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阻 J。其具体病因目前尚不十分清楚，可能与其解 

剖、物理、动力因素有关。其临床表现在早期主要以 

突发持续性剧烈腹痛、呕吐为主，并很快发生肠系膜 

血管血运障碍，出现休克、肠坏死，危及患者生命。 

由于患者早期临床表现无特异性，早期明确诊断较 

为困难，往往容易发生误诊，延误病情而后果不堪设 

想。已有资料表明肠系膜扭转和肠扭转可在短时间 

内发生肠绞窄、坏死、休克，死亡率为 15％ ～40％-2 J， 

若救治不及时，常常会危及病人生命，后果严重。早 

期诊断，早期手术是避免肠坏死、降低死亡率的关 

键。传统的 x线腹透、平片常能明确肠梗阻的诊 

断，但对肠系膜扭转、肠扭转诊断率低。肠系膜血管 

造影虽然是诊断肠系膜扭转、肠扭转的金标准，但有 

价格昂贵、创伤大、检查程序复杂等缺点，而全腹多 

层螺旋 CT扫描可以对小肠系膜水肿、肠梗阻进行 

定位、定性及病因诊断，是诊断肠系膜扭转、肠扭转 

首选的检查方法 J。杜秀琴等-4 在文献中报道，CT 

诊断与手术确诊率100％，据Balthazar 研究，CT诊 

断肠缺血的敏感度为 83％，特异性 93％，准确性 

91％。因此，凡遇发生突发急性肠梗阻，尤其以突发 

剧烈持续性腹痛、呕吐为主的肠梗阻，在不能及时排 

除肠系膜扭转及肠扭转时，应尽早行 CT检查明确 

诊断。一旦肠扭转诊断明确，立即行胃肠减压、抗感 

染、抗休克治疗，快速做好术前准备，即刻手术，力争 
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在发生肠坏死前解除肠系膜及肠管扭转，恢复肠管 

供血，切勿企图先纠正低血压，再剖腹探查，这样往 

往会贻误手术时机_6 J。本文患者发病 6 h，入院后 

经X线腹透、腹部平片诊断为急性肠梗阻，但未能 

及时行腹部 cT明确肠系膜扭转的诊断，造成发病 

30 h后才手术，延误了24 h，错过了最佳手术时机， 

致使患者出现全小肠坏死、休克，虽经积极手术，但终 

因全小肠切除致严重营养不良衰竭死亡，教训深刻。 
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1 病例介绍 

患者，男，l4岁，因“活动后气促8年，加重伴胸 

闷2月”于2013-09-22人院。患者自幼体质差，易 

感冒，于8年前无明显诱因出现活动后气促，四肢乏 

力，肌肉进行性萎缩，无畏光、脱发，无皮肤、面部红 

斑等不适。曾于2008年至广西医科大学附属第一 

医院就诊，行左小腿腓肠肌肌肉活检，提示肌营养性 

不良，肌电图检查表现为肌源性改变，诊断为肌营养 

不良症，予以对症支持治疗(具体不详)后，病情有 

所好转出院。2个月前因受凉感冒后，气促再发加 
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重伴胸闷，活动时明显，为心前区闷胀感，夜间阵发 

性呼吸困难、咳嗽，咳少许白色粘痰及双下肢浮肿， 

无明显胸痛，无咳血，元黑朦、晕厥，无肌肉疼痛，无 

畏光、脱发，无皮肤、面部红斑，无畏寒发热，无恶心、 

呕吐等不适，即到某医院就诊，诊断：(1)心衰原因 

(扩张型心肌病待查)，全心普大，心功能Ⅲ级；(2) 

肌营养不良症。予以利尿、改善心肌代谢等对症支持 

治疗后病情稍有好转后出院。出院后仍有活动后胸 

闷、气促，不能胜任日常生活学习，为求进一步诊治到 

我院就诊。门诊拟“心肌病待查”收入我科住院治疗。 

既往史无特殊，其弟弟及舅舅有类似疾病。人院查 

体：体温36．8℃，脉搏 107~／min，呼吸22~．／min， 

血压88／50 mmHg，神清，消瘦体质，营养差，自主体 

位，眼睑无浮肿，口唇无发绀，颈静脉无怒张，呼吸平 

稳，双肺呼吸音粗，左下肺闻及湿哕音。心尖呈抬举 

样波动，心界向左下大，心率 107~／min，律齐，各瓣 

膜听诊区未闻及杂音。腹部平软，查体无特殊。脊 

柱侧弯畸形，活动受限。步行呈“鸭步”态，四肢肌 

肉萎缩，双膝关节外翻畸形，四肢肌张力正常，肌力 

Ⅳ级。双下肢轻度浮肿。辅助检查：三大常规、肾功 

能、电解质、补体c3、C4、IgG、IgA、IgM及抗核抗体谱 

均未见明显异常；B型钠尿肽前体 3 423．00 pg／ml。 

肝功全套 十心肌酶谱：肌酸激酶 3 716 U／L，心型肌 

酸激酶 84 U／L，乳酸脱氢酶428 U／L，Ot．羟丁酸脱氢 

酶331 U／L，门冬氨酸氨基转移酶72 U／L，丙氨酸氨 

基转移酶68 U／L。心脏彩超提示全心增大，室壁运 

动普遍减低，收缩期增厚率低。心尖部内膜增厚呈 

网状，内层呈强回声的非致密化心肌疏松增厚 10— 

15 mm。左室射血分数22％，心肌受累疾患。腹部 

B超未见明显异常。初步诊断：进行性肌营养不良 

性心肌病，心脏扩大，心功能Ⅲ～Ⅳ级。人院后予以 

营养心肌、改善心室重构、利尿等对症治疗后，症状 

改善后带药出院，建议行基因学检查。出院 10 d后 

电话随访，家属代诉患者一般情况尚可，但不能耐受 

体力活动，活动后仍气促、乏力明显，双下肢无明显 

水肿。 

2 讨论 

2．1 进行性肌营养不良是一组遗传因素所致的肌 

肉变性疾病，发病率约为30／10万，主要影响男性， 

女性仅为异常性染色体携带者而不发病 J̈。该病 

起病隐匿，多在 4岁前发病，主要表现为进行性肌肉 

无力和萎缩。本病罹患心脏病变约为25％一85％[2l， 

受累心肌收缩无力，代偿性增大，从心脏彩超来看， 

符合扩张型心肌病改变。血清酶学检查，本病普遍 

性升高，尤其肌酸激酶、肌酸激酶同工酶活性增高明 

显，这与肌肉广泛病变有关，可达健康人的20～100 

倍 ]，而重症肌无力及萎缩性肌强直则正常或只是 

轻度升高，如果血清肌酸激酶明显升高，即可作出进 

行性肌营养不良症的诊断。当患者一旦出现心脏扩 

大，心律失常，传导阻滞或心力衰竭，心脏彩超显示 

全心扩大，左右室心肌肥厚，室壁搏动减弱，则要考 

虑合并心肌病的可能。本文除肌病外，同时出现心 

脏扩大，心功能不全症状，酶学检查肌酸激酶及肌酸 

激酶同工酶明显升高。根据典型病史、遗传方式、阳 

性家族史、肌肉萎缩无力分布特点，结合血清肌酶升 

高，肌电图呈肌源性改变，肌肉活检病理为肌营养不 

良或肌源性改变的特征及心脏彩超等依据，本例患 

者诊断为进行性肌营养不良性心肌病基本明确。如 

果有条件行心内膜心肌与骨骼肌活检，也可确诊。 

由于本病临床较少见，所以临床医师对类似病例应 

予以重视，避免漏诊和误诊。 

2．2 肌营养不良性心肌病是特异性的一种心肌病， 

诊断基本上是在原发病的基础上结合临床症状、心 

脏彩超及心电图等辅助检查，并排除其他心肌病如 

酒精性心肌病、糖尿病心肌病、原发性心肌病、缺血 

性心肌病、高血压性心肌病等确定的。临床上应与 

上述疾病相鉴别，本病在治疗上目前尚无特效，除肾 

上腺糖皮质激素有循证医学证据外，迄今为止尚无 

有效的治疗方法 J。主要给予营养心肌、扩血管、 

利尿等对症治疗，且预后很差，多在 20岁后死于呼 

吸、循环衰竭 J。 
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