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������本报讯 （通讯员 王潇雨） 6 月
21 日是世界渐冻人日。 近日， 由中
华医学会神经病学分会主办的肌萎
缩侧索硬化协作组 2017 学术年会在
北京召开。 中华医学会神经病学分
会主任委员崔丽英等公布的研究数
据显示， 我国 “渐冻人症” 患者平
均年龄约为 53 岁， 实际平均生存期
（30.5±20） 个月， 预计平均生存期
89.4 个月。 国外患者平均年龄在 60
岁左右， 平均生存期为 42 个月。

“渐冻人症” 学名是肌萎缩侧
索 硬 化 症 。 崔 丽 英 说 ， 目 前 ，
“渐冻人症” 在中国的发病率约为
十万分之三 。 作为一种神经系统
慢性致死性变性疾病 ， 该病目前
无法治愈 。 我国患者较年轻 ， 患
者 80%为肢体起病 ， 这类患者疾
病进展较慢 、 预后相对好 ， 而以
出现球部肌肉功能障碍 、 存在吞
咽困难和构音障碍起病的 、 预后
较差的类型仅约 20%。 国外的球

部起病患者比例为 25%左右 。 数
据显示 ， 我国患者的平均确诊时
间为 13 个月 ， 低于美国的 14 个
月-17.8 个月， 但较日本的 11.6 个
月仍有上升空间。

北京大学第三医院樊东升教授
介绍， 早诊早治是改善患者预后的
关键， 营养支持和用药可延缓患者
的病程， 提高生存质量。 作为一种
能量消耗性疾病， 体重指数 （BMI）
较大的患者， 疾病的转归与预后较

好， 而短时间内 BMI 下降较快的患
者， 往往疾病进展迅速。 另外， 研
究显示， 农村患者的预后状况比城
市患者差。

同时， 最新研究显示， 有夜间
睡眠呼吸障碍的患者， 会加剧疾病
的发展， 建议这类患者早期使用家
用无创呼吸机， 改善潜在慢性缺氧
状态， 延缓疾病进展。 另有研究显
示， 抽烟的患者生存期更短， 应当
戒烟。

我国八成渐冻人为肢体起病

�����本报讯 （通讯员 杨芳） 经
过长沙市第四医院产科和 ICU
医务人员 10 多个日日夜夜的精
心救治， 一名凶险性妊高症并
发 HELLP （以溶血、 肝酶升高
以及血小板减少为主要特点 ）
综合征的危重症产妇克服重重
生命难关 ， 恢复情况良好 ， 6
月 20 日顺利康复出院。

近日， 该院产科接诊了病
情复杂的 28 岁孕妇余女士， 她
因停经 36+2 周， 发现血压连续
偏高 13 天后入院。 据了解， 余
女士怀孕期间曾先后 2 次先兆
流产住院保胎治疗， 2 次胎儿
宫内缺氧保胎治疗， 以及妊娠
合并面神经炎、 高血压、 肝内

胆汁淤积等多次住院治疗。
怀孕 36 周时， 余女士突然

因妊娠合并各种并发症日趋严
重， 甚至威胁到其生命， 产科主
任钟雪辉果断决定剖宫产终止妊
娠。 余女士坚定地在知情同意书
上签下了自己的名字。 历经 1 小
时的剖宫产手术， 终于平安娩出
一个 2.2千克的健康男婴。

不料次日， 余女士突然出
现头晕、 视物模糊、 且伴随着
血小板减少、 溶血、 胸腹腔积
液， 甚至出现了新的更严重并
发症———HELLP 综合征。 这是
一种罕见的疾病， 随时可能重
要脏器大出血危及生命。

钟雪辉介绍， HELLP 综合

征是妊娠期高血压的严重并发
症， 以溶血、 肝酶升高以及血
小板减少为主要特点， 主要表
现为乏力、 上腹疼痛、 恶心呕
吐 ， 可发生子痫 、 胎盘早剥 、
肝肾衰竭、 败血症等。

钟雪辉带领团队争分夺秒
地进行抢救。 产妇生命体征极
不平稳， 一度血压测不出， 失
血性休克、 凝血功能严重异常，
肾脏、 肝脏、 肺等脏器均出现
衰竭和损伤。 在这种极端困难
的情况下， 救治小组全力以赴，
产妇的心率终于逐渐恢复了 ，
血压也缓慢上升， 生命体征开
始平稳， 在这场与死神的战斗
中， 产妇生命终于被救回。

长沙市第四医院成功化解

凶险性妊高症并发 HELLP 综合征

�������本报讯 （通讯员 孙茶荣 罗天女 杨小
晖） “感谢儿童医院又救了我的女儿！” 6
月 19 日， 患有复杂先天性心脏病———主动
脉缩窄合并复合畸形的 2 个月早产女婴悦悦
从湖南省儿童医院心胸外科康复出院， 悦悦
的父母说不尽的感激。 早在 4 年前， 悦悦的
姐姐欣欣因为同样的心脏病在该院手术痊
愈， 这一次刚出生不久的悦悦也在这里重获
“心” 生。

5 月 12 日， 该院心胸外科病房来了一
个熟悉的面孔———欣欣妈妈， 但这次她是抱
着满月不久的小女儿悦悦。 悦悦竟然患上了
和姐姐欣欣一模一样的严重先天心脏病———
主动脉缩窄合并复合畸形。

2013 年 9 月 23 日， 6 岁半的欣欣跟着
妈妈来到该院心胸外科， 在医护人员的通力
协作和精心照顾下， 欣欣得以手术康复。 现
在的欣欣已经在读小学四年级， 生长发育都
跟上了同龄小朋友。

不料， 妹妹悦悦是一个低体重早产儿， 在
妈妈肚子里仅待 35 周+就过早来到这个世界，
辗转转入该院心胸外科准备接受心脏手术。

管床医师杨小晖告诉悦悦妈妈， 虽然
姐妹俩是一样的心脏病， 但因为悦悦早产，
年龄小、 体重低， 病情复杂， 手术难度更
大， 风险也更高。

在科室主任黄鹏教授带领下， 手术团队
经过反复讨论， 为年龄不足 2 个月、 体重
3.5 千克的悦悦制定了安全有效的手术方案。
6 月 5 日， 由黄鹏主刀， 心胸外科、 麻醉手
术科、 特检科通力合作， 历时 3 小时成功为
悦悦实施了主动脉缩窄矫治、 房缺修补、 动
脉导管结扎术。 经过近半个月的术后康复，
悦悦于 6 月 19 日顺利出院。

��������6 月 15 日至 16
日， 印度医学科学
院附属医院及格兰
特医科大学附属医
院的 3 位血管外科
专家来到中南大学
湘雅二医院交流，
参加血管外科全英
文医护查房， 观摩
了“湘雅名医” 舒
畅教授主刀的 9 台
复杂型主动脉病变
的腔内治疗手术，
并听取了舒畅教授
对累及主动脉弓部
病变的原位开窗及
烟囱 +snorkel 技术
介绍。

通讯员 何昊
摄影报道

印度血管外科专家来湘交流 姐妹同患先心病
手术重获“心”生
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早诊早治是改善预后的关键


