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透明隔血肿可引起透明隔增厚#即使血肿很小也可能明显

影响脑脊液循环#导致脑积水)急性颅内压增高*轻者可引起

头昏头痛)恶心呕吐#重者可导致癫痫)昏迷)脑疝等严重后果#

需要急诊行脑室外引流术*该部位血肿亦可破入侧脑室堵塞

一侧室间孔#表现为同侧侧脑室积水#可借助神经内镜或通过

立体定位行室间孔)透明隔开窗术#或
cU

分流术'

0

(

*破入脑

室的血肿堵塞双侧室间孔#脑积水更明显#可在神经导管下行

单导管置入双侧侧脑室'

2

(

*若累及胼胝体可出现精神症状#如

精神分裂症)躁狂症'

)

(

*

该患者
86;

及
4R;

均未发现明显异常#病程
'

周后血肿

基本吸收#可基本明确该患者透明隔血肿为单纯外伤所致*根

据该患者头部
86

可发现轻度脑积水#动态复查头部
86

及严

密观察患者生命体征无特殊变化#保守治疗后透明隔血肿逐渐

吸收*脑积水程度无明显加重#未做特殊处理*
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单纯性甲基丙二酸血症误诊
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临床资料

患儿#男性#

)

岁#以困倦少语#反应迟钝#智力倒退#肢体

运动障碍
'

年#加重
-!

入院*患儿于
'

年前无明显诱因出现

语言表达不清)少语)与人交流困难)反应迟钝)表情淡漠)走路

不稳)易摔跤)智力倒退至当地医院就诊*经头颅
86

)核磁共

振)肌电图及各项常规血生化检查均显示结果正常*当地医院

诊断为.儿童孤独症/*进行持续
'

年的感觉统合训练)语言训

练等针对儿童孤独症方面的训练无好转*家长诉
-!

前无明

显诱因患儿肢体运动障碍加重#不能直腰坐#不能站立)行走而

来本院就诊*入院后体格检查!神清)反应迟钝)少语)交流障

碍*双下肢肌张力增高#

'

级$改良
;+CH"9BC

分级评定标准&#

右侧足内翻)尖足#左侧尖足#双下肢肌力#腹肌)竖脊肌肌力为

$

级$

3"N>BB

分级评定标准&#双下肢肌力
#

级#腹壁反射正常#

膝腱反射$

YYY

&#双侧巴氏征阳性*辅助检查!血)尿常规正

常#血糖)生化)红细胞沉降率正常#脑脊液常规和生化正常*

头颅
86

)磁共振检查显示双侧大脑半球萎缩#肌电图正常*气

相色谱"质谱检测尿液显示甲基丙二酸及甲基枸橼酸显著增

高*诊断为.甲基丙二酸血症/*给予肌内注射大剂量维生素

\

$1

$

$D

I

"

!

&

'

!

2!

#并低蛋白饮食*治疗
1

周后患儿可直腰

坐#腹肌)竖脊肌肌力
)

级#双下肢肌力
$

级#下肢肌张力
1

级#

语言较前流利#病情明显好转*出院后给予长期维生素
\

$1

维

持治疗#辅以
3.

肉碱$

$%%

!

'%%D

I

2

d

I

M$

2

!

M$

&分
'

次口服#

低蛋白饮食治疗#避免饥饿*随访半年#确诊为甲基丙二酸血

症$维生素
\

$1

有效型&*

@

!

讨
!!

论

甲基丙二酸血症是一种遗传代谢性疾病#呈常染色体隐性

((2'
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年
(
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卷第
12

期



遗传#在活产婴中总发病率美国报道为
$

"

1&2

万
!

$

"

0&/

万*

单纯型甲基丙二酸血症在活产婴中总发病率为
$

"

/&%

万
!

$

"

2&%

万'

$

(

*单纯型甲基丙二酸血症是由于甲基丙二酰辅酶
;

变位酶及其辅酶腺苷钴胺素缺陷所致#其中甲基钴胺素还是同

型半胱氨酸合成蛋氨酸的辅酶*目前该病已发现
-

种亚型#

EJA8

)

EJA4

)

EJAX'

型由于同时导致腺苷钴胺素活性降低或缺

乏#蛋氨酸合成障碍#患者表现为甲基丙二酸血症合并同型半

胱氨酸症%甲基丙二酰辅酶
;

变位酶缺陷症$

DLB"

型)

DLB.

型&及
EJA;

)

EJA\

型由于不影响甲基钴胺素活性#患者仅表现

为甲基丙二酸血症学同型半胱氨酸水平正常#称为单纯型甲基

丙二酸血症'

1

(

*根据患者对维生素
\

$1

治疗的反应性可分为维

生素
\

$1

有效型和维生素
\

$1

无效型'

'

(

*本病中枢病变可见苍

白球损害)弥散性脑白质损害)脑萎缩)周围神经也可受损#此

外还可有骨质疏松)肝脾大)急性胰腺炎及肾脏损害'

0

(

*确诊

主要靠血)尿有机酸检查*此病最常见的症状是嗜睡)生长障

碍)呕吐)肌张力异常)智力运动落后或倒退*而儿童孤独症是

一种神经发育性疾病#通常起病于
'%

月龄#以社会交往障碍)

语言障碍)兴趣行为异常为主要特征'

2

(

*

单纯性甲基丙二酸血症因发病年龄各异#临床表现缺乏特

异性#极易误诊*本例患儿
'

岁起病#其父母诉其起病前语言)

智力)运动发育情况与社会交往情况与同龄儿基本一致#并无

儿童孤独症
$/

月龄内社会交往障碍突出且持续存在的特征性

表现*

'

年前医生只根据患儿头颅
86

检查无异常和患儿少

语)与人交流困难即判断其为儿童孤独症#而未详细询问病史)

疾病进展过程)做详尽全面的体格检查#并对先天代谢病认识

不足以致误诊*此例患儿情况提示#对于儿童临床出现肢体运

动障碍)智力倒退)少语)个人交流障碍)反应迟钝等症状时#做

好常规检查后#应注意遗传性代谢疾病方面及有机酸代谢方面

的检查#以免误诊)漏诊*单纯型甲基丙二酸血症目前诊断主

要靠血)尿有机酸检测#本例患儿确诊后给予大剂量的维生素

\

$1

试验治疗后疗效显著#分型为维生素
\

$1

有效型#需长期坚

持维生素
\

$1

治疗为主辅以低蛋白饮食#左族肉碱有助于酸中

毒急性发作的控制#也可以改善远期预后*本病例提示#医生

诊断疾病不但要重视临床表现)常规辅助检查#还要详细询问

病史)做全面的体格检查)关注疾病进展过程#并对少见病)疑

难病有一定的了解和认识#才能减少误诊的发生*
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用干燥柜和高压气枪充分干燥器械等*实践证明#改进后灭菌

缺陷发生失效模式的
=UW

比改进前得到有效降低#低温等离

子灭菌质量得到有效保证*

A&A

!

XaT;

管理后#提高了员工的风险意识#改进了员工的

工作思维方式
!

本科对每日第
$

锅次的等离子灭菌做生物监

测#但至少需
10C

才能得到观察结果#如果生物监测不合格#

灭菌物品已使用#将造成极大的不安全隐患*本次运用

XaT;

管理模式过程中#项目管理小组成员通过查找灭菌质

量缺陷的失效模式#并分析原因#制订预防和改进措施#提高了

科室人员的风险预测能力#改善了科室员工对安全隐患的态

度'

$1

(

#将以往消极处理发生的灭菌缺陷转变为在缺陷发生前

积极预防#保证了灭菌质量和灭菌效率#临床的满意度提升#同

时训练了员工的工作思维方式#员工的工作积极性得到显著

提高*

参考文献

'

$

( 刘玲#谢小燕#甘俊丽#等
&

失效模式和效应分析在消毒供

应中心包装工作中的应用'

V

(

&

中华医院感染学杂志#

1%$'

#

1'

$

11

&!

22%'.22%0&

'

1

( 许萍#许敏#刑茂迎#等
&XaT;

在医疗风险管理中的应用

以及局限性'

V

(

&

现代预防医学#

1%%-

#

'0

$

$

&!

2$.21&

'

'

( 李淑芳#区智凤#黄珍玲#等
&

失效模式和效应分析在急诊

科工作人员锐器伤防范中的应用'

V

(

&

护理管理杂志#

1%$1

#

$1

$

'

&!

1%(&

'

0

( 李福宣#白晓霞#曹敏#等
&

运用失效模式与效应分析改造

腔镜器械处理流程'

V

(

&

护士进修杂志#

1%$$

#

1)

$

$-

&!

$2)1.$2)0&

'

2

( 卢兰箐#谢小燕#甘俊丽#等
&

失效模式和效应分析在消毒

供应中心包装工作中的应用'

V

(

&

中华医院感染学杂志#

1%$'

#

1'

$

11

&!

22%'.22%0&

'

)

( 任伍爱#张青
&

硬式内镜清洗消毒及灭菌技术操作指南

'

a

(

&

北京!北京科学技术出版社#

1%$1

!

$$.$%/&

'

-

( 王洪敏#朱晓明#阎鹏#等
&

过氧化氢提纯对低温等离子灭

菌效果的影响'

V

(

&

中国消毒学杂志#

1%$0

#

'$

$

/

&!

/(-&

'

/

( 张剑#史绍毅#张流波#等
&

过氧化氢扩散和等离子体放电

对嗜热脂肪杆菌芽孢杀灭效果比较'

V

(

&

中国消毒学杂

志#

1%$0

#

'$

$

-

&!

)--.)-(&

'

(

( 马玉霞#席香云
&

过氧化氢低温等离子灭菌器常见故障分

析及处理措施'

V

(

&

中国消毒学杂志#

1%$0

#

'$

$

1

&!

$-0.

$-2&

'

$%

(卢兰箐#陈秀华#郑秀华#等
&

过氧化氢低温等离子灭菌器

灭菌效果监测'

V

(

&

海峡预防医学杂志#

1%$%

#

$)

$

0

&!

)'.

)0&

'

$$

(李连红#陆烨#胡国庆
&;6U

生物荧光技术在医院感染预

防与控制中的应用进展'

V

(

&

中国消毒学杂志#

1%$0

#

'$

$

0

&!

'/).'//&

'

$1

(王平#宋敏#胡珊珊#等
&

医院消毒供应室管理细节控制

'

V

(

&

中国消毒学杂志#

1%$0

#

'$

$

1

&!

$-).$--&

$收稿日期!

1%$2.%'.%/

!

修回日期!

1%$2.%2.$)

&

%%)'

重庆医学
1%$2

年
(

月第
00

卷第
12

期


