
的能力，促进ＣＯＨｂ的解离，将ＣＯ快速排出，恢复 Ｈｂ的携氧

能力，且ＣＯ的排出量与是否吸纯氧、高压氧的压力有关。吸

纯氧２ＡＴＡＨＢＯ治疗，ＣＯＨｂ的半衰期为２３ｍｉｎ
［５］。此外，

还有助于驱使ＣＯ与其结合的各种分子分离，恢复功能，阻止

ＣＯＨｂ向 ＣＯ 血红蛋白转变等，纠正 ＣＯ 引起的组织中毒。

（３）ＨＢＯ下脑血管收缩，脑血流量减少，脑水肿减轻，颅内压下

降，打破了缺氧脑水肿颅内压增高的恶性循环。（４）增加椎

动脉血流量，激活上行网状结构系统，使脑皮质电活动增强、活

跃、时间延长，促觉醒。（５）加速侧支循环的重建，改善血液的

流变性从而改善微循环等。故 ＨＢＯ疗法已成为 ＡＣＯＰ的

首选。

治疗：（１）ＨＢＯ介入越早后遗症及并发症越少，皮质盲病

程越短，疗效越好。该患者被发现时昏迷，予急诊 ＨＢＯ配合

激素、脱水、促醒、营养神经等药物治疗，５次连续 ＨＢＯ后意识

转清，故早期 ＨＢＯ综合治疗及时有效，但视力无改善。（２）除

尽早行 ＨＢＯ外，疗程早期需连续充分，减少治疗间隔。因对

火灾可致ＡＣＯＰ缺乏认识，本院无ＣＯＨｂ检测并对病情估计

不足，仅诊断急性缺氧性脑病，治疗好转后停ＨＢＯ２ｄ，患者再

次意识不清。查头颅ＣＴ及脑电图，补充诊断：ＡＣＯＰ，ＤＥＡ

ＣＯＰ。诊断依据
［６］：火灾导致ＣＯ中毒，经过２～６０ｄ假愈期后

出现精神、意识障碍，大脑皮质局灶性功能障碍：失明，头颅

ＣＴ脑白质密度减低，脑电图有脑损害表现。其发病机制与皮

质和基底节为主的局灶性缺血坏死，广泛的脱髓鞘病变，即神

经细胞程序性死亡有关［７］。ＨＢＯ治疗中病情仍在进展，神经

细胞处于凋亡中，头颅ＣＴ证实。再次 ＨＢＯ治疗，前后共６８

次，患者神志转清，无记忆力、理解力、空间定向力等改变，但双

眼仍视物模糊，眼科检查符合皮质盲，原因可能是枕叶视觉中

枢皮质及外侧膝状体损害及脱髓鞘。故 ＨＢＯ开始前３ｄ最好

２次／ｄ，以后１次／ｄ，连续２０次，根据病情继续ＨＢＯ，总疗程不

少于３０次，可长达６０次以上，一般在脑电图正常后再接受

ＨＢＯ１０～２０次。（３）治疗上常规予地塞米松、神经节苷酯等，

有学者认为地塞米松或免疫球蛋白冲击治疗可防止中枢神经

脱髓鞘发生。本病例采用甲基泼尼松龙治疗在时间上是否偏

短，激素的疗程该多长，地塞米松与甲基泼尼松龙谁的疗效更

佳，文献未做类似比较，无明确结论。

视力的恢复可能与ＣＯ中毒的轻重、昏迷时间的长短及年

龄有关。该患者昏迷时间较长，ＣＯ中毒程度较重，缺氧损害

严重（急诊血气分析示代谢性酸中毒ｐＨ 仅７．１５６，ＢＥ１５．７

ｍｍｏｌ／Ｌ，吸氧后ＰＯ２７３．８ｍｍ Ｈｇ，ＰＣＯ２３７．３ｍｍ Ｈｇ），经

ＨＢＯ综合治疗足疗程但患者视力好转不明显。ＣＯ不具有蓄

积性，对无呼吸功能障碍的重度ＡＣＯＰ患者，一般ＨＢＯ治疗８

～１２ｈ即将体内的ＣＯ完全排出
［７］。但吸入较低浓度的ＣＯ

即可致光感和暗适应力下降，即使在ＣＯＨｂ从血中消失后也

存在，说明ＣＯ造成的视力损伤不会因其排出而消失。有报道

轻度ＡＣＯＰ导致１例皮质盲病例，ＡＣＯＰ深中毒３ｄ后脑细胞

的凋亡明显增加，５～７ｄ达高峰，与该患者的病情进展符合，

当神经元大量丢失时出现明显的神经系统症状，查头颅ＣＴ、

ＭＲＩ平扫均见双侧枕叶皮质病变。该患者视力恢复不佳也许

与此有关。因火灾致 ＡＣＯＰ并皮质盲较少见，临床上对此认

识及治疗经验均不足。故治疗前需向患者及家属交代皮质盲

的危害及疗效，争取他们的配合和理解。
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　　ＰｅｒｒｉｏＲｏｂｉｎ综合征是临床上少见疾病。现报道近期本

科收治病例１例，并总结其临床特点，提高临床医生对该病的

认识。

１　临床资料

患儿，男，５０ｄ，因“咳嗽３ｄ，发热１ｄ”于２０１２年４月５日

入院。Ｇ１Ｐ１，早产儿，孕周不详。出生时有窒息史，Ａｐｇａｒ评分

不详，出生体质量２．６５ｋｇ。患儿生后易呛奶，饮奶量每餐约

３０ｍＬ。呼吸有喘鸣音，喜俯卧位。家族中父亲有腭裂，未进

行诊治。入院查体：体温３７．９℃，心率１５０次／分，呼吸５４次／

分，体质量３ｋｇ。反应差，发育差，哭声弱。前囟未闭，直径约

０．５ｃｍ×０．５ｃｍ，平软无凹陷。眼距不宽，耳位不低。小下颌，

后缩；咽腭弓高，见腭裂；舌大，舌根后坠，无唇裂。鼻翼扇动，

６００１ 重庆医学２０１５年３月第４４卷第７期



唇周轻度发绀。吸气性呼吸困难明显，侧卧位或俯卧位可减

轻。双肺呼吸音粗，可闻及中细湿音。患儿呈漏斗胸。心律

齐，心音有力，未闻及杂音，无震颤。腹软，肝脾不大，未见胃肠

型及蠕动波，肠鸣音正常。右侧阴囊见一肿物，可回纳。辅助

检查：血常规 ＷＢＣ２０．２９×１０９／Ｌ，ＮＥＵ１２．１７×１０９／Ｌ，ＬＹＭ

８．９３×１０９／Ｌ，Ｈｂ１３２ｇ／Ｌ，ＰＬＴ１９４×１０
９／Ｌ，ＣＲＰ１１３．８ｍｇ／

Ｌ。超敏肌钙蛋白０．１０３ｎｇ／ｍＬ，肌酸激酶 ＭＢ亚型１３．３５ｎｇ／

ｍＬ。血气分析：ｐＨ７．４４，ＴＣＯ２２９ｍｍｏｌ／Ｌ，ＰＣＯ２４０．７ｍｍ

Ｈｇ，ＰＯ２５２ｍｍ Ｈｇ，ＨＣＯ３２７．６ｍｍｏｌ／Ｌ，ＳＯ２８８％。心脏彩

超：先天性心脏病，卵圆孔未闭，房水平右向左分流，右心增大，

右室壁增厚，三尖瓣轻度反流，肺动脉收缩压力５０ｍｍ Ｈｇ。

头颅ＣＴ：双侧脑实质弥漫性对称性密度减低影，双侧脑发育

较差。入院诊断：ＰｉｅｒｒｅＲｏｂｉｎ综合征，急性支气管肺炎，先天

性心脏病，漏斗胸，右侧腹股沟斜疝。入院后予以抗感染治疗，

清理呼吸道。调整体位，改善呼吸道梗阻，并指导喂养。患儿

体温降至正常，咳嗽气促减轻，支气管肺炎好转后要求出院。

２　讨　　论

ＰｉｅｒｒｅＲｏｂｉｎ综合征，又称为小下颌舌后坠腭裂呼吸困

难综合征。于１９２３年由 ＰｉｅｒｒｅＲｏｂｉｎ报道而得名，也称为

Ｒｏｂｉｎ综合征。它表现为小下颌（对称性的后缩的小下颌），舌

后坠（阻塞咽喉部空间），进而引起呼吸道梗阻，约达９０％以上

的患儿同时合并腭裂（位于腭部正中部位的 Ｕ 型或 Ｖ型腭

裂）。目前，是否将腭裂作为ＰｉｅｒｒｅＲｏｂｉｎ综合征诊断的必备

条件还有争议。ＰｉｅｒｒｅＲｏｂｉｎ综合征的诊断尚缺乏统一标准，

因而其发病率约为活产儿的１／８５００～１／２００００
［１］。过去１０

年的病死率约为１．７％～１１．３％，并且高达２６％的患儿同时合

并其他畸形［１４］。ＰｉｅｒｒｅＲｏｂｉｎ综合征的发病机制尚不完全清

楚。目前普遍接受的观点是，下颌骨的髁状窦发生中心受到干

扰，下颌骨发育低下，早期下颌后缩。下颌畸形迫使舌后坠，舌

头异常地往上往后生长，影响了舌部上方的腭后部在中线上方

的闭合，致使腭弓在胚胎期１０周以前无法闭合
［５６］。赖氏综合

征（ｒｅｙｅｓｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＲＳ）具有遗传背景，Ｍａｒｑｕｅｓ等回顾了单纯

的ＲＳ患儿，其中，２７．７％的家属有腭裂，提示了发病机制上有

遗传背景。本例患儿的父亲也有腭裂畸形。ＰｉｅｒｒｅＲｏｂｉｎ综合

征常合并其他畸形，应常规行染色体检查。其中，最常见的是

ｓｔｉｃｋｌｅｒ综合征（ｓｔｉｃｋｌｅｒｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＳＳ），约有１１％～１８％的ＲＳ

患儿同时合并ＳＳ
［７］。ＳＳ是一种结缔组织病，包括眼睛（近视

眼、视网膜脱离、白内障）、耳朵（神经性或传导性耳聋）、关节

病。对于ＲＳ应该注意眼睛的问题，在患儿６～１２个月的时候

应该常规行眼科检查。

ＰｉｅｒｒｅＲｏｂｉｎ综合征患儿首先面临的问题是呼吸道梗阻，

通过内窥镜了解梗阻的位置对于选择合适的治疗方式是非常

必要的。临床上可以通过非手术及手术治疗的方式解除呼吸

道梗阻。有报道称约７０％的无合并其他畸形的ＰｉｅｒｒｅＲｏｂｉｎ

综合征患儿可以通过非手术治疗成功解除气道梗阻。首先，可

以采取前倾体位的方式，使下颌骨及舌的位置前倾，解除气道

梗阻。如果单纯体位调整无法改善气道梗阻，可以安置鼻咽通

气管解除气道梗阻。很多研究机构认为带管出院也是安全并

且有效的治疗方法。而手术治疗方式包括舌牵引术、下颌松解

成形术、气管切开术。

ＰｉｅｒｒｅＲｏｂｉｎ综合征患儿另一问题是喂养问题，约３８％～

６２％患儿需要鼻胃管喂养
［８］，而无合并其他畸形的 Ｐｉｅｒｒｅ

Ｒｏｂｉｎ综合征患儿约在１岁以后喂养状态可逐渐改善。所以，

指导家属正确喂养对ＰｉｅｒｒｅＲｏｂｉｎ综合征患儿存活及正常生

长有很重要的意义。
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　　外伤性血气胸是急诊创伤中常见病症，其形式多样变化不

定，诊疗措施不当可能影响生命，现将１例典型病例报道如下。
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　　患者，男，１８岁，既往体健。因刀刺伤致胸腹部疼痛出血、
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