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小肠淋巴管扩张症&

9+2*.29+#$$

A

@

;

0#+

<

9*/2#.9#

!

7"

'是一

种蛋白质丢失性肠病!临床以低蛋白血症*水肿*腹泻和腹腔积

液等为特点#

!

$

!首例小肠淋巴管扩张症由
O#$>@#++

等#

B

$于

!SG!

年报道!根据病因小肠淋巴管扩张可分为原发性和继发

性两类"原发性常由先天性淋巴管发育不良所致!多发生于

儿童和青少年#

F

$

!继发性常继发于各种导致淋巴管阻塞的疾

病!现将本院收治的
S

例小肠淋巴管扩张症患儿报道如下"

A

!

资料与方法

A3A

!

一般资料
!

收集
BCCN

年
!

月至
BC!D

年
!B

月在本院住

院确诊为小肠淋巴管扩张症患儿
S

例!年龄
F

个月至
!D

岁!其

中!男
E

例!女
D

例!诊断方法(首选胃镜&必要时联合结肠镜'

术!作为诊断儿童
7"

的常规手段!其安全*经济*高效的优点!

尤其适用于小年龄儿童患者#

D

$

"均做胃镜!另有
F

例做结肠

镜!主要临床资料见表
!

"

表
!

!!

小肠淋巴管扩张症患儿的临床资料

例序 年龄 性别 主述 入院时清蛋白&

<

%

"

' 静脉输清蛋白
46_

餐 住院时间&

>

'

! S

个月 女 腹泻
B

个月
!N3E

输 用
E

B E

岁 男 因腹泻*呕吐
!

个月
FC3C

输 用
U

F B

岁 男 腹泻
B

周!浮肿
D> BG3C

输 用
G

D N

岁 女 腹泻
B

周!加重伴全身浮肿
!

周
BC3C

输 用
!!

E E

个月 男 腹泻
E>

!加重伴神萎
!> !E3N

输 用
N

G F

岁 女 腹泻
B

个月!腹部膨隆*下肢浮肿
EC> BF3!

输 用
!F

N N

岁 男 反复腹泻
!

个月!浮肿
BE> B!3G

输 用
U

U F

个月 女 反复腹泻发热
!C>

!发现水肿
F> !E3B

输 用
!F

S N

个月 男 腹泻*呕吐
!E>

!加重
B> BG3C

输 用
!E

A3B

!

治疗方法
!

S

例均为原发性小肠淋巴管扩张症&

;

-9@#-

A

9+2*.29+#$$

A

@

;

0#+

<

9*/2#.9#J7"

'!采用中链脂肪油&

@*>9=@

/0#9+2-9

<

$

A

/*-9>*.46_

'饮食治疗!

46_

在十二指肠被脂肪

酶分解为甘油和中链脂肪酸!后两者不经过胆汁直接被小肠上

皮细胞吸收!通过毛细血管进入静脉!不需要淋巴转运!故可以

减轻淋巴管压力!减少淋巴液渗漏!使蛋白丢失减少!但是需要

长期坚持!并不能根治
J7"

#

E

$

"由于以蛋白丢失为主要症状!

治疗的首要目的是减少蛋白丢失!维持血浆蛋白水平!抑制血

管外液体滞留#

G

$

!故治疗以输注清蛋白!静脉输注高营养等营

养支持为主"有报道称应用抗纤溶治疗#

N

$及生长抑素类药物

治疗#

U

$也可使部分患者病情得到控制"

A3B3A

!

肠内营养&

*+2*-#$+=2-929(+

!

]Q

'和肠外营养&

;

#-*+2*-:

#$+=2-929(+

!

JQ

'综合治疗
!

患儿一旦确诊为原发性小肠淋巴

管扩张症!通知营养科医师会诊!营养科医师根据患儿的临床

资料!制定适合该患儿的营养方案!根据患儿排便次数*性状及

体质量情况进行调整"

A3B3B

!

46_

饮食配餐原则
!

高蛋白*低脂肪*高维生素!富

含中链脂肪酸饮食用中链脂肪酸代替部分长链脂肪酸供能"

一般中链脂肪占脂肪能量的
GEf

!其余由长链脂肪酸供给)量

由少到多!浓度从低到高的原则*进食速度不可过快!少量

多餐"

A3C

!

营养支持

A3C3A

!

JQ

支持
!

根据患儿血清清蛋白水平!通过静脉补充

营养和清蛋白制剂"

S

例患儿住院期间因清蛋白过低!予以静

脉补充清蛋白"例
F

患儿从
BC!B

年确诊开始去附近的医院输

清蛋白!每年
B

"

F

次!每次输
E

<

的清蛋白
F

"

D

瓶!隔日
!

瓶!

住院
G

"

N>

"

E

例使用了静脉高营养!例
B

在本院
B

次住院!

均使用了清蛋白"

营养液配制环境要求(实施配制期间严格执行无菌操作"

在本院没有中心静脉配药时!营养液配制是一次性在无菌操作

台中完成!有静脉中心配药后在中心配药室完成"配好的营养

液在
BD0

内输注完成"营养液配制(配成.全合一/营养液"

单输氨基酸对肝*脑*肾有影响)单输脂肪乳并发症多!疗效差"

.全合一/静脉营养液是最好的肠外营养支持方式!

JQ

采用外

周静脉途径实施!渗透压不能高于
NCC@8.@

%

"

!如果渗透压

高于
NCC@8.@

%

"

!需要深静脉置管&

J766

'或中心静脉输液系

统!因营养液比一般静脉液体刺激性大!渗透压高!选择静脉穿

刺时选择大血管"本组患儿为
F

个月至
N

岁儿童!小婴儿穿刺

困难!请穿刺技术好的护士穿刺!在输液时严格观察输液部位

有无红*肿*热*痛发生!一旦发生立即拔针!重新穿刺"

输注速度的控制(用输液泵或推入泵控制其速度!输液前

后用生理盐水冲洗管道!以防导管堵塞#

S

$

"

A3C3B

!

]Q

支持
!

日常食物中所含的脂肪主要是不溶于水的

长链脂肪酸!肠道吸收长链脂肪酸后需在细胞内酯化!进入淋

巴系统"而原发性小肠淋巴管扩张症患儿小肠淋巴管回流受

阻!导致长链脂肪酸无法通过小肠淋巴管吸收!同时增加了淋

巴管的压力"中链脂肪酸通过门静脉吸收入血!无需通过小肠

淋巴管吸收!其吸收率比长链脂肪酸高
D

倍"

DUB

重庆医学
BC!G

年
!

月第
DE

卷第
B

期

"

基金项目(

BC!F

"

BC!D

年度国家临床重点专科建设项目#国卫办医涵&

BC!F

'

EDD

号$"

!

作者简介(罗顺清&

!SGNh

'!副主任护师!本科!

主要从事临床护理方面的工作"



根据中链脂肪酸高蛋白低脂饮食的配餐原则!选择鱼*虾*

牛肉等食材!烹饪方式尽量采用蒸*煮!然后在做好的菜上浇洒

含中链脂肪酸油多的椰子油或橄榄油*代替正常食用油!每日

约
!C

<

左右!根据其油的比重换算出来约等于
!C@"

!可用空

针或量杯测量后
!>

分
F

"

D

次食用!食用中链脂肪酸饮食后
S

例患儿无腹痛*恶心*呕吐等表现"另根据患儿年龄*病情加用

肠内营养制剂&如小百肽*霭尔舒等!脂肪中含
NCf

的中链脂

肪酸'补充营养"有
E

例病儿确诊
J7"

后服用霭尔舒*小百肽

营养配方奶粉!其中有
!

例患儿进食霭尔舒时奶量减少!因霭

尔舒口感差!为调整奶味!在奶内加富含维生素的果汁!让患儿

易于接受!保证足够进食量!每添加一种转换食品观察患儿大

便情况是否正常"

A3E

!

出院健康教育

A3E3A

!

食用
46_

!

用橄榄油或椰汁油
!C

<

!与幼儿园*学校

老师沟通!单独给患儿做
46_

餐!以确保患儿在幼儿园*学校

的用餐安全"

A3E3B

!

门诊随访
!

在本院营养门诊及消化科门诊进行随访!有

营养师对家长进行膳食指导!有儿童保健医师或消化科医师监

测患儿的生长发育指标并绘制生长发育曲线"定期抽血随访各

项生化指标和大便常规!根据生化指标结果调整饮食方案"

B

!

结
!!

果

S

例患儿在用
46_

饮食后!腹泻停止!

G

例患儿的生长发

育与健康儿童基本一致"例
F

要反复输清蛋白制剂!患儿发育

落后)例
D

*例
N

患儿因电话改变!无法取得联系)例
U

患儿出

院
F

个月后!因腹泻
F>

在当地医院住院
B>

后死亡"

S

例患

儿治疗前后身长*体质量变化见表
B

"

表
B

!!

S

例患儿治疗前后身长'体质量变化

例序 时间 身长&

/@

' 体质量&

K

<

' 居住地

!

治疗前
,

治疗
D

年
GU

%

!CF E3C

%

!N3C

四川某乡村

B

治疗前
,

治疗
B

年
!CD

%

!BU !G3C

%

BG3C

黑龙江某乡村

F

治疗前
,

治疗
B

年
UC

%%

SC S3C

%

!D3C

四川某乡村

D

治疗前
,

治疗
B

年
!!E

%未随访
BU3C

%未随访 四川某乡村

E

治疗前
,

治疗
!

年
GD

%

NU S3C

%

!B3C

重庆某乡村

G

治疗前
,

治疗
S

个月
US

%

SE !B3C

%

!D3C

重庆某乡村

N

治疗前
,

治疗
G

个月
!BD

%未随访
BC3E

%未随访 贵洲某乡村

U

治疗前
,

治疗
D

个月
EG

%死亡
E3G

%死亡 云南某乡村

S

治疗前
,

治疗
B

个月
NB

%

NE N3E

%

U3C

四川某城镇

C

!

讨
!!

论

例
B

患儿吃椰汁油后眼睑肿!特别购买食用浙江生产的

46_

后好转!住院
B

次!现读小学二年级!中午午餐由家长亲

自送到学校!学习成绩好!发育正常"例
F

患儿从
BC!B

年确诊

小肠淋巴管扩张症后!家长对饮食制作掌握不到位!孩子不喜

欢吃椰汁油!家长迁就孩子!吃菜油和猪油!大便每天
B

"

D

次!

不成形!糊状!每间隔
F

"

D

个月患儿手足及睾丸水肿!因到本

院路途遥远!在当地医院输清蛋白!每次住院约
!

周!经济负担

较重!患儿发育落后"例
E

患儿现
!

岁
S

个月!孩子不喜欢吃

椰子油!自己制作清油!生长发育身高达标!体质量不达标"

例
G

患儿现
D

岁多!用
46_

油!中午在幼儿园吃午饭!老

师特别制作午餐!无腹泻*呕吐发生!父母外出打工!婆婆爷爷

为抚养人!患儿生长发育达标"

例
U

患儿出院后吃蔼尔舒
F

个月!因腹泻
F>

合并呼吸道

感染!到当地县医院住院
B>

死亡"

从以上看出!遵循医嘱!依从性好的家属!患儿生长发育达

标)依从性差的家属!患儿的发育相对滞后)重庆地区的患儿!

门诊随访好!外地患儿门诊随访差"定期的多渠道随访!营养

饮食健康指导在本病中显得尤为重要"
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