性啰音，语音传导正常，无
胸膜摩擦音。余查体无明显异常。

辅助检查：

2026-05-24 心电图：窦性心动过速，B 型心室预激。

2026-05-24 超敏肌钙蛋白 I 6.48ng/ml、NT-proBNP ＞ 35000pg/ml。

2026-05-24 胸部 CT 平扫 双肺炎症；心包积液，双侧胸腔积液。

2026-05-24 颅脑 CT 平扫成像：左侧放射冠区低密度影，软化灶？ 

2026-05-24 胸部 CT 平扫成像：双肺下叶炎症可能性大，心影增大，心包少量积液

姓名：单亮

单位：青岛大学附属医院



CCCC 2026     049

初步诊断：暴发性心肌炎、心力衰竭、肺部感染

临床治疗经过：

（一）初始治疗阶段（2026-05-24 约 16：00 入 ICU）

患者入 ICU 后，床旁心脏超声示心肌收缩呈蠕动状态，IVEF 约 28%，血流动力学极不稳定，随时有心脏骤停风险。经 ECMO 团队评估，
患者具备 VA-ECMO 指征，计划行 VA-ECMO 治疗。

（二）心脏骤停、ECPR（5 月 24 日 16:38—16:58）

5 月 24 日 16:38，患者在准备 ECMO 过程中突发心率下降至 38 次 / 分，血压 60/50 mmHg，予去甲肾上腺素（3 μg/kg/min）维持血压、
肾上腺素静推后血压仍持续下降。16:45 心率降至 45 次 / 分，血压测不出，大动脉搏动消失，立即启动心肺复苏，反复肾上腺素静推，但
未恢复自主心律。家属知情同意后紧急行 VA-ECMO 置管术（右侧股动脉及股静脉穿刺），于 16:58 成功运转 ECMO，转速 3100 r/min，
血流量 3.51 L/min。ECMO 运转后患者恢复心率 122 次 / 分，血压 99/90 mmHg。ECMO 穿刺过程中动脉导管内已有大量血栓形成，提
示患者在 ECMO 上机前已处于显著高凝状态。

（三）ECMO 支持与 IABP 置入（5 月 24 日 17:00—18:00）

ECMO 运转后患者脉压差仅约 10 mmHg，为减轻心脏后负荷、增加冠脉血流灌注，于 17:30 行 IABP 置入术（左侧股动脉）。穿刺过程顺利，
患者心率 121 次 / 分，血压 98/90 mmHg（肾上腺素持续泵入）。

（四）多器官支持与抗凝治疗阶段（5 月 24 日 18:00—5 月 27 日）

ECMO 联合 IABP 支持后，继续给予深静脉置管、气管插管接呼吸机辅助通气、CRRT 等综合治疗。然而，病情迅速出现新的危机：

1. 心腔内血栓形成与全身性血栓栓塞

5 月 24 日 18:55（ECMO 运转约 2 小时），心脏超声危急值报告提示左室腔、右室腔、右房腔内异常高回声，考虑血栓形成，最大血栓 4.1×1.9 
cm。此后陆续发现：

5 月 25 日：高敏肌钙蛋白 -I > 50.000 ng/mL（稀释后仍居高不下），心肌损伤持续加重；D- 二聚体显著升高至 15630 ng/ml，提示全身
性高凝状态。

5 月 26 日：颅脑 CT 提示双侧小脑皮层、右侧脑桥腹侧、左侧顶枕交界区、右侧顶叶皮层多发散在低密度影，双侧大脑半球皮层肿胀——
考虑心源性多发性脑栓塞。同日 D- 二聚体升至 22540 ng/ml。

5 月 27 日：腹主动脉、脑动脉、颈动脉 CTA 提示双侧颈内动脉颅内段、双侧大脑前动脉、双侧大脑中动脉管腔粗细欠均（考虑血栓形成所致），
主动脉弓及降主动脉内血栓可能，双侧肺动脉多发肺栓塞。

5 月 28 日：CTPA 证实多发肺栓塞；冠脉 CTA 示冠脉多发狭窄（考虑血栓栓塞所致）；腹部 CT 示脾脏低密度影（考虑脾梗塞）。

2. 抗凝方案的调整

初始采用肝素抗凝，目标 APTT 维持 2.0—2.5 倍。5 月 26 日起血小板呈进行性下降，结合高 D- 二聚体及新发血栓，高度怀疑肝素诱导的
血小板减少症（HIT）。5 月 28 日将抗凝方案由肝素更换为比伐芦定。

3. 感染与免疫方面

血 NGS 检出人类疱疹病毒 6B 型（序列数较低），巨细胞病毒 IgM 阳性，考虑病毒感染是心肌炎的重要病因。抗感染方面先后予邦达、
美罗培南、万古霉素、卡泊芬净、奥司他韦、更昔洛韦及人免疫球蛋白。风湿免疫方面抗线粒体抗体阳性、抗 SSA/Ro-52 蛋白抗体阳性，
风湿科会诊意见自身免疫性肝病依据不足。

4. 多学科会诊

治疗期间先后组织心内科、心外科、神经内科、神经介入科、感染科、血液科、风湿免疫科、消化科、药学科等多学科会诊。各科一致意
见为：患者病情危重复杂、多发血栓栓塞、生命体征极度不稳定，无外科手术及介入取栓指征，建议继续抗凝及综合支持治疗。
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（五）终末期（5 月 27 日—5 月 30 日）

患者持续昏迷，GCS 3 分（E1V1M1），双侧瞳孔不等大（左 2.0 mm、右 3.5 mm），对光反射消失。颅脑 CT 示脑梗死范围扩大、脑肿胀明显。
神经元特异性烯醇化酶（NSE）持续升高（最高 183 ng/ml），提示严重的缺血缺氧性脑损伤。

心功能无恢复迹象，LVEF < 10%—26% 之间波动。ECMO 支持 6 天后心功能无明显改善。与此同时，血小板持续下降至 31—41×109/L，
多器官功能衰竭进行性加重（循环、呼吸、神经、肾脏、肝脏、血液）。

5 月 29 日，家属经商议后决定放弃 ECMO 在内的一切治疗及抢救措施，签署拒绝知情告知书。5 月 30 日 9:20，停用 ECMO 及 IABP 后患
者大动脉搏动消失，瞳孔散大固定，心电图呈直线，宣布临床死亡。

病例总结：

一、核心病因：炎症因子风暴与 ECMO 人工表面的协同致栓

本病例最具挑战性的临床问题并非暴发性心肌炎本身，而是在 ECMO 支持后短时间内发生的灾难性、全身性血栓事件。ECMO 运转仅 2
小时即出现心腔内巨大血栓，72 小时内进展为脑梗死、肺栓塞、脾梗塞及主动脉内广泛血栓——如此急剧而广泛的栓塞，仅用单一机制
无法解释。其核心病因考虑：病毒性心肌炎相关炎症因子风暴所奠定的高凝“基态”，与 ECMO 人工表面所触发的促凝“放大”机制之间
的协同致栓效应。

1. 炎症因子风暴——高凝状态的始动环节

暴发性心肌炎的本质是一种由病毒感染触发的、以心肌严重炎症浸润和细胞因子风暴为特征的危重症。本患者血 NGS 检出人类疱疹病毒
6B 型（HHV-6B），病毒感染触发固有免疫系统过度激活，导致一系列促炎细胞因子（IL-1β、IL-6、TNF-α、IFN-γ 等）大量释放。炎症
与凝血系统之间存在密切的交互作用（“免疫血栓形成”，immunothrombosis）。在暴发性心肌炎中，这一机制被全面激活：①促炎细
胞因子诱导心肌组织和循环单核细胞组织因子（Tissue Factor, TF） 表达上调，启动外源性凝血途径；②炎症因子损伤血管内皮，使其丧
失天然抗凝功能（硫酸乙酰肝素和血栓调节蛋白表达减少）；③血小板被炎症介质激活，释放大量促凝微粒；④天然抗凝物质（抗凝血酶
III、蛋白 C、蛋白 S 等）被持续消耗，形成消耗性高凝状态。本例最直接的证据是：ECMO 穿刺过程中动脉导管内已有大量血栓形成——
在 ECMO 置入之前，患者的血管系统内已有病理性血栓形成，提示炎症风暴已导致显著的全身性高凝状态。

2. ECMO 人工表面——高凝状态的放大器

ECMO 回路本身是一个强大的促凝系统，其机制涵盖多个层面：

（1）接触激活途径。 血液与非生理性人工表面接触后，凝血因子 XII（FXII）在数秒至数分钟内被激活，启动内源性凝血级联反应。（2）
高剪切力诱导的血小板活化。 离心泵以数千转 / 分钟运转，产生远高于生理水平的剪切应力，直接激活血小板，使其释放 PF4、ADP 等促
凝物质。（3）获得性血管性血友病综合征。 高剪切力导致高分子量 vWF 多聚体被 ADAMTS13 过度切割，进一步加重止血失衡。（4）炎症 -
凝血正反馈循环。 活化的血小板释放趋化因子，吸引中性粒细胞浸润并释放 NETs（中性粒细胞胞外诱捕网），NETs 通过激活 FXII 和组
织因子进一步放大凝血，而凝血产物（如凝血酶）又通过蛋白酶激活受体（PARs）增强炎症反应。（5）VA-ECMO 特有的左心室后负荷增加。 
逆行血流灌注使左心室后负荷增加，在心肌收缩力严重受损的基础上，心腔内血流淤滞，为血栓形成提供了“血流淤滞 + 内膜损伤 + 高凝
状态”的完美条件。

综上，炎症因子风暴使患者处于高凝“基态”，而 ECMO 置入则提供了强大的促凝“放大”信号。二者相互作用，形成正反馈循环，最终
演变为不可控的“血栓风暴”。这一机制解释了为何血栓如此广泛、进展如此迅速。

二、HIT 证据不足，不应作为主要解释

临床团队曾“高度怀疑 HIT”并将肝素更换为比伐芦定。然而，严格对照 HIT 的诊断标准，本例存在多处不符合之处：其一，血小板下降
的时机过早。典型 HIT 通常在肝素使用后 5 ～ 10 天出现血小板下降，本例在肝素使用第 2 天即出现下降，对于无近期肝素暴露史的患者
而言，这一时间窗明显不符。其二，ECMO 本身即可导致血小板减少——血液稀释、血小板在人工表面粘附消耗、剪切力诱导的清除加速
等机制在 ECMO 患者中普遍存在，发生率超过 50%。在 ECMO 背景下，单凭“血小板下降 + 血栓形成”诊断 HIT 极易造成过度诊断。其
三，也是最关键的——病例记录中未提供任何 HIT 抗体检测结果（PF4/ 肝素 ELISA 或血清素释放试验），在缺乏实验室证据支持的情况下，
仅凭临床表现做出的 HIT 诊断其可靠性存疑。其四，更换为比伐芦定后患者的临床过程并未出现逆转性改善，这进一步提示 HIT 抗体并非
血栓事件的主要驱动因素。综合以上，HIT 在本例中未被视为主要致病因素。

三、APS 仅为推测，缺乏确诊依据
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患者抗线粒体抗体和抗 SSA/Ro-52 抗体阳性，存在一定自身免疫背景。但 APS 的确诊需要狼疮抗凝物、抗心磷脂抗体或抗 β2-GPI 抗体
持续阳性（间隔 12 周以上两次检测），本例未进行上述检测。自身抗体阳性不等于 APS，在缺乏确诊性证据的情况下，APS 仅为推测性
诊断，不足以作为血栓事件的主要病因解释。

四、临床启示

第一，暴发性心肌炎患者应被视为“高凝状态”患者。 一旦决定启动 ECMO，就应同步制定积极的抗凝策略，而非等血栓出现后再被动应对。
第二，抗凝监测应个体化、多维度。 单纯依赖 aPTT 目标值（1.5 ～ 2.5 倍基线）可能不足以反映炎症性高凝状态的真实抗凝需求，应结
合抗 Xa 活性、血栓弹力图等综合评估。第三，HIT 诊断须慎之又慎。 在 ECMO 患者中，应遵循“先排除 ECMO 相关因素，再考虑 HIT”
的原则，抗体检测是确诊的必要条件，不宜仅凭临床表现就做出 HIT 诊断并归因于其。第四，抗炎与抗凝应并重。 既然炎症因子风暴是
血栓的始动因素，糖皮质激素、免疫球蛋白等抗炎治疗就应被视为抗凝策略的有机组成部分，而非可有可无的辅助手段。
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发热、血小板减少、神志不清：是脓毒症还是血栓性微血管病？——一例重症 TTP 的诊治
之旅

发热、血小板减少合并意识障碍是重症医学极具挑战性的危重症组合，临床最常见的首要诊断为重症脓毒症。然而血栓性血小板减少性紫
癜（TTP）等血栓性微血管病临床表现与脓毒症高度重叠，早期识别难度极大，极易造成误诊、延误救治。两类疾病治疗方向截然不同，
预后差异巨大。本文报道 1 例以发热、重度血小板减少、意识模糊起病，初诊高度怀疑重症脓毒症，经抗感染治疗无效、病情持续恶化，
最终确诊为重症获得性血栓性血小板减少性紫癜的危重病例。通过快速纠正临床思维偏差、早期启动血浆置换联合激素免疫抑制治疗，患
者最终逆转危重状态、顺利康复。结合本例完整诊疗过程，本文重点辨析脓毒症与血栓性微血管病的鉴别难点，总结重症 TTP 早期识别
要点与抢救关键，旨在拓宽重症医师临床思路，规避惯性思维误诊，为相似疑难危重症的快速精准救治提供临床参考。

患者中年女性，既往体健，无自身免疫病史、无长期用药史、无家族血栓及出血性疾病史。患者于入院前 3 天无明显诱因出现持续高热，
体温最高 39.8℃，伴全身乏力、皮肤散在出血点。外院查血常规提示血小板显著降低，初步考虑感染所致血小板减少，予抗感染、对症支
持治疗。但患者症状未缓解，反而出现烦躁、言语混乱、定向障碍，并逐渐进展为嗜睡、意识模糊，同时出现尿色加深、皮肤黄染。外院
拟诊“重症脓毒症、脓毒症脑病、血小板减少症”，升级广谱抗感染治疗，病情仍进行性加重，遂转入我院重症医学科进一步救治。

入科查体：体温 39.2℃，心率 118 次 / 分，呼吸 26 次 / 分，神志浅昏迷，GCS 8 分。全身皮肤广泛瘀点瘀斑，巩膜轻度黄染。双肺呼吸音粗，
未闻及明显湿啰音。心律齐，腹软，肝脾无肿大，双侧病理征弱阳性。

入科即刻辅助检查：血常规提示血红蛋白下降、重度血小板减少，血小板最低仅 13×109/L；网织红细胞显著升高。生化提示乳酸脱氢酶
重度升高、间接胆红素升高为主，符合溶血改变，肾功能轻度受损。炎症指标轻度升高，但降钙素原无显著脓毒症样升高趋势。凝血功能
全套基本正常，无 DIC 典型凝血紊乱表现。尿常规可见蛋白尿、镜下血尿。床旁外周血涂片查见大量破碎红细胞，比例显著升高，高度提
示血栓性微血管病。后续回报 ADAMTS13 活性重度降低、抑制抗体阳性，结合临床符合获得性重症 TTP 诊断。

本例最核心的诊疗难点，在于症状高度像脓毒症，本质却是血栓性微血管病。

1. 为何早期极易误诊为脓毒症？

患者存在高热、全身炎症反应、血小板减少、意识障碍，完全契合临床对重症脓毒症、脓毒症脑病的典型认知。在临床惯性思维下，感染
优先、脓毒症优先是最直接、最安全的初步判断，也是多数医师的第一诊断方向。

2. 层层复盘，发现与脓毒症不符的关键疑点

随着治疗推进，疑点不断凸显，成为推翻脓毒症诊断的关键依据：

第一，患者足量、广谱抗感染治疗 72 小时完全无效，高热不退、意识持续恶化、血小板进行性降低，与普通细菌性脓毒症抗感染后逐渐
好转的规律相悖。

第二，患者炎症升高程度有限，降钙素原无显著升高，与危重脓毒症的重度炎症风暴不匹配。

第三，凝血功能正常。真正的重症脓毒症合并血小板减少，多伴随凝血消耗、PT、APTT 延长、D- 二聚体显著升高、纤溶亢进。而本例凝
血基本平稳，无法用感染性 DIC 解释。

第四，存在确凿的微血管病性溶血证据：LDH 飙升、间接胆红素升高、网织红细胞升高、外周血破碎红细胞阳性，是 TMA/TTP 的特征性
改变，脓毒症极少出现典型微血管溶血。

基于以上关键鉴别点，我们迅速推翻脓毒症主导诊断，明确患者疾病本质为血栓性微血管病，结合重度血小板减少、神经功能障碍、溶血、
肾损伤、发热五联征及 ADAMTS13 重度缺乏，最终确诊重症血栓性血小板减少性紫癜。

四、精准救治：抢抓 TTP 黄金救治窗口

姓名：罗兵

单位：潍坊市人民医院

类别 :// 病例报告：罕见重症病例或在诊断与鉴别诊断、疗效观察与评价、影响临床结局因
素等方面有讨论价值及教学意义的重症病例。鼓励投稿死亡病例
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明确诊断后，我们立即停用无效的高级别抗感染方案，严格遵循重症 TTP 救治原则，以尽早血浆置换为核心、免疫抑制为关键、器官支
持为辅助开展综合抢救。

患者转入重症监护室后迅速启动紧急血浆置换治疗，每日足量置换，快速清除异常超大 vWF 多聚体、清除致病性自身抗体、补充缺失的
ADAMTS13 活性因子，阻断全身微血管广泛血栓形成。同时给予甲泼尼龙冲击免疫抑制治疗，抑制自身抗体持续产生，从病因层面阻断疾
病进展。治疗过程中严格规避血小板输注，避免加重微血管血栓负荷，同时予以脑保护、脏器功能维护、严密液体管理及内环境调控。

经过系统规范救治，患者病情迅速出现拐点：治疗 3 天后意识逐渐清醒，神经系统症状完全逆转，血小板稳步回升，LDH 显著下降，溶血
指标逐步恢复。治疗 1 周后血小板恢复正常，破碎红细胞消失，黄疸消退，肾功能恢复正常。逐步递减激素、延长血浆置换间隔，患者无
并发症发生。入院两周患者 ADAMTS13 活性明显回升、抗体转阴，病情完全缓解，顺利转出 ICU，康复出院，远期随访预后良好。

回顾本例重症 TTP 的完整诊治历程，我们深刻体会到：高热、血小板减少、意识障碍不等于脓毒症。在重症临床工作中，惯性思维最容
易让我们忽略罕见但致命的血栓性微血管病。

第一，对于“发热 + 血小板减少 + 神志改变”的危重症患者，若抗感染治疗反应差、凝血基本正常、存在不明原因溶血、LDH 显著升高，
必须高度警惕 TTP，不能一味归因于感染。

第二，外周血破碎红细胞、LDH、间接胆红素是床旁快速鉴别 TMA 与脓毒症的核心指标，可在最短时间内突破诊断误区，无需等待病原学结果。

第三，重症 TTP 救治成败高度依赖时间窗口，血浆置换启动越早，存活率越高。临床高度疑似即可抢先治疗，不可等待 ADAMTS13 结果
延误抢救。

第四，脓毒症与 TTP 虽临床表现相似，但病理机制完全相反：脓毒症是感染炎症损伤，TTP 是全身微血管血栓堵塞；前者靠抗感染，后
者靠血浆置换与免疫抑制，诊断一念之差，预后天壤之别。

本例病例警示我们，重症医学的诊疗，不仅是对指标的解读，更是对疾病机制、临床规律、思维误区的不断突破。跳出惯性思维、细致甄
别相似症状背后的不同病因，是每一位重症医师守护患者生命的核心能力。在纷繁复杂的危重症面前，唯有审慎思辨、精准判断、果断施治，
方能拨开迷雾、转危为安。
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肝硬化失代偿期合并门静脉血栓、下肢深静脉血栓及疑似 DIC 患者抗凝个体化治疗病例分析

一、病例资料

1.1 一般资料

患者男性，51 岁，主诉：呕血、意识障碍 4 天余。

1.2 现病史

2025-04-03 患者突发呕血 3 次，总出血量约 1000ml，于外院予止血、输血治疗，随后出现肢体震颤、意识模糊，诊断肝性脑病，予门冬
氨酸鸟氨酸、白醋灌肠降血氨，意识障碍持续加重。2025-04-04 急诊转入我院，入院后反复抽搐、牙关紧闭，完善影像学：全腹增强 CT
提示肝硬化、脾大、大量腹水、食管胃底重度静脉曲张、脐静脉开放，门脉 / 肠系膜上静脉 / 脾静脉血栓形成；颅脑 CT 弥漫性脑水肿，
胸部 CT 提示吸入性肺炎。查体昏迷，GCS 评分 3 分，立即气管插管呼吸机辅助通气，急诊胃镜提示食管胃底静脉曲张、胃多发巨大溃疡，
行胃底静脉曲张组织胶注射止血术。术后因多器官功能不稳定、凝血紊乱转入 ICU 监护治疗。

1.3 既往史

否认药物过敏史，10 年前右踝骨折手术、7 年前肛周脓肿手术史。既往慢性乙型肝炎病史 20 余年，未规范抗病毒治疗；2020 年确诊
肝硬化，间断口服护肝片，未系统随访；2021、2022 年两次食管胃底静脉曲张出血，均予保守止血治疗；高血压病史 3 年，最高血压
160/100mmHg，2025 年 1 月自行戒酒、停用降压药物。

1.4 ICU 入科查体

体温 38.7℃，心率 113 次 / 分，呼吸 15 次 / 分，血压 125/48mmHg，经口气管插管机械通气，SpO2 100%。镇静镇痛状态，无法配合查体；
双侧瞳孔直径 1.0cm，对光反射完全消失；双肺呼吸音粗，双下肺可闻及湿啰音；心律齐，无心脏杂音；腹部膨隆，腹水征阳性，无法评
估压痛、反跳痛；四肢皮温正常，足背动脉搏动可触及，病理征未引出。

1.5 辅助检查

（1）肝功能指标

入院白蛋白 22.9g/L，总胆红素 28.9μmol/L，直接胆红素 10.4μmol/L，ALT、AST 轻度升高，Child-Pugh 评分 14 分，Child C 级；住院
期间白蛋白持续低于 26g/L，胆红素进行性升高，提示肝脏合成、排泄功能严重衰竭。

（2）凝血及血栓标志物

初始凝血：PT 17.1s，APTT 32.1s，TT 20s，FIB 0.96g/L，D- 二聚体 6.90μg/mL；入院 ISTH DIC 评分 6 分，达到显性 DIC 诊断阈值。
动态监测示血小板持续波动于 25~32×109/L，纤维蛋白原最低 0.96g/L，D- 二聚体、FDP 显著升高，抗凝血酶Ⅲ、蛋白 C、蛋白 S 持续
性降低。

（3）影像学检查

腹部增强 CT：肝硬化、脾大、腹水、食管胃底静脉曲张、门脉系统广泛血栓；下肢静脉彩超：双侧小腿肌间静脉血栓形成，属于新发深静脉血栓，
存在肺栓塞高危风险。

（4）血栓弹力图（TEG）

入院早期 TEG 提示 R 延长、K 延长、MA 降低、综合凝血指数 CI ＜ -3.0，呈明显低凝状态；补充纤维蛋白原、血小板后，K、Angle、MA
指标改善；上调肝素剂量后气切口渗血，R 再次延长，TEG 成为调整抗凝、血制品输注的核心监测工具。

（5）其他关键指标

血氨 225μmol/L，提示重度肝性脑病；血红蛋白 67g/L，存在中重度失血性贫血；痰培养提示肺部感染，符合吸入性肺炎诊断。

姓名：张玉众

单位：中国医科大学附属第一医院
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1.6 入院完整诊断

1. 慢性乙型病毒性肝炎；2. 肝硬化失代偿期（Child C 级）；3. 肝性脑病（Ⅳ期）；4. 门静脉血栓形成（Yerdel 3 级）；5. 双侧小腿肌间
静脉血栓（DVT）；6. 食管胃底静脉曲张破裂出血；7. 胃多发溃疡；8. 吸入性肺炎；9. Ⅰ型呼吸衰竭；10. 弥漫性脑水肿；11. 高血压病 2
级（很高危）。

二、ICU 全程诊疗经过

2.1 基础器官支持治疗

1. 呼吸支持：气管插管有创呼吸机辅助通气，纠正Ⅰ型呼吸衰竭，加强气道湿化、吸痰，间断支气管镜清理误吸食物残渣；痰培养指导抗
生素抗感染，控制吸入性肺炎。

2. 肝性脑病管理：肝硬化专用支链氨基酸静脉输注，门冬氨酸鸟氨酸持续降血氨，每日白醋灌肠酸化肠道减少氨吸收；甘露醇间断静滴减
轻弥漫性脑水肿，控制抽搐、意识障碍。

3. 抑酸止血：生长抑素持续泵入降低门静脉压力，艾司奥美拉唑强效抑酸，预防内镜术后曲张静脉二次出血。

4. 对症支持：补液维持循环稳定，间断输注红细胞纠正贫血，保肝、利尿处理腹水。

2.2 凝血紊乱干预与个体化血制品补充

患者同时存在门脉高压出血、全身血栓双重风险，传统凝血四项无法精准评估真实止血能力，全程依据 TEG 指导血制品输注，避免盲目
输注血浆加重门脉高压：

1. 纤维蛋白原：当 FIB ＜ 1.0g/L、TEG 提示 K ＞ 3.0min 时，分次补充冻干纤维蛋白原、冷沉淀，维持纤维蛋白原＞ 1.2g/L；4 月 8、9、
10、12、16、17 日累计补充纤维蛋白原 22g、冷沉淀 20U。

2. 血小板：血小板持续低于 35×109/L，TEG 示 MA ＜ 50mm，间断输注单采血小板共 5 治疗量，联合特比澳皮下注射促进血小板生成；
4 月 20 日后血小板自行回升，无需持续输注。

3. 凝血酶原复合物：入院初期 PT 显著延长，短期输注凝血酶原复合物 600IU 改善外源性凝血途径。

4. 限制性血浆输注：仅在严重低抗凝蛋白、活动性出血时少量输注新鲜冰冻血浆，避免大量输注升高门静脉压力，诱发再出血。

2.3 抗凝治疗阶梯式实施与调整

1. 初始阶段（4.8~4.12）：活动性出血控制后，予普通肝素 2500IU 每日静滴，TEG 监测凝血功能，同步足量补充纤维蛋白原、血小板；
期间气道少量渗血，调整肝素维持低剂量。

2. 剂量上调阶段（4.13~4.16）：双下肢血栓无消退、D- 二聚体持续高值，肝素上调至 5000IU/ 日，APTT 轻度延长；4.16 支气管镜操作
后气切口活动性渗血，便隐血转阳性。

3. 抗凝暂停（4.17）：皮肤黏膜多处渗血，立即停用肝素，追加纤维蛋白原、血浆支持，出血症状逐步缓解，APTT 回落。

4. 维持观察（4.18~4.22）：停用肝素后动态复查 TEG、下肢静脉彩超，血栓无进展，无新发肺栓塞征象，消化道出血完全停止，便隐血转阴。 
4 月 22 日患者意识清醒、自主呼吸稳定，脱离呼吸机，转入感染科等待肝移植，全程无致死性出血、无肺动脉栓塞发生。

三、病例核心临床思辨与文献复习

3.1 肝硬化独特的凝血再平衡机制

传统观点认为肝硬化患者凝血因子合成不足、血小板减少，单纯处于低凝出血状态，现代凝血理论证实肝硬化存在脆弱的凝血再平衡稳态，
凝血、抗凝、纤溶系统同步双向受损：

1. 促凝层面：肝脏合成Ⅱ、Ⅶ、Ⅸ、Ⅹ因子减少，但血管性血友病因子（vWF）升高、ADAMTS13 降低，部分抵消血小板减少带来的出血风险；

2. 抗凝层面：肝脏合成抗凝血酶Ⅲ、蛋白 C、蛋白 S 显著下降，天然抗凝能力不足，易诱发血管内血栓；
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3. 纤溶层面：组织纤溶酶原激活物（tPA）升高、纤溶抑制物（TAFI）减少，纤溶功能亢进，出血风险同步上升。

3.2 门静脉血栓（PVT）与下肢 DVT 的抗凝指南依据

AGA、EASL、英国血液学会等多项指南一致推荐：肝硬化合并急性非肿瘤性门静脉血栓，无论 Child 分级，均建议启动抗凝治疗，疗程至
少 6 个月；合并肠系膜静脉血栓、等待肝移植患者建议长期抗凝。一项纳入 158 例肝硬化 PVT 患者的 Meta 分析证实，规范抗凝可使食
管胃底静脉曲张再出血风险降低 76.8%（OR=0.232，P=0.04），血栓再通率显著提升，并未显著增加严重出血风险。

3.3 肝硬化凝血病与 DIC 的鉴别难点（本例核心争议点）

患者入院 ISTH DIC 评分 6 分，达到显性 DIC 诊断标准，但结合临床与文献，高度怀疑肝硬化适应性凝血病导致 DIC 评分假阳性，二者鉴
别要点如下：

1. 诱因差异：DIC 诊断必须存在明确诱发因素（严重感染、创伤、大面积出血、休克等）；本例患者仅轻度吸入性肺炎，无循环休克、广
泛微血管栓塞、多器官衰竭，无典型 DIC 触发条件；

2. 指标动态变化：典型 DIC 凝血指标数小时内快速恶化；而肝硬化凝血病实验室指标缓慢、稳定波动，本例患者补充血制品后凝血指标逐
步改善，无进行性消耗；

3. 特异性标志物：DIC 患者可溶性纤维蛋白单体显著升高，肝硬化患者仅轻度上升；本例患者抗凝血酶、蛋白 C 降低仅为肝脏合成不足，
无广泛血管内凝血激活证据；

4. 脏器损伤：DIC 存在全身微血管血栓导致多器官损伤，本例仅肝、肺局部病变，无肾、循环等多系统微血管栓塞表现。

3.4 血栓弹力图（TEG）在重症肝硬化中的监测价值

常规 PT、APTT、血小板仅反映静态凝血单一环节，无法体现血小板、纤维蛋白原、抗凝物质整体相互作用，极易误导肝硬化患者出血
/ 血栓风险判断。TEG 可实时评估完整凝血全过程：R 值反映凝血因子活性，K/Angle 反映纤维蛋白原功能，MA 反映血小板聚集能力，
LY30 评估纤溶亢进状态。

本例全程依靠 TEG 调整方案：R ＞ 10min 提示凝血因子缺乏，指导补充血浆、凝血酶原复合物；K ＞ 3.0min、Angle ＜ 53°提示纤维蛋
白原不足，精准补充纤维蛋白原；MA ＜ 50mm 提示血小板功能低下，输注单采血小板；CI ＜ -3.0 提示整体低凝，下调肝素剂量；气切
口渗血时 TEG 同步提示 R 明显延长，及时停用抗凝，实现个体化精准治疗，弥补传统凝血检验的局限性。

3.5 抗凝药物选择与血制品输注规范反思

（1）四类抗凝药物在肝硬化患者中的优劣

1. 普通肝素（UFH）：起效快、可快速逆转，适合重症 ICU 短期使用；但肝硬化患者抗凝血酶Ⅲ合成不足，同等剂量抗凝效果下降，且肝
硬化基础 APTT 延长，难以用 APTT 精准监测，需联合 TEG；

2. 低分子肝素（LMWH）：一线长期抗凝药物，监测抗 Xa 因子活性，适合病情稳定等待移植患者；但本例早期活动性出血、多器官不稳定，
短期优先选用普通肝素；

3. 华法林（VKA）：依赖肝脏合成维生素 K 依赖因子，肝硬化 INR 无参考价值，Child C 级出血风险极高，不推荐本例患者使用；

4. 直接口服抗凝药（DOAC）：无需抗凝血酶介导，理论优势显著，但 Child C 级肝硬化临床数据不足，存在消化道出血风险，重症急性
期暂不推荐。

（2）血制品输注优化策略

指南不推荐肝硬化患者常规大量输注新鲜冰冻血浆：每 100ml 血浆可升高门静脉压力 1.4mmHg，大量输注易诱发曲张静脉再出血，同时
增加容量过载、急性肺损伤、输血反应风险。仅在活动性大出血、TEG 提示严重凝血因子缺乏时少量使用，优先选用冻干纤维蛋白原、冷
沉淀针对性纠正低纤维蛋白原血症，维持纤维蛋白原＞ 120mg/dL，可显著降低严重出血死亡率。

四、总结

本例 Child C 级乙肝肝硬化患者，同时合并食管胃底静脉曲张大出血、肝性脑病、门静脉广泛血栓、双侧下肢 DVT，实验室指标疑似
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DIC，出血与血栓风险双向叠加，临床抗凝决策存在巨大矛盾。

1. 重新认知肝硬化凝血状态：摒弃“肝硬化一定低凝、禁忌抗凝”的固有思维，Child C 级患者同样存在显著血栓风险，VTE、PVT 高危
人群应个体化评估抗凝获益；

2. 区分肝硬化凝血病与 DIC：不可机械套用 ISTH DIC 评分标准，需结合诱因、指标动态变化、TEG、可溶性纤维蛋白单体等综合鉴别，
避免过度诊断、过度干预；

3. 重症肝硬化抗凝需分层个体化：Child A/B 级 PVT 患者可标准剂量低分子肝素长期抗凝；Child C 级合并近期大出血者，采用小剂量肝
素 +TEG 功能监测，动态调整剂量，必要时短期停用；

4. 优化血制品输注方案：以纤维蛋白原、血小板靶向补充为主，严格限制大量新鲜冰冻血浆输注，降低门脉高压相关再出血风险；
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高乳酸血症

一般情况

崔 **，男，66 岁，65kg/170cm；

主诉：间断发热伴呼吸困难 10 天，加重 1 天；

现病史：缘于 10 天前无明显诱因出现发热，体温最高 38℃，无寒战，口服退热药可降至正常，偶有咳嗽、咳痰，伴呼吸困难，活动后明
显，休息可缓解，于吉林当地医院静点抗生素（阿奇霉素）等药物，未见好转，逐渐出现面部及全身浮肿，2 天前就诊于吉林市中心医院，
住院期间呼吸困难有加重；

肺动脉 CTA：左肺动脉下叶分支少许栓塞，D- 二聚体 5415ng/ml（0-500ng/ml）；

诊断为肺栓塞，具体治疗不详，2 月 12 日入我院心内科。

辅助检查

姓名：郭健杏

单位：吉林大学第一医院
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既往史

高血压史 4 年，血压最高可达 160/90mmHg，平素服用兰迪，1 天前改用诺欣妥 1/4 片（25mg） 1/ 日、琥珀酸美托洛尔 1/4 片（11.875mg） 
1/ 日；

冠心病史 10 余年，心脏支架术后 10 年（1 个支架，冠脉造影示狭窄 90%），规律服用阿司匹林 100mg 1/ 日，阿托伐他汀 20mg 1/ 日；

无其他既往史。

查体及相关化验

体温 :36.5℃，脉搏 :88 次 / 分，R 18 次 / 分，Bp:123/68mmHg, 意识清楚，双肺呼吸音粗，可闻及湿啰音，双下肢无水肿；

D- 二聚体 1975.63ng/ml;

血常规（HB 104g/L）、肝功（ALB 27.2g/L）、肾功、凝血常规、甲功三项、糖化血红蛋白、尿常规、外科综合大致正常；

NT-proBNP、肌钙蛋白 I、肌红蛋白、CKMB 正常；

空腹血糖： 3.58mmol/L，甘油三脂 3.29mmol/L。

辅助检查

心电图：窦性心律，不正常心电图，完全性右束支传导阻滞

心脏彩超：心功能测定 EF 60%, 主动脉瓣瓣上血流速增快，主动脉瓣、三尖瓣轻度反流；

双下肢静脉彩超：双侧下肢深静脉未见异常。
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诊断及治疗

肺栓塞（低危组）

高血压病 2 级（极高危）

冠状动脉粥样硬化性心脏病

冠状动脉支架植入后状态

不稳定型心绞痛

心功能 II 级

低蛋白血症

达肝素钠注射液 5000IU 2/ 日 皮下注射

2 月 17 日复查血常规：HB 87g/L，停用达肝素钠，加用波立维口服

病情变化

2 月 17 日患者发热，体温 38.4℃，血常规大致正常（HB 87g/L），超敏 PCT 0.66ng/ml,C- 反应蛋白 119.14mg/L，加用头孢米诺抗感染 
2.0g 2/ 日；

2 月 20 日仍有发热，体温在 37.8℃左右，面部浮肿，血常规大致正常（HB 84g/L），超敏 PCT 1.38ng/ml,C- 反应蛋白 169.02mg/L，更
换抗生素为哌拉西林他唑巴坦 4.5g 3/ 日；

2 月 22 日转到感染科。

肺部 CT（2-19）：待除外支气管炎，双肺散在炎症，右肺中叶、左肺上叶及双肺下叶炎性小结节等

全腹部 CT（2-19）：肝左叶钙化灶，胆囊结石等

诊治经过（2.22）

体温 :36.6℃，脉搏 :103 次 / 分，R 18 次 / 分，Bp:123/76mmHg, 意识清楚，口腔两侧白膜，颜面部略肿胀，尤以眼睑水肿为著，躯干
及双上肢可见陈旧性、暗红色皮疹，双肺呼吸音粗，可闻及湿啰音，双下肢轻度水肿；

临床诊断：发热待查，肺栓塞，高血压病 2 级（高危）、冠状动脉支架植入后状态、高乳酸血症、过敏性皮炎

治疗：抗凝（利伐沙班）、抗过敏（开思亭等）、抗感染（哌拉西林他唑巴坦）
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辅助检查 - 感染

血常规（HB 87g/L）, 余正常，血沉 61mm/1h，CRP 214.51mg/L，PCT 1.5ng/ml

新冠病毒核酸、七项呼吸道病毒抗原、EB 病毒核酸、巨细胞病毒核酸均阴性 ,EB 病毒衣壳抗原 IgG 40.8U/ml,IgA 2.22COl

真菌 D- 葡聚糖、半乳甘露聚糖 阴性

尿常规正常，尿培养、血培养 无细菌生长

痰培养：鲍曼不动杆菌

加用阿昔洛韦

加用氟康唑（口腔有白膜）

辅助检查 - 脏器

NT-proBNP、肌钙蛋白 I、肌红蛋白、CKMB 正常；

心脏彩超：EF 值 65%，主动脉瓣、三尖瓣轻度反流；

肾功能正常，肝功能大致正常，ALB 26.7g/L;

D- 二聚体：9.31mg/L，FDP 25.45ug/mL; 凝血常规大致正常；

ANA 系列：颗粒型 1：100，抗磷脂综合症抗体 阴性，免疫球蛋白定量 IgE 阴性。

人血白蛋白

托拉塞米
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病情变化（2.25）

体温有好转，未再发热，面部及肢体水肿减轻，但家属诉患者近几日嗜睡，乏力明显，说话时吐字不清；

17 时完善头部 MRI 检查后回到病房，深大呼吸，面部潮红，心电监护是心率 115 次 / 分，血压 142/90mmHg，外周血氧饱和度 96%（鼻
导管 5L/min）；

给予托拉塞米 30mg 静脉推注；

2 月 25 日夜间转入我科（无尿？血液净化治疗？）。

转入 ICU

体 温 :36.8 ℃， 脉 搏 :119 次 / 分，R 22 次 / 分（ 深 大 呼 吸），Bp:147/88mmHg, 外 周 血 氧 饱 和 度 100%（ 经 鼻 高 流 量，Flow 40L/
min,FiO2 40%）

意识清楚，烦躁，吐字不清，颜面部轻度水肿，双侧前臂、腹部及双侧大腿见散在皮疹，全身皮肤花斑，双肺呼吸粗，未闻及湿啰音，心脏、
腹部查体未见异常，双下肢无水肿。



CCCC 2026     063

诊断治疗

双肺肺炎

肺栓塞

高血压病 2 级（高危）

冠状动脉支架植入后状态

高乳酸血症

过敏性皮炎

病情分析

发病前基础情况        

冠心病、高血压

发病时情况

间断发热：病毒感染或非感染性发热，后期合并院内感染？

呼吸困难：肺源性呼吸困难、心源性呼吸困难、酸中毒、肺栓塞加重？

颜面部及下肢水肿：心功能不全、低蛋白血症？

皮疹：过敏性皮炎

嗜睡、吐字不清 : 神经系统疾病、高乳酸血症？

异常化验指标

高乳酸血症、低蛋白血症、贫血、高脂血症

病情变化（2.25 夜间）

床头超声提示双肺上下蓝点 A 线，膈肌点、PLUS 点少许 B 线

IVC 直径约 1.2cm

头孢哌酮舒巴坦

利伐沙班

补液、镇静、碳酸氢钠

复方甘草酸苷、依巴斯汀、葡萄糖酸钙、维生素 C

2-25 夜间输注 4319ml（其中碳酸氢钠 1050ml），尿量 3730ml
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系统评估（2.26）

辅助检查（2.26）

乳酸的生成和代谢

乳酸酸中毒

氧供应不足

丙酮酸盐产生增加

线粒体功能障碍

丙酮酸脱氢酶缺乏

乳酸利用 / 清除障碍

组织缺氧型（A 型）

无组织缺氧型（B 型）
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乳酸酸中毒

病情变化（2-27）

患者再次发热，体温 38.4℃

新冠病毒核酸检测  阳性，ORFlab 基因 29.92，N 基因 27.58

血常规：WBC 2.78×10^9/L，NE% 76%，LY# 0.38×10^9/L

                  RBC 2.34×10^12/L，HB 72g/L,HCT 0.222L/L

                  PLT 45×10^9/L

奈玛特韦 / 利托那韦

甲强龙

清醒俯卧位
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相关检查

血清维生素 B1 2.1ng/ml( 参考区间 0.5-10.0)

血阿司匹林与水杨酸：阴性

骨髓涂片结果：1. 增生性贫血，粒细胞颗粒增多；

                               2. 可见形态异常的淋巴细胞；

                               3. 血片分叶核粒细胞比例明显增高

血液病免疫分型：有核细胞中可见 0.67% 异常单克隆 B 淋巴细胞（CD5-CD10+），SSC/FSC 略大，请结合临床及其他检查，待除外弥漫
性大 B 细胞淋巴瘤或其他类型 B 淋巴瘤
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淋巴瘤与乳酸酸中毒

①大量肿瘤细胞迅速增殖可造成组织缺氧，使无氧糖酵解反应明显增加，导致乳酸水平上升；

②肿瘤在有氧条件下仍采用无氧糖酵解的方式获取能量，导致乳酸水平显著升高；

③外周血中，约 60% 乳酸通过肝代谢，肝转移病人乳酸清除能力降低。

淋巴瘤

病因和发病机制不完全清楚，但病毒学说颇受重视

部分淋巴瘤患者的血清有高效价抗 EB 病毒抗体，电镜下可见 EB 病毒颗粒；

EB 病毒也可能是移植后淋巴瘤的病因。

小结

学习高乳酸血症，尤其是 B 型（无组织缺氧型）

重视诊断思维
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镉中毒背景下的非典型溶血性尿毒综合征 1 例

探讨镉中毒背景下 aHUS 的临床特征、诊断思路及治疗策略。

回顾性分析 1 例镉中毒背景下 aHUS 患者的临床资料、实验室检查、治疗经过及预后，并结合相关文献进行分析。

患者男性，62 岁，因“无尿伴腰背部胀痛 2 d”入院。入院时存在急性肾损伤、急性肝损伤、心功能不全、血小板减少及凝血功能障碍，
病情迅速进展，并逐渐出现以间接胆红素升高、乳酸脱氢酶显著升高、血红蛋白下降及外周血裂红细胞增多为特征的微血管病性溶血性贫
血（MAHA）。结合临床表现及相关化验检查鉴别，明确 aHUS 诊断，病因考虑镉中毒相关，给予 10 次血浆置换（PE）、5 次双重血浆
分子吸附系统（DPMAS）、连续性静脉 - 静脉血液滤过（CVVH）及 3 次依库珠单抗治疗，同时给予多器官支持治疗。治疗后患者溶血明
显减轻，血小板逐渐回升，肝、心、肾等脏器功能较前改善，病情逐渐稳定。

镉中毒可能作为诱发因素，通过内皮损伤、氧化应激及补体调控失衡等机制触发补体介导的 TMA，进而导致 aHUS 及多器官损伤。对于
重金属中毒背景下出现血小板减少、MAHA、急性肾损伤及多器官功能障碍的患者，应警惕 aHUS 可能，并及时完善 TMA 及补体相关检查。
对于病情进展迅速者，可在积极去除诱因及器官支持的基础上，尽早考虑补体抑制治疗；PE 联合 DPMAS 及 CRRT 等多模式血液净化可
能为复杂重症患者的综合救治提供支持。

姓名：王诗雨，宋妤，弓清梅，朱丽丽

单位：山西医科大学附属山西省人民医院
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金黄色葡萄球菌致严重脓毒症合并糖尿病酮症酸中毒、坏死性筋膜炎一例病例报告

病例摘要

目的：总结隐匿性 2 型糖尿病患者继发金黄色葡萄球菌重症坏死性筋膜炎、脓毒症合并糖尿病酮症酸中毒（DKA）的临床特征、诊疗难点
及综合救治策略，提升临床对该类重叠重症的识别与救治能力。

方法：回顾性分析 2022 年 1 月本院重症医学科收治的 1 例金黄色葡萄球菌感染诱发重症坏死性筋膜炎、脓毒性休克、DKA 患者的完整临
床资料，系统梳理疾病发生发展、多学科救治流程、创面动态演变及远期预后，结合国内外相关文献开展临床思辨与总结。

结果：54 岁男性，存在长期未确诊、未管控的隐匿性 2 型糖尿病，背部皮肤轻微感染迁延不愈，快速进展为大面积坏死性筋膜炎，外院
单纯局部清创治疗无效。入院后明确致病菌为金黄色葡萄球菌，合并重症脓毒症、脓毒性休克、DKA、多重酸碱电解质紊乱及重度营养不
良。入科后予以早期液体复苏、血管活性药物循环支持、病原学指导下精准抗感染、多次阶梯式清创联合 VSD 负压引流、胰岛素靶向控糖、
内环境精细化调控及成分血输注、营养支持等综合治疗。患者因家庭经济困难一度拟终止治疗，经医院公益救助、医患协同坚持治疗后，
全身感染完全控制，代谢及内环境紊乱彻底纠正，创面逐步愈合，顺利痊愈出院。术后 1 年随访，患者血糖控制平稳，无感染复发及远期
并发症，日常生活完全自理。

结论：隐匿性未控制的 2 型糖尿病是皮肤软组织重症感染、坏死性筋膜炎合并脓毒症、DKA 的核心高危因素，该类疾病进展迅猛、多病症
叠加、病情凶险、病死率高。早期 ICU 介入干预、休克快速复苏、精准靶向抗感染、阶梯式外科清创引流、一体化调控代谢与内环境是救
治成功的关键。同时，人文关怀与社会公益支持可有效解决重症患者治疗中断难题，改善远期预后，具备较高的临床教学价值与推广意义。

主诉 : 背部红肿热痛半月余，加重伴发热 10 天。

现病史 : 患者 54 岁男性，半年前无明显诱因出现反复背部皮肤瘙痒，无皮疹、破溃、疼痛等不适，未行血糖筛查及临床干预。期间患者
发现尿液易招蚂蚁，未予以重视，长期处于隐匿性高血糖状态。半月余前，患者背部出现弥漫性红肿、硬结、皮温升高及持续性疼痛，病
情进展较快，逐步形成深部软组织脓肿，伴间断发热。10 天前患者于当地医院就诊，诊断为“背部痈症”，仅行局部简单清创换药，感
染未得到有效控制，病灶持续扩大，深部组织进行性坏死，全身感染中毒症状持续加重。为进一步系统诊治，患者于 2022 年 01 月 17 日
17:41 入住本院骨科。入院后完善辅助检查，血糖、血气指标报危急值，合并重度全身炎症反应、多脏器功能损伤、重度低蛋白血症、贫
血及凝血功能异常。经重症医学科急会诊，考虑重症脓毒症、DKA、坏死性筋膜炎，病情危重，于 2022 年 01 月 17 日 21:25 紧急转入重
症医学科监护治疗。

转入 ICU 即刻，患者呈嗜睡状态，精神极差，呼吸急促（30 次 / 分），循环不稳定，血压最低至 78/42mmHg，全身感染中毒症状显著。
结合危急值检验结果及临床表现，确诊脓毒性休克、重症坏死性筋膜炎、DKA、多器官功能损害、多重酸碱电解质紊乱。入科后立即启动
重症急救流程，予以心电监护、有创动脉血压监测、高流量吸氧，快速液体复苏联合去甲肾上腺素泵入维持循环稳定；同步留取血液、尿液、
创面分泌物标本行病原学培养及药敏检测，予以经验性强效抗感染、脏器功能保护、胰岛素降糖、内环境调控、成分血输注及营养支持等
综合治疗。2022 年 01 月 20 日血、尿、创面分泌物培养均检出金黄色葡萄球菌，结合药敏结果明确精准抗感染方案，予以万古霉素足量
足疗程静脉滴注。根据创面坏死进展及愈合情况，分别于 2022 年 01 月 20 日、2022 年 01 月 26 日行背部深部脓肿彻底清创 +VSD 负压
引流术，持续创面冲洗、负压吸引，彻底清除坏死组织及脓性渗出物。同时配合创面常规换药、会阴部感染病灶外用夫西地酸乳膏、口服
蛋白质粉纠正低蛋白血症、止痛抗焦虑、纠正贫血及凝血功能紊乱等对症支持治疗。治疗期间患者全身炎症、循环呼吸及代谢指标持续改善，
但因家庭经济困难，家属春节前多次提出放弃治疗。经医护团队反复沟通病情、科普预后，医院主动协助患者申请水滴筹公益救助，缓解
医疗经济压力，家属最终选择坚持治疗。经医患协同全力救治，患者创面肉芽组织逐步生长、创面结痂愈合，全身感染完全消退，内环境
及脏器功能恢复正常，痊愈出院。术后 1 年随访，患者血糖控制平稳，创面愈合良好，无感染复发及慢性并发症，日常生活完全自理。

既往史 :20 余年前因外伤左足前脚掌行截断手术（具体不详），术后恢复可，生活可自理。半年前开始发现尿液招蚂蚁，未重视未监测及
控制血糖。否认肝炎传染病史，否认药物过敏史。

个人史 : 患者平素生活作息规律，无长期熬夜、劳累史，饮食无特殊偏好，无酗酒、吸烟等不良嗜好，无长期特殊药物服用史，无毒物、
粉尘接触史，适龄婚育，子女体健。

家族史 : 父母、兄弟姐妹均体健，无糖尿病、感染性疾病、遗传性疾病及肿瘤相关家族病史。

体格检查 : 入院时意识清醒，精神极差，体型消瘦，查体部分合作。背部可见弥漫浸润性紫红色硬结约 25cm*25cm，散在分布化脓性毛

姓名：曹玉芳

单位：海口市骨科与糖尿病医院
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囊性丘疹，硬结中心有一创口约 10cm*5cm*2cm，深达肌层，有暗灰色污浊脓性分泌物，周围皮肤有红肿、皮温高；阴茎见多个化脓性
毛囊性丘疹，尿道口有白色分泌物；双侧瞳孔等大等圆，对光反射灵敏；颈静脉无怒张，双肺呼吸音稍低，双肺未闻及干湿性啰音；心率
108 次 / 分，律齐；腹软，无压痛、反跳痛；双下肢无浮肿，左脚掌前段缺如，四肢肌力 5- 级，肌张力正常，生理反射存在，病理征未引
出。辅助检查

（一）影像学、心电图及病理检查

1. 胸部 CT（2022.01.17）：双肺实质未见明显器质性病变；心包少量积液；背部软组织密度不均、局部组织缺如，符合软组织感染、坏
死性炎性改变；附见胆囊结石。

2. 心电图（2022.01.17）：窦性心动过速、偶发室性早搏、肢体导联低 QRS 电压。

3. 背部创面病理切片：背部组织脓肿形成，伴大量炎性细胞弥漫浸润、局部软组织凝固性坏死，符合急性化脓性炎症合并软组织坏死病理
表现。

（二）实验室动态检查（2022.01.17-01.28）

患者住院期间每日动态复查血常规、炎症指标、血气分析、生化、凝血功能、尿常规及病原学培养，全程呈现重度全身炎症反应、急性高
血糖酮症、多重酸碱电解质紊乱、重度低蛋白血症、贫血及凝血功能异常。核心异常指标：入院随机血糖 26.47mmol/L，β- 羟丁酸 5.33mmol/
L，糖化血红蛋白 13.00%；降钙素原最高 5.35ng/ml，超敏 C 反应蛋白最高 195.04mg/L；持续存在呼吸性碱中毒合并代谢性酸碱失衡，
伴顽固性低钠、低钙、低镁血症；血、尿、创面分泌物初始培养确诊金黄色葡萄球菌感染，后期创面继发肺炎克雷伯菌混合感染，详细逐
日数据、指标趋势及药敏结果见动态汇总表及趋势图。
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临床诊断、诊断依据及鉴别诊断

（一）主要临床诊断

1. 脓毒症；2. 背部、会阴部软组织感染、坏死性筋膜炎；3. 2 型糖尿病、糖尿病酮症酸中毒；4. 泌尿道感染；5. 混合型酸碱失衡（呼吸性
碱中毒、代谢性酸中毒、代谢性碱中毒）；6. 多电解质紊乱（低钠、低氯、低钙、低镁、低钾血症）；7. 低蛋白血症、营养不良；8. 乙肝
病毒携带者；9. 左足截断术后状态。

（二）诊断依据

1. 脓毒症：患者存在明确全身严重感染病灶（背部坏死性筋膜炎、会阴部感染、泌尿系感染），入院后白细胞、中性粒细胞比例、超敏 C
反应蛋白、降钙素原显著升高，心率增快、全身炎症应激反应强烈，血培养检出金黄色葡萄球菌，符合脓毒症诊断标准。

2. 坏死性筋膜炎、多部位软组织感染：患者背部大面积皮肤红肿、硬结、深部组织化脓、创面深达肌层，伴大量脓性分泌物，局部皮温升
高、组织坏死，会阴部可见化脓性丘疹，结合影像学提示背部软组织感染性改变，外院清创无效，符合坏死性筋膜炎临床表现。

3. 2 型糖尿病、糖尿病酮症酸中毒：患者既往隐匿血糖异常病史，入院血糖最高 26.47mmol/L，糖化血红蛋白 13.00%，提示长期未控制
的高血糖；血 β- 羟丁酸显著升高，尿常规酮体 2++，合并代谢性酸中毒，结合重症感染诱因，确诊糖尿病酮症酸中毒。

4. 泌尿道感染：尿常规提示白细胞、细菌计数显著升高，尿糖、酮体阳性，尿培养检出金黄色葡萄球菌，明确泌尿系感染。

5. 酸碱及电解质紊乱：多次血气分析提示呼吸性碱中毒合并代谢性酸碱失衡；生化提示持续性低钠、低氯、低钙、低镁、低钾血症，为重
症感染、酮症酸中毒、补液失衡、营养消耗共同导致。

6. 其他诊断：持续低白蛋白、前白蛋白降低，结合消瘦体型、长期感染消耗，诊断营养不良、低蛋白血症；乙肝五项三项阳性，确诊乙肝
病毒携带者；结合既往手术史，确诊左足截断术后状态。

（三）鉴别诊断

1. 单纯皮肤痈肿：普通痈肿多为局部浅表感染，无全身严重脓毒症、酮症酸中毒，无深部肌层坏死、全身多脏器代谢紊乱，本例患者感染
深达肌层、全身炎症反应剧烈，合并多系统代谢异常，可排除单纯浅表皮肤感染。

2. 感染性休克：患者全程血压稳定，无持续性低血压、组织低灌注表现，乳酸经治疗后逐步下降，未达到感染性休克诊断标准，可排除。

3. 1 型糖尿病合并酮症酸中毒：1 型糖尿病多见于青少年，起病急、胰岛功能绝对缺乏，本例患者为中年起病，长期隐匿发病，无胰岛素
绝对缺乏证据，符合 2 型糖尿病特点，可鉴别。

4. 非感染性炎症反应：患者存在明确多部位致病菌感染证据，炎症指标升高与感染进程高度同步，排除自身免疫性疾病、应激性非感染性
炎症。

临床治疗经过

（一）整体治疗目标

快速逆转脓毒性休克、稳定循环呼吸功能；精准控制全身及局部感染，彻底清除坏死病灶；纠正糖尿病酮症酸中毒及多重酸碱电解质紊乱；
改善营养状态、纠正贫血及凝血异常；阻断炎症瀑布反应、保护重要脏器功能；促进创面修复愈合，规避感染复发及远期并发症，同时保
障治疗连续性，克服患者医疗经济压力。

（二）分阶段精细化治疗方案

1. 紧急复苏抢救阶段（2022.01.17 转入即刻）

患者转入 ICU 时确诊脓毒性休克，立即启动重症急救流程：持续心电监护、有创动脉血压及血氧动态监测，高流量吸氧改善氧合；快速输
注晶体液、胶体液进行液体复苏，纠正有效循环血量不足；去甲肾上腺素微量泵持续泵入，维持平均动脉压≥ 65mmHg，稳定循环灌注；
即刻留取多部位标本完善病原学筛查及药敏检测；予以经验性广谱抗感染、脏器功能保护、胰岛素降糖、补液纠酸、营养支持预处理，全
面阻断病情恶化。

2. 精准靶向抗感染治疗
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入院初期结合重症皮肤软组织感染特点予以经验性抗感染治疗，疗效有限，炎症指标下降缓慢。2022 年 01 月 20 日多部位培养回报金
黄色葡萄球菌，药敏提示菌株对青霉素、红霉素、克林霉素多重耐药，对万古霉素高度敏感，遂调整方案为注射用万古霉素 1g 静脉滴注 
q12h，足量足疗程精准靶向抗感染。后期创面继发肺炎克雷伯菌混合感染，根据药敏结果维持敏感抗生素治疗，动态优化抗感染方案，
规避耐药及感染迁延。同时予以夫西地酸乳膏外用涂抹会阴部感染病灶，实现全身联合局部一体化抗感染治疗。

3. 阶梯式外科清创 +VSD 负压引流治疗

针对大面积深部坏死性筋膜炎，保守治疗无法清除深部坏死病灶、控制感染源头。分别于 2022 年 01 月 20 日、2022 年 01 月 26 日行背
部脓肿彻底清创 +VSD 负压引流术，术中完整清除坏死筋膜、皮下腐肉及脓性病灶，留置负压引流管持续创面冲洗、负压吸引，持续清除
炎性渗出物、减轻局部水肿、刺激肉芽组织新生。术后根据创面愈合情况，多次床旁精细化清创换药，逐步缩小创面，彻底阻断毒素入血
通路。

4. 代谢与内环境精细化调控

予以胰岛素泵持续皮下输注，动态监测指尖血糖及静脉血糖，平稳梯度降糖，逐步清除血酮、纠正酮症酸中毒；每日结合血气分析、生化
指标个体化制定补液方案，精准纠正呼吸合并代谢性混合型酸碱失衡，持续性纠正低钠、低钙、低镁、低钾等顽固性电解质紊乱，维持机
体内环境动态稳态。

5. 综合支持对症治疗

针对重度低蛋白血症，采用口服蛋白质粉联合静脉输注白蛋白的方式纠正低蛋白、改善营养状态；针对贫血、凝血功能异常，分次输注红
细胞悬液、血浆等成分血，纠正凝血障碍、改善组织氧供；予以止痛、抗焦虑药物缓解患者躯体疼痛及负面情绪，提升治疗依从性；全程
监护心、肝、肾等重要脏器功能，预防性规避重症相关并发症。

（三）治疗方案调整依据及病情演变

初始经验性抗感染方案无法覆盖耐药金黄色葡萄球菌，炎症反应控制不佳，待病原学及药敏结果回报后及时更换万古霉素，实现精准抗感
染，PCT、CRP 等核心炎症指标快速回落，菌血症逐步得到控制。因患者病灶深、坏死范围广，单次清创无法彻底清除隐匿坏死组织，故
采用阶梯式多次清创联合 VSD 引流，持续净化创面、促进组织修复，有效避免感染残留复发。治疗期间患者因经济压力拟终止治疗，经
医院公益救助、医患协同坚持治疗，为病情痊愈奠定基础。全程无药物不良反应、无脏器功能衰竭、无新发严重并发症。

（四）远期预后

经全程一体化综合救治，患者全身感染完全消退，酸碱电解质、糖代谢紊乱彻底纠正，创面逐步完全愈合，顺利出院。术后 1 年随访，患
者血糖控制平稳，无感染复发，背部创面愈合良好，局部功能正常，无远期并发症，日常生活完全自理。

临床思辨与文献复习

（一）核心病例特点

本例为隐匿性糖尿病诱发多重重症叠加、兼具教学与临床借鉴价值的疑难病例，核心特点如下：① 发病隐匿、诱因隐蔽：患者长期未察觉
糖尿病，仅以皮肤瘙痒、尿液异常为前驱症状，未及时筛查干预，长期高血糖抑制机体免疫、损伤皮肤屏障，成为重症感染的根本诱因；
② 病情进展迅猛、病症多重叠加：轻微皮肤感染快速进展为大面积坏死性筋膜炎、耐药金葡菌脓毒症、脓毒性休克、DKA，同时合并多重
酸碱电解质紊乱、重度营养不良、混合菌感染，病情复杂、救治难度极高；③ 社会因素显著影响预后：患者因家庭经济困难面临治疗中断，
通过医院人文干预、公益救助实现痊愈，体现了重症救治中医疗技术与社会支持结合的重要价值，区别于普通单一重症病例。

（二）文献复习与临床分析

相关研究表明，未规范管控的 2 型糖尿病是皮肤软组织坏死性筋膜炎的独立高危因素，持续高血糖状态可抑制中性粒细胞吞噬、杀菌功能，
降低皮肤黏膜修复能力，微小皮肤损伤即可诱发深部侵袭性感染，且感染易扩散、易合并脓毒症及 DKA，病死率显著高于普通感染人群。
金黄色葡萄球菌是糖尿病患者重症皮肤感染的首要致病菌，近年来基层耐药菌株发生率逐年升高，常规头孢类经验性治疗有效率低，易延
误病情，早期完善多部位病原学培养、依据药敏精准选用万古霉素等敏感药物，是控制全身菌血症、阻断炎症进展的核心。

坏死性筋膜炎合并 DKA、脓毒性休克患者存在典型的“感染 - 代谢紊乱 - 免疫抑制”恶性循环，单一抗感染或降糖治疗难以逆转病情，需
依托 ICU 一体化综合救治体系：早期液体复苏联合血管活性药物逆转休克、精准抗感染清除病原菌、阶梯式外科清创联合 VSD 引流去除
坏死病灶、精细化调控代谢与内环境、强化营养支持重建机体免疫功能。其中 VSD 负压引流技术可持续引流创面渗出物、减轻局部炎性水肿、
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刺激肉芽组织再生，相较于传统换药，可显著缩短创面愈合周期、降低混合感染及病情复发风险，是重症坏死性筋膜炎的核心外科干预手段。

此外，重症叠加基础病患者医疗费用高、治疗周期长，经济负担是导致治疗中断、预后不良的重要社会因素。本例通过医院主动对接公益
救助、全程人文关怀，成功挽救重症患者，证实完善社会支持体系、兼顾医疗技术与人文服务，可有效改善贫困重症患者预后，对基层重
症救治体系建设具有重要的参考意义。

（三）临床经验与教训

救治经验：① 临床对于迁延不愈的皮肤软组织感染、反复不明原因皮肤瘙痒患者，需常规筛查血糖、糖化血红蛋白，尽早识别隐匿性糖尿
病，从源头规避重症感染风险；② 皮肤重症感染合并全身炎症反应、代谢异常患者，需尽早转入 ICU 干预，启动多学科综合救治，避免
病情进展为休克、多器官功能损伤；③ “精准抗感染 + 阶梯式外科清创 + 内环境双调控 + 营养支持 + 人文公益辅助”的一体化方案，可
有效救治多重叠加重症，提升治愈率；④ 动态监测病原学变化，警惕后期混合菌感染，及时优化治疗方案，规避病情反复。

临床教训：① 基层医疗机构对隐匿性糖尿病合并皮肤重症感染的认知不足，仅关注局部创面处理，忽视全身代谢及感染状态评估，导致病
情延误加重；② 群众对糖尿病隐匿症状认知匮乏，对皮肤瘙痒、尿液异常等前驱症状未及时就医筛查，是重症发病的重要诱因；③ 基层
重症救治需完善社会救助联动机制，弥补单纯医疗技术救治的局限性，进一步改善重症患者整体预后。

（四）创新性诊疗思路

本例创新性构建“休克复苏稳循环 + 药敏指导精准抗感染 + 阶梯式微创清创促修复 + 代谢内环境双调控 + 人文公益兜底保疗程”的个体化
救治体系，打破传统单一治疗模式。针对耐药金葡菌采用足量靶向抗感染方案，结合多次 VSD 负压引流彻底清除深部隐匿病灶；针对多
重叠加的酸碱电解质紊乱，摒弃固定补液方案，实行每日动态个体化精准调控；同时创新性将社会公益救助融入重症救治全程，有效解决
贫困患者治疗中断难题，为基层医院救治复杂、高危、贫困重症病例提供了可复制的新思路与新方法。
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抗 MDA5 抗体阳性皮肌炎遭遇 VV ECMO 被迫撤离

摘要

抗 MDA5 抗体阳性皮肌炎合并快速进展型间质性肺炎（RP-ILD）病情凶险，常需 VV ECMO 支持。本文报道一例 60 岁女性患者，因 RP-
ILD 及重度急性呼吸衰竭启动 VV ECMO。治疗期间因右侧腰大肌巨大血肿被迫提前撤离 ECMO。撤机后患者出现呼吸衰竭恶化，因存在抗
凝禁忌无法重新上机。通过实施以呼吸力学为导向的较长程深镇静联合神经肌肉阻滞剂（NMBA）的严格肺保护通气策略，配合强化免疫
抑制治疗，成功避免呼吸机相关肺损伤、自主呼吸相关肺损伤及纵隔气肿等并发症。后续病程中相继出现消化道多发溃疡伴出血、耳廓溃
疡以及一过性意识障碍等血管炎表现，提示肺外血管炎与肺部病变活动非同步。经多次调整免疫方案，患者最终康复，MDA5 抗体转阴。
本病例提示：VV ECMO 期间出现迟发性腰大肌血肿，需警惕抗凝以外的病因；VV ECMO 被迫不平稳撤机后，始终坚持严格肺保护通气原
则是肺损伤得以修复的关键；且需高度警惕抗 MDA5 抗体阳性皮肌炎肺外血管炎的异时性表现。

关键词

抗 MDA5 抗体阳性皮肌炎；VV ECMO；RP-ILD；肺保护通气；自发性肌肉出血

【病情介绍】

患者，女，60 岁。因“咳嗽、咳痰 1 月余，加重伴气促半月”于 2025-11-12 入院。入院前外院查抗 MDA5 抗体 IgG（+++）、抗 Ro-52
抗体 IgG（+++），胸部 CT 示双肺间质性肺炎快速进展，予“甲强龙 40 mg/d、免疫球蛋白及他克莫司”治疗，但病情持续恶化，无创通
气支持下转至我科。

入院查体：SpO2 89%（无创通气，FiO2 80%），眶周皮肤潮红，双肺呼吸音粗、少量湿啰音。

入院诊断：抗 MDA5 阳性皮肌炎  RP-ILD  重度 ARDS。

立即行气管插管，当日下午因 P/F=69 mmHg 启动 VV ECMO，并予严格肺保护通气（驱动压≤ 12 cmH2O，PEEP10cmH2O）。初期予深
镇静并使用神经肌肉阻滞剂（NMBA）。

ECMO 管理：据氧合状态调整血流量及 FDO2， 以 PaCO2 及 ETCO2 为指导调整气流量；肝素抗凝，APTT 维持于 55 ～ 60 s。

免疫抑制方案：甲强龙 120 mg/d 逐步减量、他克莫司（谷浓度 7 ～ 8 mg/L）、免疫球蛋白（0.4g/d×7 天）及 3 次血浆置换，并加用吡非尼酮。

经上述治疗，RP-ILD 得到一定控制，停用 NMBA，转为浅镇静。

主要病情变化

VV ECMO 被迫撤离

11 月 25 日患者突发休克、血红蛋白明显下降，CT 提示右侧腰大肌血肿（见图 1），伴纤维蛋白原降至 1.38g/L，血小板最低 65×109 /
L。停用肝素。虽 MDA5 抗体滴度略降（164 RU/mL → 139 RU/mL），但铁蛋白持续升高（5456 ng/mL → 17281 ng/mL），外周血
CD4+T 细胞升高（232 个 /u → 802 个 /u），这些指标提示皮肌炎仍活动明显。多学科会诊考虑腰大肌血肿主因为皮肌炎相关自发性肌肉
出血，非单纯抗凝所致。决定撤离 VV ECMO，同步强化免疫抑制治疗。11 月 27 日撤机后，患者呼吸窘迫加重，静态肺顺应性降至 20ml/
cmH2O；驱动压 15 cmH2O，机械能 19.9J/min，ETCO2/PaCO2= 0.5，VR= 2.2 ，提示死腔增大、肺损伤风险极高。患者为 VV ECMO 不
平稳撤机，因血肿为抗凝禁忌无法重启 ECMO，遂再次深镇静、加用 NMBA，坚持力学导向肺保护，严格控制驱动压。因呼吸驱动过强，
NMBA 减量极其困难，累计使用达 28 天（12 月 25 日停用），期间于 12 月 5 日行气管切开。

消化道出血、凝血障碍伴新发皮肤体征

2026 年 1 月 7 日患者突发解大量暗红色血便伴休克，胃镜未见异常；肠镜见回肠末段及结肠积血，DSA 未发现出血病灶及责任血管。予止血、
输注血制品、补充凝血因子等处理。1 月 12 日因再次出现大量血便，复查肠镜示回肠末段多发环状溃疡（见图 -2），活检示淋巴细胞浸润，
抗酸染色及 CMV、EBER 均阴性（见图 -3）。同期出现技工手（见图 -4）、耳廓溃疡（见图 -5）。凝血功能恶化（D- 二聚体及 FDP 升高，
纤维蛋白原最低 0.6 g/L，血小板最低 50×109/L，血管性血友病因子抗原测定升至 415%）。左侧股静脉血栓形成。再次多学科会诊，考
虑消化道出血、凝血障碍及皮肤病变均为皮肌炎相关的血管炎活动所致，予血浆置换、免疫球蛋白冲击治疗（20g/d×5d）、维持他克莫

姓名：张洁

单位：广州医科大学附属第一医院
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司谷浓度 7 ～ 9 ng/mL、维持激素剂量，消化道出血停止，凝血功能改善，耳廓溃疡渐愈合。肺部情况稳定，可间断脱机。

突发意识障碍

2 月 1 日患者突发意识障碍，无发热、抽搐、呕吐，头颅 CTA+CTV、脑电图未见异常。脑脊液常规、生化、宏基因组二代测序（mNGS）、
自身免疫性脑炎抗体、梅毒抗体检测均阴性。风湿科考虑为 MDA5 抗体阳性皮肌炎的中枢神经系统受累，予血浆置换 1 次，意识改善不明
显。2 月 8 日家属要求转回当地医院治疗。回当地后继续血浆置换 2 次，意识逐渐转醒。

后续及转归

2 月 26 日拔除气管套管，改为鼻导管吸氧，恢复经口进食及言语交流。康复过程漫长，4 月 10 日方能在辅助下站立，5 月 6 日可独立行走。
复查 MDA5 抗体及 Ro52 抗体转阴，铁蛋白正常，双肺 CT 基本正常。病程中的系列胸部 CT 表现如下（见图 -6）。
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【讨论】

抗 MDA5 抗体阳性皮肌炎（anti-MDA5 antibody-positive dermatomyositis）是一类具有独特临床表型的特发性炎性肌病，以快速进展
型间质性肺炎（Rapidly Progressive Interstitial Lung Disease ，RP-ILD）为突出表现，病死率极高。部分患者即使接受积极免疫抑制治疗，
仍需要 VV ECMO 支持。然而，ECMO 支持期间所需的抗凝与皮肌炎潜在的血管炎 / 出血倾向形成显著矛盾。本病例在这一背景下，因自
发性腰大肌巨大血肿被迫不平稳撤离 ECMO，继而在无法重新上机的绝境中，通过严格肺保护策略及动态免疫调节获得成功救治。同时，
该病例展示了肺外血管炎与肺部病变活动非同步演进的复杂临床过程，为危重抗 MDA5 抗体阳性皮肌炎的救治提供了重要的临床启示。

1.VV ECMO 期间并发腰大肌血肿的病因分析

传统观点认为，ECMO 相关的腹膜后血肿多由穿刺置管损伤所致，通常发生在置管后数小时内。然而，近年有学者报道了 ECMO 期间迟
发性腹膜后血肿 / 出血。Sugiura 等报告一例 VV ECMO 启动后第 13 天出现腰大肌周围血肿，CT 证实与局部穿刺无关，推测其机制为长
期仰卧位致腰大肌受压、抗凝治疗及患者谵妄状态下不自主肌肉收缩共同作用 [1]。Zhang & Li 在 COVID-19 患者中也观察到类似现象，
强调基础疾病导致的血管内皮损伤（COVID-19 相关凝血紊乱）和护理操作、体位变动、康复训练等机械因素共同参与了血肿的形成 [2]。

抗 MDA5 抗体阳性皮肌炎本身即可导致自发性肌肉出血。Cansu 等系统评估了皮肌炎患者自发性肌肉出血的风险因素，发现抗 MDA5 抗
体阳性（OR 16.0）、抗 Ro52 阳性（OR 11.6）、间质性肺病（OR 9.71）、肝素使用（OR 4.42）和大剂量糖皮质激素（OR 1.03）是显
著危险因素；自发性肌肉出血相关的死亡率高达 50%[3]。Xu 等汇总 23 例皮肌炎自发性肌肉出血患者，总体死亡率 60.9%，髂腰肌是最
常见出血部位（52.2%），且深部肌肉血肿死亡率显著高于浅部（80% vs 25%）[4]。Yang & Yan 指出，抗 MDA5 抗体阳性皮肌炎的血管
内皮损伤及中型血管炎症是自发性肌肉出血的病理基础 [5]。

本病例在低强度抗凝下发生迟发性巨大血肿，CT 排除穿刺因素，结合铁蛋白及 T 细胞持续活化，支持血管炎活动为根本病因，抗凝可能
为促进因素。正确归因是决策关键——我们未因出血而削弱免疫抑制，反而加速撤机并加强原发病治疗，最终逆转病情。

2.VV ECMO 被迫提前撤机后的呼吸管理

本病例被迫撤离 VV ECMO，撤机后患者表现为呼吸驱动过强、静态肺顺应性显著下降，极易出现 P-SILI；呼吸力学指标提示死腔过大，
肺泡通气效率不足，短期内难以有效改善，机械能偏高提示 VILI 的风险极高；而 MDA5 皮肌炎本身即为纵隔气肿的高危因素，已有文献
报道合并纵隔气肿死亡率达 60%[6]。在无法重启 ECMO 的情况下，我们坚持将肺保护原则置于首位，即使需要长达 28 天的 NMBA 使用——
这远超常规推荐疗程（48 小时）。这一措施虽增加了 ICU 获得性衰弱风险，但避免了致命性肺部并发症。我们通过每日滴定驱动压、机
械能及跨肺压，实现了“肺休息”，为免疫治疗赢得时间窗口。本病例提示：在 ECMO 撤离失败边缘，坚持力学导向的极限肺保护，可能
是挽救生命的最后防线。

3.RP-ILD 有所控制，血管炎却在活动

本病例在停用 NMBA、转为浅镇静并逐渐下调呼吸支持的过程中，突发消化道出血、技工手及耳廓溃疡、凝血异常，考虑为皮肌炎相关性
血管炎活动；以及随后出现突发意识障碍，头颅影像及脑脊液检查无特异性发现，相关检查排除颅内感染、脑血管意外，对血浆置换反应
良好（转回当地后 2 次置换后苏醒），提示可能为免疫介导性脑病或微血管炎。这些表现呈现出 RP-ILD 有所控制，血管炎却在活动的矛
盾现象。

复习相关文献，皮肌炎的胃肠道血管病变可独立于肌肉和肺部病变活动。Matas-Garcia 等报告 188 例皮肌炎中 3 例并发严重胃肠道受累，
均表现为反复出血、内镜下多发溃疡，且均在肌力下降或皮疹活动期出现，最终死于胃肠并发症 [7]。Kibbi 等则描述一例 63 岁皮肌炎患
者，在大剂量激素及丙球治疗后肌力显著改善，却突发结肠穿孔，病理示弥漫性血管病变（静脉闭塞、动脉内膜增生），证实即使肌肉炎
症被控制，胃肠道血管病仍可进展 [8]。本病例肠镜示回肠末段多发环状溃疡，但肠镜活检组织病理未呈现典型血管炎改变，这考虑与内
镜活检深度多局限于黏膜层，难以捕获黏膜下肌层及细小血管病灶有关。基于上述背景，我们启动了针对性免疫调控方案（包括免疫球蛋
白冲击、维持他克莫司有效谷浓度及间断血浆置换）。治疗后消化道出血迅速终止，凝血功能显著改善，反向印证了血管炎性损伤是该患
者消化道出血的核心机制。临床启示：MDA5 皮肌炎中，ILD 的改善不等于疾病活动的全面控制。RP-ILD 与血管炎可能呈现非同步性，即
使 RP-ILD 改善的过程中，当出现不明原因消化道出血或新发血管炎体征时，仍应警惕血管炎独立活动，及时强化免疫治疗，避免致命并
发症。

【局限性】

本病例仅为单例经验，在诊治过程中面对困境时我们也是根据临床经验摸索前行，存在以下局限：①消化道活检仅见淋巴细胞浸润，未见
典型血管炎病理改变，可能与出血状态下取材表浅有关；中枢神经系统受累依据影像、脑脊液检查进行排他性诊断，并无血管炎的直接证
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据。②长时间使用 NMBA（28 天）虽属被迫，但确为后续康复埋下隐患，患者病程第 6 个月方能站立。③受血浆资源紧缺限制，血浆置
换频次及置换量未达理想水平，且患者因血浆获取困难转回当地医院。

【结论】

本病例提示，抗 MDA5 抗体阳性皮肌炎合并 RP-ILD 患者在 VV ECMO 支持期间出现迟发性腰大肌血肿，应警惕抗凝外的原因如疾病本身
相关的自发性肌肉出血。在 VV ECMO 被迫不平稳撤机后，始终坚持严格肺保护通气原则是控制 RP-ILD 的核心。同时应高度警惕肺外血
管炎表现的异时性与多样性。本病例为极危重症患者的救治提供了可借鉴的策略和经验。
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抗生素治不了的炎症：一例新生儿 IL10RA 缺陷型 IBD28 的“感染”假面

病例摘要：

患儿女，7 天。

主诉：间断发热 8 小时于 2025-06-23 23:00 入院。

现病史：患儿入院前 8 小时无明显诱因出现发热，体温最高达 38.0℃，伴寒战，无抽搐、青紫，无咳嗽、咳痰，无鼻塞，给予物理降温
后体温退而复升，家属自行携患儿来我院就诊，查血常规示：白细胞 18.08×109/L，中性粒细胞比率 64.1%，血红蛋白 180g/L，红细胞 
4.99×1012/L，血小板 186×109/L，全血 C 反应蛋白 <6mg/L，以“新生儿发热”收入院。患儿自发病以来，精神反应欠佳，食欲、进奶欠佳，
混合喂养，尿量正常，大便略稀，黄色奶瓣便，4-5 次 / 日。

既往史：患儿生后 2 天无明显诱因出现发热 1 次，体温 37.6℃，无寒战抽搐，无咳嗽、呼吸困难等异常表现，自行给予物理降温可降至正常，
于当地医院查血常规示白细胞 14.77×109/L，血小板 (PLT) 125×109/L，全血 C 反应蛋白 (CRP) 6.48mg/L，未予特殊处理。

个人史：胎龄 39+3 周，G1P1，剖宫产儿，出生体重 3350g，脐带、羊水、胎盘未见异常。阿氏评分 1 分钟、5 分钟、10 分钟均评 10 分。
生后混合喂养，食欲及睡眠好，大小便未见异常。

家族史：其母 28 岁，孕期体健，无发热等感染表现，无特殊家族遗传病史。

体格检查：T38.0℃，P160 次 / 分，R59 次 / 分，BP 71/42mmHg，一般状态可，反应欠佳，皮肤黄染（均值 14mg/dl），全身无皮疹
及淋巴结肿大，咽稍充血，呼吸稍促，双肺呼吸音粗，未闻及干湿性啰音，四肢末梢稍凉，心腹及神经系统查体均未见异常。

辅助检查：血常规（衡水市人民医院 2025-06-19）：白细胞 14.77×109/L，中性粒细胞比率 77%，血小板 (PLT) 125×109/L，全血 C
反应蛋白 (CRP) 6.48mg/L。血常规（衡水市人民医院 2025-06-23）：白细胞 18.08×109/L，中性粒细胞比率 64.1%，淋巴细胞比率 
19.4%，血红蛋白 180g/L，红细胞 4.99×1012/L，红细胞压积 51.2%，血小板 186×109/L，全血 C 反应蛋白 <6mg/L。

主要临床诊断：新生儿发热原因待查：新生儿感染？诊断依据：患儿女，7 天，主因发热 8 小时入院。监测体温最高达 38.0℃，伴寒战，
食欲欠佳，患儿生后 2 天有一次发热病史，体温 37.6℃，入院查体：反应欠佳，皮肤黄染，双肺呼吸音粗，未闻及干湿性啰音。查血常规
示白细胞高。

鉴别诊断：1、新生儿败血症：此病可表现为不吃、不哭、不动、嗜睡、惊厥，体温异常，严重黄疸，肝脾大、中毒性肠麻痹、出血等，
化验白细胞增高或降低，血小板降低，C 反应蛋白增高，血培养阳性，该患儿出生时间短，免疫力差，且存在发热、食欲欠佳、反应欠佳、
黄疸等表现，不能除外此病，注意观察患儿体温、喂养等表现，监测血常规等感染指标，待血培养结果进一步鉴别。2、新型冠状病毒感染：
此病多急性起病，最常见的临床表现为发热或寒战，可伴有咳嗽、呼吸困难等症状，新生儿亦可表现为反应差、吃奶差等表现，有上述表
现注意本病可能。该患儿有发热，反应欠佳，食欲欠佳等表现，需完善新型冠状病毒抗原或核酸检测除外此病。3、化脓性脑膜炎：反应低下，
精神、面色欠佳，哭声微弱，吸吮减少及体温异常等表现。该患儿系新生儿，新生儿血脑屏障差，易合并该病，且感染指标高，进一步查
腰椎穿刺协助诊断。

临床治疗经过：

第一阶段：入院初期——按“新生儿发热 / 疑似败血症”常规完善各项检查，经验性处理

患儿入院后给予暂母婴分离，单间隔离，重症监护、心电血氧监测，配方奶 40ml/ 次，q3h，物理降温，头孢他啶（50mg/kg.d）抗感染，
维生素 K1 防出血等综合治疗，立刻完善血气分析正常。肝肾功能、心肌酶、电解质、微量元素大致正常。大便常规示白细胞 偶见，红细
胞 未见。尿常规：尿蛋白 +-。胸正位 X 线示 心肺膈无著变。呼吸道病毒体核酸检测：甲型流感病毒 RNA 阴性、乙型流感病毒 RNA 阴性、
肺炎支原体 DNA 阴性、腺病毒 DNA 阴性、呼吸道合胞病毒 RNA 阴性、人鼻病毒 RNA 阴性、新型冠状病毒 RNA 检测。优生四项：阴性。
术前八项：阴性。CMV-DNA：阴性。除外以上相关病原体感染。腰椎穿刺术示脑脊液常规、生化、涂片未见异常，除外化脓性脑膜炎。
泌尿系超声未见异常，且尿常规未见白细胞除外泌尿系感染。腹部超声未见明显异常除外胆道感染等。复查尿便常规未见异常。

第二阶段：治疗 7 天仍有发热，抗感染方案升级

姓名：高荣荣

单位：河北省衡水市人民医院



CCCC 2026     081

患儿入院第 2 天仍有发热，食欲欠佳，反应欠佳，偶有烦躁哭闹，大便未见明显异常，监测心率 160-210 次 / 分，查体咽部出现散在分布小溃疡。
入院第 3 天查体颜面及前胸出现散在红色皮疹，咽部充血，舌红明显，咽峡部散在分布溃疡。头孢他啶抗感染治疗 7 天仍有发热，且血培
养及脑脊液培养阴性，复查血常规示白细胞及 CRP 仍较高，口腔溃疡范围较前增大，完善咽拭子呼吸道多种病原体靶向测序 (tNGS) 查找
病原体示鲍曼不动杆菌，更换抗生素为哌拉西林他唑巴坦（75mg/kg/ 次 Q6h）与美罗培南（40mg/kg/ 次 Q8h）联合抗感染治疗，同时
完善病原微生物核酸高通量测序（mNGS），考虑患儿发热时间长，感染重，诊断新生儿败血症，输注静注人免疫球蛋白共 7.5g 增强抵抗力，
抵抗感染。同时加用氟康唑（3mg/kg/ 次 biw）预防真菌感染。因患儿反复发热，皮疹，口腔溃疡等病史，不除外单纯疱疹病毒等病毒感
染可能性，加用人干扰素 a1b 注射液（3.5ug/kg/ 次 Q12h）雾化抗病毒感染及康复新液口腔护理。

第三阶段：治疗效果不佳——触发“难治性感染背后是否存在基础病”的再思考

升级抗生素 3 天后仍有发热，再次复查血常规示白细胞及 C 反应蛋白仍较高，白细胞介素 - 6 明显升高，同时病原微生物核酸高通量测序
结果回报金黄色葡萄球菌，调整抗生素为去甲万古霉素 (10mg/kg/ 次 Q12h) 与哌拉西林他唑巴坦（75mg/kg/ 次 Q6h）联合抗感染，因
金黄色葡萄球菌易合并化脓性感染，查头颅核磁未见异常除外脑脓肿等，复查脑脊液未见异常再次除外颅内感染，查胸片除外肺脓肿，复
查血培养阴性及心脏超声未见明显异常除外感染性心内膜炎。经以上强化抗感染治疗后，患儿仍反复发热，口腔及皮肤损害迁延不愈，复
查炎症指标仍高，辅助检查结果难以完全解释病情全貌，不除外原发性免疫缺陷病、自身免疫性疾病或遗传性疾病等。进一步查甲功五项
未见异常，血涂片未见异常，查抗核抗体、抗中性粒细胞胞浆抗体、抗双链 DNA 未见异常，查免疫五项、淋巴细胞亚群检测未见异常，
完善铁蛋白、血脂未见明显异常。

第四阶段：拓展检查与确诊

免疫学检查（淋巴细胞亚群、免疫球蛋白等）、病毒病原学（HSV/CMV/EBV 等）及自身抗体谱，仍未能解释疾病全貌。进一步完善检基因测序，
最终明确为常染色体隐性炎症性肠病 28 型（IL10RA 基因：c.301C>T/p.Arg101Trp 杂合变异，OMIM：613148）。进一步完善肠镜示结
肠炎伴多发溃疡。

第五阶段：确诊后的治疗调整与转归

确诊后治疗策略由单纯“抗感染”转向针对单基因炎症肠病的综合管理：在继续必要感染预防及控制的同时，需要针对肠道炎症及免疫失
调的专科治疗，并加强营养支持与长期随访。患儿体温、炎症指标及黏膜损害较前期未有明显改善，建议上级医院专科进一步规律治疗。

总结：治疗方案随血常规白细胞变化：

临床思辨总结病例特点、文献学习及总结

病例特点：

① 7 天新生儿，足月剖宫产

②出生史、家族史、既往史无异常，



082     CCCC 2026

③查体：反复发热，口腔可见咽部及上颚溃疡，头面及会阴多发红斑、脓疱

④辅助检查：白细胞、CRP 持续升高，血培养阴性，脑脊液常规生化涂片及培养阴性，呼吸道病毒核酸检测阴性，乙肝病毒、丙肝病毒、
梅毒、艾滋病病毒阴性，优生四项阴性，血涂片未见异常，抗核抗体、抗中性粒细胞胞浆抗体、抗双链 DNA 未见异常，免疫五项、淋巴
细胞亚群检测未见异常，头颅核磁、胸片、腹部超声、泌尿系超声、心脏超声未见明显异常；

⑤多次升级抗生素抗感染指标无效。

文献学习：                 

炎症性肠病（IBD）是一种病因不明的慢性非特异性肠道炎症性疾病。主要包括 3 种类型：克罗恩病、溃疡性结肠炎、未分型 IBD。其中＜ 6
岁起病的 IBD 称为极早发炎症性肠病（very early onset-Inflammatory bowel disease，VEO- IBD），是儿童 IBD 中的特殊亚组 [1]。两
岁之前出现的疾病被称为婴儿亚型，部分患者在新生儿期即被确诊 [2]，2 岁以下 VEO- IBD 患儿约占所有 IBD 患者的 1%。不同于成人或
较大儿童 IBD,VEO-IBD 具有发病早、症状重、肛周病变等特点，患儿可出现广泛胃肠道症状及严重的生长发育迟滞等表现，且对传统药物
治疗反应不佳。VEO-IBD 发病机制包括遗传、免疫、代谢、微生态、环境等多方面因素，其中遗传因素为主导因素，随着高通量基因测序
技术的发展及广泛应用，现已发现 70 余种相关致病基因 [1]。

IL10RA 缺陷所致的常染色体隐性炎症性肠病 28 型（IBD28, OMIM #613148），属 IL-10 信号通路缺陷型 VEO-IBD，VEO-IBD 往往是由于
单基因突变所致，被报道最多的是白细胞介素（interleukin，IL）10 及其受体基因突变所致 [3]。VEO-IBD 患儿除常见的消化系统症状，
如腹痛、腹泻、黏液血便外，常合并发热、贫血、生长发育迟滞、营养不良等 [3]，严重影响患儿的生长发育，VEO-IBD 往往发病年龄早、
病情重，病死率高 [4]，临床表现多样，可伴有肠外表现，部分患儿临床症状不典型，因其缺乏特异性的临床表现，病例数相对少，故在
临床工作中诊断难度大，容易误诊、漏诊。延误诊断会直接影响患儿的预后，给患儿和家庭造成危害 [5]。

目前，部分 VEO-IBD 患儿对常规的治疗方法反应不佳 [6]，异基因造血干细胞移植（allogeneic hematopoietic stem cell transplantation 
(allo-HSCT)）是彻底治疗 IL-10 信号通路突变相关 IBD 的唯一手段 [7]，早诊断、早治疗是成功的关键 [8]。

总结：本例以“发热 + 口腔溃疡 + 脓疱样皮损 + 炎症指标异常”就诊，容易被优先解释为新生儿细菌性败血症、脓疱疮或疱疹病毒感染。
金黄色葡萄球菌相关败血症皮肤感染在新生儿期确实可危及生命，需及时血培养、炎症指标监测和抗葡萄球菌治疗 [9]。但本例发热时间长，
病情反复、炎症指标持续较高，抗生素治疗无效，提示不能仅用普通细菌感染完全解释，应进一步筛查原发性免疫缺陷、自身免疫性疾病、
单基因 IBD 及自身炎症性疾病 [10]。单基因 IBD 常由肠道上皮屏障、免疫调节、自噬、细胞因子信号等通路基因缺陷导致，临床可表现
为难治性肠炎、肛周及口腔黏膜病变、皮肤脓疱或肉芽肿样改变，并易合并巨细胞病毒、细菌、真菌等机会性感染。因此，对新生儿或婴
儿期起病的“不典型败血症样表现 + 黏膜皮肤损害 + 口腔溃疡”病例，建议尽早进行：血、脑脊液培养及药敏，病毒病原学检测，免疫表
型、免疫球蛋白、T 细胞 +B 细胞 +NK 细胞亚群；肠镜及病理；遗传学检测如全外显子或目标基因 Panel。治疗上需在控制重症感染的同时，
针对单基因 IBD 基础进行专科管理。

本病例启示：新生儿期发热伴口腔皮肤黏膜损害和反复炎症指标异常时，除常规败血症、疱疹病毒和脑膜炎鉴别外，应警惕单染色体隐性
/ 单基因炎症性肠病等罕见免疫炎症性疾病，早期基因诊断有助于修正治疗方向、改善预后。
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老年脊柱术后切口感染合并脑脊液漏的病例报道（死亡）

病例摘要：

主诉：腰腿痛伴间歇性跛行 2 年余，加重 1 年

现病史：患者近 2 年余来劳作后反复发作性腰腿痛，长期站立及行走后加重，休息后能稍缓解，经过服药，牵引理疗，小针刀等对症治疗，
症状无明显好转，并逐渐出现间歇性跛行症状，初能行走约一公里，后逐渐缩短，近 1 年缩短至 200 米，至我院门诊就诊，予以查腰椎
MR(2025-09-11MR00154078) 示：1，腰 2/3，腰 4/5 椎间盘膨出伴黄韧带肥厚，椎管狭窄；2，腰 2- 骶 1 椎体终板炎，胸 12 楔形椎，腰 2-3
椎体不稳，腰 1 椎体内小血管瘤可能；3，腰椎退行性改变，腰骶部皮下水肿：4，双肾囊性病灶。建议患者手术治疗，患家同意，遂拟 "
腰椎管狭窄症 " 进一步治疗收住入院，病程中患者无畏寒，发热，无恶心，呕吐，无心慌，胸闷，无腹痛，腹胀，无呼吸困难等，目前一
般情况可，食纳睡眠可，大小便正常。

既往史：患者既往身体健康状况一般，有 " 高血压 " 病史十余年，平素口服 " 依那普利 + 厄贝沙坦 " 控制血压治疗，收缩压最高〈170mmHg，
自诉血压控制尚可，自诉有 " 脑梗死 " 病史，未正规检查及治疗，具体情况不详。

个人史：生长于原籍，无其他疫水疫区接触史，无放射线粉尘毒物接触史，否认性病冶游史，否认酗酒史，有吸烟史半包 / 天。

家族史：否认家族性遗传性及传染性疾病史。

体格检查：神志清，精神可，步入病房，全身皮肤粘膜无黄染，无肝掌和蛐蛛痣，浅表淋巴结无肿大。两侧瞳孔等大等圆，直径约 3.0mm，
对光反应灵敏，双侧呼吸动度等，两侧语音震颤无增强，两侧呼吸音清，未闻及干湿性啰音及胸膜摩擦音。心前区无隆起，心尖搏动有力，
心率 72 次 / 分，律齐，各瓣膜区未闻及病理性杂音。腹部平坦，肝脾肋下未触及，Murphy 征阴性，无滚波震颤，未触及包块，肝脾区
均无叩击痛，移动性浊音阴性。双肾区无叩痛。脊柱无明显畸形，生理弯曲存在。右侧足底感觉稍减退，无明显麻木感。胸腰椎各个椎体
棘突周围无明显压痛及叩痛，腰椎背伸及旋转活动略受限，双下肢肌张力正常，双髌、踝阵挛阴性，四肢关节活动可，四肢肌力肌张力正常，
生理反射存在，病理反射未引出。

辅助检查：腰椎 MR(2025-09-11 本院 MR00154078) 示：1，腰 2/3，腰 4/5 椎间盘膨出伴黄韧带肥厚，椎管软窄：2，腰 2- 骶 1 椎体终板炎，
胸 12 楔形椎、腰 2-3 椎体不稳、腰 1 椎体内小血管瘤可能；3、腰椎退行性改变，腰骶部皮下水肿；4，双肾囊性病灶。

入院诊断：1、腰椎管狭窄 2、腰椎间盘膨出 3、腰 2-3 椎体不稳、4、高血压病

临床治疗经过：

患者入院后完善相关辅助检查，患者腰椎 MR 及 CT 提示 L2/33,L4/5 椎间盘膨出合并黄韧带肥厚，腰椎管退变性狭窄，考虑神经受压导致
左下肢放射痛伴间歇性跛行明显。严重影响日常生活，手术指征明确，建议行 L2/3,L4/5 椎同融合内固定术，相关手术风险告知患者家家属，
表知情同意，排除绝对手术禁忌症后于 2025 年 10 月 18 日在全麻麻醉下行 " 经后路 L2/3,L4/5 椎管减压，椎间盘切除 + 植骨融合内固定术 "，
术后复查腰椎 X 片示：腰椎曲度，序列正常，L2-5 椎体融合内固定，诸椎体边缘骨质增生变尖，腰 1, 胸 12 椎体 " 楔形 " 改变，椎间隙未
狭窄。手术效果满意，术后继续予以预防感染，止痛，脱水消肿，激素应用，白蛋白输注补充白蛋白，抗凝，补液维持水电平衡等对症处理。

术后切口定期换药示渗出较多，且患者反复发热伴切口渗液，考虑切口感染，予加强抗感染治疗。病程中患者出现气喘及呼吸困难，双下
肢水肿，考虑心力衰竭，予白蛋白联合呋塞米强心利尿，11-02 出现意识障碍，昏睡，强烈刺激可以应答，完善头胸部 CT:1，两肺炎症；
2，双侧胸腔积液：3，主动脉及冠状动脉壁钙化：4，肝脏及双肾低密度灶，考虑囊肿，必要时增强扫描；5，肝内胆管扩张，胆总管结石
可能，建议 MRCP 检查：6，老年性脑改变；7，副鼻窦炎。头颈部 CTA 未见明显颅内病变，考虑病情重，予转 ICU 治疗。

入室后予高流量氧疗，" 哌拉西林他唑巴坦 4.5g q8h ivgtt" 抗感染，止咳化痰，营养心肌，强心利尿，营养心肌，维持内环境稳定等对症
支持治疗。患者贫血，予申请输血，患者双下肢水肿，且蛋白低，双侧胸腔积液，予白蛋白加强支持治疗，并予呋塞米利尿减轻心脏负荷，
必要时行胸腔闭式引流。针对患者意识障碍，考虑心衰合并感染，同时因患者颈强直，11-02 晨家属自诉见患者肢体不自主抖动，考虑癫
痫不排除，结合患者脑膜刺激征，考虑中枢神经系统感染可能及急性脑梗死不排除，予以预约 11-03 头颅 MRI 检查进一步明确有无颅内
新发病灶。11-02 夜间患者意识障碍进一步加重，且颈强直，考虑中枢神经系统感染，予升级抗生素为 " 美罗培南 2.0g q8hivgtt".11-03
晨患者出现癫痫大发作，予药物联合止痉，并行气管内插管，患者病情不稳定，无条件完善头颅 MRI。同时，患者腰背部切口脓性分泌物
明显，考虑切口感染导致中枢性感染，建议行彻底清创，并控制原发感染灶。患家同意后于 11-03 急诊全麻下行 " 腰椎管减压融合内固定

姓名：江丽

单位：泗阳医院
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术后皮下组织感染清创 +VAC 负压引流术 + 左侧胸腔闭式引流术 "，术后转回 ICU 继续治疗。术后予 " 美罗培南 + 利奈唑胺 " 强效抗感染，
止痉，脱水降颅压，脑保护，抑酸护胃，营养支持等对症支持治疗。术后复查 CT 示左侧气胸，予加强引流。病程中患者气道内大量黄粘
痰，多次予床旁纤维支气管镜吸痰处理，11-10 予去除 VAC 负压吸引。11-10 复查头胸部 CT:1，两肺炎症伴双侧胸腔积液 ( 右侧中等量，
左侧少量 );2，左侧胸腔引流术后，左侧胸壁皮下少许积气；3，心包少量积液；4，主动脉及冠状动脉壁钙化；5，肝脏及双肾低密度灶，
考虑囊肿，必要时增强扫描：6，肝左叶肝内胆管扩张，胆总管结石可能，建议 MRCP 检查：7，考虑脑水肿，请结合临床；8，老年性脑
改变，副鼻窦炎；9，右侧第 8-9 肋骨陈旧性损伤，请结合临床病史。予加强脱水降颅压，并拔除左侧胸腔闭式引流管。11-12 手术切口
处大量渗液，考虑脑脊液漏，建议患者行深部组织清创，查找脑脊液破口，必要时修补，放置引流管引流，促进创面愈合。患家同意后于
11-12 急诊全麻下行 " 腰椎管减压融合内固定术后皮下软组织感染清创 +L4/5 右侧椎管内游离骨块摘除 + 引流术 ".11-14 考虑患者脱机拔
管困难，家属同意后行气管切开。同时考虑患者治疗周期长，真菌感染不排除，予联合 " 伏立康唑 " 抗感染治疗。11-15 因患者间断仍有
发热，予停利奈唑胺，予 " 万古霉素 " 抗感染治疗。" 万古霉素 " 使用期间出现肾损伤加重，12-10 予停用 " 万古霉素 "，改为 " 利奈唑胺
" 抗感染治疗，12-7 因全身皮疹停用 " 美罗培南 ",12-8 停用 " 利奈唑胺 ",12-8 改用易透过血脑屏障的 " 头孢曲松 ",12-12 因近期无发热且
感染指标下降予停用静脉抗生素。患者背部切口反复大量渗液，多次请脊柱外科医师评估切口情况，予加强换药，12-10 切口分泌物培养
回报：多重耐药的鲍曼不动杆菌，根据药敏使用 " 米诺环素 "。病程中患者贫血伴血凝异常，予输血对症支持治疗，予白蛋白支持治疗。
病程中患者肾损伤加重，予呋塞米泵入利尿，并建议行 CRRT 治疗，家属考虑创伤大后拒绝，予保守治疗。12-16 患者再次发热 38.3C, 予
加 " 头孢哌酮舒巴坦 2.0g q8hivgtt" 联合抗感染治疗，12-20 升级抗生素为 " 头孢他啶阿维巴坦 + 替加环素 ",01-03 停用头孢他啶阿维巴坦。
病程中患者出现胸水增加伴氧合下降，予放置胸腔闭式引流管。自 12-25 患者出现解黑便伴休克，予禁食，胃肠减压，洛赛克及奥曲肽等
支持治疗，患者大量黑便，考虑失血性休克，请消化科会诊，考虑暂不具备急诊内镜条件，已予积极大量输血抢救治疗，予动态复查血常
规及血凝，警惕 DIC，告知患者家属随时有失血性休克加重，DIC，猝死等可能，家属表示理解，同时建议患者家属可至上级医院进一步
治疗消化道出血，家属拒绝转院，拒绝至上级医院进一步治疗，要求于我院继续治疗。治疗上积极予大量输血及对症支持治疗，至 2026-
01-05 患者神志昏迷，气管切开接呼吸机维持呼吸 (FI02:100%)，指脉氧仅能维持在 80% 左右，患者合并消化道出血，失血性休克，大剂
量血管活性药物维持血压，最终患者呼吸循环难以维持，于 01-05 05:50 心跳骤停，经积极抢救，最终抢救无效，于 2026-01-05,06:21 心
电图提示一条直线，宣布死亡。
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病例总结：治疗经验与教训

一、治疗经验

1. 术后发现切口感染、可疑中枢感染后，及时升级抗感染方案，尽早实施二次清创、VAC 负压引流，落实脊柱术后感染外科处理原则。

2. 转入 ICU 后及时开展呼吸支持、强心利尿、脑保护、营养支持等综合脏器支持，出现癫痫、气胸等并发症及时对症处置。

3. 根据病情、创面培养及药敏结果动态调整抗生素，兼顾覆盖耐药菌与药物不良反应监测。

4. 各项重要操作、病情预后充分与家属沟通，尊重家属诊疗决策。
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二、经验教训

1. 术前评估不足：患者高龄，合并高血压、脑梗，脏器储备差，术前未充分预判切口愈合不良、脑脊液漏风险。

2. 脑脊液漏识别滞后：术后切口持续渗液初期仅考虑单纯切口感染，未能早期鉴别脑脊液漏；脑脊液持续渗漏造成感染逆行侵入椎管，诱
发中枢感染。脊柱术后切口渗液需第一时间排查脑脊液漏。

3. 长期广谱抗生素并发症预判不足：长时间抗感染治疗破坏肠道屏障，后期诱发消化道大出血；重症长期使用抗生素应重视胃肠黏膜保护，
动态监测消化道出血相关指标。
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目的治疗性左心室辅助装置置入术后装置周围白念珠菌感染的综合救治一例

类别 :// 病例报告：罕见重症病例或在诊断与鉴别诊断、疗效观察与评价、影响临床结局因
素等方面有讨论价值及教学意义的重症病例。鼓励投稿死亡病例

主诉

患者男，64 岁，心脏术后 38 d，伴肾功能不全 1 个月余，于 2025 年 9 月 16 日转入重症医学科。

现病史

患者因扩张型心肌病、心功能Ⅳ级，合并持续性心房颤动及完全性左束支传导阻滞，于 2025 年 8 月 8 日在外院全身麻醉、体外循环下行
左心室辅助装置置入术、卵圆孔未闭修补术及左心耳夹闭术。置入装置为慈孚 VAD（Corheart 6，CH-VAD，同心医疗），治疗目的为目
的治疗（destination therapy，DT）。

手术过程顺利，术中出血约 2000 ml，回输自体血 600 ml。术后超声心动图示左心室舒张末期内径 67 mm，左心室射血分数 20%，下
腔静脉内径 2.3 cm。术后病程中乳酸最高 12.7 mmol/L，肌钙蛋白 I 最高 7942 pg/ml，白细胞计数最高 16.8×10^9/L，NT-proBNP ＞
35000 pg/ml。

术后因接受造影检查，次日出现少尿并逐渐无尿，血肌酐和尿素氮升高。经大剂量呋塞米治疗无明显效果，遂行间断床旁血液滤过。同期
出现双侧胸腔积液，外院考虑术后感染，经验性给予头孢曲松 2 g、每日 1 次。2025 年 9 月 12 日行双侧胸腔闭式引流，右侧积液减少，
左侧积液改善不明显，随后出现心功能不全加重、感染指标升高及持续肾功能障碍，于 9 月 16 日转入我院重症医学科。

入院后完善血液及局部病原学检查。9 月 17 日血培养检出白念珠菌；外周血、导管血及导管尖培养检出屎肠球菌和白念珠菌，血液宏基
因组二代测序亦提示屎肠球菌及白念珠菌感染。胸腔积液和胸部切口分泌物培养均检出白念珠菌。早期经头孢曲松、美罗培南、万古霉素
及利奈唑胺等治疗后，细菌感染相关指标逐渐下降，抗细菌药物陆续停用，但白念珠菌感染仍持续存在。

患者自 9 月 18 日至 11 月 4 日接受卡泊芬净静脉治疗，维持剂量 50 mg、每日 1 次。因胸腔积液及伤口培养持续检出白念珠菌，10 月 20
日起加用口服伏立康唑，后期剂量调整为 150 mg、每 12 小时 1 次。10 月 21 日至 11 月 1 日给予两性霉素 B 胸腔注入，每日 1 次，剂量
由 5 mg 逐步增加至 10 mg、20 mg。其间虽经系统抗真菌治疗、胸腔引流及局部冲洗，G 试验和 GM 试验仍持续阳性，培养及血液宏基
因组二代测序仍可检出白念珠菌，提示存在未充分控制的深部感染灶。

患者入院后胸部正中切口逐渐裂开并伴脓性分泌物，经每日清创换药效果欠佳，于 10 月 14 日行胸部正中切口清创缝合及胸骨再固定术，
术后切口愈合良好并拆线。

胸腔感染方面，患者持续引流脓性胸腔积液。右侧胸腔积液培养转阴后拔除引流管；左侧胸腔积液经持续引流和两性霉素 B 胸腔注入后性
状一度改善，后因引流不畅，于 11 月 4 日调整胸腔闭式引流。后续每日引流量低于 50 ml。

鉴于患者在较长时间抗真菌治疗和局部感染灶处理后仍有持续性真菌学证据，经多学科会诊后完善 PET-CT。检查显示左心室辅助装置周围、
心包心膈角及左侧部分胸膜代谢活性增高，结合持续性白念珠菌血流感染及多部位同源病原学结果，临床诊断为左心室辅助装置周围白念
珠菌感染。

患者 11 月 3 日复查血培养阴性。但考虑到装置周围感染难以单纯依据一次血培养阴性判定清除，且患者为目的治疗性 LVAD 依赖者，合
并近期多器官功能障碍和急性肾损伤，再次行装置更换风险极高，经全院会诊后决定继续非手术治疗。

11 月 5 日停用既往抗真菌方案，改用两性霉素 B 胆固醇硫酸酯复合物静脉治疗，初始剂量 25 mg/d，逐步增加至 150 mg/d 维持。治疗
过程中肾功能再次波动，经间断床旁肾脏替代治疗及容量管理后逐渐恢复。患者体温恢复正常，C 反应蛋白降至正常范围，白细胞计数恢
复正常，后转入康复医院继续治疗，抗真菌方案序贯为口服伏立康唑，最终好转出院。

既往史

扩张型心肌病多年，慢性心力衰竭病史 8 年，冠状动脉粥样硬化性心脏病病史 8 年，合并持续性心房颤动、室性期前收缩、阵发性室性心
动过速及完全性左束支传导阻滞。既往接受抗凝、抗血小板、调脂及利尿治疗。2023 年后胸闷、喘憋发作频率增加，曾应用螺内酯、沙
库巴曲缬沙坦、美托洛尔及胺碘酮等药物治疗。

2 型糖尿病病史 10 年，曾口服恩格列净和二甲双胍，服药不规律。血脂异常多年。否认高血压病史，否认肝炎、结核、疟疾史，否认既

姓名：徐亚奇

单位：北京医院，国家老年医学中心



088     CCCC 2026

往输血及外伤史。否认明确食物及药物过敏史，预防接种史不详。

个人史

无吸烟史、饮酒史、职业及特殊环境暴露史。

家族史

患者母亲有“心脏病”史，具体诊断不详。
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脓毒性休克表象下的补体介导性 TMA：一例感染触发成人 aHUS 的重症诊治启示

病例摘要

主诉：腹泻 1 天，高热畏寒伴意识不清 12 小时。

现病史：患者入院前 1 日出现恶心、呕吐、腹泻及腹痛，门诊按“急性胃肠炎”予抗感染、抑酸等处理后返家。夜间出现腹胀、高热，体
温最高约 40℃，伴明显畏寒寒战，随后意识逐渐转差，由急救车送入我院。急诊予气管插管、机械通气及经验性抗感染治疗后，因病情
危重收入重症医学科。

既往史：痛风病史 4 年，长期口服非布司他。否认高血压、糖尿病、慢性肾病、冠心病、肝炎、结核等病史，否认手术、外伤、输血及明
确药物 / 食物过敏史。

个人史、婚育史及家族史：无明确放射物、毒物及毒品接触史，无吸烟、饮酒及冶游史；未婚；父母健在，家族中无明确传染病及遗传病史。

入院查体：体温 38.3℃，心率 133 次 / 分，血压 105/76 mmHg，经口气管插管机械通气。患者神志不清，双肺呼吸音稍粗，未闻及明显
干湿性啰音；心律规整；腹部稍膨隆、软，无明显压痛及反跳痛，肠鸣音弱；四肢及躯干可见花斑样改变，末梢循环差。

辅助检查：入院查腹部 CT 提示阑尾根部粪石梗阻伴急性阑尾炎及周围炎性渗出，结直肠扩张并气粪影，重度脂肪肝，胃腔扩张伴积气；
胸部 CT 提示双肺坠积性改变；头颅 CT 未见明确急性异常。入院早期（02：00）实验室检查提示提示严重全身炎症及组织灌注障碍：
CRP 127.4 mg/L，PCT 23.080 ng/mL，IL-6 >5000 pg/mL，D- 二聚体 10,469 ng/mL，肌酐 144.6 µmol/L，乳酸 6.0 mmol/L，提示感
染炎症反应、早期凝血异常、急性肾损伤及高乳酸血症。此时血液学及肝功能指标尚可，血小板 231×109/L，血红蛋白 148 g/L，ALT 
37.4 U/L，AST 21.5 U/L。

约 06:00 复查实验室指标显示病情在短时间内迅速进展，PCT 升至 92.800 ng/mL，肝细胞损伤加重（ALT 269.4 U/L，AST 428.5 U/L），
肌酐升至 176.4 µmol/L 并出现少尿，凝血异常持续存在（PT 16.7 s，D- 二聚体 9856 ng/mL）。同时出现心肌受累证据，肌钙蛋白 I 0.69 
ng/mL，NT-proBNP 1178 pg/mL。血小板由 231×109/L 降至 156×109/L。

入院初步诊断：脓毒性休克；多器官功能障碍综合征；急性呼吸衰竭；急性肾损伤；急性肝损伤；凝血功能障碍；急性阑尾炎待评估。

病例亮点：本例早期表现高度符合脓毒性休克，但病程中出现血小板快速下降、急性肾损伤加重、LDH 异常升高及破碎红细胞阳性，提示
血栓性微血管病（TMA）。结合 ADAMTS13 活性正常、志贺毒素阴性、补体终末通路明显激活及依库珠单抗治疗后改善，最终诊断为感
染触发的补体介导性非典型溶血尿毒综合征（aHUS）。

病例诊疗过程

入 ICU 后（13:00），立即予综合生命支持治疗，包括持续有创机械通气、去甲肾上腺素泵入维持循环（最高约 0.2 μg/kg/min）、保肝治疗、
纠正凝血功能异常及甲泼尼龙 40 mg 抗炎治疗。鉴于严重腹腔感染及可能革兰阳性菌感染，经验性给予美罗培南联合利奈唑胺，后根据病
情升级为替加环素及万古霉素。因炎症反应极重并合并急性肾损伤，同步启动连续性肾脏替代治疗（CRRT，百希瑞滤器），以控制容量、
纠正代谢紊乱及降低炎症负荷。

入院当日傍晚（18:00），患者凝血功能进一步恶化，PT 延长、INR 升高，D- 二聚体和 FDP 显著升高；同时出现暴发性肝细胞损伤，PCT 
>100 ng/mL、LDH >12000 U/L，血小板下降至 70×109/L。腹部 增强 CT 较前无明显进展，毒理学筛查阴性。此时病情虽可由脓毒性休
克解释，但血小板下降速度、LDH 升高幅度及急性肾损伤进展提示需警惕合并 TMA。

入院第 2 天，重症医学科牵头联合血液科、普外科、肝病科、毒理科等进行 MDT 讨论。患者血小板降至 30×109/L，肌酐升至 361 μmol/L，
LDH 仍显著升高。尽管血红蛋白尚未急剧下降（123 g/L），经典 TMA 三联征并不完整，但结合血小板进行性下降、急性肾损伤突出及溶
血相关指标异常，临床高度怀疑 TMA，MDT 团队决定行血浆置换（PEX，血浆 4040 mL）一次 。PEX 后患者体温下降、血管活性药物需
求减少，炎症指标、肝酶及凝血指标逐渐改善，但仍持续无尿，需继续 CRRT，血小板恢复不充分。

受超急性期实验室条件限制，外周血涂片未能在 PEX 前立即完成。住院第 3 天查血涂片示破碎红细胞比例超过 1%，证实微血管病性溶血
性贫血（MAHA），补全 TMA 证据链。随后完善鉴别诊断：Coombs 试验阴性，不支持自身免疫性溶血性贫血；ADAMTS13 活性正常，
不支持典型血栓性血小板减少性紫癜；粪便志贺毒素阴性，不支持 STEC-HUS；全面毒理学筛查未见异常。补体检测显示可溶性终末补体
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复合物 sC5b-9 显著升高至 1161 ng/mL（参考范围 72–252 ng/mL），C3 降低、C4 正常，提示补体旁路及终末通路异常激活。

病原学方面，血培养检出大肠埃希菌和鸟肠球菌，外周血 NGS 检出大肠埃希菌，肛周拭子 NGS 提示复杂厌氧菌群，符合胃肠道感染来源
或微生物移位。后续全外显子组测序未发现与遗传性血液系统疾病、TMA 或补体调控相关的致病性 / 可能致病性变异；受实验室条件限制，
未进行补体因子自身抗体检测。

最终诊断为感染触发的补体介导性 aHUS，在完成抗脑膜炎球菌感染相关预防措施后，启动依库珠单抗治疗，剂量为 900 mg 静脉输注，
每周 1 次，共 4 次诱导治疗。首次用药后，患者血小板逐渐回升，LDH、转氨酶下降，循环状态改善并停用血管活性药物。ICU 第 9 天成
功拔除气管插管，约第 18 天停止 CRRT，第 27 天病情稳定出院。随访至今，血液学指标及肾功能维持良好，未再出现血小板减少、溶血
或肾功能恶化。

出院主要诊断：补体介导性非典型溶血尿毒综合征；脓毒性休克；急性肾损伤；急性肝损伤；凝血功能障碍；急性呼吸衰竭。

诊断与鉴别诊断分析

本例早期表现为高热、休克、意识障碍、炎症指标显著升高及多器官功能障碍，首先按严重感染及脓毒性休克救治是合理且必要的。但感
染证据的存在并不能排除 TMA；相反，感染可作为补体调控失衡的触发因素。本例血小板短期内快速下降、AKI 进展、LDH 异常升高及破
碎红细胞阳性，提示病情不能完全由单纯脓毒症或 DIC 解释。

鉴别诊断方面，TTP 可表现为血小板减少、溶血及神经系统症状，但本例 ADAMTS13 活性正常，且以肾损伤和补体终末通路激活为突出表现，
不支持典型 TTP。STEC-HUS 因患者有胃肠道前驱症状需鉴别，但志贺毒素检查阴性。DIC 可由脓毒症诱发并导致凝血异常，但本例存在
明确 MAHA/TMA 证据、补体异常及依库珠单抗治疗后持续改善，提示 DIC 不足以解释全部病程。综合临床表现、排除性检查、补体指标
及治疗反应，最终诊断为感染触发的补体介导性 aHUS。

诊疗思辨与经验总结

1. ICU 中 aHUS 可伪装为脓毒性休克和 MODS，经典 TMA 三联征在超急性期可能并不完整。对于休克患者，若出现血小板进行性下降、
AKI 突出、LDH 明显升高、贫血进展或破碎红细胞，应尽早启动 TMA 诊断流程；

2. 外周血涂片、溶血指标、ADAMTS13 活性、志贺毒素检查及补体检测是 ICU 疑难多器官功能衰竭中的关键检查。若实验室条件受限，
也应在 PEX 或补体治疗前尽可能留取关键标本，并通过动态复查补全诊断证据。

3. 机械通气、升压药、抗感染、CRRT 是危重阶段重要的支持或桥接措施，本例患者早期炎症负荷高，本团队采用百希瑞抗炎治疗，效果较好，
值得借鉴。在 TTP 尚未排除时，PEX 作为经验性桥接治疗具有合理性；一旦证据支持补体介导性 aHUS，应尽早启动终末补体抑制治疗，
以争取逆转病程、保护肾功能并改善预后。

4. 本例强调重症医学科牵头的 MDT 协作价值。面对感染、急腹症、急性肝肾损伤、凝血异常、毒物暴露和血液系统疾病多线索交织的危
重患者，单一学科判断易局限于常见病解释。通过 MDT 快速完成从经验性支持治疗到机制导向治疗的转换，是本例获得良好转归的重要
原因。

图表
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脓毒症合并活动性咯血 ECMO 个体化抗凝一例：低强度抗凝策略的临床思考

一、病例摘要

该病例为支气管动脉 - 肺动脉瘘所致致命性咯血，因气道持续出血、氧合难以维持，于外院建立 VV-ECMO 后转运。核心矛盾在于：活动
性出血与管路带来的凝血功能紊乱风险并存，传统指南推荐 ACT 180~220 s，但该强度下再出血风险较高。本例采用低强度个体化抗凝：
上机 48 h 内无肝素；出血控制后启动肝素，ACT 目标 130~150 s。血小板骤降后又停用肝素。后 D- 二聚体升高提示高凝，启动萘莫司他
抗凝，联合 ACT 及 D- 二聚体指导抗凝。最终无血栓及严重出血事件，ECMO 安全运行 15 天。ECMO 合并活动性出血的传统抗凝方案面
临巨大矛盾。随着 ECMO 管路生物相容性改善，低强度抗凝乃至短时间内无抗凝已具备可行性。最新证据支持该策略：2026 年系统综述（11
项研究，958 例）显示减量或无肝素抗凝较标准方案显著降低出血事件（OR=0.49），血栓风险无差异 [1]；2025 年 RCT 报告低强度组大
出血发生率 8.3%，远低于中等强度组的 28.6%[2]。萘莫司他已获国内专家共识推荐。综上，对于合并活动性大出血的 ECMO 患者，低强
度、动态调整的个体化抗凝安全可行，现有指南的抗凝目标亟需分层优化。AI 辅助的风险预测与剂量决策工具有望进一步提升个体化抗凝
管理的精准度 [3]。

二、病例资料

1. 病史

患者，女，39 岁。

主诉：（代）间断咯血 8 天余

现病史：（代）8 天前出现咯血，色鲜红，量约 60ml，伴咳嗽、咳痰，伴头晕，就诊于当地医院，胸部 CT 示双肺支气管壁稍增厚并周围
见片絮状高密度影，给予“头孢克洛、裸花紫珠胶囊”等治疗；4 天前再次咯血，色鲜红，量约 200ml，伴咳嗽、咳痰、胸闷、气喘，给
予吸氧、止血、抗感染等治疗，3 天前再次出现咯血，伴呼吸困难，血氧饱和度约 60%，给予气管插管、气管镜下止血及输血等治疗，呼
吸机纯氧状态，氧合难以维持。5 小时前我院至当地医院行 VV-ECMO，在 ECMO 支持下先后行“支气管灌洗 + 经支气管冷冻治疗 + 气管
镜下止血治疗”+“超选择性右侧支气管动脉 + 超选择性左侧胸廓内动脉造影 + 超选择性右侧胸廓内动脉造影”。为进一步诊治至我院，
急诊以“咯血查因：支气管肺动脉瘘？动静脉畸形？肺癌？”为诊断收入我科。镇痛镇静，精神无法评估。

既往史：20 年前曾出现“咯血”症状，未特殊治疗。

个人史、家族史无特殊。

2. 查体

贫血面容，表情淡漠，被动体位，镇痛镇静状态，查体不合作。全身皮肤粘膜苍白，四肢有散在瘀斑。右侧颈部可见 ECMO 管路。

3. 初步诊断

（1）咯血原因待查：肺动静脉畸形？支气管肺动脉瘘？肺癌？；（2）肺部感染 呼吸衰竭；（3）失血性休克；（4）缺血缺氧性脑病

4. 诊疗经过

入院当日急诊行支气管镜下血凝块清除（图 1），局麻下行经导管支气管动脉栓塞术。术中造影证实右侧支气管动脉 - 肺动脉瘘（图 2），
使用微球、明胶海绵栓塞责任血管。术后气道活动性出血停止。因患者存在活动性咯血，ECMO 上机后 48 小时内未使用任何抗凝药物。3
月 17 日凝血检查示 PT 14.6s，D- 二聚体 4.41μg/ml，血红蛋白 72g/L，血小板 109×109/L。术后复查血红蛋白稳定，介入治疗成功。
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入院气管镜可见大量凝块和出血；入院第 3 天凝块基本抽吸干净，但仍有血性分泌物；入院 10 天血性分渗出基本停止，但后期继发感染

3 月 18 日评估出血风险下降后，启动普通肝素抗凝，监测 ACT 实际值在 135-148 秒之间。然而，患者血小板进行性下降：3 月 18 日
109×109/L，3 月 19 日降至 83×109/L，3 月 20 日进一步降至 41×109/L（图 3）。同时 C- 反应蛋白升至 284.81mg/L，降钙素原 1.66ng/
ml。4T 评分为 0 分，排除肝素诱导血小板减少症（HIT）。结合 SIC 评分 6 分（脓毒症诱导凝血病），考虑血小板减少由重症感染、骨髓抑制、
出血消耗及 ECMO 管路破坏共同所致。遂于 3 月 20 日停用肝素，并输注血小板、应用重组人血小板生成素。3 月 22 日血小板降至最低
9×109/L，经持续输注及升板治疗，3 月 24 日回升至 16×109/L，后稳步上升。

停用肝素后，D- 二聚体从 3.10μg/ml（3 月 20 日）进行性升至 4.50μg/ml（3 月 25 日），提示高凝倾向。为平衡出血与血栓风险，于 3
月 25 日启动甲磺酸萘莫司他抗凝（图 4），维持 ACT 140-150 秒，根据 D- 二聚体水平调整萘莫司他剂量（图 5）。同时继续输注血小板、
血浆及悬浮红细胞，抗感染升级为多粘菌素 E、头孢他啶阿维巴坦等。

图 2 造影可见支气管动脉 - 肺动脉瘘



094     CCCC 2026

3 月 22 日血培养及肺泡灌洗液 NGS 检出鲍曼不动杆菌、肺炎克雷伯菌及洋葱伯克霍尔德菌，抗感染方案多次调整（图 6）。随着感染控制，
炎症指标下降，血小板于 3 月 28 日升至 63×109/L，3 月 30 日 101×109/L。患者氧合改善，ECMO 氧浓度逐步下调。4 月 1 日撤机试验通过，
成功拔除 ECMO 管路，全程无管路血栓、颅内出血或消化道大出血等严重并发症。ECMO 共运行 15 天。
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撤机后继续呼吸机辅助通气。抗凝方面因双下肢肌间静脉血栓，予低分子肝素预防。最终于 4 月 24 日出院，出院时神志清，气管切开带机，
四肢肌力差，生命体征平稳，转康复治疗。

5. 出院诊断

1、支气管肺动脉瘘 2、肺部感染 呼吸衰竭 3、急性呼吸窘迫综合症 重度 4、脓毒血症 5、脓毒性休克 6、脓毒性心肌病 7、脓毒性凝血病 8、
缺血缺氧性脑病 9、贫血 10、肝功能不全 11、气胸 12、下肢静脉血栓形成 13、电解质代谢紊乱 14、血小板减少 15、低蛋白血症 16、营
养风险 17、贫血 18、鼻窦炎 19、胸腔积液 20、乳酸酸中毒 21、酸碱平衡紊乱 22、周围神经病 23、ICU 获得性衰弱 24、左小脑低密度
影  

核心出凝血管理小结：本病例在活动性大出血背景下，采用“延迟启动（无肝素 48h）—低强度肝素（ACT 130-150s）—血小板骤降时停
药—高凝时切换萘莫司他”的动态分层抗凝策略，成功避免了再出血与管路血栓，验证了低强度个体化抗凝在 ECMO 合并活动性出血患者
中的可行性。

三、讨论与分析

本例 VV-ECMO 支持的重症咯血患者，抗凝管理的临床决策面临“活动性大出血的原发病”“活动性出血的原发病”、“重症患者凝血功能紊乱”
与“ECMO 管路带来的凝血功能紊乱”的多重困境。当前 ECMO 指南多推荐 ACT 维持在 180 ～ 220 秒，但该强度下再出血风险极高，指
南的通用性在本例特殊人群中的适用性暴露出明显局限。

本病例分层抗凝策略的核心可概括为四个阶段：延迟启动—低强度肝素抗凝—血小板骤降时停药—D- 二聚体提示高凝后切换萘莫司他。全
程无管路血栓、颅内出血或消化道大出血等严重并发症，ECMO 安全运行 15 天。这一治疗过程为个体化抗凝的可行性提供了重要临床参考。

低强度抗凝的安全性已有较充分的高级别证据支持。2026 年 Zhang 等发表在 Frontiers in Medicine 的系统综述与荟萃分析纳入了 11 项
研究共 958 例 ECMO 患者，结果显示低强度或无肝素抗凝较标准方案显著降低出血事件（OR=0.49），而血栓事件（OR=1.00）及住院死
亡率（OR=0.90）均无显著差异 [1]。另一项 2026 年的荟萃分析同样指出，低剂量普通肝素抗凝可显著改善患者生存率并降低颅内出血风
险，且不增加血栓事件发生率。2025 年 Gannon 等发表在 Chest 的 SAFE-ECMO 多中心随机对照试验进一步印证了这一方向：VV-ECMO
低强度抗凝组大出血发生率仅 8.3%，远低于中等强度组的 28.6%，且低强度组无住院死亡病例 [2]。本例 ACT 目标 130 ～ 150 s 与上述
研究的低强度范畴高度一致。

在监测与决策层面，本病例动态追踪了血小板、D- 二聚体、ACT 及 4T 评分等指标的价值得到了充分体现。本例血小板降至 52×10^9/L
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时，结合 4T 评分 0 分排除 HIT 后果断停用肝素，避免了不必要的抗凝出血。Lehle[4] 等的研究发现，ECMO 启动后血小板计数在 24 小
时内显著下降，5 天后趋于稳定，且这种消耗主要由 ECMO 设备驱动。本病例血小板降降低虽在肝素使用期间发生的，但 4T 评分提示并
非 HIT 导致，考虑与消耗有关，包括感染、转机消耗。

本例后期 D- 二聚体进行性升高，及时切换为萘莫司他抗凝，ACT 维持在 140 ～ 150 秒，高凝状态逐步改善，全程无血栓或出血事件。萘
莫司他作为丝氨酸蛋白酶抑制剂，具有半衰期短、全身出血风险低的优势，在 ECMO 等高危出血场景中的应用已获得临床验证和专家推荐
[5]。

综上，本例低强度分层抗凝策略贴合循证医学最新进展。2026 年的荟萃分析和 RCT 结果共同提示，对于 VV-ECMO 支持的危重患者，低
强度抗凝不仅安全可行，且在降低出血风险方面具有明显优势。本病例的诊疗实践与上述证据形成呼应：通过“动态指标监测—分层分
阶段调整—个体化药物选择”的管理路径，为 ECMO 合并活动性大出血患者的抗凝管理提供了一个可参考的临床范式。这一策略对当前
ECMO 抗凝指南的分层优化具有启示意义，针对高危出血人群的低强度个体化方案值得通过更大样本的前瞻性研究加以验证。
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妊娠晚期 HELLP 综合征继发巨大肝包膜下血肿破裂出血的多学科救治分析

一、病例摘要：

1．主诉

孕妇 37 岁，主诉因“停经 33 周，血压高 5 月，胸闷 7 天，失眠 2 天”2026-04-16 17:07 入院，当日因术中发现腹腔出血，术后 20:44
转入 ICU。

2. 现病史

患者现停经 33 周，患者自 5 月前出现高血压，自测血压 150/90mmHg，未治疗，7 日前出现胸闷、憋气，未治疗，2 天前出现失眠，1
天前出现精神差；今日当地医院测血压 180/110mmHg，建议上级医院就诊，急就诊我院，患者入院时全身无力，难以站立，表情淡漠，
呼叫患者，患者无应答。门诊以“重度子痫前期”收入院。

3. 既往史

既往有 4 次流产史 2 次宫外孕手术史，无慢性基础疾病。

4. 个人史

   无烟酒嗜好，饮食作息无特殊，无毒物、放射线接触史。

5. 婚育史、家族史

适龄结婚，已育 1 子 1 女，均体健，无高血压、肝病、血液系统疾病家族遗传史。

6. 入院体格检查

T35.6℃，P100 次 / 分 R20 次 / 分，Bp118/70mmHg，神志模糊，不能配合，眼睑、球结膜、皮肤苍白，四肢湿冷，腹部膨隆，腹部张力大，
脊柱四肢无异常，专科查体：腹部膨隆，宫高：30cm；腹围：110cm；胎儿体重估计：1600g，胎心率 87 次 / 分，胎膜未破。

7. 辅助检查

2026-03-20 胎儿彩超单活胎，头位，脐带绕颈 1 周，双顶径 8.1cm，头围 28.2cm，腹围 27.3cm，股骨长 5.3cm，胎心率 155 次 /
分，羊水指数 17.0cm。入院时缺少辅助检查，据患者临床症状主要诊断：1. 重度先兆子痫 2. 急性左心衰竭？ 3. 胎盘早剥？ 4. 孕 33 周 
G9A6P2L2 5. 胎儿宫内窘迫 

二、治疗经过

孕妇 17:07 入院，呈休克状态，胎儿宫内窘迫，抽取血化验后立即通知手术室，于 17:50 行剖宫产手术，胎儿成功娩出，Apgar 10 分钟
评分 7 分，未发现胎盘早剥及子宫破裂，腹腔不凝血约 1500ml，腹腔出血导致孕妇休克；为探明病因，普外科上台探查，发现肝包膜大
小约 20*20cm 血肿，靠近胆囊底部见长约 6cm 破裂口，见活动性渗血，此时血化验结果回示：血红蛋白 116g/L，

血小板 36*10^9/L, 谷草转氨酶 240U/L，乳酸脱氢酶 674U/L，结合患者症状、化验检查及术中所见，考虑诊断为 HELLP 综合征合并肝包
膜下血肿。该疾病主要与以下几种疾病相鉴别：（1）血栓性血小板减少性紫癜（TTP）：均可出现溶血、血小板减低。但 TTP 以神经系
统损害为主，肝损伤较轻，ADAMTS13 活性显著下降；HELLP 仅发生于妊娠，肝脏损伤突出，可并发肝破裂，以此鉴别。（2）溶血性尿
毒症综合征（HUS）：典型表现为溶血、血小板减少、急性肾损伤，肝脏受累少见。本例以肝包膜下血肿破裂出血为核心，早期肾脏无严
重损害，不符合 HUS。（3）妊娠期急性脂肪肝（AFLP）：常伴低血糖、黄疸、严重凝血障碍，微血管溶血不显著，极少出现肝包膜破裂，
与本病例表现不符。

明确了诊断，考虑患者血肿巨大（见下图 1），清除血肿可能会造成大出血，术中应用明胶海绵压迫创面（见下图 2），减少渗血，肝下
放置引流管后手术结束。术后血压 110/70mmHg；术后 20:44 转入 ICU，转入后应用哌拉西林钠他唑巴坦钠（4.5g q8h）抗感染，奥美
拉唑保护胃黏膜，氨甲环酸止血，缩宫素减少子宫出血、硫酸镁预防子痫等常规治疗；患者术后引流持续增多，引流速度约 200ml/h，持
续输注血制品情况下，应用去甲肾上腺素维持血压（0.13ug/kg/min），患者持续出血导致循环不稳定，经多学科讨论后，04-17 02:50

姓名：程国升

单位：临沂市中心医院
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在全身麻醉下行肝动脉造影 + 栓塞术，术中应用明胶海绵栓塞肝右动脉分支，探查肝左动脉无异常，术毕返回 ICU，术后患者仍持续补充
血容量，纠正凝血功能障碍，纠正酸中毒等对症治疗；截止 4-17 8 时，已输注红细胞 17u 血浆 2120ml 冷沉淀 13.25U 血小板 6 治疗量；
虽然已停用升压药物，但患者血红蛋白升高仍不明显，凝血仍差，引流持续较多，再次组织多学科讨论，建立远程会诊，最终讨论后决定
再次行介入栓塞治疗；于 4-17 19:15 开始手术，术中应用弹簧圈栓塞肝右动脉分支，应用明胶海绵栓塞肝左动脉，术毕返回 ICU，截止 4-17 
21 时 已输注红细胞 27u 血浆 2900ml 冷沉淀 22.75U 血小板 8 治疗量；返回 ICU 后患者出现血氧饱和度下降，患者短时间内输注大量血
制品，血气分析示氧合指数＜ 100mmHg，复查胸部 CT 示双下肺不张、实变（见下图 3），腹部增强 CT 示肝右叶包膜下混合液性密度影（见
下图 4），肝实质受压内移；患者目前存在重度 ARDS，经保护性肺通气，加强利尿，床旁血滤脱水治疗（500ml/h），加用西维来司他钠（0.4g
持续泵入）, 经处理后复查血气，氧合指数＞ 200mmHg，再未输血情况下 4-18 患者血红蛋白稳定在 93g/L。

患者经过两次肝动脉栓塞，同时合并本身肝功能障碍，4-18 患者谷丙转氨酶升至 4115U/L，谷草转氨酶升至 6660U/L, 为清除除循环中毒
性代谢产物 , 减轻肝脏负担 , 补充血浆凝血因子 , 提高血小板计数，行血浆置换治疗，置换血浆 2450ml，经处理后患者转氨酶水平较前明
显下降（部分化验见表 1）；同时患者体温升高，感染指标升高，给予升级美罗培南（1g q8h）抗感染治疗；进过通畅引流（约 700ml/ 日））、
术后第 4 天加用低分子肝素 5000IU 抗凝、保护脏器、静脉营养等对症治疗，术后第 6 天撤离呼吸机拔出气管插管，应用高流量氧疗；术
后第 10 天，抗生素降阶梯使用哌拉西林他唑巴坦（4.5g q8h），术后第 12 天转入普通病房，术后 18 天，给予肝包膜下积液穿刺引流，
合并胸腔积液，给予床旁胸腔穿刺引流；术后第 20 天拔肝下引流管，术后第 25 天拔肝包膜引流管，第 31 天复查胸腹部 CT（见图 5、6）
后拔胸腔引流管，术后 35 天复查血红蛋白为 78g/L, 血小板 220*10^9/L, 总胆色素 17.94umol/L, 谷草转氨酶 23U/L，谷丙转氨酶 26U/L，
术后 36 天出院。
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三、救治核心总结：

快速识别：患者起病隐匿，无典型右上腹痛，以意识淡漠、休克就诊，及时结合实验室指标与术中探查迅速明确诊断。

损伤控制策略：急诊剖宫产终止妊娠；术中巨大肝血肿未强行剥离，采用明胶海绵压迫止血，规避高风险肝切除术。

救治模式创新：采用损伤控制外科 + 序贯双次肝动脉介入栓塞 + 多器官支持阶梯止血方案，规避肝切除手术。

多器官支持：依次处理重度 ARDS、急性肝损伤、凝血障碍，实施保护性通气、CRRT、血浆置换等综合治疗。

四、讨论总结：

HELLP 综合征 ( Hemolysis, elevated liver enzymes, and low platelet count syndrome, HELLP syndrome) 1982 年由 Weinstein 等首次
命名 [1]，它以溶血、肝酶升高及血小板减少为特点，是子痫前期的严重并发症，常危及母儿生命；Ｈ ELLP 综合征可发生在 0.5% ～ 0.9%
的妊娠中 [2],HELLP 综合征合并出现肝血肿发病罕见，发生率约为 1:45000 ～ 1:225000，围生期病死率为 7.7%[3], 由于 HELLP 综合征
并发肝包膜下血肿缺乏特异性症状和体征 , 早期诊断困难 , 目前主要基于患者临床症状和影像学检查，腹部超声诊断肝包膜下血肿及破裂
出血的准确率高达 90% 以上 , 是早期诊断的首选检查方法 [4]，本例患者在术中探查时确诊；HELLP 综合征肝包膜下血肿的发病机制未明
[5]，可能是血管痉挛导致内皮细胞损伤，纤维素沉积于血管内导致肝窦淤血，继而发生肝细胞缺血缺氧及坏死，肝坏死转化为肝内出血，
其扩大直至形成包膜下血肿，多发于肝右叶 [6]。

目前临床上对于 HELLP 综合征并发肝包膜下血肿的报道不多，对于肝包膜下血肿的处理尚未形成统一，治疗上宜尽早启动多学科协作诊
疗，据病情给予个体化治疗，从而保证母婴安全。治疗方案包括：1、保守治疗；母儿情况平稳，肝血肿未破裂 , 血流动力学稳定 , 可行保
守治疗 , 多数血肿会在数月后吸收 [7]，但治疗期间需持续监测血流动力学和血小板及凝血指标，血小板计数 <20×109/L 或持续性自发性
出血需申请血小板 [8]，血浆置换联合内科综合治疗可改善患者临床症状 , 是救治 HELLP 综合征并发多器官功能障碍的有效方法 [9]。目前
认为妊娠≥ 34 周或出现胎儿窘迫、肝破裂、 弥散性血管内凝血等情况的患者应立即终止妊娠 [10]；2、外科手术，外科手术仍被认为是
血肿破裂出血的一线治疗方法 [11]。手术方式包括血肿清除、止血材料填塞、结扎出血肝段、肝实质切除等。填塞术治疗的产妇存活率约
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为 80%，对于肝组织损伤严重的患者可行肝部分切除及肝动脉结扎 , 但初次手术不推荐行大范围肝切除术 [12]。3、肝动脉栓塞术 肝动脉
栓塞术具有手术时间短、 创伤小、术后并发症少等优点 [13]。一项调查研究 [14] 中 , 接受肝动脉栓塞术治疗的 HELLP 综合征并发肝 包膜
下血肿患者存活率高达 97%, 胎儿存活率 ( 包括 联合手术治疗 ) 约为 75%。据报道，动脉栓塞术的孕产妇生存率高于传统手术 [15]，肝动
脉介入栓塞单独使用或与手术联合使用，治疗效果良好 [16]。本例患者肝包膜血肿巨大，经止血材料填塞后，序贯使用明胶海绵联合弹簧
圈行介入栓塞治疗，并成功止血，为治疗此类疾病提供经验。

综上所述，HELLP 综合征并肝包膜下血肿可导致多个器官功能衰竭、肝功能急剧恶化甚至并发弥漫性血管内凝血，因此不断加强对此疾病
的认知，及时更新相关知识，提高诊断率及治愈率，减少患者妊娠不良结局的发生。但目前为止仍缺乏大样本前瞻性研究 , 尤其在保守治
疗与手术干预的选择上缺乏证据支持。期待未来对该病进行进一步研究 , 以提升母婴安全保障水平。 

参考文献

［1］ Weinsterein L． Syndrome of hemolysis，elevated liver enzymes，andlow platelet count: A sever consequence of 
hypertension in pregnan-cy［J］．American Journal of Obstetrics ＆ Gynecology，1982，142( 2)，159 － 167．

［2］Haram K, Svendsen E, Abildgaard U. HELLP syndrome: Clinical issues and management[J]. BMC Pregn 

Childbirth, 2009, 9(1): 8.

［3］Rinehart BK, Terrone DA, Magann EF, et al. Preeclampsia-associated hepatic hemorrhage and rupture: mode of management 
related to maternal and perinatal outcome[J]. Obstetrical & Gynecological Survey, 1999, 54(3): 196-202.

［4］ 单 书 繁 , 杨 井 源 , 付 长 江 , 等 .HELLP 综 合 征 合 并 肝 包 膜 下 血 肿 破 裂 2 例 报 告 并 文 献 复 习 [J]. 中 国 实 用 妇 科 与 产 科 杂 志 , 
2024,40(4):476-480.

［5］Kapan M, Evsen MS, Gümüş M, et al. Subcapsular liver hematoma in HELLP syndrome: case report[J]. Gastroenterology 
Research, 2010, 3(3): 144-146.

［6］中华医学会妇产科学分会妊娠期高血压疾病学组 . 妊娠期高血压疾病诊治指南 (2015)［J］. 中华围产医学杂志 ,2016,19(3):161-169.

［7］GRIGORAKIS S, TZIMAS G N, ALEXAKIS C, et al. Subcapsular liver hematoma: a rare complication of hemolysis, elevated liver 
enzymes, and low platelets (HELLP) syndrome managed conservatively[J]. Cureus, 2022, 14(2): e22058.

［8］孙小绘 , 董晋 , 徐胜凤 , 等 . 妊娠合并 HELLP 综合征的临床研究进展 [J]. 临床医学进展 ,2022,12(7):6068-6074.

［9］LIANG Y F, WANG S N, JIANG H Z, et al. Multidisciplinary management of concurrent postpartum eclampsia,HELLP 
syndrome,ruptured hepatic subcapsular hematoma,and atypical hemolytic uremic syndrome: a case report[J]. BMC Pregnancy 
Childbirth,2025,25(1):1206.

[10] CAVAIGNAC-VITALISM,VIDALF,SIMON-TOULZAC, et al. Conservative versus active managementin HELLP syndrome:resultsfrom 
acohortstudy[J].J Matern Fetal NeonatalMed,2019,32(11):1769-1775.

[11] SAAD A F,CHAHINE K M,SAADE G R,etal.Liver hematoma in pregnancy:challenges,management strategies, andoutcomes[J].
OGOpen,2025,2(2):e070.

[12] AUGUSTIN G,HADZIC M,JURASJ,etal.Hypertensive disorders in pregnancy complicated by liver rupture or 
hematoma:asystematicreview of391 reportedcases[J]. WorldJEmergSurg,2022,17(1):40.

[13] 刘峰 , 刘捷登 , 薛丹阳 , 等 .TAE 联合腹腔镜下肝部分切除术在肝破裂患者中的应用 [J]. 中国伤残医学 ,2025,33(6):33-35,44.

[14] GUPTA A,JOSEPH S R,JEFFRIES B.Managingarare complicationof HELLPsyndromein Australia:spontaneous liver haematoma 
in pregnancy [J]. Aust N Z J Obstet Gynaecol,2021,61(2):188-194.

[15] Grand’Maison S, Sauve N, Weber F, et al. Hepatic rupture in hemolysis, elevated liver enzymes, low platelets syndrome. 
Obstet Gynecol. 2012;119:617–625.

[16] Ditisheim A, Sibai BM. Diagnosis and management of HELLP syndrome complicated by liver hematoma[J]. Clin Obstet 
Gynecol, 2017, 60(1): 190-197.



CCCC 2026     0101

生死时速下的抉择：心源性休克合并感染性休克的多学科救治体会

【病例摘要】

主诉：女，63 岁，因 " 活动后气喘、胸闷 3 天，进行性加重 " 于 2026 年 6 月 2 日急诊入院。

现病史：患者于入院前 3 天（2026-05-30）无明显诱因出现活动后气喘，伴咳嗽、咳白色黏痰及胸闷，就诊于当地卫生院，予 " 头孢曲松、
甲泼尼龙、氨茶碱 " 等静脉滴注治疗后症状无缓解，气喘进行性加重。入院前 2 天（2026-05-31）就诊于晋江市中医院，查心电图示 II、
V2-V6 导联 ST 段弓背向上抬高，肌钙蛋白 I 1.5 ng/mL，期间出现血压下降，考虑 " 急性心力衰竭合并心源性休克 "，紧急行气管插管及
有创机械通气，并予抗血小板、调脂稳斑、去甲肾上腺素升压、抗心衰、抗感染、化痰等处理，完善心脏彩超示：节段性室壁运动异常（后
壁除外），左室整体收缩功能减退。入院前 19 小时（06-01 17:55）突发室性心动过速，予双向 200J 电复律 2 次后恢复窦性心律，持续
泵入利多卡因抗心律失常。入院前 6 小时（06-02 07:44）复查心电图提示广泛导联 ST 段弓背向上抬高，肌钙蛋白 I 进行性升高。考虑病
情危重，于 11:33 转诊至我院急诊。复查心电图仍示广泛导联 ST 段弓背向上抬高，肌钙蛋白 I 升高，拟诊 " 心肌损害原因待查：急性冠
脉综合征？心肌炎？ "，紧急行急诊冠脉造影术。术中见左主干末段狭窄约 30%，前降支散在斑块、未见明显狭窄，回旋支未见明显狭窄，
右冠中段狭窄约 30%、远端血流 TIMI 3 级，未见明显犯罪血管。结合术前心尖部球样改变、节段性室壁运动异常及心源性休克表现，考
虑急性暴发性心肌炎可能性大，于 14:14 完成造影并植入主动脉内球囊反搏（IABP），术后转入我科重症监护病房（ICU）进一步治疗。

既往史：高血压病、2 型糖尿病病史 10 余年，长期口服降压及降糖药物治疗（具体不详），不规则监测血压、血糖，平素血压、血糖控
制情况不佳。否认冠心病、慢性阻塞性肺疾病、结核及肝炎病史。否认手术及外伤史。

个人史及家族史：生于福建省泉州市，久居本地，无吸烟、饮酒史。否认食物及药物过敏史。

体格检查：T 38.6℃，P 125 次 / 分，R 43 次 / 分，BP 135/84 mmHg（气管插管 + 有创通气状态，NE 0.13μg/kg·min）。神志镇静，气
管插管接有创呼吸机辅助通气状态，双侧瞳孔等大等圆，直径约 2 mm，对光反射灵敏。颈静脉无怒张。双肺呼吸音粗，双下肺可闻及少
许湿性啰音，未闻及胸膜摩擦音。心律齐，心音低钝，各瓣膜听诊区未闻及病理性杂音及心包摩擦音。腹平软，肝脾肋下未触及，肠鸣音弱，
移动性浊音阴性。双下肢无浮肿，四肢皮温尚可，足背动脉搏动可触及。

辅助检查：

（2026-05-31）外院：心脏彩超：节段性室壁运动异常（后壁除外），室间隔增厚，左室整体收缩功能减退。

（2026-06-02）我院：冠脉造影：左主干末段狭窄 30%，LAD/LCX 未见明显狭窄，RCA 狭窄 30%，TIMI 3 级血流冠脉。

心电图：广泛导联 ST 段弓背向上抬高；双下肢静脉彩超：双侧股总静脉、股浅静脉、腘静脉、胫前静脉、胫后静脉、腓静脉及肌间静脉
未见明显血栓

心脏彩超：段性室壁运动功能障碍，心尖室壁瘤形成趋势，左心功能不全，左室肥厚

血常规：WBC 14.72×109/L，NEU% 92.6%，LYM% 3.2%，PLT 99×109/L；

生化：Alb 26.4 g/L，AST 42.5 U/L，Cr 91.5 μmol/L，BUN 10.62 mmol/L，血氨 251 μmol/L

血气分析：pH 7.528，PaCO2 33.7 mmHg，PaO2 116.8 mmHg，Lac 2.28 mmol/L，OI 334 mmHg

凝血功能：D- 二聚体 9.58 μg/ml，Fib 4.07 g/L，APTT 23 s

炎症指标：PCT 0.534 ng/ml，CRP 128.96 mg/L

糖化血红蛋白：HbA1c 11.7%

主要临床诊断：急性暴发性心肌炎

急性心力衰竭失代偿期（心功能 IV 级，NYHA 分级）

心源性休克

姓名：苏芸芸

单位：福建医科大学附属第二医院
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肺部感染

急性呼吸衰竭

冠状动脉粥样硬化性心脏病

2 型糖尿病

高血压病 3 级（极高危）

鉴别诊断分析

1. 急性 ST 段抬高型心肌梗死（STEMI）

患者老年女性，急性起病，广泛导联 ST 段弓背向上抬高伴肌钙蛋白显著升高，需首先排除

STEMI。但急诊冠脉造影未见明显犯罪血管，左主干及三支血管仅见轻度斑块性狭窄

（<50%），远端血流 TIMI 3 级，不支持急性闭塞性心肌梗死。且患者有明确前驱感染症状、

恶性心律失常及心尖部球样改变，更符合心肌炎表现。

2. 应激性心肌病（Takotsubo 综合征）

患者心尖部呈球样改变、节段性室壁运动异常，需与 Takotsubo 综合征鉴别。但本例存在以下

不支持点：（1）有明确咳嗽、咳痰、高热等前驱感染症状；（2）病程中出现恶性室性心律失

常（室速）；（3）高敏肌钙蛋白 T 峰值高达 422.2 ng/L，且持续升高超过 5 周；（4）心尖球

样改变及节段性室壁运动异常在病程后期仍未完全恢复，超出 Takotsubo 综合征 " 暂时性、可逆

性 " 的典型病程。故该诊断证据不足，但提示两者在病理生理机制上可能存在交叉（如炎症风

暴介导的心肌顿抑）。

3. 急性肺栓塞

患者急性起病，有呼吸困难、休克表现，D- 二聚体显著升高（9.58 μg/ml），需警惕肺栓塞。

但患者无明确下肢深静脉血栓病史（入院时双下肢静脉彩超未见血栓），且冠脉造影已明确心

源性休克由左心功能不全所致，CT 未见肺动脉充盈缺损，故可排除

临床治疗经过

一、整体治疗策略

患者入 ICU 后，治疗目标确定为：" 先稳循环、再控感染、后促康复 "。整体方案包括：（1）

机械循环支持（IABP）联合血管活性药物稳定血流动力学；（2）早期足量糖皮质激素联合静

脉免疫球蛋白抑制心肌炎症风暴；（3）基于 mNGS/tNGS 的动态监测 - 目标性抗感染策略；

（4）严格容量管理、肺保护性通气及 CRRT 等器官功能支持；（5）抗凝与出血风险的动态平

衡；（6）早期营养支持与康复锻炼。

二、分阶段详细治疗过程

第一阶段：心源性休克急性期（D1-D3，2026-06-02 至 06-04）
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治疗目标： 稳定血流动力学，减轻心脏前后负荷，抑制炎症风暴，明确病原学。

1. 循环支持： 入科时予去甲肾上腺素（NE）0.2-0.13μg·kg-¹·min-¹ 维持平均动脉压（MAP）>65mmHg。因心源性休克合并心尖部运动
消失，于 06-02 急诊植入 IABP（1:1 辅助），术后反搏压 120 mmHg，平均压 100 mmHg。严格容量负平衡管理。

2. 免疫调节： 甲泼尼龙琥珀酸钠 500 mg 静脉滴注 3 天后逐渐减量至停药，联合人免疫球蛋白 20 g/d（06-02 至 06-07，共 6 天），抑制
过度免疫激活。

3. 经验抗感染： 哌拉西林 / 他唑巴坦 4.5 g q8h 覆盖社区获得性肺炎及腹腔潜在感染。

4. 抗凝与心血管二级预防： 依诺肝素 0.4 ml qd 抗凝，阿司匹林 0.1 g qd 抗血小板，阿托伐他汀 20 mg qn 调脂稳斑。

5. 器官支持： 气管插管接有创机械通气（PC 模式，PC 13 cmH2O，PEEP 8 cmH2O，FiO2 40%）；奥美拉唑 40 mg qd 制酸护胃。

病情变化与方案调整：06-04 肺泡灌洗液 tNGS 回报提示鲍曼不动杆菌、烟曲霉、白色念珠菌、乙型流感病毒混合感染，立即加用伏立康
唑（首日 6 mg/kg q12h，维持 4 mg/kg q12h）及奥司他韦（75 mg bid）。痰培养见白假丝酵母菌，加用氟康唑 400 mg qd。当日患者
血流动力学改善（NE0.13-0.05-0 μg·kg-¹·min-¹，MAP 97 mmHg），床旁超声提示心输出量（CO）由 3.4L/min 升至 7.7 L/min，于 06-
04 成功撤除 IABP。

第二阶段：感染暴露与升级期（D4-D8，2026-06-05 至 06-09）

治疗目标： 根据 NGS 结果精准调整抗感染方案，控制混合感染。

06-05： 激素按冲击方案递减至 120 mg/d。复查痰 tNGS 示鲍曼不动杆菌序列数显著升高（6437），考虑耐碳青霉烯鲍曼不动杆菌（CRAB）
感染，停哌拉西林 / 他唑巴坦，升级抗感染

方案：美罗培南 1 g q8h 延长输注联合替加环素（首剂 100 mg，维持 50 mg q12h）覆盖 CRAB，续用伏立康唑及奥司他韦。

06-05： 支气管镜检查： 见气道黏膜弥漫性充血糜烂伴多部位血性分泌物，考虑出血倾向，暂停依诺肝素，局部肾上腺素稀释液（1 mg+
生理盐水 20 ml）灌洗止血，停用依诺肝素钠。

06-07： 复查痰 tNGS 示乙型流感病毒序列数仍高（2948），嗜麦芽窄食单胞菌出现（364）。加用玛巴洛沙韦 40 mg 单次抗病毒，并准
备升级覆盖嗜麦芽窄食单胞菌。

第三阶段：至暗时刻——感染性休克复发与多器官支持（D9-D14，2026-06-10 至 06-15）

治疗目标： 控制耐药菌感染，逆转感染性休克，保护重要脏器功能，处理血栓 - 出血矛盾。

06-10（病情转折点）：患者血压再次下降（MAP<65 mmHg），重新加用 NE 2.4 mg/h 联合间羟胺 15 mg/h 双联升压，考虑感染性休克复发。
复查炎症指标显著反弹：PCT 9 ng/ml，WBC21.11×109/L，NT-proBNP 18026 pg/ml，高敏肌钙蛋白 T 1446 ng/L，肌酐 246.8 μmol/L。
痰 tNGS 示鲍曼不动杆菌序列数飙升至 71588，嗜麦芽假单胞菌 11222，单纯疱疹病毒 228；血 mNGS 示 HSV-1（1689）、EB 病毒、巨
细胞病毒及弗劳地柠檬酸杆菌。床旁心脏彩超示节段性室壁运动异常同前，双下肢静脉彩超提示右侧小腿肌间静脉、左侧胫后静脉血栓形
成。关键方案调整（精准抗感染 " 重拳出击 "）：停替加环素，美罗培南加量至 2 g q8h 微泵输注；加用注射用舒巴坦钠 / 度洛巴坦钠 0.5 
g q6h（新型 β- 内酰胺酶抑制剂复合制剂，精准打击 CRAB）；联合卡泊芬净（首日 70 mg，维持 50 mg qd）加强抗真菌；加用左氧氟
沙星 0.5 g qd 覆盖嗜麦芽窄食单胞菌；停奥司他韦（乙流序列数下降）。

06-10 器官支持升级：留置右股静脉导管，启动连续性静脉 - 静脉血液滤过（CVVH，06-10 至 06-14），清除炎症介质并精确容量管理。

06-11：请临床药学会诊，建议必要时以大剂量多粘菌素 B（首剂 2.25-2.5 mg/kg，维持 1.25- 1.5 mg/kg q12h）联合 25 mg q12h 雾化
吸入作为后续备选方案。

06-12：加用氢化可的松 200 mg/d 增加血管对儿茶酚胺敏感性；加用胸腺法新 1.6 mg 皮下注射调节免疫；复查发现右侧头静脉、肱静
脉及颈内静脉新发血栓，重启依诺肝素 0.3 ml q12h（减量抗凝）。血小板进行性下降至 47×109/L（06-13），予输注单采血小板并加用
咖啡酸片升血小板治疗，动态复查血常规、凝血功能。

第四阶段：降阶梯治疗与并发症管理（D15-D25，2026-06-16 至 06-26）
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治疗目标： 根据病原学及药敏结果降阶梯，防治继发感染。

06-16 ：血培养回报溶血葡萄球菌，痰培养回报多重耐药嗜麦芽窄食单胞菌（左氧氟沙星耐药）。结合痰 tNGS 示 HSV-1 序列数升高（2926），
调整方案：停左氧氟沙星、米诺环素（原方案）；加用万古霉素 1 g q12h 覆盖 G+ 菌血症，监测血药浓度；加用伐昔洛韦 0.3 g bid 抗
HSV-1；停卡泊芬净（血 NGS 烟曲霉转阴），续用伏立康唑；舒巴坦钠 / 度洛巴坦钠联合美罗培南继续覆盖 CRAB。

06-17：痰 tNGS 未见曲霉菌，停卡泊芬净。复查嗜麦芽窄食单胞菌，药学会诊建议米诺环素（首剂 200 mg，维持 100 mg q12h）覆盖。

06-18：美罗培南疗程足，感染指标下降，降阶梯为左氧氟沙星（根据肌酐调整剂量）。加用谷胱甘肽保肝（ALT 61 → 101 U/L，AST 
42 → 140 U/L，考虑药物性肝损伤）。置入鼻空肠管行肠内营养。

06-20：舒巴坦钠 / 度洛巴坦钠足疗程，肺泡灌洗液 tNGS 仍见鲍曼不动杆菌（序列数不低），且无法脱离呼吸机，序贯为多粘菌素 B（静
脉 1.25 mg/kg q12h，后于 07-03 加用 25 mg q12h 雾化吸入）。

06-23：因长期机械通气、反复撤机试验（SBT）失败，行气管切开术（07.0 号一次性带气囊套管），为长期通气及脱机创造条件。

06-26：痰 tNGS 示按蚊伊丽莎白菌（46965）、脓肿分枝杆菌（20201）等，但患者无发热，PCT、CRP 持续下降，考虑为定植或污染，
未予针对性调整。

第五阶段：康复脱机与功能恢复（D26-D37，2026-06-27 至 07-08）

治疗目标： 逐步脱离呼吸支持，识别并处理 ICU 获得性衰弱，促进神经肌肉康复。

06-28: 患者呼吸机参数显著降低（PC 10 cmH2O，PEEP 5 cmH2O，FiO2 35%），尝试暂停有创通气，改为经气管切开高流量氧疗（HFNC，
50 L/min，FiO2 35%）。加用甲钴胺 0.5 mg tid 营养神经。

06-29 至 07-05： 间断脱机训练，逐步延长脱机时间。期间出现脱机后呼吸急促，考虑呼吸肌乏力。

07-01：肌电图检查明确提示多发性周围神经损害，轴索损害伴髓鞘损害，确诊为危重症相关周围神经损害（CIP/CIM），解释了反复脱
机失败的原因。

07-05：成功脱机满 24 小时，改为持续高流量氧疗。复查感染指标：PCT 0.274 ng/ml，WBC6×109/L，多次血培养阴性。

07-07：更换金属气切套管并试堵管，经鼻高流量氧疗（35 L/min）。

07-08：患者生命体征平稳，神志清楚，双肺湿啰音明显减少，成功转心内科普通病房继续治疗。转科时双上肢近端肌力 4- 级、远端 4+ 级，
双下肢肌力 2 级，右足背伸 2 级、左足背伸 0 级（遗留 CIP/CIM 表现）。

三、关键指标变化
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四、不良反应及处理

消化道出血风险（06-03）：粪便隐血试验阳性，考虑应激性溃疡，已预防性使用奥美拉唑，并动态监测血红蛋白。

抗凝 - 出血矛盾（06-05 至 06-15）：支气管镜下见弥漫性黏膜糜烂渗血，血小板下降，同时双下肢及上肢多发静脉血栓形成。处理策略
减量使用依诺肝素钠继续抗凝治疗，同时输注血小板 + 咖啡酸片升血小板对症治疗，最终血栓再通。

药物性肝损伤（06-18 至 06-20）：ALT 61.1 U/L、AST 146.6 U/L，考虑多药联用所致，尽量避免使用肝毒性药物，加用谷胱甘肽保肝，
后续指标趋于平稳。

抗生素相关肾损伤（06-10 至 07-06）：肌酐峰值 246.8 μmol/L（06-11），与感染性休克及多粘菌素 B 等药物相关。通过 CVVH、动态
监测血药浓度及剂量调整，肌酐逐渐恢复至 99.5 μmol/L。免疫抑制相关继发感染：激素冲击期间出现乙流、HSV-1 激活及曲霉混合感染，
通过 NGS 及时发现并针对性加用抗病毒及抗真菌药物。

临床思辨

一、诊断迷雾：当 " 影像像 Takotsubo，病程像心肌炎 " 时，如何界定边界？本例患者以广泛 ST 段抬高、心尖球样改变、节段性室壁运
动异常及极高水平肌钙蛋白为特征，初期极易误诊为 STEMI。急诊冠脉造影是排除 ACS 的关键。术后心尖部持续球样改变伴节段性室壁
运动异常，需鉴别暴发性心肌炎与应激性心肌病（Takotsubo 综合征）。根据《中国成人暴发性心肌炎诊断与治疗专家共识（2024）》，
暴发性心肌炎多表现为弥漫性室壁运动减低，而本例呈节段性分布且心尖部改变尤为突出，似乎更贴近 Takotsubo 的 " 心尖球形变 "。然而，
本例具备以下心肌炎特征：（1）明确前驱感染（咳嗽、咳痰、高热）；（2）恶性室性心律失常；（3）肌钙蛋白 T 峰值 >400 ng/L 且持
续升高；（4）病程中心肌损伤标志物与心功能恢复并不同步。而 Takotsubo 综合征通常缺乏前驱感染，极少出现恶性心律失常，且心功
能多在数天至 2 周内完全恢复。我们推测，本例可能为病毒感染触发的过度免疫炎症反应（" 炎症风暴 "）介导的心肌顿抑，其影像学表
现兼具两者特征。这提示临床医师对于 STEMI mimic 患者，在排除冠脉病变后，不应拘泥于单一诊断，而应关注病理生理机制的连续性，
必要时可行心脏磁共振（CMR）晚期钆增强及 T2 mapping 进一步鉴别。

二、感染迷局：NGS 如何重塑重症混合感染的诊疗范式？

本例患者在心源性休克稳定后迅速暴露为细菌（CRAB、嗜麦芽窄食单胞菌、溶血葡萄球菌）+ 真菌（烟曲霉）+ 病毒（乙流、HSV-1）的
复杂混合感染，传统培养及血清学检测难以在 24-48 小时内明确如此复杂的病原谱。我们通过动态 mNGS/tNGS 监测（06-04、06-07、
06-10、06-16、06-26 共 5 次），实现了：快速诊断： 06-04 即识别出 CRAB、烟曲霉及乙流，比传统培养提前至少 48-72 小时；精准指
导用药： 根据 NGS 序列数变化（如鲍曼不动杆菌由 6437 升至 71588）及时升级舒巴坦 / 度洛巴坦，在 HSV-1 序列数飙升时加用伐昔洛韦；
鉴别定植与感染： 06-26 出现按蚊伊丽莎白菌及脓肿分枝杆菌高序列数，但结合临床无发热、炎症指标平稳，判断为定植 / 污染，避免了
过度治疗。值得注意的是，NGS 不能完全替代传统培养。本例血培养出的溶血葡萄球菌及痰培养的药敏结果，为万古霉素和米诺环素的
使用提供了金标准依据。因此，NGS 与传统培养应互为补充，而非相互取代。

三、精准打击 CRAB：舒巴坦 / 度洛巴坦的价值与可及性思考耐碳青霉烯鲍曼不动杆菌（CRAB）是 ICU 最难治的病原体之一。本例在替
加环素联合美罗培南治疗失败后，加用舒巴坦钠 / 度洛巴坦钠（一种新型 β- 内酰胺酶抑制剂与舒巴坦的复合制剂），结合大剂量美罗培
南微泵输注，实现了 PCT 由 9 ng/ml 降至 0.237 ng/ml（06-13）、WBC 由 26.7×109/L 降至 8.44×109/L 的快速控制。该药对 CRAB 具
有高度特异性，2023 年 IDSA 指南已将其列为 CRAB 感染的重要选择。然而，该药目前可及性有限、价格昂贵。若无法获取，基于本例经
验及循证医学证据，替代方案可考虑：（1）大剂量多粘菌素 B（静脉 + 雾化）联合美罗培南；（2）头孢地尔（Cefiderocol）联合方案；

（3）替加环素 + 多黏菌素 + 碳青霉烯的三联方案。本例后续序贯多粘菌素 B 雾化吸入，也印证了多粘菌素在肺部 CRAB 感染中的独特地位。

四、治疗悖论：抗凝与出血的动态平衡艺术

本例在重症感染、长期卧床及激素治疗背景下，D- 二聚体峰值达 10.34 μg/ml，先后出现右颈内静脉、头静脉、肱静脉及双下肢静脉血栓，
属于极高 VTE 风险人群。然而，06- 05 支气管镜下即见弥漫性黏膜糜烂渗血，06-13 血小板降至 47×109/L，抗凝治疗一度陷入 " 不抗则
肺栓塞、抗则大出血 " 的两难境地。我们的处理策略体现了 " 动态评估、阶梯抗凝 " 的原则：（1）出血急性期暂停抗凝，局部肾上腺素止血；（2）
血小板 <50×109/L 时输注血小板至安全范围；（3）重启抗凝时减量（依诺肝素 0.3 ml q12h，约为标准剂量的 1/3-1/2）；（4）密切监
测血栓进展与出血倾向。最终患者血栓再通且未发生严重出血事件。这提示在 ICU 中，抗凝决策应个体化，不能单纯遵循某一固定阈值。

五、脱机困境：危重症相关神经肌肉病（CIP/CIM）的识别与预防

本例患者在感染控制、心功能及呼吸参数达标后，反复 SBT 失败，直至 07-01 肌电图明确提示多发性周围神经损害（轴索损害伴髓鞘损害），
方确诊为 CIP/CIM。其高危因素包括：脓毒症、长期机械通气（>2 周）、激素使用、高血糖及多器官功能障碍。CIP/CIM 是 ICU 患者脱机
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失败和远期功能残障的重要原因，但临床识别率偏低。反思本例，若在 06-20 首次发现四肢肌力不对称下降时即行肌电图检查，或可更早
明确诊断并启动强化康复。这提示：对于脱机困难患者，应尽早行神经电生理检查，而非简单归因于 " 呼吸肌乏力 " 或 " 肥胖低通气 "。
早期床旁康复、血糖严格控制、缩短镇静时间（ABCDEF bundle）是预防 CIP/CIM 的关键。

治疗经验与教训总结

一、果断排除 ACS 是前提：对于广泛 ST 段抬高的休克患者，急诊冠脉造影既是诊断手段也是治疗保障，可避免盲目溶栓或延迟心肌炎针
对性治疗。

二、机械循环支持为心肌恢复赢得时间：IABP 在暴发性心肌炎合并心源性休克中的应用，可有效降低左室后负荷、增加冠脉灌注。本例 
IABP 仅支持 2 天即成功撤除，为后续治疗奠定基础。

三、NGS 导航下的 " 动态监测 - 目标治疗 " 是控制复杂感染的核心：在重症混合感染中，传统经验性抗生素方案往往 " 广而不准 "。本例
通过 5 次 NGS 动态监测，精准识别病原体变迁，实现了从 " 经验覆盖 " 到 " 目标打击 " 的转化。新型抗菌药物的应用需结合可及性与替
代方案：舒巴坦 / 度洛巴坦为 CRAB 治疗带来突破，但临床医生也应掌握多粘菌素 B 雾化、头孢地尔等替代手段，以应对药物可及性限制。

四、关注 ICU 获得性并发症 ：抗凝 - 出血矛盾、药物性肝损伤、CIP/CIM 等并发症往往比原发病更隐匿，需要动态评估、多学科协作及早
期干预。
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食道压导引高 PEEP 联合俯卧位通气救治重症甲减合并顽固低氧血症超级肥胖重症患者
（BMI>50 kg/m²）一例

一、病例摘要

主诉

男，27 岁，主因“畏寒 1 年余，水肿伴憋气 2 月余，加重 1 日”于 xx 年 xx 月 xx 日收入我院 ICU。

现病史

患者 1 年无明显诱因出现畏寒、易困倦、情绪低落及轻度体力下降，体重逐渐增加，起病前体重约 90 kg（BMI 26.3 kg/m²），未予重视。
2 月余前出现双下肢水肿、踝部疼痛及明显乏力，伴活动后气促，并逐渐出现嗜睡、便秘、食欲减退、皮肤干燥粗糙及增厚伴色素沉着、
性欲减退，同时有夜间憋醒、不能平卧。遂就诊外院，完善甲状腺功能示 TSH>100μIU/mL，T3、T4、FT3 及 FT4 均明显降低，TPOAb 及
TgAb 显著升高；甲状腺超声示弥漫性病变；超声心动图提示左心增大、左室壁增厚、左心收缩及舒张功能减低，并有少至中量心包积液；
血肌酐 160 μmol/L。诊断考虑“甲状腺功能减退”，予口服左甲状腺素钠 12.5μg qd，并收入该院治疗。1 天前患者憋气加重，因呼吸
衰竭转入 ICU，予气管插管及机械通气，左甲状腺素钠增至 25μg qd，疗效欠佳。后转至我院急诊抢救室，入室时 SpO2 90%（气管插管
机械通气，FiO2 100%、PEEP 10 cmH2O）。急查甲状腺功能示 FT3<0.20 pg/mL、FT4 0.15 ng/dL、TSH>150 μIU/mL，甲状腺自身抗体
显著升高；动脉血气示高碳酸血症及严重低氧血症。胸腹盆 CT 示心包积液、双侧胸腔积液、双肺部分实变及膨胀不全、腹盆腔积液。综
合考虑“急性Ⅱ型呼吸衰竭、重度甲状腺功能减退伴黏液性水肿”，予机械通气、氢化可的松 100mg q12h，并将左甲状腺素钠增至 100 
μg qd。为进一步治疗收入 ICU。

起病以来患者食欲下降、睡眠差且易醒，伴睡眠打鼾、便秘及体重持续增加，小便基本正常。

既往史

否认高血压、冠心病、糖尿病等慢性病史，否认肝炎、结核、伤寒、疟疾等传染病史，否认重大手术、外伤及输血史，否认药物、食物过敏史。

个人史

吸烟史 3 年，平均 20 支 / 天；饮酒史 5 年，平均每 2-3 月 1 次，每次 2 两白酒，近两年偶尔饮酒。出生及生长发育无殊。

家族史

否认家族中有类似疾病史，否认家族性精神病、肿瘤病、遗传性疾病病史。

体格检查

身 高 180 cm， 体 重 180 kg，BMI 55.56 kg/m²； 体 温 36.5 ℃， 脉 搏 73 次 /min， 血 压 135/52 mmHg， 呼 吸 15 次 /min，SpO2 
89% ～ 91%@ 经口气管插管、呼吸机辅助呼吸（压力控制模式，PC 15 cmH2O，PEEP 15 cmH2O，RR 15bpm，FiO2 100%）；双肺呼吸音清，
双下肺呼吸音稍低，未闻及明显干、湿啰音；心率 73 次 /min，律齐；腹部膨隆，无压痛及反跳痛，肠鸣音约 1 次 /min，移动性浊音阴性；
四肢重度非凹陷性水肿。

辅助检查

入 ICU 时主要检验检查如下：

姓名：孙晓桐

单位：中国医学科学院北京协和医院



0110     CCCC 2026

主要临床诊断及诊断依据

1. Ⅱ型呼吸衰竭：机械通气条件下仍存在明显低氧血症，PaO2 64.7 mmHg、PaCO250.5 mmHg；结合肥胖、双下肺实变及肺膨胀不全，
考虑重度肥胖相关胸壁负荷增加、依赖区肺不张及低通气为主要机制。

2. 重度甲状腺功能减退伴黏液性水肿 ：长期畏寒、嗜睡、重度非凹陷性水肿；FT3、FT4 显著降低，TSH >150 μIU/mL；甲状腺自身抗体
显著升高，考虑自身免疫性甲状腺炎所致原发性甲减。

3. 重度肥胖：BMI 55.56 kg/m²。

4. 多浆膜腔积液：心包积液、双侧胸腔积液及腹盆腔积液，结合重症甲减考虑相关性大。

5. 肾功能不全：血肌酐 149 μmol/L。

鉴别诊断

（1）心源性肺水肿：胸部 CT 无典型肺水肿表现，肺部超声无明显弥漫性 B 线，心脏超声 E/e′ 7-8 提示左房压不高，NT-proBNP 662 pg/
mL，综合证据不足。（2）气道内痰堵：床旁纤维支气管镜未见明确痰堵，不支持其作为主要原因。（3）慢性阻塞性肺疾病或哮喘急性发作：
既往无相关病史，查体未闻及哮鸣音，不支持。（4）气胸：胸部 CT 未见气胸。（5）肺栓塞：虽 D- 二聚体升高，但床旁心超未见右心扩大，
三尖瓣反流速度约 2 m/s，缺乏明显右心负荷增高证据，但下肢深静脉超声及 CTPA 无法获得。（6）肺部感染：患者无发热、咳嗽咳痰等表现，
影像存在双肺斑片及部分实变，CRP 轻度升高，但 PCT 0.18 ng/mL、白细胞正常；感染可能为伴随或诱发因素，需结合病原学及抗感染
治疗反应判断。
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二、临床治疗经过

总体治疗策略为：通过优化呼吸机参数、肺复张、俯卧位等治疗改善肺不张及低氧；病情允许后尽快减镇静、恢复自主呼吸，加强早期活动；
同时纠正重度甲减及处理相关器官功能障碍。重要时间节点及治疗措施如下：

1. 食道压指导高 PEEP 的个体化设定

患者仰卧位，采用容量控制通气：潮气量 480 mL（按理想体重约 75kg 计算，约 6.4 mL/kg），PEEP 20cmH2O，呼吸频率 17 次 /min，
FiO2 100%。吸气末屏气时气道压 28.7cmH2O、食道压 20cmH2O；呼气末屏气时气道压 20cmH2O、食道压 19cmH2O。据此计算如下：

PEEP 设置 20cmH2O 的情况下，尽管气道平台压接近 29 cmH2O，但呼气末跨肺压仅 1cmH2O、跨肺驱动压仅 7.7cmH2O，提示较高气
道压主要反映肥胖相关胸壁及胸腹压力，而肺实质承受的动态应力并不高。因此，在严密监测食道压及血流动力学的前提下，该患者维持
较高 PEEP（20-24cmH2O） 具有生理学依据，可防止呼气末气道 / 肺泡陷闭并促进重力依赖区肺复张。

2. 俯卧位通气

在高 PEEP 后仍存在低氧血症的情况下，于入 ICU 第 1 天实施俯卧位通气。俯卧位 10 小时后，氧合指数由 60 升至 328，氧合显著改善。
提示俯卧位有效改善背侧肺组织通气、减轻重力依赖区肺不张，并改善通气 / 血流匹配。下图为患者俯卧位的照片。

3. 减镇静、早期活动与序贯无创通气
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氧合改善后及时减停镇静，促进自主呼吸恢复，并开展床上高坐、床旁坐位等早期活动。于入 ICU 第 6 天顺利拔除气管插管，拔管后日间
下地活动，夜间予无创呼吸机辅助通气，以对抗睡眠期上气道及小气道陷闭并降低呼吸功。

4. 重症甲减及综合治疗

甲减方面，予激素替代治疗：左甲状腺素钠 100μg po qd*10 天→ 87.5μg po qd 维持，同时予氢化可的松 100mg iv q12h*5 天→ 50mg 
iv q8h*7 天 → 50mg iv q12h*7 天 → 50mg iv qd 维 持。 期 间 监 测 甲 状 腺 功 能：FT3<0.2 → 1.09pg/ml，FT4 0.15 → 0.38ng/dl，T3 
0.14 → 0.38ng/ml, T4 0.8 → 2.1μg/dl，TSH>150 → 91.221μIU/mL。同时患者感乏力、便秘等症状较前好转。

另外，患者入院查血肌酐升高，同时合并多浆膜腔积液等，予 CRRT 治疗，容量负平衡，后患者血肌酐下降、自主尿量恢复，入 ICU 第 5
天停用 CRRT，监测肝肾功能、心肌酶及电解质变化，维持内环境稳定。

三、临床思辨、文献复习与经验教训

1. 超级肥胖患者的机械通气策略

本例患者Ⅱ型呼吸衰竭原因由超级肥胖与重症甲减共同导致。甲减导致呼吸驱动及呼吸肌功能下降，BMI 55.56 kg/m² 所致胸腹负荷则降
低功能残气量，加重小气道闭合、依赖区肺不张和通气 / 血流失衡。床旁纤支镜、胸部 CT 及心肺超声未发现痰堵、气胸或典型心源性肺
水肿，因此肥胖相关肺不张是本例顽固低氧的主要可逆环节。超级肥胖患者的潮气量仍应按预测体重设定，一般以 6 ～ 8 mL/kg 为起点。
本例患者初始潮气量设置为 480 mL，约 6.4 mL/kg。由于胸壁及胸膜腔压力升高，气道平台压偏高不一定代表肺过度膨胀；单纯为降低
平台压而下调 PEEP，反而可能加重呼气末肺泡陷闭。本例在 PEEP 20cmH2O 时，呼气末跨肺压约 1cmH2O、跨肺驱动压 7.7cmH2O，提
示较高气道压主要来自胸壁负荷，为维持 20-24cmH2O 的 PEEP 提供了依据。食道压应与氧合、顺应性、血流动力学及右心负荷结合，用
于个体化滴定，而不能作为唯一标准。氧合稳定后及时减镇静、早期活动，并在拔管后夜间序贯无创通气，有助于防止再次肺不张及拔管
失败。

2. 超级肥胖患者的俯卧位

俯卧位可减轻腹部和心脏对背侧肺的压迫，促进依赖区复张并改善通气 / 血流匹配。其改善预后的证据主要来自中重度 ARDS 患者的早期、
长时间俯卧位；对于以肥胖相关肺不张为主的患者，更多体现为生理学获益。本例患者使用高 PEEP 后仍有严重低氧，而俯卧 10 小时后
P/F 由 60 升至 328，提示肺组织具有显著可复张性，但不能仅凭氧合改善推断生存获益。超级肥胖不是俯卧位禁忌，但需由有经验的团队
实施。翻身前应充分评估气道、循环和皮肤风险，准备足够人员及承重合适的床具；操作中重点保护气管导管、深静脉导管和 CRRT 管路，
避免腹部及骨隆突受压。俯卧后应复核导管位置、双肺通气、气道压力、血流动力学和受压点。对顽固低氧并伴依赖区肺不张者，可在严
密监测下尽早尝试，并根据氧合、顺应性及循环反应决定持续时间和是否重复。

3. 重症甲减的救治

甲减危象是重症甲减的失代偿状态。低体温、意识改变、低通气、高碳酸血症、低钠、低血糖、心动过缓及浆膜腔积液均为重要线索。本
例 FT3、FT4 极低，TSH>150 μIU/mL，并有嗜睡、黏液性水肿、多浆膜腔积液及呼吸衰竭，应按高度疑似甲减危象立即救治，同时寻找感
染、药物等诱因。治疗包括器官支持、经验性糖皮质激素及甲状腺激素替代。美国甲状腺协会建议甲减昏迷首选静脉左甲状腺素，负荷量
200-400μg，心血管高风险者酌情减量；必要时可谨慎加用静脉 T3。本例采用口服左甲状腺素联合氢化可的松，兼顾了心脏风险并取得疗
效，但与典型甲减昏迷的指南方案不同，给药途径和剂量仍应根据危象严重度、心血管风险及药物可及性决定。治疗期间还应积极纠正低
血糖及低钠，积极复温等；早期以临床反应及 T4、T3 变化判断疗效，TSH 下降滞后，不宜作为短期加量的唯一依据。

4. 容量管理

本例患者有重度黏液性水肿、多浆膜腔积液及肾功能不全，水肿等导致的胸腹压力增加会加重呼吸负担，因此在灌注可耐受的前提下实施
负平衡具有合理性。可先限液并评估利尿剂反应；若容量负荷持续影响氧合或通气、利尿无效，或合并危及生命的电解质和酸碱紊乱，可
考虑 CRRT。本例患者 CRRT 后肌酐下降、自主尿量恢复，并于入 ICU 后第 5 天停 CRRT。

综上，本例救治的关键是同时处理肥胖相关胸壁负荷、依赖区肺不张、甲减所致容量负荷过高。食道压指导高 PEEP 与俯卧位促进肺复张，
甲状腺激素纠正根本诱因，负平衡减轻胸腹腔负荷，而减镇静、早期活动及序贯无创通气则促进成功脱机。各项措施均应根据动态生理反
应和器官耐受性个体化调整。
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糖尿病酮症酸中毒继发应激性急性胰腺炎合并侵袭性鼻 - 眶 - 颅毛霉病伴脓毒性休克 1 例

类别 :// 病例报告：罕见重症病例或在诊断与鉴别诊断、疗效观察与评价、影响临床结局因
素等方面有讨论价值及教学意义的重症病例。鼓励投稿死亡病例

探讨糖尿病酮症酸中毒合并应激性急性胰腺炎、侵袭性鼻 - 眶 - 颅多部位毛霉菌病伴脓毒性休克的临床特征、病情进展规律及死亡高危因素，
总结此类极速侵袭性重症毛霉感染的早期识别难点与诊疗教训。侵袭性毛霉菌病是一类进展极快、血管侵袭性极强、病死率极高的罕见重
症真菌感染，尤其好发于血糖控制极差、合并酮症酸中毒的糖尿病患者。高糖、酸中毒、免疫抑制状态可促使毛霉菌快速侵袭黏膜、血管、
软组织及颅内外结构，短期内出现眼眶破坏、颅内侵犯、全身播散。临床中糖尿病酮症酸中毒合并应激性胰腺炎叠加多器官脓毒症休克时，
早期症状相互掩盖，极易延误真菌诊断，一旦出现眶周、颅内侵袭，挽救率极低。本病例病情进展迅猛，短期内由鼻窦炎进展为眶部坏死、
颅内受累，最终死亡。通过回顾本例完整救治过程，旨在分析重症毛霉病的恶化机制、漏诊原因、治疗局限性，为临床早期预警、尽早干预、
改善危重毛霉感染预后提供临床依据。

采用回顾性分析方法，对 2026 年 02 月 19 日收治的 49 岁女性危重患者临床资料进行系统总结。患者既往长期未规范管控的 2 型糖尿病、
高血压病史，以头晕、意识不清、间断发热入院。入院完善血气、生化、炎症指标、影像学及病原学检查，排除高脂血症性胰腺炎，明确
为糖尿病酮症酸中毒、重度脓毒症应激诱发急性胰腺炎，合并脓毒性休克、急性肾损伤、重度低蛋白血症、多部位感染。入科后给予液体
复苏、血管活性药物维持循环、胰岛素纠正酮症酸中毒、抑酶、脏器支持、广谱抗菌等综合治疗。针对患者持续高热、鼻窦病变不缓解，
完善鼻窦分泌物培养确诊毛霉菌感染后，立即停用耐药唑类药物，启动两性霉素 B 脂质体抗毛霉治疗，联合耳鼻喉科局部清创冲洗、多学
科会诊评估眶颅侵袭情况，全程动态监测炎症、脏器功能及影像学变化，动态评估病情进展及预后。

本例患者虽无高脂血症基础，但严重糖尿病酮症酸中毒及重度脓毒症诱发重度应激性胰腺炎，全身炎症反应剧烈。患者确诊毛霉感染后，
虽及时启动针对性抗真菌及局部清创治疗，但真菌侵袭能力极强，病情仍快速进展，短期内出现典型鼻眶毛霉侵袭表现，右侧眼睑肿胀青
紫、眼球结构破坏、瞳孔变形无光感，影像学及临床评估提示毛霉菌由鼻窦进一步侵袭眼眶、颅底及颅内，合并多器官功能损伤持续加重，
肾功能进行性恶化、最终结局难以逆转。因病变侵袭范围广、颅内及眶部不可逆毁损严重，外科无法彻底清创，病情危重、预后极差，经
充分告知病情及预后后，家属选择放弃进一步手术及重症救治，办理自动出院，患者最终临床死亡。

糖尿病酮症酸中毒是侵袭性毛霉菌病最高危诱因，可与应激性胰腺炎、脓毒性休克形成恶性循环，加速多器官衰竭及真菌全身侵袭。鼻眶
颅贯通性毛霉病起病隐匿、进展极快，早期细菌性抗感染治疗极易掩盖病情，一旦出现眶周青紫、眼球破坏、颅内侵袭，病死率极高。单
纯内科抗真菌治疗对广泛血管侵袭、颅内外坏死病灶疗效有限，早期多学科联合、尽早外科清创、严格血糖管控是挽救患者的关键。本例
提示临床对于糖尿病酮症酸中毒合并持续发热、鼻窦病变、颜面部软组织损伤的危重患者，需高度警惕侵袭性毛霉病，尽早完善真菌筛查，
避免延误最佳治疗时机，改善重症患者预后。

姓名：刘勤富，杨晓军

单位：宁夏医科大学总医院



CCCC 2026     0115

突然出现又消失的心脏结节

心脏结节病（cardiac sarcoidosis，CS）是一种罕见的炎症性浸润性心肌病，临床表现缺乏特异性，确诊依赖组织病理学，但危重患者常
难以获取病理证据，诊断及治疗均面临巨大挑战。

本例患者，男，62 岁，以进行性心肌损伤、传导系统受累及心功能恶化为主要表现。病程中依次出现Ⅲ度房室传导阻滞、心肌肥厚、心
肌损伤标志物持续升高及左心功能下降。心脏磁共振显示室间隔、左室侧壁及右室壁多发增厚，伴多节段延迟强化及 T1/T2 值升高；胸部
影像提示双肺结节及肺门、纵隔淋巴结肿大，临床高度怀疑心脏结节病。由于病情危重，心肌及淋巴结活检均未能实施，始终缺乏病理学
证据。病程中患者左心室内出现动态变化的结节样占位，结合高炎症、高凝状态及 D- 二聚体显著升高，血栓形成可能性较大，但炎性肉
芽肿亦无法排除。冠脉 CTA 发现左室下壁基底部强化灶支持炎症性病变，而动态超声随访显示心腔内占位自行消失，使血栓与炎性结节的
鉴别更加困难。

患者接受糖皮质激素、免疫抑制、抗凝及标准化心力衰竭、抗心律失常和血流动力学支持治疗，但仍迅速进展为重度心功能衰竭、恶性室
性心律失常及电风暴，最终预后不良。

本例报道了高度疑似心脏结节病伴左心室内动态结节样病变的罕见病例，充分反映了病理证据缺乏、心腔内占位性质难以判定以及免疫治
疗与抗凝治疗风险权衡等临床难题。对于快速进展、伴恶性心律失常或心腔内占位的疑似心脏结节病患者，应尽早开展多学科协作，在病
情允许时积极获取组织病理证据，以指导个体化治疗并改善预后。

姓名：刘付蓉，彭劲民，翁利，杜斌

单位：中国医学科学院北京协和医院

类别 :// 病例报告：罕见重症病例或在诊断与鉴别诊断、疗效观察与评价、影响临床结局因
素等方面有讨论价值及教学意义的重症病例。鼓励投稿死亡病例
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恙虫病致脓毒性休克伴血流动力学失耦合 1 例病例报告

摘要

患者，女，68 岁，务农，因“发热 5 天伴气促、血压下降 1 天”于 2026-07-12 急诊收入 ICU，入院诊断不明原因脓毒性休克，即刻启动
脓毒症集束化标准复苏方案。复苏后大循环氧合、血压、心输出量维持达标，但血乳酸进行性升高，同步出现急性肝、肾功能进行性恶化，
微循环持续衰竭，呈现典型“大循环 - 微循环血流动力学失耦合“，7 月 15 日循环崩溃死亡出院，16 日血宏基因组二代测序（mNGS）
检出恙虫病东方体。本病例以少见重症恙虫病为载体，聚焦脓毒性休克血流动力学失耦合现象，复盘标准复苏下组织灌注持续恶化的诊疗
困境，探讨重症感染血流动力学分层监测、靶向干预的临床策略，提升临床对恙虫病重症休克特殊血流表型的识别能力。

关键词：恙虫病；脓毒性休克；血流动力学失耦合；宏基因组二代测序；多器官功能障碍

一、病例基础资料

1.1 主诉

 患者女性，68 岁，发热 5 天伴气促、血压下降 1 天于 2026-07-12 因休克入 ICU。

1.2 现病史

患者 5 天前田间劳作后出现持续性高热，体温峰值 39.8℃，伴全身酸痛、乏力、纳差，无明显咳嗽、咳痰、腹痛、腹泻，无肉眼血尿。于
当地诊所予头孢类抗生素、解热镇痛药物治疗 3 天，发热无缓解，并逐渐出现胸闷、活动后气促。1 天前静息状态下呼吸困难加重，伴尿
色加深、尿量减少，四肢末梢发凉，急诊查血压偏低、乳酸升高，以“休克待查”收入 ICU。入 ICU 后严格执行脓毒症集束化复苏：液体
复苏、血管活性药物、广谱经验性抗感染、器官支持。治疗期间大循环指标（MAP、心率、氧合指数、心输出量）可维持达标，但动态监
测血乳酸持续上行，谷丙转氨酶、肌酐进行性升高，出现肝、肾损伤进行性加重；病程第 4 天（7 月 15 日）血管活性药物需求骤增，循
环难以维持死亡出院，16 日血 mNGS 回报恙虫病东方体阳性，确诊重症恙虫病。

1.3 既往史

既往高血压病史 3 年，口服硝苯地平缓释片，血压控制尚可；否认糖尿病、冠心病、慢性肝肾疾病；否认肝炎、结核等传染病史；否认手术、
输血史。

1.4 个人史

长期务农，频繁田间、草丛劳作，夏季无防护；不吸烟；少量饮酒；饮食偏重油重盐。

1.5 家族史

父母健在，无遗传性疾病、自身免疫病及传染病家族史。

1.6 入院体格检查（2026-07-12）T 39.4℃，HR 126 次 /min，R 32 次 /min，BP 120/51mmHg（去甲肾上腺素泵入 0.1μg/(kg·min)），
SpO2 89%（鼻导管 5L/min 吸氧）；神志烦躁，急性病容；全身皮肤黏膜未见明显皮疹、焦痂，四肢末梢湿冷，毛细血管充盈时间（CRT）
4.5s；浅表淋巴结未触及肿大；双肺呼吸音粗，未闻及明显干湿性啰音；心率 126 次 /min，律齐，各瓣膜听诊区未闻及病理性杂音；腹软，
无压痛反跳痛，肝脾肋下未触及；双下肢无水肿；生理反射存在，病理反射未引出。

1.7 入院辅助检查

1. 炎症与休克指标：WBC 12.7×109/L，NE% 88.6%，PLT 14×109/L；CRP 213.5mg/L，PCT 11.60ng/ml；血乳酸 3.8mmol/L；D- 二
聚体 7.96μg/ml FEU。

2. 脏器功能：ALT 279U/L，AST 580U/L，总胆红素 39.4μmol/L；肌酐 221μmol/L，尿素氮 18.37mmol/L；CK-MB 11.6ng/ml，NT-
proBNP 4620pg/ml。

3. 血气分析：pH 7.32，PaCO2 22mmHg，PaO2 110mmHg，BE -5.3mmol/L，氧合指数 182mmHg。

姓名：夏文翰

单位：江西省人民医院
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4. 影像学：床旁胸片示双肺纹理增多，少量间质性渗出；肝胆胰泌尿系彩超未见结石、梗阻，肝实质回声增粗。

5. 病原初筛：完善血培养、痰培养、外斐试验、流行性出血热抗体、呼吸道病原体 IgM。

1.8 初步临床诊断

1. 脓毒性休克（感染源不明）

2. 多器官功能障碍综合征：急性肝损伤、急性肾损伤 1 期

3. 社区获得性肺炎

4. 高血压 2 级（高危）

诊断依据：高热、全身炎症反应，入院低血压需少量血管活性药物维持，乳酸升高；肝酶、肌酐同步上升，氧合下降；炎症标志物显著升高。

鉴别诊断：

1. 流行性出血热：无典型三痛三红、肾损伤早期无大量蛋白尿，出血热抗体阴性，排除；

2. 钩端螺旋体病：无黄疸出血、腓肠肌剧痛，钩体抗体阴性，不支持；

3. 革兰阴性菌败血症：多次血培养阴性，广谱抗生素治疗无改善，病原证据不足；

4. 心源性休克：心肌标志物轻度升高，心脏超声无大面积室壁运动异常，容量复苏后心输出量可维持，排除。

二、ICU 临床治疗经过

2.1 整体初始治疗方案（脓毒症标准集束化治疗）

1. 呼吸支持：高流量氧疗，氧浓度 60%，流量 50L/min；

2. 液体复苏：30ml/kg 晶体液快速输注，联合白蛋白纠正低蛋白，目标 CVP 8–12mmHg，MAP ≥ 65mmHg；

3. 血管活性药物：去甲肾上腺素起始 0.1μg/(kg·min) 维持血压；

4. 抗感染：美罗培南 1g q8h 经验性覆盖革兰阴性菌，无抗立克次体药物；

5. 脏器支持：异甘草酸镁保肝、补液维持肾脏灌注、质子泵抑制剂抑酸护胃、小剂量糖皮质激素抗炎，成分输血；

6. 监护：有创动脉压、中心静脉、每 2h 乳酸、CRT、肝肾功能动态监测，重症超声评估心功能。

2.2 分阶段病情、治疗调整与指标变化

阶段 1：入院 0–24h（7.12–7.13）

液 体 复 苏 完 成， 去 甲 肾 上 腺 素 滴 定 至 0.05μg/(kg·min)， 稳 定 维 持 MAP 68–75mmHg， 心 率 100–115 次 /min， 氧 合 指 数 升 至 
240mmHg，大循环指标达标；但 CRT 持续＞ 4s，复查血乳酸 6.5mmol/L（进行性升高）；ALT 243U/L，肌酐 219μmol/L，肝肾功能持
续恶化。

治疗调整：增加液体负荷试验，加用多巴酚丁胺 3μg/(kg·min) 提升心输出量，继续原抗生素方案；完善痰培养、血培养等病原初筛。

阶段 2：入院 24–72h（7.13–7.15）

心输出量提升、血压维持可，但氧合变差（肺部 CT 提示间质性肺水肿），微循环障碍无改善：乳酸持续攀升至 9.2mmol/L，CRT 5s；
ALT 最高 365U/L，肌酐 312μmol/L，尿量＜ 0.5ml/(kg·h)，急性肾损伤进展至 2 期；PLT 降至 20×109/L，凝血功能异常加剧。

治疗调整：停用液体扩容，限制液体入量，避免间质水肿加重微循环障碍；气管插管机械通气并加用连续性肾脏替代治疗（CRRT）；升
级抗感染方案，联合利奈唑胺覆盖革兰阳性菌；考虑病情危重与家属沟通后同意送检外周血 mNGS 明确未知病原体。

阶段 3：入院 72h（7.15）病情崩溃与确诊
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患者血管活性药物需求骤增，去甲肾上腺素升至 2μg/(kg·min) 仍难以维持 MAP 60mmHg 以下，出现顽固性代谢性酸中毒、血压难以维
持死亡出院；16 日血 mNGS 回报：检出恙虫病东方体，序列数 9576，相对丰度 99.16%，确诊重症恙虫病。

2.4 治疗不良反应与难点

全程使用大剂量血管活性药物无心律失常；液体复苏后出现组织水肿，加重氧弥散障碍；核心难点为“大循环达标与微循环衰竭分离“，
即血流动力学失耦合，常规容量、强心、升压干预无法逆转持续高乳酸与脏器损伤；确诊恙虫病时已死亡，错失多西环素最佳

治疗窗口。

三、临床思辨与讨论

3.1 本病例核心特点

1. 病原隐匿、延误特异性治疗：患者务农暴露史，但入院查体无典型焦痂、皮疹，初筛血清学阴性，无法早期识别恙虫病；mNGS 回报时
已错失多西环素早期干预时机，是病情快速恶化核心诱因。恙虫病核心病理为全身弥漫性小血管炎，内皮糖萼广泛破坏、微血管通透性暴
增、微血栓大量形成，天然易诱发微循环严重障碍。
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2. 典型血流动力学失耦合（大循环 - 微循环解离）：严格遵循 SSC 脓毒症集束化复苏，血压、心输出量、氧合等宏观血流指标维持达标，
但乳酸持续性升高、CRT 延长、肝肾功能进行性衰竭，符合 Ince 提出的“血流动力学不协调“定义：宏观循环稳定无法同步改善组织微
循环灌注，液体、强心药物进一步加重间质水肿，扩大氧弥散距离，加剧细胞缺氧与乳酸堆积。

3. 脏器损伤同步快速进展：恙虫病东方体靶向侵袭肝、肾微血管内皮，血管炎诱发器官微循环闭塞，即使大循环灌注压正常，脏器实质持
续缺血缺氧，短时间内同步出现肝、肾、凝血多器官损伤，与普通细菌脓毒症脏器损伤时序存在差异。

3.2 重症恙虫病感染血流动力学失耦合发生机制

1. 微血管结构性破坏：恙虫病立克次体诱导全身内皮炎症，糖萼脱落、内皮间隙扩大，液体大量渗漏至组织间隙，间质高压压迫毛细血管，
尽管动脉血压正常，微循环有效灌注压显著下降；同时微血管内微血栓广泛形成，血流分布异质性增加，动静脉短路开放，组织氧摄取效
率锐减。

2. 心室 - 动脉耦联失衡：脓毒症炎症风暴抑制心肌收缩力，动脉血管弹性紊乱，Ea/Ees 比值＞ 1.36，心室 - 动脉失耦联，心脏泵血效率下降，
心输出量无法有效转化为组织灌注，单纯提升容量、升压不能纠正组织缺氧。

3. 线粒体功能障碍：立克次体毒素与大量炎症因子（IL-6、TNF-α）直接损伤线粒体呼吸链，细胞氧利用障碍，即使微循环存在血流，仍
持续无氧代谢、乳酸堆积，形成“灌注正常但缺氧”的特殊表型。

3.3 血流动力学失耦合下的临床诊疗反思

（1）复苏终点不能仅依赖大循环指标当前 SSC 指南以 MAP、CVP、心输出量为复苏目标，但本病例证实：宏观血流达标≠组织灌注恢复。
针对易出现微循环损伤的特殊感染（恙虫病、立克次体病、病毒脓毒症），需将 CRT、乳酸、皮肤灌注、尿量等微循环指标作为核心复苏
终点，乳酸持续升高、CRT ＞ 3s 需高度警惕失耦合，避免盲目补液、提升血管活性药物剂量。

（2）失耦合状态下液体管理策略调整

出现血流动力学解离时，持续液体扩容会加重组织水肿、恶化微循环，需快速由“积极复苏”转为“限制性液体管理”，尽早启动肾脏替
代治疗清除过量液体、减轻间质高压；避免单纯依靠去甲肾上腺素提升 MAP，过高血管阻力会进一步闭塞微循环，个体化滴定 MAP 目标
（60–65mmHg 即可）。

（3）重症不明脓毒症早期筛查恙虫病的必要性

夏秋季务农、野外暴露不明原因脓毒性休克，即使无焦痂、皮疹，需尽早送检血 mNGS 快速排查恙虫病东方体；普通头孢、碳青霉烯类
抗生素对恙虫病无效，延迟使用多西环素会持续加重血管炎与微循环损伤，是诱发难治性休克、血流动力学失耦合的重要诱因。

（4）血流动力学分层监测体系构建对休克患者同步建立三层监测：

① 大循环：有创动脉压、心输出量、重症超声；

② 微循环：CRT、舌下微循环成像、乳酸动态趋势；

③ 细胞氧代谢：血气、乳酸、脏器功能标志物。

三层指标同步评估，识别失耦合早期信号，提前调整复苏方案，避免单一指标误导治疗。

3.4 文献复习总结

 恙虫病为自然疫源性立克次体病，典型表现为高热、焦痂、淋巴结肿大，但约 30% 重症患者无特征皮肤体征，极易误诊为普通细菌脓毒症。
其全身小血管炎病理基础决定该类患者更易出现大循环 - 微循环失耦合，病死率显著高于普通脓毒症；mNGS 是早期快速确诊的金标准，
多西环素为一线特异性药物，发病 72h 内启动治疗可显著降低多器官衰竭风险。血流动力学失耦合在各类休克中发生率 25%–85%，是脓
毒症死亡独立危险因素；常规集束化复苏方案对失耦合患者获益有限，需基于微循环监测实施限制性液体、个体化血管活性药物、早期器
官支持的精准复苏策略，目前针对恙虫病合并失耦合休克的专项临床研究较少，本病例可为同类重症提供诊疗参考。

四、结论

本例无典型皮损重症恙虫病以不明脓毒性休克起病，经标准脓毒症复苏后出现典型
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血流动力学失耦合，宏观循环稳定但微循环持续衰竭、多器官功能进行性恶化，确诊时已错失特异性治疗时机。临床需重视两点：①夏秋
季野外暴露不明脓毒症，尽早 mNGS 筛查恙虫病，及时启动多西环素靶向治疗；②脓毒性休克复苏不能仅依靠血压、心输出量等大循环指标，
需联合毛细血管充盈时间、乳酸等微循环标志物识别血流动力学失耦合，及时调整液体、血管活性药物策略，实施个体化精准复苏，降低
多器官衰竭与死亡风险。
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药物、感染与肿瘤三重打击触发难治性 aHUS 一例 ---ICU 中补体抑制治疗的时机与综合管理

探讨重症监护病房中继发性非典型溶血尿毒综合征（aHUS）的早期识别、鉴别诊断流程及综合治疗策略。aHUS 是一种由补体替代途径
过度活化介导的血栓性微血管病（TMA），在 ICU 中常与脓毒症、药物暴露及恶性肿瘤等因素交织，临床表现缺乏特异性，诊断延迟率高。
本文通过一例多因素触发、病程迁延的难治性 aHUS 病例，分析在重症感染、活动性恶性肿瘤及可疑药物暴露等多重打击下 TMA 的病因
甄别思路，总结血浆置换、补体抑制剂及器官支持治疗在 ICU 环境中的实施经验，为重症医生处理类似复杂病例提供参考。

回顾性分析 2026 年 4 月至 5 月收治于 ICU 的一例 61 岁女性 aHUS 患者的完整临床资料。患者因宫颈癌术后放化疗后出现活动后气促、发热、
进行性血小板减少及急性肾损伤转入 ICU。系统收集患者的人口学信息、既往史、临床表现、实验室检查（包括血常规、肾功能、补体系列、
sC5b-9、CFH 及 CFH 抗体、ADAMTS13 活性、NGS 病原学等）、影像学资料（PET-CT、肺 CTA、胸部 CT）、药物治疗史（包括磺胺类
药物、肝素等暴露史）、TMA 筛查流程及时间节点、依库珠单抗用药方案、CRRT 及机械通气等器官支持措施，以及临床转归。结合药物
诱导 TMA 数据库、补体相关性肾病专家共识及最新 aHUS 诊疗指南进行病因分析与治疗评价。

患者于 2026 年 4 月初以呼吸道症状起病，先后诊断为肺部感染、肺栓塞并予抗凝治疗，4 月 23 日因发热、少尿、肌酐升高（203.36 
μmol/L）入院。住院期间病情进行性恶化：出现严重低氧血症需气管插管及气管切开（5 月 3 日、5 月 11 日），血小板从 198×109/L 骤
降至 4×109/L（5 月 7 日起），急性肾损伤进行性加重需启动 CRRT（5 月 16 日）。TMA 筛查于 5 月 12 日启动：ADAMTS13 活性正常
排除 TTP，无腹泻及志贺菌感染证据不支持 STEC-HUS；补体检查示 sC5b-9 显著升高、CFH 水平升高、CFH 抗体阴性，结合血小板重
度减少、微血管病性溶血及急性肾损伤，确诊 aHUS。病因分析提示三重触发因素：磺胺类药物（SMZ，4 月 30 日至 5 月 12 日使用）
存在明确时间关联；感染因素（CMV DNA 升高至 7050copies/mL、副流感病毒、肺炎克雷伯菌等多重病原）；肿瘤因素（CA19-9 升至
1378U/mL，PET-CT 示盆腔多发淋巴结转移）。治疗上停用可疑药物，予依库珠单抗（5 月 15 日首剂、5 月 22 日第二剂），第二剂后血
小板由 10×109/L 回升至 25×109/L；同时予 CRRT、机械通气、抗感染（更昔洛韦更换为马立巴韦控制 CMV）及成分输血等综合支持。

本病例提示，在 ICU 中遇到血小板减少合并急性肾损伤的危重患者时，应将 TMA 纳入早期鉴别诊断框架，即使存在感染、恶性肿瘤等可
解释血小板减少的因素，也需警惕 aHUS 的可能。sC5b-9 检测为补体末端通路活化的直接证据，是启动依库珠单抗治疗的关键指征。药物（磺
胺类）、感染（CMV）与恶性肿瘤可协同触发补体活化，形成 " 多重打击 " 病理过程，此时单纯去除诱因不足以终止 TMA 进展，补体 C5
抑制剂是阻断疾病链的核心手段。在 ICU 环境中，依库珠单抗的应用需与抗感染治疗、CRRT 及呼吸支持等器官功能维护措施密切协同，
尤其应注意感染控制与免疫调节之间的平衡。

姓名：王颖

单位：复旦大学附属中山医院

类别 :// 病例报告：罕见重症病例或在诊断与鉴别诊断、疗效观察与评价、影响临床结局因
素等方面有讨论价值及教学意义的重症病例。鼓励投稿死亡病例
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一例大量饮酒后误吸致重症肺炎、脓毒性休克、脓毒症心肌病行 VAV-ECMO 支持救治病例
讨论

病例摘要

患者，47 岁男性，

主诉：“大量饮酒后昏迷 2 天”，考虑误吸致心肺衰竭当地医院急诊行 VAV-ECMO 后转运入我院 ICU。 一、现病史 2 天前患者被家属发
现在家门口意识丧失、呼之不应，身旁 2 斤白酒空瓶，伴反复咖啡色呕吐物、二便失禁，未见明显肢体抽搐，无畏寒寒颤，无口角歪斜，
急诊 120 送至当地人民医院，结合完善辅助检查结果（具体不详）考虑诊断“急性酒精中毒、吸入性肺炎、呼吸衰竭、消化道出血”收住
当地 ICU ，予气管插管呼吸机支持、液体复苏、广谱抗生素（美罗培南 + 万古霉素）抗感染、CRRT、抑酸护胃、护肝等治疗后，病情仍
持续恶化：大剂量血管活性药物（去甲肾上腺素 4.8ug/kg/min+ 肾上腺素 0.25ug/kg/min）下循环仍难以维持循环，合并难治性顽固性
低氧血症（氧合指数 56mmHg，呼吸机 VC-AC 模式：FiO2 100%,PEEP 12cmH2O,VT450ml,f 15 次 / 分 ,Ti 1.1s），严重内环境紊乱，并
发多脏器功能不全，急诊床边超声提示左心室弥漫性运动减弱，VTI 5cm,EF 10 %, 出现心肌心肌顿抑表现，结合病史病情，考虑合并急性
可逆性的脓毒症心肌病；患者心肺功能衰竭，有 VAV-ECMO 指征，排除相对禁忌症，于外院紧急置管启动 VAV-ECMO 辅助循环氧合支持，
2026-06-11 03:15 转入本院 ICU 进一步治疗。 

二、既往史

既往高血压病史 10 余年，从未口服降压药物，血压控制不详；2 型糖尿病 7 年，未规律降糖，血糖管控差；否认冠心病、慢性心衰、慢性肾病、
肝炎、自身免疫病史，无手术外伤、输血史。

三、个人史

职业：货车司机，出生于杭州市富阳区，长期居住生活当地 , 有嗜烟：约 30 年，平均 20 支／日；无嗜酒：不规律饮酒 30 余年，白酒半斤／次。 
四、家族史

父母健在，无高血压、糖尿病、心脑血管、遗传性疾病家族史。

五、入院体格检查（2026-06-11 03:15）

T 36.9℃，HR 125 次 / 分，RR 15 次 / 分，BP 117/91mmHg（去甲肾上腺素 0.8ug/kg/min+ 肾上腺素 0.125ug/kg/min），SpO2 测不出，
CVP 13mmHg；经口插管接呼吸机辅助通气支持（模式：VC-AC，参数：FiO2 100%，f 15 次 / 分，VT 450ml，PEEP 10cmH2O，Ti 1.1s）；
VAV-ECMO 辅助循环支持（参数：转速 3705 转 / 分，总流量 4.59L/min，颈内静脉端流量 1.4L/min，氧浓度 100%，气流量 4L/min，水
箱温度 37℃）；查体：神志昏迷，GCS 3 分，双侧瞳孔等大等圆，直径 2.5mm，对光反射迟钝；颈软无抵抗；双肺呼吸音低，可闻及湿啰音；
心律齐，无病理性杂音；腹软，肝脾未触及；双下肢无明显水肿；双侧巴氏征阴性；全身皮肤无明显出血点，余查体无法配合；ECMO 置
管处少量渗血；留置气管插管、鼻胃管（接负压装置，引流出褐色样液体）、尿管、右锁骨下深静脉、左肱动脉、右股动静脉 + 右颈内静
脉 VAV-ECMO 导管。 

六、辅助检查（2026-06-10 当地医院资料有限）

血常规：WBC 2.29×109/L，N% 85.4%，Hb 124g/L，PLT 39×109/L；

生化 + 心肌标志物：AST 179.2U/L，LDH 455U/L，CK 1476U/L，CKMB 6.4ng/ml，cTnI 0.679ng/ml；ALB 26.1g/L，Cr 296μmol/L，
BUN 15.3mmol/L。炎症标志物 PCT 45.15ng/ml；

动脉血气分析：pH 7.24，PaO2 56mmHg，PaCO2 51.9mmHg，AG 21.4mmol/L，BE -4.6mmol/L，HCO3- 19.5mmol/L，Lac 6.8mmol/
L（呼吸性酸中毒合并高 AG 代谢性酸中毒）；

急诊床边超声：左心室弥漫性运动减弱，VTI 5cm,EF 10 %。 （2026-06-11 4:48 转入我科 ICU ）

入科动脉血气分析：PH7.30，PaO2 160mmHg（ECMO 氧浓度 100%），PaCO2  33mmHg（ECMO 气流量 4L/min），AG16.9mmo1/L, 
BE -9.5mmol L，HCO3- 15.9mmol/ L，Lac 13.3mmol/ L；

姓名：黄盼盼

单位：杭州市第一人民医院
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中心静脉血气：PaCO2  38mmHg，ScvO2 63%；氧供 DO2 1104ml/min，氧耗 VO2 554ml/min。急诊血常规 +CRP+SAA+PCT ：WBC 2.3 
↓ *10^9/L，N% 83.4 ↑ %，Hb 105 ↓ g/L，PLT 16 ↓ *10^9/L，CRP 189.4 ↑ mg/L，SAA 312.2 ↑ mg/L;PCT>100.00 ↑ ng/ml;

急诊生化 + 心肌酶谱：ALT 67 ↑ U/L，AST 219 ↑ U/L，总蛋白 39.6 ↓ g/L，白蛋白：25.1 ↓ g/L，总胆红素：36.8 ↑ μmol/L，直接胆
红素：25.2 ↑ μmol/L，间接胆红素：11.6μmol/L; BUN：11.90mmol/L，Cr：252 ↑ μmol/L，CK：1072 ↑ U/L，CKMB：50.0 ↑ U/L，
LDH：443 ↑ U/L; 钙：2.03mmol/L，钠：153 ↑ mmol/L，钾：5.25mmol/L，血浆渗透压计算值：334.30 ↑ mOsm/L；BNP 791pn/
mL，TNI 0.174μg/ml；NSE 23.8μg/l； 急 诊 凝 血 功 能：PT:21.4 ↑ sec，INR：1.90 ↑，APTT： 检 测 不 出 sec，ACT 234s，TT：25.0 
↑ sec，D- 二聚体：6344 ↑ μg/L；呕吐物隐血：+；

床边心电图：窦性心动过速；Q-T 间期略延长；

急诊床边超声（5：34）：

下腔静脉 + 心脏超声：IVC 1.89cm，变异度小于 20%，ECMO 引流管位于右房开口 2-3cm 处，无明显心包积液，无明显 D 字征，左室无
节段性运动异常，左心弥漫性收缩功能下降，VTI 10.24cm，EF30%，mapse 1.24，tapse 1.24，E/A 1.07，E/e, 5.42（lat），E/e, 5.63（Med）；

肺部超声：左肺 1、2、3 区 A 线，4 区 B 线，右肺 1 区 A 线，2、3、4 区 B 线。

影像学检查：头颅 CT 未见颅内出血、高密度病灶；胸部影像学：双肺广泛渗出，右肺为重。 

七、主要临床诊断

1. 重症吸入性肺炎；2. Ⅱ型呼吸衰竭、重度急性呼吸窘迫综合征；3. 脓毒症、脓毒性休克；4. 心功能不全 脓毒性心肌病、心源性休克；
5. 急性酒精中毒；6. 缺氧缺血性脑病；7. 急性肾功能不全；8. 肝功能不全；9. 血小板减少（脓毒症骨髓抑制）；10. 应激性消化道出血；
11. 低蛋白血症；12. 呼吸性酸中毒合并高 AG 型代谢性酸中毒；13. 高血压 2 级；14. 2 型糖尿病。

（一）诊断依据

1. 重症肺炎、脓毒症、脓毒性休克、重度急性呼吸窘迫综合征

（1）大量饮酒呕吐误吸病史，听诊双肺呼吸音低，可闻及湿啰音，PCT ＞ 100ng/ml，CRP、SAA 显著升高，外周血白细胞计数早期降低、
中性粒占比升高，胸部影像学提示双肺广泛渗出，右肺为重，可诊断为肺炎；

（2）需要有创机械通气以及脓毒性休克需要血管收缩剂治疗，可诊断为重症肺炎；确诊肺炎基础上 SOFA 评分 22 分，符合脓毒症诊断标准；

（3）当地医院充分的液体复苏（＞ 10000ml）后，平均动脉压仍然需要大剂量血管活性药物以维持在 65mmHg 或以上，同时合并血乳
酸水平＞ 2mmol/L, 乳酸显著升高，组织低灌注，符合脓毒症休克诊断标准；

（4）由吸入性肺炎诱发，肺水肿并非完全或主要归因于心源性肺水肿或液体过载，而低氧血症或气体交换异常也并非主要归因于肺不张，
低氧血症性呼吸衰竭的急性发作（1 周内）以及恶化，胸片显示双侧浸润影，无法用胸腔积液、肺不张或结节 / 肿块完全解释，插管型 
ARDS 情况下，优化呼吸机参数后 PaO2/FiO2 ≤ 100mmHg，血气分析提示顽固性严重低氧血症存在，并需要 ECMO 支持，可诊断为重
度 ARDS。

2. 脓毒性心肌病（SICM）

（1）脓毒症基础上新发可逆心功能损伤，包括左室收缩功能不全、左室舒张功能不全、右室功能障碍、高动力型四种类型，可单独存在，
也可混合存在。

（2）左室收缩功能不全类型床旁 CCUE 特点：主动脉血流速度 - 时间积分（VTI）＜ 14cm，或左心射血分数（LVEF）＜ 45%，或左室收
缩分数（LVFAC）＜ 33%；排除：其他原因引起的急性心功能不全，包括急性冠状动脉综合征、应激性性心肌病；慢性心功能不全，心功
能 NYHA 分级 III-IV 级；因心脏外科术后入 ICU 监护治疗。

（3）患者青中年男性，无慢性心衰、冠心病病史，TNI、CK-MB 轻度升高，心电图无心梗典型动态演变，超声未见冠脉缺血节段性室壁
运动异常，排除其他原因引起的急性心功能不全，包括急性冠状动脉综合征、应激性性心肌病；排除慢性心功能不全，心功能 NYHA 分级 
III-IV 级，心超排除原发心脏疾病；可诊断为左室收缩功能不全型脓毒症心肌病。

3. VAV-ECMO 支持指征（心肺联合衰竭）
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（1）呼吸端：重度 ARDS，氧合指数极低，常规高参数呼吸机无法纠正顽固性低氧、二氧化碳潴留；

（2）循环端：脓毒症心肌病合并心源性休克，大剂量去甲肾上腺素 + 肾上腺素仍持续低灌注、明显高乳酸；

（3）同时存在心肺衰竭，单纯 VV 仅改善氧合、无法纠正泵衰竭，单纯 VA 上半身缺氧风险高，选择 VAV 同步支持全身循环与气体交换。

4. 继发性多器官损伤依据

- 肾：BUN：11.90 mmol/L，Cr：252 ↑ μmol/L、少尿、内环境严重紊乱；

- 肝：ALT、AST、胆红素升高，低白蛋白血症，凝血功能异常；

- 凝血：PLT 进行性下降至 3×109/L，PT、APTT 延长；

- 神经：GCS 3，NSE 升高，脑氧右侧 44.3%、左侧 48.7%，提示一定程度脑损伤、脑缺氧，存在缺氧缺血脑损伤；

- 消化：褐色咖啡样胃引流液，呕吐物隐血：+；考虑可能合并应激性胃溃疡出血。

（二）鉴别诊断

1. 高血压脑出血：绝大多数有明显的高血压的病史，中年以上突然发病，意识障碍相对较重，偏瘫、失语较明显，脑血管造影可发现颅内
动脉瘤及畸形血管。该患者高血压病史多年，血压控制不佳，目前昏迷状态，需警惕，但是查体无明显病理征，外院头颅 CT 未见明显高
密度出血灶，暂可排除，后续仍需严密监测。

2. 糖尿病高渗昏迷：是指糖尿病急性代谢性紊乱导致的昏迷状态，是糖尿病严重急性并发症之一，多发生于已有数周多尿、体重减轻和饮
食减少病史的老年 2 型糖尿病患者，常由心肌梗死、脑卒中、感染等糖尿病的严重并发症诱发，临床多表现为严重高血糖、血浆渗透压升高、
失水和意识障碍等精神神经系统症状。该患者既往糖尿病病史，目前昏迷状态，但是外院以及入我院血糖结果无明显升高，血浆渗透压轻
度升高，无严重失水、多尿病史，暂不予考虑。

3. 急性心肌梗死：该病有典型缺血性胸痛临床表现，伴有心肌损伤标志物指标升高，心电图出现新的缺血性心电图改变，且影像学检查如
超声心动图可发现新发的局灶性室壁运动异常。该患者青年男性，近期无典型胸闷胸痛症状，无 ST-T 动态改变，心超无节段室壁运动异常，
基本排除冠脉问题导致的急性心肌梗死。

4. 酒精性心肌病：该病有明确的长期大量饮酒史（每日摄入白酒 150g 以上，持续 6-10 年），伴有典型的心脏临床表现，包括活动后的
胸闷气急、气短、心悸，甚至心力衰竭症状，超声心动图可见典型的左心室显著扩大的心脏结构改变，可见左心室收缩功能减退，在排除
其他器质性心脏病后，可临床诊断为酒精性心肌病；本患者不符合慢性酒精心肌病病程，平时无胸闷等症状，且超声心动图未见典型扩张
型心肌病样改变。暂不予考虑此病。

5. 应激性心肌病（Takotsubo）：发病前有情绪、生理或复合应激等应激诱因，其经典特征为短暂的、通常可逆的左心室收缩功能障碍，
典型表现为左心室前间隔及心尖部运动障碍形成“气球样变”，伴有基底段代偿性运动增强，但非冠状动脉阻塞所致；该患者无明显情
绪应激诱因，无左室心尖球形特征性超声表现，予以排除。 八、临床治疗经过（时间主线：VAV → VV →撤 ECMO →拔气管插管）入 ICU 
后病程主线：VAV-ECMO 循环氧合支持联合 CRRT 容量管控→心功能改善后撤动脉端转为单纯 VV-ECMO →肺部感染逐步好转后撤除 VV-
ECMO →呼吸机参数阶梯降级、自主呼吸试验成功拔除气管插管；全程合并重度骨髓抑制、血小板危象、消化道出血、急性肾损伤、缺氧
缺血性脑病、肝功能损伤、高凝出血矛盾，分层实施强心、抗感染、血液净化（容量管理、维持内环境稳定）、凝血支持、脑保护、肠内
营养、VTE 防控；撤机后遗留少尿性急性肾损伤，长期规律透析，肺部炎症逐步吸收，好转后出院。 

（一）整体治疗目标

1. 源头控制：胃管减压防止进一步误吸风险，加强肺部抗感染以及激素治疗，阻断炎症风暴；

2. 循环支持：VAV-ECMO 联合 CCUE 精准容量管理，纠正脓毒症心肌病、心源性休克；

3. 呼吸支持：肺保护性通气，序贯 ECMO 降级、呼吸机阶梯脱机；

4. 脏器保护：CRRT 持续肾替代、脑保护、抑酸护胃止血、保肝护肾；

5. 凝血平衡：输注血制品，分层抗凝，平衡血栓 / 出血风险；
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6. 营养、镇静镇痛、VTE、导管一体化管理。 

（二）分阶段详细治疗方案 + 方案调整理由

阶段 1：VAV-ECMO 联合 CRRT 强化救治（6.11–6.16，心功能恢复期）

1. ECMO 循环氧合支持

入科初始 VAV：转速 3705r/min，总流量 4.59L/min（V 端颈内静脉流量 1.4L/min），气流量 4L/min，FiO2 100%；血流动力学极差、乳
酸 13.3mmol/L，CCUE 提示基本无容量反应性、心功能抑制，维持 ECMO V 端以及 A 端流量分担心肺功能衰竭。

2. 心功能恢复情况（血管活性 + 强心药物）

- 升压：去甲肾上腺素逐渐下调 D1 早上从 0.8μg/kg/min 下午下调到 0.04μg/kg/min、肾上腺素 0.125μg/kg/min 逐渐减停（因心率偏快，
130 次 / 分，D1 10:00 予以停用）维持 MAP 65–70mmHg；

- 激素抗炎改善血管张力：氢化可的松琥珀酸钠 200mg 持续微泵；

- 6.11（D1）心超提示 VTI 11.2cm，左室 EF 30%；

- 6.12（D2）心超提示 VTI 4.3cm，左室 EF 10%，心功能改善有恶化趋势。小剂量去甲肾上腺素 0.02-0.04μg/kg/min 加用多巴酚丁胺 
5μg/kg/min 强心；

- 6.13（D3）心超提示 VTI 8.9cm，左室 EF 25%，考虑单用多巴酚丁胺效果有限，无法逆转心肌顿抑，加用左西孟旦短期微泵泵入（钙离
子增敏剂，不增加心肌氧耗，改善脓毒症心肌收缩力）提高心输出量。

-6.14（D4）心超提示 VTI 15.4cm，左室 EF 35%；小剂量去甲肾上腺素 6.14 12:00 予以停用；

-6.15（D5）心超提示 VTI 17.4cm，左室 EF 40%；

-6.16（D6）心超提示 VTI 24.3cm，左室 EF 50%，多巴酚丁胺 6.16 9：50 停用后评估撤除 VAV ECMO 的 A 端；

效果：患者心功能逐步改善，心肌酶恢复正常范围，心电图无动态演变，大循环微循环基本稳定，评估撤除 A 端。

3. 抗感染方案

-(6.11) 细胞因子监测结果：白介素 -6 ＞ 50000pg/ml, 白介素 -8 ＞ 50000pg/ml, 白介素 -102715pg/ml；

- 初始经验全覆盖：美罗培南 1g q12h(6.11-6.20)+ 万古霉素 1g q12h 静滴 (6.11-6.18)；

- 纤支镜间断灌洗留取痰液，前期培养（6.14 回报）结果为敏感的肺炎克雷伯杆菌、少量白念珠菌，后期培养（6.20 回报）洋葱伯克霍尔德菌、
白念珠菌，调整为头孢他啶阿维巴坦纳 2.5g Q8H 静滴（06.20-06.23），后调整为米诺环素 0.1gQ12H 鼻饲（首剂加倍）；

- 期间炎症持续高峰加甲泼尼龙 40mg qd 减轻肺部渗出 (6.12-6.14)。

效果 ：广谱抗生素加强抗感染，加强痰液引流，患者炎症指标逐渐下降，胸部影像学炎症改善，根据培养病原菌结果调整为目标性抗感染
治疗。

4. CRRT 稳定内环境及液体管理

入科即刻上机，随着患者循环逐渐改善，血管活性药物减量应用，结合每日 CCUE 示 IVC 宽、无明显容量反应性，CRRT 持续脱水液体负
平衡以减轻心脏前负荷，实现了结合超声动态评估容量状态调整超滤量行容量管理，6.11-6.16 累计超滤 24000ml；

5. 凝血以及 VTE 预防

-VTE 风险评估：Caprini 评分 :5 分，VTE 高危 , 出血风险高危；入科凝血功能障碍，PLT 进行性降低 39 → 16 → 8 → 4 → 3×109/L；

- 早期出血风险极高，ECMO 运行中开始微小剂量肝素半支 6250U 微泵走 2.1ml/h 抗凝治疗，间断预约输注单采血小板、新鲜冰冻血浆，
动态权衡血栓和出血风险。
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- 后出血风险下降，逐渐加量肝素微泵抗凝，动态监测凝血相关指标，如 TEG、D- 二聚体。

6. 呼吸管理

- 实施 ARDS 肺保护性通气策略：PC-AC 模式，PEEP 12–15cmH2O，驱动压 15cmH2O 以内，FiO2 40–65%，低潮气量肺保护；

- 胃管接低负压加强引流防止进一步误吸；

- 间断纤支镜清除气道褐色感染分泌物；（6.11 13：00 纤维支气管镜下可见：气道黏膜均出血样改变，未见明显渗血，软骨环清晰，气管
插管开口位于隆突上方，隆突尖锐。主气道壁附着少量褐色样痰液，右上叶黏膜壁附着少量褐色样痰液，右肺中叶及下叶黏膜壁附着少量
褐色样痰液。左主支气管壁附着少量褐色样痰液，左肺上叶黏膜壁附着少量褐色样痰液，左下叶基底段膜壁附着少量褐色样痰液，痰液吸
除，并予少量多次 NS 冲洗，各肺段开口较清晰）；

-6.11 行床边 EIT 监测提示右下区通气偏差，余区监测区域通气尚可，分层法显示腹侧区肺过度通气状态；

7. 神经、消化、营养

（1）神经系统：入院前昏迷，外院提示 NSE 高，考虑缺血缺氧性脑病

- 咪达唑仑 + 瑞芬太尼持续泵入加强镇痛镇静降低氧耗，维持正常体温目标体温管理行脑保护；

- 丙戊酸钠 0.4g q12h 持续微泵预防癫痫；

- 脑电：未见明显癫痫波，脑功能状态尚可；

- 脑氧前期右侧 49% 偏低、左侧 58% 正常，前期提高 ECMO 流量脑氧数值保持正常范围；

- 每日超声 TCCD 监测脑血流监测，PSV/EDV/PI 均正常范围；

- 每日视神经鞘直径范围；

- 体感诱发电位 N20（6.15 结论 :1、双侧皮质神经传导受损 ;2、双侧臂丛神经传导受损可能、双侧颈髓入颅脑神经传导受损可能）；

- 间断 NSE 监测，逐渐下降到正常范围。

（2）消化系统：

- 早期禁食，生长抑素抑酸抑酶 + 艾司奥美拉唑护胃治疗应激性溃疡，每日关注胃管引流液性状、血色素和腹内压；

-6.12 胃镜下未见明显胃出血，硫糖铝鼻饲保护胃黏膜，临时糖盐水鼻饲，6.14 启动并增加肠内营养；

（3）营养风险存在

- 评分 3 分，早期禁食，抑酸抑酶护胃预防应激性溃疡；

-6.12 胃镜下未见明显胃出血，并留置鼻肠管，逐渐启动并增加肠内营养为百普力 500ml+ 能全力 500ml；

- 低蛋白血症，间断补充人血白蛋白纠正低蛋白血症。

阶段 1 关键指标变化 乳酸 6.8 → 11 → 5.3 → 2.3mmol/L；LVEF 30 → 10 → 50%；PCT ＞ 100 逐步下降；PLT

最低 3×109/L，多次输血制品纠正。 

阶段 2：撤除动脉端，转为 VV-ECMO（6.16 心功能恢复达标）

1. VAV ECMO 参数调整

6.14 9：00-6.16 14：00 逐渐增加颈内 V 端流量 2.48-2.89L/min( 余参数：转速 3220 转 / 分，总流量 4.22-4.3L/min，氧浓度 100% 逐渐
下调为 60%，气流逐渐下调为 4-2L/min)；

2. 撤 A 端评估标准（符合 VAV 转 VV 指征）
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- 心功能恢复良好：超声提示 EF 升至 50%，VTI 24.3cm,，组织多普勒二尖瓣外侧瓣环峰值收缩速度 ≥ 27cm/s; 中心静脉压 7mmHg，
动脉血气分析：PH7.386，PaO2 82.9mmHg（ECMO 氧浓度 60%），PaCO2 31mmHg（ECMO 气流量 2L/min），AG8.8mmo1/L, BE 
-5.9mmol L，HCO3- 18.4mmol/ L，Lac 2mmol/ L；ScvO2 71%；

- 满足撤离动脉端条件：小剂量去甲肾上腺素 6.14 12:00 已停，小剂量多巴酚丁胺 6.16 9：50 停用，在无正性肌力药物和缩血管药物维持
下，动脉端 A 流量降至 1.5L/min 时能达到以下状态：脉压差仍大于 10mmHg, 平均动脉压＞ 65mmHg，ScvO2 ≥ 65%；

- 顺利撤离 A 端：6.16 14:58am 下机后 VV ECMO 参数（参数：转速 3220 转 / 分，流量 3.8L/min，氧浓度 40%，气流量 1.5L/min，水箱
温度 36℃ ) 阶段 2 关键指标变化：心功能持续改善，乳酸稳定 1.1–1.4mmol，炎症指标持续回落。 

阶段 3：撤除 VV-ECMO、呼吸机阶梯降级脱机（6.18–6.20）

1. VV-ECMO 撤机指征

- 呼吸系统原本发病有所控制，肺功能以及影像学学表现明显改善：肺渗出明显吸收，纤支镜痰液量显著减少；

- 机械通气患者：V-V ECMO（参数：转速 3220r/min，血流量 3.67L/min，气流速 0L/min，气流浓度 40%）, 呼吸机辅助通气（模式 
PC-AC，PEEP 8cmH2O，f 14 次 / 分，FiO2:40%，Plat22cmH2O）； 动 脉 血 气 分 析：PH7.344，PaO2 93.7mmHg（FiO2:40%），
PaCO2 33.5mmHg，AG8.7mmo1/L, BE -6.8mmol L，HCO3- 18.2mmol/ L，Lac 1.3mmol/ L；ScvO2 67%；氧合指数：234mmHg; 且
患者无过度的呼吸做功，符合 VV 撤机标准。

-6.18 局麻拔除双侧静脉 ECMO 导管，停用体外生命支持。

2. 抗生素调整

- 无感染革兰氏阳性球菌证据，万古霉素于 6.18 停用，单用美罗培南；

- 后期培养（6.20 回报）洋葱伯克霍尔德菌、白念珠菌，调整为头孢他啶阿维巴坦纳 2.5g Q8H 静滴（06.20-06.23）；

- 降阶梯为米诺环素 0.1gQ12H 鼻饲（首剂加倍，6.24-6.29）；

-6.19 复查头颅 CT 平扫颅内未见明显异常；胸部 CT 提示双肺多发感染性病灶，右侧胸腔少量积液。

3. 呼吸机降级 + 拔管流程 ECMO 撤除后：

PC-AC → CPAP 自主呼吸能力评估；患者配合情况下 SBT 自主呼吸试验通过，浅快呼吸指数＜ 105，血气 pH ＞ 7.25；且呼吸力学评估：
呼气峰流速（PEF） -61.7L/min，最大吸气压（NIF） -20.4cmH2O；咳嗽反射可，评估气道保护反射存在；动脉血气分析：PH7.34，
PaO2 146mmHg（FiO2:45%），PaCO2 35.4mmHg，AG9.3mmo1/L, BE -6.45mmol L，HCO3- 18.7mmol/ L，Lac 1.2mmol/ L；氧合指数：
323mmHg；评估通过后 6.20 顺利拔除经口气管插管，序贯高流量氧疗。 阶段 4：ECMO 撤机后远期管理（6.20 后）

- 患者神志逐步转清醒；遗留少尿性急性肾损伤，间断 CRRT/ 血液透析，后尿量逐渐增多；

- 肺部间断雾化、体位引流；康复介入床边肢体被动训练；炎症指标持续下降，无发热后停用抗生素；

- 每日监测心超，LVEF 稳定 60–70%，脓毒症心肌病完全可逆；

- 自主尿量逐渐增多恢复后于 7.7 号出院。 

九、临床思辨与文献复习

（一）病例核心特点

1. 诱因典型、序贯多器官损伤：大量饮酒致呕吐误吸→吸入重症肺炎→严重脓毒症→脓毒症心肌病 +ARDS，心肺双衰竭，常规治疗无效，
符合 VAV-ECMO 指征；

2. 双休克叠加难点：脓毒症分布性休克 + 脓毒症心肌病心源性休克共存，单纯液体复苏加重肺水肿、心肌负荷，CCUE 指导限制性容量
+CRRT 负平衡是关键环节；

3. VAV 序贯撤机策略可复制：先撤动脉端（心功能恢复）、再撤 VV（肺部好转），分层评估心肺独立恢复情况，规避直接撤 VA 导致上半身低氧、
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直接撤 VV 循环崩溃风险，符合国内 2024 ECMO 操作规范推荐流程；

4. 脓毒症心肌病诊疗完整闭环：床旁超声动态监测 LVEF、VTI、TAPSE、E/e 作为评估心功能标准，进一步指导强心药物阶梯使用（多巴
酚丁胺→左西孟旦），与国内外 Meta 分析结论一致，左西孟旦可显著改善脓毒症心肌收缩、降低乳酸且不增加氧耗；

5. 凝血矛盾突出：脓毒症诱导 DIC、重度血小板危象，出血与 VTE 高危并存，采用“早期微量肝素、病情好转后小剂量肝素、间断血制品
补充”分层抗凝策略，平衡风险。 

（二）文献复习

1. VAV-ECMO 适应症与转换策略 《成人体外膜肺氧合技术操作规范（2024）》指出，同时存在难治性心源性休克 + 重度 ARDS，单纯 
VV 无法改善循环、单纯 VA 冠脉 / 脑供血不足，首选 VAV-ECMO；当强心、血管活性药物减量，LVEF ＞ 30%、乳酸＜ 2mmol/L，心功能
稳定可逐步降低动脉端流量，达标后撤 A 转为 VV，肺部恢复后再撤除静脉通路，与本例救治流程完全吻合。单中心队列显示 VAV 患者约 
60% 先撤动脉端、保留 VV 呼吸支持，存活率显著高于直接撤机患者。

2. 脓毒症心肌病（SICM）诊疗共识 SICM 定义为脓毒症基础上新发、排除缺血的可逆心肌功能障碍，诊断依靠床旁超声（LVEF、
TAPSE、组织多普勒 E/e）联合肌钙蛋白、BNP 动态监测；治疗核心：源头抗感染、限制性液体管理、去甲肾上腺素为首选升压药，收缩
功能受损优先多巴酚丁胺，疗效不佳加用左西孟旦；左西孟旦钙增敏机制不提升心肌耗氧，可降低脓毒症患者乳酸、改善心输出量，多篇 
RCT 证实优于单纯 β 受体激动剂。循环难以维持时 VA/VAV-ECMO 是挽救性机械循环支持手段。

3. 酒精吸入性脓毒症救治要点 大量饮酒误吸易造成混合革兰阴性 + 厌氧菌、真菌肺部感染，早期覆盖碳青霉烯 + 糖肽类，痰培养后降阶梯；
合并酒精抑制免疫可能，更易出现骨髓抑制、血小板重度下降可能，需动态监测凝血、及时补充血制品；合并心肌、肝肾损伤多为炎症介
导可逆性损伤，器官支持到位病情逆转后预后尚可。 

（三）病例诊疗反思

1. 基层医院早期液体复苏易过量，加重脓毒症心肌病前负荷，转入后依靠 CCUE 实时容量评估、持续 CRRT 超滤逆转肺水肿与心功能恶化，
提示重症感染休克需个体化限制性补液；

2. 本例血小板最低 3×109/L，ECMO 运行期间出血风险极高，早期微量肝素，不同剂量阶段性 VTE 预防，未来同类病例可早期采用物理
气压治疗联合极低剂量肝素，兼顾出血、血栓；

3. 患者远期遗留急性肾损伤，需长期透析，提示严重脓毒症合并长时间低灌注对肾小管损伤不可逆，ECMO+CRRT 需尽早启动，缩短低
灌注时长；

4. 神经系统远期：缺氧缺血性脑病经目标体温、镇静、脑保护治疗后神志完全恢复，无遗留认知障碍，证实早期脑保护方案有效。 
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以动静脉血氧饱和度近乎一致为特征的二甲双胍相关性乳酸酸中毒一例

临床病例回顾：

75 岁男性慢阻肺患者，气促加重半月伴乏力、下肢水肿，2026 年 2 月 11 日收入我院呼吸科，既往有 2 型糖尿病、高血压病史，平素口
服二甲双胍控制血糖。个人史及家族史无特殊。入院后体查：患者神志清楚，循环稳定，呼吸急促，端坐呼吸，双肺呼吸音减低，可闻及
少许湿性啰音。完善相关检查：1. 肺部 X 线提示双肺渗出，双侧少量胸腔积液（图 1）。2. 心脏彩超（图 2）：左房增大，三尖瓣中度反
流，二尖瓣轻度反流，左心舒张功能减退，收缩功能测值正常范围，肺动脉压力增高。3. 炎症指标：C 反应蛋白 1.6mg/L，降钙素原 0.2ng/
ml；4. 血气分析：PH：7.35 氧分压 85mmHg, 二氧化碳分压 22mmHg, 乳酸：9.5mmol/L，实际碳酸氢根 12mmoL/L, 血糖：11mol/
L,5. 生化检查：丙氨酸氨基转移酶 22U/L, 天冬氨酸氨基转移酶 50.5U/L, 肌酐 182.0umol/L，肌酐清除率 30.56ml/min，B 型利钠肽前体
12525pg/ml。结合患者症状体征与辅助检查，被诊断为 1. 慢性阻塞性肺病伴有急性加重 mMRC 4 级；2. 肺部感染 CURB-65 2 分；3. 心
脏扩大；4. 心功能Ⅲ级 5.2 型糖尿病；6. 高乳酸血症；7. 代谢性酸中毒。

临床治疗经过：

立即予高流量湿化氧疗、液体管理、哌拉西林他唑巴坦抗感染治疗后，气促较前改善，组织灌注可，血压稳定，但患者血清乳酸值仍进
行性升高至 15mmol/L（图 3）, 伴有烦躁不安，2-12 日遂转入 ICU，考虑患者高乳酸血症，代谢性酸中毒，遂启动血液净化治疗。乳酸
从 15mmol/L 回落至 2.7mmol/L（图 3），但患者仍然表现为烦躁不安。为明确患者组织氧利用情况，同步完善外周动脉及中心静脉血
气，结果提示中心静脉血氧饱和度（ScvO2）为 94%，显著高于正常范围（70%-80%），同步测得的外周动脉血氧饱和度（SaO2）为
98%，二者高度接近（见图 4、图 5）。由于患者循环稳定，组织灌注可，氧合状态正常，不符合 A 型乳酸酸中毒的表现，而居高不下的
血清乳酸值与高 ScvO2, 使得 B 型乳酸酸中毒的证据链条更为完整。于是我们立即排查高危药物 [1]。结合患者既往有 2 型糖尿病病史，有
二甲双胍服药史，又合并有慢性肾功能不全，高度怀疑二甲双胍相关性乳酸酸中毒，遂予以完善血液毒物检测（图 6），验证猜想。结合
已有的证据支持，予以连续肾脏替代治疗（Continuous Renal Replacement Therapy，CRRT）治疗 48 小时，辅以动态床旁彩超指导液
体管理、抗感染及脏器支持，患者乳酸逐步回落 ( 图 3)，更加值得注意的是，随着患者血清乳酸值恢复正常，SaO2 与 ScvO2 的差值逐渐
增大（图 7）、烦躁不安症状随之消失，后转出重症医学科行专科巩固治疗，最终达到临床治愈标准出院。

临床思辨与总结

依据 Cohen-Woods 分型体系 [2]，高乳酸血症可分为 A 型与 B 型，A 型乳酸酸中毒的核心机制为组织灌注不足或缺氧，常见于休克、严重感染、
呼吸衰竭等疾病状态，因线粒体有氧代谢受阻，丙酮酸大量转化为乳酸并蓄积，本质为缺氧性乳酸酸中毒；B 型乳酸酸中毒则无明确组织
低灌注及全身缺氧证据，多由药物、毒素、代谢异常等直接抑制线粒体功能、干扰乳酸代谢平衡所致，属于非缺氧性乳酸酸中毒。两类病
理机制对应的治疗策略存在显著差异 [3]，分型判断失误极易造成临床决策偏差，进而影响患者预后，因此二者的精准鉴别具有重要临床价值。

理论上，乳酸 / 丙酮酸（L/P）比值理论上可反映胞质氧化还原平衡状态，常被视作区分两类高乳酸血症的生化参考指标，A 型乳酸酸中
毒因胞质氧化还原失衡，L/P 比值显著升高，而 B 型乳酸酸中毒该比值多维持于正常区间 [4]；但丙酮酸检测存在严苛的标本预处理要求，
缺乏床旁快速检测手段，国内绝大多数医疗机构无法常规开展，极大限制了该指标临床转化应用 [5]。动静脉二氧化碳分压差（pCO2 gap）
具备一定鉴别潜力，生理综述与小样本病例系列研究提示 [6] 低水平 pCO2 gap 倾向提示 B 型乳酸酸中毒，但现有证据仅来源于病例观察，
尚无大样本诊断性研究确立可靠临界值，证据等级有限。而 PcvaCO2/CavO2 比值更多应用于脓毒症休克患者液体复苏评估，主要用于反
映组织灌注与无氧代谢状态，研究场景聚焦 A 型缺氧性高乳酸血症 [7]，并未建立针对 B 型乳酸酸中毒的鉴别诊断阈值，难以直接用于血
流动力学稳定不明原因高乳酸血症的分型判断。ScvO2 为上腔静脉血血氧饱和度，随着中心静脉导管广泛应用，其已成为混合静脉血氧饱
和度便捷可靠的临床替代指标，正常参考区间 70% ～ 80%[8]。动脉血氧饱和度（SaO2）正常参考区间为 95% ～ 99%，在机体氧代谢通
路中，SaO2 处于氧输送上游，代表组织供氧初始氧合状态，ScvO2 位于下游，反映组织摄取氧气后剩余血氧水平 [9]。生理稳态条件下，
短期内患者血红蛋白水平相对恒定，机体氧输送与氧消耗维持动态平衡，SaO2 与 ScvO2 可维持相对稳定的差值。本研究将该差值定义为
SaO2‑ScvO2，可作为评估全身组织氧摄取状态的简易替代指标。有研究发现 ScvO2 异常升高与线粒体功能受损相关 [10]，但目前鲜有研究
探讨 SaO2‑ScvO2 差值的变化规律，及其在药物诱发线粒体损伤（如二甲双胍相关乳酸酸中毒）所致 B 型高乳酸血症中的临床指导价值。

本例患者血流动力学稳定、无组织低灌注证据，首次监测可见 SaO2‑ScvO2 近乎一致；经血液净化治疗后，血乳酸水平逐步下降，
SaO2‑ScvO2 同步增大，患者烦躁不安症状随之改善，指标动态变化与临床转归高度契合。遗憾的是，患者初始收治于普通病房，未采集
病程早期 SaO2‑ScvO2 差值基线；加之患者循环状态稳定，直至转入 ICU 启动血液净化治疗 20 小时后方首次完善同步动、中心静脉血气
监测。患者转入 ICU 后持续存在烦躁不适，血液净化干预后乳酸显著下降但症状未缓解，这一现象提示单纯依靠乳酸水平下降不宜作为 B
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型乳酸酸中毒血液净化治疗达标标准，临床评估需联合全身氧代谢状态综合判断。尽管存在上述局限，且单病例观察尚难以证实该指标的
诊断效能，但结合本例指标演变规律可得到启示：对于不明原因高乳酸血症患者，若监测发现 SaO2‑ScvO2 差值缩小，需首先警惕 B 型乳
酸酸中毒；在此基础上进一步结合用药史、血药浓度检测，进而甄别是否为药物诱发线粒体损伤相关的 B 型高乳酸血症。本病例可为高乳
酸血症分型鉴别、血液净化疗效与治疗时长评估提供新思路，为后续系列病例观察及大规模临床研究建立假说。
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以难治性心包积液为表现的心肌淀粉样变性 1 例

类别 :// 病例报告：罕见重症病例或在诊断与鉴别诊断、疗效观察与评价、影响临床结局因
素等方面有讨论价值及教学意义的重症病例。鼓励投稿死亡病例

心肌淀粉样变性是一种罕见且进展迅速的心肌病，其典型表现为心室壁增厚和限制性心衰。本文报道了一例以心包积液为主要表现的心肌
淀粉样变性患者。患者女性，69 岁，因胸闷、气短 10 个月余伴症状加重 1 周入院。经多次就诊未能明确诊断，最终在我院通过心脏超
声及血清轻链蛋白等辅助检查确诊为心肌淀粉样变性。患者接受了心包穿刺引流、抗感染、利尿及激素等治疗，但病情反复，最终转入
ICU。本文通过该病例的诊治过程，探讨了心肌淀粉样变性合并心包积液的诊断和治疗策略。

心肌淀粉样变性是一种罕见且进展迅速的心肌病，其典型表现为心室壁增厚和限制性心衰。本文报道了一例以心包积液为主要表现的心肌
淀粉样变性患者。患者女性，69 岁，因胸闷、气短 10 个月余伴症状加重 1 周入院。经多次就诊未能明确诊断，最终在我院通过心脏超
声及血清轻链蛋白等辅助检查确诊为心肌淀粉样变性。患者接受了心包穿刺引流、抗感染、利尿及激素等治疗，但病情反复，最终转入
ICU。本文通过该病例的诊治过程，探讨了心肌淀粉样变性合并心包积液的诊断和治疗策略。

心肌淀粉样变性是一种罕见且进展迅速的心肌病，其典型表现为心室壁增厚和限制性心衰。本文报道了一例以心包积液为主要表现的心肌
淀粉样变性患者。患者女性，69 岁，因胸闷、气短 10 个月余伴症状加重 1 周入院。经多次就诊未能明确诊断，最终在我院通过心脏超
声及血清轻链蛋白等辅助检查确诊为心肌淀粉样变性。患者接受了心包穿刺引流、抗感染、利尿及激素等治疗，但病情反复，最终转入
ICU。本文通过该病例的诊治过程，探讨了心肌淀粉样变性合并心包积液的诊断和治疗策略。

心肌淀粉样变性是一种罕见且进展迅速的心肌病，其典型表现为心室壁增厚和限制性心衰。本文报道了一例以心包积液为主要表现的心肌
淀粉样变性患者。患者女性，69 岁，因胸闷、气短 10 个月余伴症状加重 1 周入院。经多次就诊未能明确诊断，最终在我院通过心脏超
声及血清轻链蛋白等辅助检查确诊为心肌淀粉样变性。患者接受了心包穿刺引流、抗感染、利尿及激素等治疗，但病情反复，最终转入
ICU。本文通过该病例的诊治过程，探讨了心肌淀粉样变性合并心包积液的诊断和治疗策略。
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以卒中样发作为主要表现的神经元核内包涵体病一例

神经元核内包涵体病 (neuronal intranuclear inclusion disease, NIID) 是一种散发性或常染色体显性遗传的神经退行性疾病，其特征是中
枢和周围神经系统、皮肤和内脏器官细胞中存在嗜酸性、泛素和 p62 阳性的核内包涵体。该病临床表型呈异质性，可分为以认知障碍、运
动障碍、发作性神经事件、自主神经功能障碍和神经肌肉病为主要表现的不同亚型。本文报道一例以卒中样发作为主要表现的病例，该病
例经皮肤活检和基因测序最终确诊 NIID。

一、临床资料

1. 一般资料

患者，男性，73 岁，主因“发作性言语不清 1 年余，再发伴肢体无力 3 天”于 2024 年 11 月 4 日收住我科普通病房。

2. 现病史

患者于 2023 年 10 月无明显诱因出现言语不清、吐字含糊，5min 后自行缓解，未进一步诊治；2024 年 2 月份无明显诱因再次出现言语不清、
吐字含糊，10min 后症状自行缓解，无口角歪斜、肢体偏瘫、意识障碍、抽搐等，至我院完善头颅 MRI 未见病灶，诊断为“心脏神经官
能症 可能”，2024-02-21 行冠状动脉造影术，后规律服用阿司匹林肠溶片、氯吡格雷片、阿托伐他汀片； 2024 年 5 月晨起无明显诱因
再次出现言语不清、吐字含糊，10min 后症状自行缓解，未留后遗症。2024-11-02 晨起后无明显诱因突然出现理解、对答、阅读、书写
困难、四肢无力、站立不稳、持物不稳，伴发热，无意识障碍、肢体偏瘫、呕吐、抽搐，急入当地医院，完善相关检查后考虑“脑梗死”，
予阿替普酶静脉溶栓治疗，现为求进一步诊治就诊于我院，门诊完善 CT 未见出血、缺血病灶。

3. 既往史、个人史及家族史

高血压 20 年，血压最高达 185/120mmHg，口服厄贝沙坦、比索洛尔控制血压，自诉血压控制不佳；糖尿病 20 年，口服二甲双胍，皮
下注射赖脯胰岛素控制血糖，血糖控制不佳；2 型糖尿病肾病、周围血管病变病史。记忆力减退约 2 年。父亲有走路不稳、记忆力减退表现，
于 73 岁去世；哥哥患脑梗死，于 76 岁去世。

4. 专科查体

患者体格检查：体温 36.6 ℃，脉搏 63 次 /min，呼吸 19 次 /min，血压 137/73mmHg。嗜睡状（GCS13 分 E3V4M6），构音不清，头偏向右侧，
双眼向右凝视，双侧瞳孔等大等圆，直径约 2.5mm，对光反射灵敏，眼球运动不配合，双侧额纹不对称，鼓腮、咀嚼、示齿、伸舌、抬
头无法配合；左侧鼻唇沟变浅，闭目难立征、双侧指鼻试验、跟膝胫试验无法查，四肢肌张力正常，右上肢体远端肌力 V 级，近端 V 级，
右下肢体远端肌力 V 级，近端 V 级，左上肢远端肌力 0 级，近端肌力 0 级，左下肢远端肌力 2 级，近端肌力 2 级，双侧巴宾斯基征阴性。
颈软，脑膜刺激征阴性。

5. 初步诊疗

初步诊断为：脑梗死可能，予卒中二级预防、控制血压、血糖等对症支持治疗，症状改善不明显，于当日下午出现发热、意识障碍、肢体
抽搐，紧急气管插管后转入我科 ICU。

二、检查资料

血常规及大便常规无明显异常；尿常规：尿糖 3+，尿潜血 2+，尿蛋白 1+，尿白细胞酯酶 2+；血生化：钠 136.4mmol/L ，白蛋白 39.2g/L，
C 反应蛋白 10.13mg/L；糖化血红蛋白 9.3%；风湿免疫系列、甲状腺功能、肝肾功能、同型半胱氨酸等均正常。因患者发热、意识障碍
伴肢体抽搐，中枢神经系统感染不排外，行腰椎穿刺脑脊液检查，腰椎穿刺示颅内压 190 mmH2O（1 mmH2O=0.009 8 kPa），脑脊液
潘氏试验（+），红细胞数 0，有核细胞数 4×106/L，免疫球蛋白定量测定：IgG 54.2mg/L、IgA 6.59mg/L，脑脊液生化检测：天门冬氨
酸氨基转氨酶：27.8IU/L 葡萄糖 7.4mmol/L（同期血糖：12mmol/L），脑脊液培养阴性。同时复查头颅 MRI，提示：双侧额顶叶及右侧
颞叶皮层下、胼胝体压部条状沿皮髓质交界处的 DWI 高信号，双侧大脑半球 T2 弥漫对称白质高信号（图 1，图 2）。脑电图提示全脑导
联 1.5-4Hz 慢波及慢活动，以 δ 活动为主（图 3）。结合患者头颅 MRI 表现为沿皮质髓质交界处的 DWI 高信号，考虑 NIID 不排外，行皮
肤活检，皮肤超薄切片电镜下见成纤维细胞和平滑肌细胞偶见核内包涵体，包涵体圆形，边界清，无界膜，包涵体电子密度低，呈细纤维
丝样，纤维直径约 20-25nm（图 4），据此 NIID 诊断成立。因 NIID 致病变异为 NOTCH2NLC 基因 5′非翻译区的 CGG 异常重复扩增，为
明确病因，患者及其女儿行基因检测，患者基因检测：NOTCH2NLC 基因 5’UTR 区 (GGC)n 核苷酸重复扩增突变检测：NOTCH2NLC 基

姓名：杨莉 1，李晓燕 1，艾明达 2，肖亚楠 3，吴海鹰 1

单位：1 昆明医科大学第一附属医院，2 昆明医科大学第一附属医院，3 红河州第三人民医院
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因 (1q21.2)5’UTR 区的 GGC 重复数，其中一个等位基因为 21，属于正常范围 ; 另一个为 81，属于全突变范围（图 5）。患者女儿基因
检测结果：NOTCH2NLC 基因 5’UTR 区 (GGC)n 核苷酸重复扩增突变检测：NOTCH2NLC 基因 (1q21.2)5’UTR 区的 GGC 重复数，其中
一个等位基因为 18，属于正常范围 ; 另一个为 77，属于全突变范围（图 6）。
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三、诊断与治疗

结合患者近 1 年内多次发作性神经事件、此次以卒中样发作为典型表现、头颅 MRI 提示皮髓质交界处的 DWI 高信号、皮肤活检可见包涵
体及基因检测结果最终诊断为 NIID。予免疫球蛋白（0.4g/kg）冲击治疗 5 天，左乙拉西坦（0.5g、bid）、奥卡西平（0.45g qn）控制
癫痫，患者神志清楚，未再发抽搐，但仍有发热，支气管肺泡灌洗液病原微生物高通量基因检测提示耶氏肺孢子菌置信度高，特异序列数
1971，予甲氧苄啶 - 磺胺甲噁唑（0.96g、tid）治疗抗感染治疗。

四、治疗结果及随访

经上述治疗，患者生命体征稳定，神志清楚，但呼吸肌力量弱，床旁膈肌超声评估膈肌增厚分数（TF）18%，膈肌移动度 2.6 cm，呼气
末膈肌厚度 0.12 cm，提示膈肌萎缩，呼吸机脱机困难，于入院第 17 天行气管切开，加强营养支持及呼吸康复训练，入院第 26 天实现间
断脱机，并于入院第 28 天转入康复医院继续康复治疗。2026 年 7 月电话随访，患者仍存活。

五、讨论

本例患者为 73 岁男性，以反复发作性言语不清及卒中样发作为核心表现，最终经皮肤活检及基因检测确诊为 NIID。该病例充分展现了
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NIID 临床表现的高度临床异质性与诊断面临的挑战与困难。

1. 临床特点与诊断难点

患者病程 1 年余，表现为多次短暂性言语不清（持续 5-10 分钟自行缓解），直至此次出现理解、书写困难及四肢无力，符合典型的“卒中样发作”
表现。回顾文献，NIID 以反复发作的神经系统功能缺损为突出表现者并不少见，常被误诊为短暂性脑缺血发作或脑梗死 [1]。值得注意的是，
本例患者合并高血压、糖尿病等心脑血管疾病危险因素，进一步增加了鉴别诊断的难度，导致其多次发作未能得到及时确诊。

此次入院时头颅 MRI 显示的“皮髓质交界区 DWI 高信号”是本例诊断的关键线索。这一特征性影像学表现被称为“丝带征”（ribbon 
sign），对 NIID 具有高度提示意义 [2]，即使在合并临床危险因素与颅内动脉狭窄的情况下，这一影像模式仍应引起临床重视。本例患者
中该影像特征的存在引导临床团队将诊断方向从普通脑梗死转向 NIID。

2. 诊断路径的确立

皮肤活检在本例 NIID 确诊中发挥了决定性作用。电镜下观察到成纤维细胞及平滑肌细胞核内包涵体——圆形、边界清、无界膜、直径约
20-25nm 的细纤维丝样结构，是 NIID 的病理学金标准 [3]。自 Sone 等首次证实皮肤活检可用于 NIID 生前诊断以来，这一微创检查手段
已成为 NIID 确诊的核心工具。该项研究显示，约 10% 的病例脂肪细胞可出现核内包涵体，而正常对照及其他神经系统疾病患者均未见此
改变，体现了良好的诊断特异性 [3,4]。

基因检测进一步明确了致病基础。患者 NOTCH2NLC 基因 5′ UTR 区 GGC 重复数为 81 次（正常范围≤ 31 次），达到全突变阈值，其女
儿亦携带 77 次重复，提示常染色体显性遗传模式。NOTCH2NLC 基因 GGC 重复扩增已被确认为亚洲人群 NIID 最主要的致病原因 [5,6]。
近年来，该基因突变谱系不断扩展，与特发性震颤、帕金森病、肌萎缩侧索硬化等多种神经变性病存在重叠，形成了“NOTCH2NLC 相关
GGC 重复扩增疾病”（NREDs）的概念，提示该基因变异可能具有更为广泛的临床表型谱。

3. 治疗与预后

本例在确诊后予免疫球蛋白冲击治疗及抗癫痫药物，意识状态改善、抽搐控制，但遗留严重呼吸肌无力，最终需气管切开并长期康复。部
分 NIID 病例对糖皮质激素或免疫球蛋白治疗有一定反应，尤其伴脑水肿及强化表现者，但治疗效果个体差异较大 [7]。本患者合并耶氏肺
孢子菌感染，进一步增加了治疗复杂性，也反映了 NIID 患者免疫状态可能受累的临床现实。

4. 小结

本病例提示：对于反复发作性神经系统症状、影像学提示皮髓质交界区 DWI 高信号的中老年患者，即使合并脑血管病危险因素，仍应将
NIID 纳入鉴别诊断。皮肤活检联合 NOTCH2NLC 基因检测是确诊 NIID 的可靠手段。早期识别有助于避免误诊误治，并为患者及家属提供
遗传咨询依据。
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重症肺出血型钩端螺旋体病合并多器官损伤患者诊疗体会

病例摘要

患者系 72 岁男性，因“咳嗽伴呼吸困难 4 天”于 2026 年 6 月 1 日就诊。患者 4 天前淋雨后出现咳嗽，偶咳痰，痰量、性状不详，伴呼吸困难，
无发热寒战、无咯血、无胸闷胸痛、无腹痛腹泻、无头痛头晕等不适，未予重视，后呼吸困难逐渐加重，伴有四肢无力，以右侧肢体为主；
今晨患者出现面色苍白、呼吸困难较前加重，四肢无力加重至无法独立行走，且出现言语不清表现，遂就诊于当地医院，完善胸部 CT 提示：
双肺密布斑片影，考虑重症肺炎，为进一步治疗遂转至我院急诊科就诊，予以无创呼吸机辅助通气、抗感染、扩管利尿等对症治疗，考虑
患者病情危重，遂以“脓毒症、重症肺炎”收入住院治疗。既往高血压病史 1 月余，未规律监测血压，自诉口服降压药治疗（具体不详）；
20 年前因腰椎骨折行手术治疗（具体术式不详）；有 40 年吸烟史，平均 5 支 / 日，戒烟 4 年；家族史无特殊。

入院查体：体温 38.6℃，心率 97 次 / 分，呼吸 30 次 / 分，血压 107/83mmHg，指脉氧饱和度 95%（无创呼吸机 S/T 模式，FiO2 
100%，吸气压力 12cmH2O，呼吸频率 15 次 / 分，吸气时长 1.0s，PEEP 5cmH2O）。神志清楚，精神萎靡；颈静脉充盈怒张，肝颈静
脉反流征弱阳性；双肺呼吸音粗，双肺广泛散在湿性啰音；心律齐，各瓣膜听诊区无病理性杂音；腹平软，全腹无压痛、反跳痛；双下肢
无水肿。

辅助检查：1. 颅脑 + 胸部 CT（柞水县医院，2026-06-01）：a. 少许腔梗，脑萎缩，建议复查或 MRI 进一步检查；b. 双肺密布斑片影，
考虑重度肺炎；c. 主动脉硬化。2. 动脉血气（柞水县医院，2026-06-01）：乳酸 2.4mmol/L，标准碳酸氢根 21.2mmol/L，pH 7.349，
氧合指数 168.00mmHg，PaCO2 38.4mmHg，PaO2 117mmHg。3. 血常规 +CRP（本院，2026-06-01）：红细胞 3.14×10¹²/L，白细胞 
11.66×109/L，淋巴细胞 0.34×109/L，中性粒细胞 11.03×109/L，血红蛋白 98g/L，中性粒细胞百分比 94.6%，CRP 183.4mg/L，超敏 
CRP ＞ 6.00mg/L，血小板 23×109/L。4. 生化全套（本院，2026-06-01）：AST 164U/L，ALT 76U/L，总蛋白 55.5g/L，白蛋白 32.4g/L；
钾 2.98mmol/L，钠 136.1mmol/L，氯 103.4mmol/L，钙 2.00mmol/L，镁 0.73mmol/L，磷 0.80mmol/L，二氧化碳结合力 16.8mmol/L；
LDH 563U/L，CK 3514U/L，CK-MB 130.6U/L；总胆红素 35.3μmol/L，直接胆红素 16.7μmol/L。5. 心衰及感染标志物（本院，2026-
06-01）：BNP 7672.00pg/mL，高敏肌钙蛋白 T 0.016ng/mL，降钙素原 0.793ng/mL。

主要临床诊断 :1. 脓毒症；2. 重症肺炎；3. 急性呼吸窘迫综合征；4. 急性肝损伤；5. 横纹肌溶解综合征；6. 血小板减少症；7. 电解质紊乱；
低钾血症、低钠血症、低磷血症；8. 高血压。诊断依据 : 老年男性，淋雨受凉后急性起病，以咳嗽、进行性呼吸困难为核心表现，既往高
血压基础病；查体颈静脉淤血、双肺广泛湿啰音；外院血气氧合指数＜ 200mmHg，胸部 CT 双肺弥漫炎症浸润；入院实验室检查提示全
身炎症指标显著升高、肝酶与肌酶大幅上升、血小板重度减少，合并多电解质紊乱，符合重症肺炎诱发脓毒症、多器官功能损伤诊断标准。
鉴别诊断 :1. 病毒性肺炎 : 受凉后快速进展双肺浸润、低氧、多脏器损伤与本例相似。病毒感染多见持续高热、淋巴细胞下降，PCT 升高
不显著，影像以胸膜下磨玻璃影为主。本例中性粒细胞、CRP、PCT 显著升高，CT 以实变斑片为主，无持续高热。完善呼吸道病毒核酸，
抗生素治疗有效，可排除。2. 肺栓塞 : 患者存在呼吸困难、低氧、BNP 升高，需与肺栓塞区分。肺栓塞常突发胸痛、咯血，无咳嗽咳痰等
呼吸道感染前驱，炎症指标仅轻度升高，完善肺动脉 CTA 可明确鉴别。3. 急性心源性肺水肿 : 均有呼吸困难、肺部湿啰音、BNP 升高、
双肺渗出。心衰无呼吸道感染前驱，炎症指标仅轻度升高，不会出现血小板重度减少、横纹肌溶解。本例淋雨咳嗽起病，氧合指数符合 
ARDS，全身炎症反应剧烈，单纯抗心衰无法改善病情，心脏超声、抗感染疗效可鉴别。4. 急性脑梗死 : 患者高血压、肢体无力、言语不
清需鉴别。卒中神经缺损突发，独立于呼吸道症状，多伴病理征阳性。本例神经症状随感染缺氧逐步加重，合并多系统损伤无法用卒中解释，
头颅影像学无新发病灶，抗感染改善氧合后症状缓解，可排除。

临床治疗经过

入院后结合患者高龄、淋雨急性起病、快速进展的低氧性呼吸衰竭、肢体无力及言语异常表现，首先建立分层诊疗思维：患者以重症肺炎
为主要表象，但合并重度低氧、全身炎症反应激活、肢体功能异常，不能单纯以普通社区细菌性肺炎解释，需优先排除危及生命的急症并
快速明确病因。第一，患者存在高血压基础病，突发肢体无力、言语不清，需排除急性脑血管事件导致的神经功能缺损，结合外院颅脑
CT，结果提示陈旧性腔梗、脑萎缩，无新发梗死及出血灶，证实神经系统症状非原发脑卒中所致，考虑为重症感染、低氧及毒素介导的功
能性神经损伤。第二，患者氧合指数仅 168mmHg，符合急性呼吸窘迫综合征诊断标准，合并全身炎症指标显著升高、重度血小板减少、
肝酶及肌酶大幅升高、多重电解质紊乱，提示并非单纯肺部病变，而是重症感染诱发的脓毒症、多器官损伤，需尽早启动高级生命支持与
多脏器保护治疗。第三，结合患者淋雨、山林劳作的特殊暴露史，不同于普通城市社区肺炎，需高度警惕自然疫源性疾病，因此在常规抗
感染基础上，积极完善肺泡灌洗液 mNGS 检测，排查钩端螺旋体等少见特殊病原体。

基于上述评估，入院即刻启动综合救治方案：呼吸支持方面，患者重度低氧、常规无创通气无法维持氧合，存在紧急插管指征，立即行经
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鼻气管插管，予 BIPAP 模式有创通气保障氧供，同时床旁支气管镜探查气道，发现双侧支气管大量血性分泌物，即刻予以气道灌洗清理、
局部止血药物滴入联合全身止血药物泵入控制隐匿性肺泡出血，并行俯卧位通气改善背侧肺泡复张、纠正难治性低氧。抗感染治疗初期，
在无病原学结果前，遵循重症社区获得性肺炎诊疗原则，予头孢哌酮钠舒巴坦钠联合莫西沙星经验性广谱抗感染，覆盖革兰阴性菌及非典
型病原体，快速控制可疑普通致病菌。同时同步开展多脏器支持治疗，针对急性肝损伤予以三联保肝药物减轻肝细胞炎症坏死，积极液体
复苏促进横纹肌溶解代谢产物排出，动态监测并持续纠正低钾、低钠、低磷等电解质紊乱，输注单采血小板纠正重度血小板减少、预防致
命性出血，联合扩管、利尿药物减轻肺循环淤血，早期启动肠内营养维持机体代谢稳态。

6 月 4 日肺泡灌洗液 mNGS 口头回报检出钩端螺旋体，结合患者山林淋雨暴露史、弥漫肺泡出血、横纹肌溶解、重度血小板减少的特征
性临床表现，明确核心致病原为钩端螺旋体，立即停用头孢哌酮钠舒巴坦钠，更换为青霉素钠针对性抗钩体治疗，同时提前使用糖皮质激
素预处理，规避青霉素杀菌后菌体裂解释放毒素诱发赫氏反应、加重肺出血的致命风险。6 月 6 日正式 mNGS 报告确诊问号钩端螺旋体，
同时合并金黄色葡萄球菌感染，此时复查患者心电图提示 QT 间期延长，考虑为莫西沙星药物不良反应，存在恶性心律失常风险，立即停
用喹诺酮类药物，更换利奈唑胺覆盖革兰阳性球菌；同时患者出现高钠血症，考虑系青霉素钠所致可能，为避免内环境紊乱进一步加重多
器官损伤，停用青霉素，调整为头孢曲松钠延续抗钩体治疗，形成分层、个体化抗感染方案，兼顾病原全覆盖与用药安全性。

经全程精细化治疗与动态方案调整，患者病情逐步稳步好转：6 月 10 日肺部渗出明显吸收、氧合指数显著改善，逐步下调镇静镇痛药物，
切换自主呼吸模式锻炼呼吸功能；6 月 12 日患者意识转清，生命体征平稳，顺利开展间断脱机训练；6 月 13 日成功拔除气管导管，序贯
面罩吸氧维持氧合。后续持续巩固抗感染、脏器支持及对症治疗，全程监测炎症指标、肝肾功能、肌酶、血小板及电解质变化，肺部出血
完全控制、多器官损伤逐步逆转。患者总计住院治疗 19 天，生命体征平稳、无呼吸困难及神经功能异常，复查胸部 CT 双肺渗出基本吸收，
实验室指标已逐步恢复正常，予以办理出院转至下级医院。出院后规律随访 1 个月，患者一般状态良好，日常活动正常、生活可自理，无
活动后气短、肢体乏力、言语异常等后遗症，复查血常规、肝肾功能、胸部 CT 均未见明显异常，未遗留肝肾功能损伤、神经功能缺损等
远期并发症，整体预后良好。
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讨论与总结

肺出血型钩端螺旋体病为该病危重亚型，致病菌广泛损伤全身毛细血管内皮，以弥漫性肺泡出血为核心病理改变，病情进展迅猛，极易快
速进展为中重度 ARDS，多脏器同步受累，整体病死率显著高于其他临床分型，是钩体病首要致死亚型 [1-3]。老年患者临床表现常缺乏典
型特征，极易漏诊误诊，本例患者无咯血、特征性腓肠肌压痛等经典表现，仅依靠传统体征极易误诊为普通社区重症肺炎 [1,4,5]。疾病早
期血清凝集试验假阴性率较高，肺泡灌洗液 mNGS 可直接检出病原体核酸，受前期抗生素干预影响小，是临床表现不典型、常规检验难
以确诊重症患者的关键诊断手段，国内外研究均证实其对隐匿肺泡出血型钩体感染的确诊价值 [1,6,7]。

临床治疗需遵循标准化流程，启动青霉素等抗钩体药物前预先使用糖皮质激素，抑制菌体大量裂解释放毒素，规避赫氏反应诱发的肺出血
加重、休克等致命风险 [3,8,9]。合并 ARDS 患者严格执行肺保护性通气策略，氧合指数低于 200mmHg 时尽早开展每日长时俯卧位通气，
联合内镜气道清理、止血药物协同控制肺泡出血，改善氧合水平 [10-12]。危重症患者可尽早启用 ECMO 救治，有效逆转难治性低氧血症，
提升救治成功率 [6,13]。此类危重患者常同步合并肝损伤、重度血小板减少、电解质紊乱，需一体化脏器支持：予以保肝药物减轻肝细胞损伤，
及时输注血小板防控自发性大出血，动态监测并纠正电解质紊乱、稳定内环境 [14]。若合并混合细菌感染需联合广谱抗菌药物，喹诺酮类
存在 QT 间期延长风险，老年、合并低钾血症的高危人群用药前必须完善心电图筛查。

回顾本例完整诊疗流程，仍存在可优化之处：初期鉴别时未能同步将横纹肌溶解、低血小板、双肺广泛渗出等多系统损伤表现与钩端螺旋
体感染建立关联，延误早期定向病原筛查 [5]。临床工作中，接诊有雨水、野外积水暴露史，合并多脏器损伤、肺部弥漫渗出的老年重症
患者时，需拓宽鉴别诊断思路，警惕不典型钩体感染 [3,15]。需完善流行病学暴露史采集，尽早送检肺泡灌洗液行 mNGS 病原检测，全
程落实个体化抗感染、呼吸支持及多脏器综合保护，规范用药风险筛查，以此提升重症不典型钩体感染的早期识别率与整体救治效果 [7,15]。

参考文献

[1] 钟艳芬，吕骁。钩端螺旋体感染引起的弥漫性肺泡出血 1 例并文献复习 [J]. 创伤与急诊电子杂志，2024,12 (3):173-178.

[2] Fonseka C L, Dahanayake N J, Mihiran D J D, et al. Pulmonary haemorrhage as a frequent cause of death among patients with 



CCCC 2026     0141

severe complicated Leptospirosis in Southern Sri Lanka [J]. PLoS Neglected Tropical Diseases, 2023,17 (8):e0011352.

[3] 侯婷婷 , 张永 . 严重肺出血型钩端螺旋体病诊疗策略 [J]. 蚌埠医科大学学报 ,2026,51(03):412-416.

[4] 李兰娟，任红。传染病学（第 9 版）[M]. 北京：人民卫生出版社，2023:245-253.

[5] 贺晓艳 , 刘革新 , 刘安民 , 等 . 重症肺出血型钩端螺旋体病误诊 1 例救治报告 [J]. 中国急救复苏与灾害医学杂志 ,2024,19(05):672-674.

[6] Chaikajornwat J, Rattanajiajaroen P, Srisawat N, et al. Leptospirosis manifested with severe pulmonary haemorrhagic 
syndrome successfully treated with venovenous extracorporeal membrane oxygenation [J]. BMJ Case Reports,2020,13 (1):e230075.

[7] 廖荣煌 , 汪单兰 , 谭妮 . 钩端螺旋体病合并多器官功能障碍综合征一例 [J]. 海南医学 ,2025,36(08):1218-1220.

[8] Petakh P, Oksenych V, Kamyshnyi O. Corticosteroid treatment for leptospirosis: a systematic review and meta-analysis [J]. 
Journal of Clinical Medicine,2024,13 (19):4310.

[9] 陈炜 , 曾燕萍 , 马卫星 . 钩端螺旋体病赫氏反应诱发肺出血一例 [J]. 现代实用医学 ,2024,36(07):921-923.

[10] 中华医学会重症医学分会重症呼吸学组 . 急性呼吸窘迫综合征患者俯卧位通气治疗规范化流程 [J]. 中华内科杂志 , 2020, 59 (10): 781-
787.

[11] Clavel M, Lhéritier G, Weinbreck N, et al. Leptospirosis: An unusual cause of ARDS [J]. Critical Care Research and 
Practice,2010,2010:408365.

[12] 王秋东 , 宋晓玲 , 邓建宁 , 等 . 机械通气治疗重症钩端螺旋体病肺弥漫性出血型临床效果观察 [J]. 吉林医学 ,2025,46(01):102-104.

[13] 蓝官引 , 李程 , 张淑仁 , 等 . 经 ECMO 成功救治 1 例重症肺出血型钩端螺旋体病 [J]. 临床肺科杂志 ,2025,30(02):315-318.

[14] 宋景春 , 刘树元 , 朱峰 , 等 . 中国成人重症患者血小板减少诊疗专家共识 [J]. 解放军医学杂志 ,2020,45(5):457-474.

[15] 冯小红 , 王慧琴 . 症状不典型钩端螺旋体病 72 例的观察与护理 [J]. 护理与康复 ,2024,23(04):356-359.



0142     CCCC 2026

重症肺炎并发心包积气 1 例—穿刺还是不穿刺？

探讨儿童重症肺炎并发心包积气的诊疗策略与治疗决策困境，分析在无血流动力学障碍及心包填塞表现的前提下，对心包积气采取保守观
察的可行性、安全条件及核心管理措施，为临床医师在面对 " 穿刺与否 " 的两难决策时提供参考依据。

回顾性分析 1 例 2025 年于我院 PICU 救治的 6 岁 4 月男性患儿的临床资料。患儿因 " 咳嗽 3 天，加重伴呼吸困难 2 天 " 入院，入院前病
情急剧恶化。查体发现双侧腋窝、前胸、左腹壁、背部及颜面部广泛皮下气肿伴握雪感。胸片示双侧肺炎、纵隔气肿、心包积气（侧位片
心前缘见气体影）、广泛皮下气肿及左侧少量胸腔积液。总结其临床表现、影像学特征、治疗决策过程（穿刺 vs 保守）、纵隔减压手术、
呼吸支持策略及预后。

患儿明确诊断为重症肺炎并发心包积气，但查体及持续血流动力学监测未见颈静脉怒张、奇脉或低血压等心包填塞表现。治疗团队面临 "
穿刺有心脏损伤风险，不穿刺有发展为心包填塞风险 " 的决策困境。最终选择保守观察策略，核心措施包括：①早期行胸骨上窝纵隔切开
减压 + 引流，为心包及纵隔气体提供排出通道；②精准控制气道压力，避免气压伤加重；③严密监测血流动力学及心包积气动态变化。经
上述处理后，皮下气肿逐渐消退，心包积气逐步吸收。机械通气 9 天后脱机，入院第 10 天胸片示心包积气基本吸收，住院 18 天痊愈出院，
随访无异常。

儿童重症肺炎可并发心包积气，学龄期儿童少有报道，临床应保持警惕。心包积气的核心治疗决策是 " 穿刺与否 "。本病例证明，在无血
流动力学障碍、已行纵隔减压的前提下，对心包积气采取选择性保守治疗同样安全有效。发生机制符合 Macklin 效应：肺泡破裂→气体沿
血管鞘进入纵隔→沿筋膜间隙进入心包腔。精准的气道压力控制和严密血流动力学监测是保守治疗成功的核心要素。
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类别 :// 病例报告：罕见重症病例或在诊断与鉴别诊断、疗效观察与评价、影响临床结局因
素等方面有讨论价值及教学意义的重症病例。鼓励投稿死亡病例
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重症感染诱发 MT-ATP6 m.8993T>G 相关线粒体病急性失代偿一例

摘要

目的：总结 1 例重症感染诱发 MT-ATP6 m.8993T>G 相关线粒体病急性失代偿患者的诊治经过，分析重症监护病房（intensive care unit, 
ICU）中感染与遗传代谢病交织时的识别要点。

方法：回顾性整理患者临床表现、检验检查、影像学资料、病原学结果、治疗经过，以及病程后期由家属调取并补充提供的外院病历和遗
传学资料，结合相关文献进行分析。

结果：患者女，19 岁，既往智力发育落后，约 9 年来反复于发热后出现不能行走或肌力下降，热退后可逐渐缓解。本次发热后再次出现下
肢活动障碍，随后进展为四肢无力、意识障碍及呼吸衰竭，气管插管后收入 ICU。入科时体温 40.2 ℃，PaO2/FiO2 为 220 mmHg，上肢肌
力 2 ～ 3 级，下肢肌力 0 级。血培养检出奇异变形杆菌，痰培养检出耐甲氧西林金黄色葡萄球菌（methicillin-resistant Staphylococcus 
aureus, MRSA），炎症指标升高，考虑重症感染及脓毒症成立。经抗感染、机械通气和器官支持治疗后，患者神志一度改善；6 月 9 日拔
管，约 2 小时后再次出现意识障碍，血气提示二氧化碳潴留，予二次插管。颅脑磁共振成像（magnetic resonance imaging, MRI）提示
延髓、中脑、中脑导水管周围、基底节区及侧脑室旁对称性异常信号；全脊髓 MRI 提示椎管内异常信号及强化，伴神经根周围强化。神经
电生理检查提示多发轴索性周围神经损害，运动、感觉神经均受累。入 ICU 早期未获及完整外院资料；病程后期家属调取并补充提供患者 
2017 年外院住院资料及出院后回报的基因检测报告，提示线粒体 DNA（mtDNA）MT-ATP6 基因 m.8993T>G 致病变异。综合判断，本例
为 MT-ATP6 相关线粒体病在重症感染背景下发生急性失代偿。

结论：ICU 患者即使存在明确感染证据，也不能将意识障碍、肌力下降和呼吸衰竭全部归因于脓毒症。对于发育落后、反复发热后肌力下降、
对称性脑病变及撤机困难患者，应主动追索既往基因检测和外院病历资料，警惕感染诱发线粒体病急性失代偿。

1 病例资料

1.1 主诉

发热后四肢无力 20 余天，意识障碍伴呼吸衰竭 1 天。

1.2 现病史

患者女，19 岁。追问病史，患者约 9 年来多次于发热后出现不能行走或肌力下降，热退后逐渐缓解。本次发病模式与既往类似。2026 年 
5 月中旬再次发热，最高体温 38.5 ℃，伴下肢活动障碍；当地医院退热及抗感染治疗后无明显改善，随后下肢无力加重，并出现上肢肌
力下降、意识状态变差。6 月 5 日昏迷，气管插管后收入 ICU。入 ICU 时体温 40.2 ℃，血压 145/75 mmHg，PaO2/FiO2 为 220 mmHg；
双侧瞳孔等大等圆，直径约 2.5 mm，对光反射灵敏；上肢肌力 2 ～ 3 级，下肢肌力 0 级。入科后血培养检出奇异变形杆菌，痰培养检出 
MRSA，C 反应蛋白（CRP）及降钙素原（PCT）升高，考虑重症感染及脓毒症成立。经抗感染、机械通气及器官支持治疗后，体温和炎症
指标下降，神志一度改善。6 月 9 日尝试拔管。拔管后约 2 小时再次出现意识障碍，血气提示二氧化碳潴留，考虑撤机失败与通气不足有关，
可能与脑干受累、中枢性低通气、周围神经 / 呼吸肌受累及感染后呼吸储备不足相关，遂予二次气管插管。后患者意识障碍持续加重，格
拉斯哥昏迷评分（GCS）降至 3 分，四肢肌力 0 级。因家属要求自动出院，未能继续完善头颅 CT 及脑脊液复查。

1.3 既往史、个人史及家族史

患者既往智力发育落后。入 ICU 早期，家属无法提供完整外院资料，仅能口述反复发热后肌力下降病史。病程后期，家属调取并补充提
供 2017 年外院住院病历、影像报告、代谢筛查报告及出院后回报的基因检测报告。外院资料显示，患者 11 岁时曾因“反复发作性不能
行走 2 ～ 3 年，不能独走近 1 周”入住神经内科；该次发作与发热相关，热退后部分改善，但出院时仍不能独立行走。后续基因报告提示 
mtDNA MT-ATP6 基因 m.8993T>G 致病变异；患者为纯质变异，母亲为杂质携带，哥哥为纯质变异，父亲未检出该变异。哥哥疑似智力
异常，无明确行走障碍；母亲未提供相关病史。

1.4 辅助检查

本次入 ICU 后乳酸轻度升高，最高约 2.2 mmol/L；血钠最高约 167 mmol/L，血钾最低约 2.44 mmol/L。肌酸激酶（CK）未见明显升高。
CRP 最高超过 300 mg/L，PCT 升高，肌酐入院前升高后逐渐改善。脑脊液无色
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透明，有核细胞计数不高，葡萄糖及氯化物未见典型化脓性脑膜炎改变；血氨未查。颅脑 MRI 平扫、增强及 DWI 显示：延髓、三脑室、
中脑导水管周围、中脑、基底节区及侧脑室旁对称性异常信号，FLAIR 及 DWI 呈高信号，增强后中脑导水管旁及基底节区对称性强化。全
脊髓 MRI 显示颈 4- 胸 9 及腰 5- 骶 2 水平椎管内异常信号伴强化，颈部神经根周围强化影增多（图 1）。神经电生理提示多发轴索性周围
神经损害，运动和感觉神经均受累，双下肢深感觉传导通路受损。2017 年外院资料显示，患者当时 CRP、PCT、血氨、乳酸、CK 及串联
质谱未见明显特异性异常，头颅 MRI 未见明显脑实质异常。2026 年溶酶体相关酶活检测未见异常。

2 诊断与鉴别诊断

主要诊断考虑：① MT-ATP6 m.8993T>G 相关线粒体病，NARP-Leigh 综合征（LS）连续谱；②重症感染诱发急性线粒体危象；③脓毒症，
奇异变形杆菌菌血症；④急性意识障碍、四肢瘫痪、呼吸衰竭；⑤脑膜脑脊髓炎可能；⑥ MRSA 下呼吸道感染或定植待鉴别；⑦高钠血症、
低钾血症。诊断依据为：患者长期存在发育落后及反复发热后不能行走或肌力下降，本次在高热及重症感染背景下出现四肢瘫痪、意识障
碍和呼吸衰竭；颅脑 MRI 显示脑干、中脑导水管周围及基底节区对称性病变，符合 Leigh 样代谢性脑病的影像特点；神经电生理提示多发
轴索性周围神经损害；既往外院基因检测提示 MT-ATP6 m.8993T>G 致病变异。同时，患者高热、炎症指标升高且血培养阳性，脓毒症诊
断成立。脑脊膜及神经根强化提示感染性或炎症性受累可能，但脑脊液细胞数不高，且存在长期反复发作史，单纯中枢感染难以解释全部
病情。鉴别诊断方面，脓毒症脑病不能解释多年发热后运动障碍和对称性脑病变；感染性脑膜脑脊髓炎缺乏典型脑脊液证据；吉兰 - 巴雷
综合征和危重病性多发性神经病 / 肌病不能解释意识障碍、对称性脑病变和明确遗传学证据；庞贝病等代谢性肌病因 CK 不高、相关酶活
正常，且不能解释 Leigh 样脑病变，故不支持（表 1）。

3 临床治疗经过

患者入 ICU 后给予气管插管机械通气、抗感染、退热、补液及电解质纠正等器官支持治疗。病原学结果回报后，抗感染方案调整为头孢哌
酮舒巴坦钠联合利奈唑胺。治疗后体温、心率及炎症指标较前改善，乳酸逐渐下降。患者神志一度改善后尝试拔管，但拔管约 2 h 后再次
昏迷并需二次插管。血气提示 CO2 潴留，提示撤机失败与通气不足密切相关。结合 MRI 显示延髓、中脑等脑干区域受累，神经电生理提
示多发轴索性周围神经损害，推测通气不足可能由脑干病变相关中枢性低通气、周围神经 / 呼吸肌受累及感染后呼吸储备下降共同导致。
病程后期，家属调取并补充提供外院资料后，诊断进一步指向 MT-ATP6 相关线粒体病急性失代偿。后患者意识障碍加重，家属要求自动
出院。
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4 思辨与总结

本例诊断难点在于感染证据明确，但感染不能解释全部病情。患者入 ICU 时有高热、炎症指标升高和血培养阳性，重症感染及脓毒症诊断
成立；但其约 9 年来反复出现发热后不能行走或肌力下降，热退后可部分缓解，本次又出现脑干 - 基底节区对称性病变、意识障碍和呼吸衰竭，
应警惕感染诱发遗传代谢病急性失代偿。MT-ATP6 m.8993T>G 是线粒体复合体 V 相关疾病的经典致病位点，可表现为 NARP、母系遗传
性 LS 及连续表型 1。NARP 以周围神经病、共济失调和视网膜色素变性为主；LS 多表现为进行性神经功能退化及基底节、丘脑、脑干等
部位对称性病变，重症者可出现呼吸衰竭和意识障碍 2,3。本例缺乏眼底和视网膜电图资料，不能严格诊断典型 NARP；单纯 NARP 亦难
以解释本次明显的脑干 - 基底节对称性病变和呼吸衰竭 4。单纯 LS 也不能完全概括儿童期多年反复发热诱发、热退后缓解的运动障碍。因此，
本例更适合归入 MT-ATP6 相关 NARP-LS 连续谱，本次 ICU 发病则以重症感染诱发 Leigh 样线粒体危象解释更为合理 5,6。长期“发热后
肌力下降、热退后缓解”可从线粒体能量代谢障碍解释。发热和感染增加能量需求并诱发分解代谢；中枢神经、骨骼肌和呼吸肌对 ATP 依
赖较高，MT-ATP6 变异导致氧化磷酸化储备不足时，感染即可诱发一过性运动功能下降。既往发作因应激程度较轻，热退后尚可恢复；本
次合并重症感染、呼吸负荷增加和电解质紊乱，超过代偿能力，故进展为持续意识障碍、四肢瘫痪和呼吸衰竭 7,8。本例提示，单次乳酸、
血氨、CK 或串联质谱未见明显异常，不能排除线粒体病。对反复发热后神经功能恶化、合并发育落后或对称性脑病变的患者，应尽早考
虑线粒体病，并主动追索既往基因检测报告、外院出院小结和影像资料。感染是真实存在的临床问题，也可能是线粒体危象的重要诱因；
ICU 医师应在处理感染和器官支持的同时，警惕遗传代谢病急性失代偿。
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重组人凝血因子Ⅶ抢救骶骨转移瘤术中大出血 1 例

2 病例摘要

2.1 主诉

患者，女，70 岁，主因“腰背部疼痛伴双下肢疼痛麻木半年”于 2026 年 2 月 26 日入院。

2.2 现病史

患者半年前无明显诱因出现腰背部疼痛伴双下肢疼痛麻木，就诊于社区医院行针灸、中药治疗，未见明显好转。近 1 月患者上诉症状明显
加重伴全身乏力，夜间及活动后疼痛明显加重。2026-2-23 外院腰椎间盘 CT：1. 腰椎退行性变；2.L2/3、L3/4、L4/5 腰椎间盘膨出；3. 骶
椎占位可能。2 月 26 日患者为进一步诊治入院，发病以来精神、睡眠、饮食欠佳，便秘，尿量减少，体重近半年内下降 8kg。

2.3 既往史

确诊高血压 2 级（中危）1 月余，未行治疗。无手术史，无输血史，否认食物药物过敏史。

2.4 个人史

生于当地，居于当地，无烟酒嗜好，无工业毒物、粉尘、放射性物质接触史。

2.5 家族史

无家族遗传病史。

2.6 入院查体

体温 36.2℃，脉搏 90 次 •min-1，呼吸 19 次 •min-1，血压 153/100mmHg，神志清，精神可，步入病房，双肺呼吸音清，心律齐，
各瓣膜区未闻及异常杂音。腹软，无压痛、反跳痛，肝脾肋下未触及。腰部僵直，活动受限，腰骶部压痛，鞍区麻木。双下肢无水肿，活
动受限，肌力减退，双侧肌力 IV 级，末梢血运良好，生理反射减弱，髌震挛、踝震挛阴性，病理征未引出。双侧小腿后侧皮肤感觉减弱。

2.7 入院时辅助检查

2026 年 2 月 23 日外院腰椎间盘 CT：1. 腰椎退行性变；2.L2/3、L3/4、L4/5 腰椎间盘膨出；3. 骶椎占位可能。

2.8 主要诊断和鉴别诊断

2.8.1 主要诊断

骶椎占位性病变（性质待查）；腰椎退行性变；多节断腰椎间盘膨出（L2/3、L3/4、L4/5）；高血压 2 级（中危）

2.8.1 鉴别诊断

2.8.2.1 骶骨原发恶性骨肿瘤（骶骨骨肉瘤、脊索瘤）

脊索瘤为骶尾段高发原发骨肿瘤，好发于骶椎，可造成骶椎骨质破坏，局部软组织肿块形成，影像学表现为骶椎占位；典型症状腰骶部疼痛，
压迫神经根还可出现下肢麻木、腰腿放射痛，可与患者原有腰椎间盘病变症状相互重叠。本例依靠外院 CT 仅能发现占位改变，暂无法区分，
等待术后病理组织学结果予以确诊。骨肉瘤骨质破坏进展更快，常伴随骨膜反应，可借助影像学进一步排查。

2.8.2.2 骶骨转移瘤

患者腰骶疼痛、骶椎出现占位性病灶，需鉴别全身其他脏器恶性肿瘤骶椎骨转移。多数患者存在原发肿瘤病史，肿瘤细胞侵袭骶骨引发骨
质破坏、软组织占位；部分患者首发症状即为腰骶部疼痛，原发灶隐匿。入院完善肿瘤标志物、全身影像学筛查，排除远处肿瘤骨转移。

2.8.2.3 骶管囊肿、骶椎良性囊性占位
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骶管囊肿属于椎管内良性病变，影像学可呈现局部占位征象，囊肿压迫腰骶神经根同样诱发腰腿痛，容易和腰椎间盘膨出症状混淆。囊性
病灶在 CT 存在特征性低密度影像，骨质多以压迫性吸收为主，无侵袭性骨质破坏，可结合增强 CT 区分病灶囊实性，以此排除。

2.8.2.4 腰椎间盘突出（骶神经根受压型）

患者本身存在 L2 ～ L5 多节段椎间盘膨出，椎间盘向后下方脱垂可落入骶管区域，产生假性占位表现，引发腰骶疼痛、下肢放射痛。但椎
间盘源性病变不会出现骶椎椎体骨质破坏，结合薄层 CT 可区分病灶来源于椎间盘还是骶椎骨性结构，予以鉴别。

2.9 诊疗经过

2 月 27 日患者行 CT 引导下骶骨穿刺活组织检查术。3 月 5 日病理结果回报，考虑甲状腺滤泡癌。完善术前检查后评估患者有手术适应
症，3 月 7 日行腹主动脉球囊阻断术，3 月 8 日患者在全身麻醉下行骶椎病损切除术 + 腰骶椎后柱融合术，后入路 + 骶椎植骨术。术中
切除骶骨时骶前静脉出血凶猛，出血量约 12700ml，结扎缝合、电凝、填塞止血效果差，术中持续给予输血，包括红细胞 18.5U、血浆
2610ml、冷沉淀 25U、血小板 1 治疗量，同时补液升压，中转开腹，对出血点给予电凝、缝合止血后可见创面渗血，给予纱布填塞后
关腹。术后患者生命体征不稳定，以失血性休克于 2026 年 3 月 8 日 19 点 55 分转入重症医学科。入科时患者意识不清，周身皮肤湿冷
苍白，右膝部及腹部可见散在出血点。腋下体温 36.5℃，心率 115 次 / 分，呼吸 15 次 / 分，血氧饱和度 99%（气管插管接有创呼吸机
辅助通气，模式 V-A/C，氧浓度 60%，呼气末正压 3cmH2O，潮气量 420ml，吸气时间 1.3s），外周血压 95/59mmHg（去甲肾上腺素
0.8ug/kg/min 持续泵入维持）。右眼球结膜出血，双侧瞳孔等大等圆，直径均约 6mm，双侧瞳孔均无对光反射；心肺查体未及异常，
腹带加压包扎，腰 3- 骶 5 后正中切口放置 2 根引流管，入室引流液量多，呈血性。双下肢病理征未引出。动脉血气分析：酸碱度 7.23，
氧分压 255mmHg，二氧化碳分压 32mmHg，钠 150mmo1/L，钾 3.3mmo1/L，钙 0.79mmo1/L，乳酸 >17.0mmo1/L，标准碳酸氢根 
14.8mmol/L，全血剩余碱 -13.0mmo1/L，氧合指数 319mmHg。血常规：血小板 15*109/L，血红蛋白 50g/L，白细胞 5.57*108/L。凝
血功能：纤维蛋白原 0.65g/L，凝血酶原时间 28.3s，活化部分凝血酶原时间 188.1s，国际标准化比值 2.36，凝血酶原活动度 22.42%，D-2
聚体 5.32ug/ml。血栓弹力图提示低凝状态。心肌酶：肌酸激酶同工酶 8.25nb/ml，肌红蛋白 811.64ng/ml，高敏肌钙蛋白 0.26ng/ml。
床旁超声：腹盆腔中量积液；右侧小腿肌间静脉血栓形成。主要诊断：1. 失血性休克 2. 代谢性酸中毒 3. 高钠血症 4. 低钾血症 5. 低钙血症 6. 骶
尾部恶性肿瘤 7. 下肢静脉血栓形成（右侧肌间静脉）8. 重度贫血 9. 血小板减少 10. 失血相关性凝血功能异常 11. 腹腔积液 12. 盆腔积液。

转入重症医学科后立即经深静脉持续泵入去甲肾上腺素，美罗培南 1g q8h 抗感染治疗，实施低温中枢脑保护，输注 5% 葡萄糖、人血白
蛋白等扩容补液，纠正低钾、低钙血症，碳酸氢钠注射液纠正酸中毒，给予输注红细胞 4U、血小板 1 治疗量、血浆 980ml，肌注维生素 K，
并给予纤维蛋白原 1g、氨甲环酸静点，出血速度较入室减慢，但仍持续可见血性引流液。给予静脉注射重组人凝血因子Ⅶ a（recombinant 
activated factor Ⅶ，rF Ⅶ a）2mg（40ug/kg）1 次，4h 后出血速度明显减慢，引流液颜色变淡。连续测量腹围，监测观察引流液颜色和量，
见表 1。
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术后第一天，患者意识逐渐好转，有自主呼吸，降钙素原 13.72ng/ml，白细胞介素 -6 4543.91pg/ml。肝肾功能：谷丙转氨酶 133.2U/L，
天冬氨酸氨基转移酶 236.1，白蛋白 38.8g/L，尿素氮 9.5mmol/L，肌酐 155.4umol/L，淀粉酶 3016.8U/L。血常规：血小板 85*109/L，
血红蛋白 69g/L，白细胞 5.63*108/L。凝血功能：纤维蛋白原 0.65g/L，凝血酶原时间 18.2s，活化部分凝血酶原时间 36.7s，国际标准化
比值 1.52，凝血酶原活动度 48.7%，D-2 聚体 7.79ug/ml。根据检验结果和引流液量，给予输注红细胞 2U、冷沉淀 10U、血浆 400ml。
对症保护支持脑、心、肺、肝、肾、胰腺、胃、肠等重要脏器器官功能。术后第二天意识转清，气道评估后拔除气管插管，腋下温度
38.8℃，降钙素原 39.54ng/ml，白细胞介素 -6 1053.64pg/ml，联合使用万古霉素抗感染治疗。术后第一天至术后第十二天，经持续的
抗感染治疗、改善心脑循环、营养支持、深静脉血栓管理和肢体康复训练，患者的各项异常化验指标均呈好转趋势，但患者持续发热，切
口引流管 2 引流液量未见减少，考虑腹腔纱布填塞、创面持续渗血、吸收热相关，3 月 19 日行放射性核素显像检查，造影提示可疑髂总
动脉出血，3 月 21 日行开腹探查术，术中探查出血点并给予缝合止血，术后安返我科，生命体征平稳，5 月 12 日病愈出院。

3 总结

本例患者为老年女性，影像学提示骶椎占位，术前病理结果提示为甲状腺恶性肿瘤骨转移，无手术禁忌，规范化围术期管理后给予外科手
术治疗，术中突发骶前静脉出血，常规止血手段止血效果不佳，患者进入失血性休克，给予患者静脉注射 rF Ⅶ a 后术区渗血明显改善，
为实施后续抢救治疗手段赢得时机。

凝血因子Ⅶ（factor Ⅶ，F Ⅶ）是一种维生素 K 依赖性糖蛋白，F Ⅶ可与暴露的组织因子（tissue factor，TF）结合，形成 F Ⅶ a-TF 复合物，
进而激活凝血因子 X（factor X，FX），促进机体的凝血反应。当给予药理剂量 F Ⅶ a 时，F Ⅶ a 以不依赖 TF 的形式与活化的血小板表面
结合，促进凝血因子的活化和凝血酶的合成 [1]。F Ⅶ a 还能通过与内皮细胞蛋白 C 受体（endothelial cell protein C receptor，EPCR）结合，
减弱凝血酶 - 血栓调节蛋白复合物对活化蛋白 C 的调控过程，减少凝血因子的灭活，增强凝血酶的生成 [2]。rF Ⅶ a 在功能方面与 F Ⅶ a 相
同，因而能够模拟其作用机制，发挥止血作用 [3]。

rF Ⅶ a 在血友病、凝血因子Ⅶ缺乏、血小板无力症、肝移植及心脏外科的顽固性出血中被广泛应用，在治疗其他措施无效的致命性出血是
rF Ⅶ a 的超说明书用法 [4]。该患者术中急性出血，在快速补液、输血、手术环境中形成“低体温 - 酸中毒 - 凝血功能障碍”，治疗难度大，
病死率极高，rF Ⅶ a 作为其他止血手段的补救性措施，通过在创伤局部生成足够的凝血酶发挥止血作用 [5]，虽然它的止血依赖于血小板，
但血小板很低的情况下也可以发挥理想的止血作用 [6]，这为急危症出血性疾病提供了抢救治疗新思路。

该患者有血栓形成的高危因素：高龄、制动、患有活动性肿瘤、行开腹探查术、手术时间长，本例患者术后形成下肢静脉血栓可能为以上
综合因素所致。已有研究表明，在超说明书用药情况下，血栓事件的发生率高于其他已获批的适应症 [7][8]。因此需要谨慎决定使用时机和
使用剂量，未来需通过标准化给药方案、个体化监测及多学科协作，平衡止血效果与血栓风险。
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阻力后骤然通畅：PICC 断裂并心内移位一例

病例摘要

主诉：男，67 岁，突发心前区不适 1 天。

现病史：患者因转移性肺腺癌接受姑息治疗（左胸腔巨大肿瘤占位），右上肢经外周静脉置入中心静脉导管（peripherally inserted 
central catheter，PICC）已留置 17 d。症状出现前 1 天，常规 PICC 冲管时发现持续明显阻力且无法回抽血液。检查导管体外段并调整
体位后堵塞仍未解除，考虑导管腔内血栓或纤维蛋白鞘形成，予尿激酶 10000 IU 溶于 2 mL 生理盐水后注入导管，保留 30 min；24 h 内
重复 2 次，仅获短暂、部分改善。其后使用 10 mL 注射器加力冲管，导管突然恢复通畅。约 1 天后患者在静息时突发非放射性心前区不适，
无胸背疼痛，无头晕黑蒙等不适。

既往史：转移性肺腺癌，正住院接受姑息治疗；否认冠心病、肺栓塞、肺大泡、气胸、胸膜炎、骨折、深静脉血栓等疾病。

个人史：吸烟约 30 年，每日 40 支，住院时已戒烟。

家族史：否认心血管疾病或血栓栓塞事件相关家族史。

体格检查：神清，自主体位，无发热，血压 128/76 mmHg，心率 82 次 / 分，呼吸 18 次 / 分，SpO2 98%。心律齐，未闻及明显杂音、
心包摩擦音或奔马律；无颈静脉怒张及下肢水肿。左肺呼吸音低，胸壁无压痛。

辅助检查（症状出现当日）：

cTNT 0.02ng/mL; NT-proBNP 402.7pg/mL; CKMB 1.59ng/ml; 肌红蛋白 82.7ng/ml; D- 二聚体 1.89mg/L

心电图：窦性心律，肢体导联低电压。

经胸超声心动图示右心腔内可活动的管状强回声。

胸部正位 X 线片：左侧大量胸腔积液伴左肺不张；原完整的右上肢 PICC 截断，右侧心腔投影区见线状不透 X 线影（图 1）。

增强 CT：断裂导管自右心房跨越三尖瓣口延伸至右心室（图 2）。

主要临床诊断：

右上肢 PICC 断裂并心内移位（断裂片段位于右心房—三尖瓣—右心室）；转移性肺腺癌。

诊断依据：患者既往诊断转移性肺腺癌，并经右上肢置入 PICC。胸部 X 线片显示 PICC 连续性中断及右心腔投影区线状异物，增强 CT 进
一步证实断裂片段自右心房跨越三尖瓣口进入右心室，故诊断为 PICC 断裂并心内移位。心电图及心肌损伤标志物未提示急性心肌缺血，
经胸超声心动图未见心包积液。

鉴别诊断：心肌梗死、心包炎：患者心肌标记物、心电图、心超均未提示此类疾病征象，目前检查未支持。

姓名：王琳丽

单位：复旦大学附属中山医院
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肺栓塞：D- 二聚体无明显升高，增强 CT 未见肺栓塞表现，目前检查未支持。

临床治疗经过

明确诊断后，在透视引导下紧急实施经右股静脉取出术。经右股静脉置入 10 F 鞘管，将 4 F 猪尾导管送至右肺动脉，旋转猪尾导管钩住
PICC 断裂端并牵引至下腔静脉，随后使用圈套器捕获断裂片段，经鞘管完整取出。取出片段与自右上肢取出的 PICC 残端首尾吻合（图 3）。

患者术中耐受良好，全程血流动力学稳定。术后观察 24 h，期间生命体征平稳，心电监护未发现心律失常。术后 48 h 复查经胸超声心动
图及胸部 X 线片，证实心腔内无异物残留，未见心包积液及瓣膜损伤。随访 1 个月，患者心前区不适未再发作。

临床思辨

1. 病例特点

本例为转移性肺腺癌患者，PICC 置入仅 17 d 即发生断裂并移位至右心腔。其突出特点是导管持续高阻力、无法回抽回血，经尿激酶处理
未能恢复可靠通畅，加力冲管后阻力突然消失，约 1 d 后出现非特异性心前区不适。超声心动图、胸部 X 线及增强 CT 依次明确断裂片段
跨越右心房、三尖瓣口并进入右心室。经股静脉圈套完整取出后，患者未发生心律失常、瓣膜损伤、穿孔或血栓栓塞等并发症。

2. 文献复习和总结

PICC 断裂并血管、心腔内移位少见，但可导致心律失常、瓣膜损伤、心脏或血管穿孔、血栓形成、肺栓塞及感染等后果 (1, 2)。由于患者
的症状通常不典型或缺如，早期识别可能较为困难，诊断往往依赖对影像学表现的警觉性判读 (3)。本例超声心动图首先发现右心腔内活
动性管状回声，胸部 X 线片确认导管连续性中断，增强 CT 进一步明确异物跨越三尖瓣的解剖关系。这一诊断链与既往关于中心静脉导管
并发症影像学评估的文献相符：X 线适于发现导管中断及异物，CT 用于显示精确走行和邻近结构，超声及透视则有助于判断断裂片段活动度、
瓣膜受累及介入路径等取出方案 (2)。

PICC 断裂的潜在机制包括导管材料的劳损、夹断综合征等外部压迫、反复高压冲管，以及导管与血管壁相互作用产生的剪切力 (4)。本例
PICC 仅留置 17 d，长期材料劳损并非唯一合理解释。高阻力、无回血、溶栓处理后仍未恢复可靠功能，加力冲管后突然阻力消失并恢复通畅，
约 1 d 后发现导管断裂并心内移位，形成了值得警惕的时间序列。有关 PICC 的综述指出，使用小容量注射器对抗阻力冲管所产生的过高
压力可能促发导管破裂 (4)。本例未测量冲管压力，而断裂导管相关部门回收后检测也无法排除材料自身缺陷，因此只能判断压力相关破
裂“高度可疑”，不能确立直接因果关系。

一旦断裂片段脱落并嵌顿于中心静脉或心腔内，若技术条件允许应尽快取出。与外科手术取出相比，血管内圈套取出术具有成功率高、创
伤小及安全性良好等优势，目前被认为是首选治疗策略 (5)。本例通过早期多模态影像定位和及时圈套取出，避免了心律失常、三尖瓣损伤、
穿孔及血栓栓塞、感染等严重并发症。

3. 临床启示

本例最重要的临床启示是：深静脉导管阻塞后给予持续大力冲管，随后导管阻力突然恢复通畅，不应简单视为堵塞解除。应立即停止继续
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使用，检查体外段及导管长度，并及时行胸部 X 线、超声或 CT 等多模态影像学检查，排除断裂、移位等机械性并发症。“阻力后恢复通畅”
可能是 PICC 断裂并随后发生心内移位的重要预警信号。
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