
史!

!%"9

年
!

月行阑尾周围脓肿引流术#持续感染#伤口难愈)

本次住院经血液内科+肝胆胰科+康复科诊治#腹部
':

发现盲

肠瘘#经抗感染治疗#伤口愈合#但血象始终未能完全恢复)

7

月
/

日骨髓细胞学检查见大量泡沫样细胞#含性质不明的包涵

体)

7

月
!7

日出现四肢末梢神经病变#四肢肌张力下降)后

经多次低频脉冲电治疗等康复锻炼后病情好转出院)后于

!%"9

年
"%

月
"7

日#

!%"#

年
/

月
"!

日再次入院进行运动功能

康复性治疗)

@0A

!

实验室检查
!
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$&

%阴性)$

$

%

血液生化!清蛋白$

+QP

%

!#0!

?

"

Q

#乳酸脱氢酶$

QX,

%

9/9*

"

Q

#

钾离子$

O

g

%

$0%"FF;G

"

Q

#铁蛋白$

[=BB

%

79#0%"6

?

"

FQ

)$

9

%脑

脊液$

'R[

%检查!

'R[

常规#生化#培养无明显异常)

图
"

!!

骨髓细胞涂片#瑞氏染色(

"̀%%%

$

!!

+

!瑞氏染色#

9̀%%

&

P

!瑞氏染色#

"̀%%%

&

'

!糖原染色#

"̀%%%

)

图
!

!!

骨髓细胞涂片

@0B

!

特殊检查
!

$

"

%腹部
':

!右下腹见条状高密度影#右下腹

壁见条状软组织影#肝脾无肿大)窦道及瘘管造影符合盲肠瘘

征象)$

!

%

P

超检查!脾大)$

$

%肌电图!

!%"9

年
/

月发现四肢

多根神经严重损伤)$

9

%骨髓细胞形态学检查!

!%"9

年
7

月
/

日检出大量含包涵体的泡沫样细胞#胞浆中见多亮紫红色包涵

体#提示尼曼
8

匹克病可能#包涵体性质不明#见图
"

&

!%"#

年
/

月
".

日检出大量典型泡沫样尼曼
8

匹克细胞#糖原染色空炮中

心呈阴性#提示
Z&X

#见图
!

)

A

!

讨
!!

论

A0@

!

发病机制
!

由于
Z&X

属于先天性鞘磷脂代谢异常疾病#

根据临床表现及鞘磷脂酶活性可分为
#

型#其中
+

+

P

型的发

生主要是由于
RS&X"

基因突变所致#但
(A=46

等'

$

(证明并不

是每个序列突变都可致病#而与机体对突变位点的敏感性息息

相关#

'

+

X

型是由于
Z&'"

或
Z&'!

基因突变引起#

-

型为成

人非神经型#较少见)

A0A

!

诊断策略
!

本例患者为慢性起病+进行性加重#因出血就

诊#伴有三系减低#逐渐出现神经系统症状#脾肿大#两次骨髓

细胞学均可见泡沫样细胞#临床诊断为慢性神经型
Z&X

#遗憾

的是未检测相关基因及鞘磷脂酶活性)纵观两次骨髓细胞形

态学#第
"

次尼曼
8

匹克细胞胞质内包涵体较多#推测是鞘磷脂

或胆固醇沉积量多#第
!

次尼曼
8

匹克细胞量多#但不见包涵

体#形态更典型)患者血象难于恢复#可能是因大量病变细胞

抑制了造血细胞生长)由于该病发病率低#容易漏诊或误诊#

骨髓细胞形态学检查发现大量泡沫样细胞可以提高诊断的准

确性#但需结合患者临床资料综合判断#早期诊治#改善预后)

临床工作中需与其他神经系统疾病鉴别#尤其是四肢对称性+

迟缓性瘫痪的吉兰
8

巴雷综合征$

TPR

%)

A0B

!

治疗研究
!

该病缺乏特异性治疗#多数患者数月至数年

内死亡)有脾亢者可切脾#但不能缓解该病进展)有用异基因

骨髓移植治疗
P

型的报道)研究者们正在寻求新的治疗途

径#

:@6@C@

等'

9

(研究表明皮下注射有效剂量的
!8

羟丙基
8

%

8

环

糊精治疗
'

型
Z&X

小鼠后可以改善肝功能+提高其生存时

间#这为临床试验提供可能)
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细胞溶解性阴道病#

'Y

$概述

女性
'Y

是阴道正常菌群乳酸杆菌过度增殖而引发的一

种阴道疾病)乳酸杆菌是阴道菌群中的主要菌种#正常状态下

乳酸杆菌的生长对维持阴道微生态环境起着重要$下转封
$

%

*

/%#$

*

国际检验医学杂志
!%"#

年
"!

月第
$1

卷第
!$

期
!
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X=E=FI=B!%"#
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!
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作用#在乳酸杆菌生长过程中$裂解磷状上皮中的糖原产生乳

酸%过氧化氢$维持阴道
%

&

值在
!'"

!

('"

$抑制病原微生物生

长#女性
)*

的发病机制尚不明确$可能与乳酸杆菌过度生

长$大量分解磷状上皮中的糖原$导致大量磷状上皮细胞破碎$

产生磷状上皮细胞碎片和裸核有关&

+

'

#此外$乳酸杆菌过量生

长$产生的乳酸和过氧化氢大量增加$降低阴道
%

&

值$破坏阴

道微生态平衡#

)*

可使患者出现大量白色阴道分泌物%外阴

瘙痒%烧灼感%排尿困难%性交痛#

!

!

)*

的临床症状

患者通常出现外阴疼痛%外阴烧灼痛%排尿困难和性交痛(

体征表现为外阴轻微的红斑%水肿%大量白色阴道分泌物$重者

阴道分泌物呈白色豆渣样$症状和念珠菌性阴道病非常相似#

症状的发作具有明显的周期性$在月经前黄体期加重$直到月

经期开始后$由于经血的冲洗使阴道
%

&

升高$患者症状会有

所缓解#

"

!

)*

镜检

)*

白带常规检查)!

+

"湿片镜下)可见少量白细胞(溶解

磷状上皮细胞$如破损磷状上皮细胞%磷状上皮细胞碎片%裸

核(湿片上加
+

滴
+#,

氢氧化钠$磷状上皮细胞溶解过程中可

见大量杆菌(未见滴虫%菌丝和孢子#!

-

"油镜下)可见磷状上

皮细胞碎片%完整的上皮细胞裸核%大量乳酸杆菌(少量白细

胞(未见滴虫(未见菌丝和孢子(未见线索细胞(注意乳酸杆菌

覆盖上皮细胞出现*假线索细胞+与加德纳杆菌形成线索细胞

相区别&

-

'

#

#

!

临床症状与白带检查报告单结合诊断

患者主诉)外阴疼痛%外阴烧灼痛%排尿困难和性交痛(体

征检查)外阴轻微的红斑%水肿%大量白色阴道分泌物或白色豆

渣样(清洁度)

"!#

度$大多数患者为
"

度(上皮细胞!

..

!

...

"(白细胞少许!

/

!

.

"(杆菌!

...

!

....

"(滴

虫!

0

"(菌丝和孢子!

0

"(线索细胞!

0

"#患者症状同白带常

规报告结合诊断患者为
)*

$注意与外阴阴道假丝酵母菌病

!

**)

"相区别$避免临床门诊医生因患者出现白色豆渣样白

带$症状同
**)

$白带常规报告未发现菌丝和孢子$而发生误

诊&

!

'

#

因此$临床医生应掌握
)*

的发病机制$详细询问患者症

状$仔细检查患者体征$并行白带常规检测#通过白带常规报

告单与患者临床症状有机结合$诊断治疗
)*

$提高诊断准确

率$避免过度治疗$切实解除患者疾苦#
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期在嘈杂的环境及患者急躁的催促下工作$难以一直集中注意

力$常会发生错用试管%粘贴错误%漏粘条形码等问题$造成医

患纠纷#新系统依据患者导诊单信息$自动生成相应号码$自

动打印相应条形码$自动粘贴条形码$工作人员只需核对患者

叫号单上信息无误后$即可专注采血$错误发生率明显减少#

偶尔发生错用试管的情况$经查均是由于肾素项目所需抗凝管

在机器系统中设置错误所致$查明原因后错误发生率几乎为

零#

可以更好地促进采血人员与患者间的沟通#以往流程工

作程序烦琐$再加上患者比较急躁$工作人员心理压力较大$与

患者容易发生争吵#新系统使用后$工作人员采血程序较以往

简单$工作环境较以往轻松安静$工作人员更能愉悦地工作$这

样就有效于医患沟通$有助于放松患者紧张的心情$有助于工

作人员向患者交待一些注意事项$有助于工作人员交待患者拿

取报告单的时间$患者满意度随之上升&

5

'

#

全自动医院智能采血管理系统的全面应用$不但使本科室

工作效率明显提高$而且有益于患者就诊流程的优化$减少医

患矛盾$促使医院管理向着科学化%规范化%人性化的方向发

展$非常值得推广应用&
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