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式之一!无汗或者汗出障碍会导致人体在高温环境

中不能有效地调节体温!并导致反复发作的高热惊

厥"!#

$ 但是也要注意到!部分患儿在寒冷的环境中

也会出现低体温""#

$ %#&智力障碍$ 大多数患儿都

有不同程度的智力障碍%或者学习障碍&和非常严

重的注意缺陷多动障碍!并有一些特定的行为"$!%#

$

此外!还可表现为皮肤苔藓样硬化!并常伴有擦伤和

瘢痕"&#

$ 部分患儿伴有口腔及颌面的畸形!包括鼻

骨发育畸形'腭裂'牙齿发育畸形等"'#

$

!"!#本病属于罕见病!在婴幼儿期即以长期发热为

主要表现!但由于疾病早期缺乏其他特异性表现!为

本病的早期诊断带来了困难$ 希望通过本病例的报

道!完善本病基因突变的类型!能为长期发热查因的

病例提供一个诊断方向!提高本病早期诊断率!改善

患儿的生存质量$ 本病目前尚无有效的治疗方法!

临床多给予对症处理$ 高热者给予物理降温!降低

环境温度$ 避免患儿自残'外伤等行为!出现自残或

外伤后避免感染$ 希望中医药及基因治疗技术的发

展能为本病的治疗带来新的进展$
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胃丛状血管黏液样肌纤维母细胞肿瘤 !病例报告!

伴出血一例

韦振媚#(覃奉道#(吴付力

作者单位( !#%LLL(广西!河池市第三人民医院消化内科

作者简介( 韦振媚%$'&% N&!女!大学本科!医学学士!主治医师!研究方向(消化系统疾病的诊治$ ZUC728(#$K&L##$&_]].3,C

通讯作者( 吴付力%$'%# N&!男!大学本科!医学学士!副主任医师!研究方向(消化系统疾病的诊治$ ZUC728(!KOO##"!"_]].3,C

(("关键词#(胃*(丛状血管黏液样肌纤维母细胞肿瘤*(丛状纤维黏液瘤

(("中图分类号#(F%O! K̀("文章编号#($"%# NO&L"$KL$'%L' N$LKL NLO

((+,2&$L.O'"'Wa.244*.$"%# NO&L".KL$'.L'.K#

$#病例介绍

患者!男!KL岁!因+上腹痛伴呕血'解黑便 $K =,

入院$ 既往体健!无烟酒嗜好!无特殊用药史$ 入院

查体(贫血貌!心肺无特殊$ 腹部平软!无压痛及反

跳痛!肝脾肋下未及!未触及包块!无移动性浊音!肠鸣

音正常$ 入院查血红蛋白 O' 6WT!大便潜血%bbbb&!
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肿瘤标志物正常$ 胃镜检查(胃窦或球部息肉. 伴

糜烂出血$ 超声内镜检查(胃窦部肿物并破溃出血

性质待查$ 见图 $$ 上腹部?E平扫b增强(胃幽门

区混杂密度异常强化区!胃壁反褶. 占位病变. 患

者在全麻下经腹腔镜行胃大部分切除术%毕
"

式& b

肠粘连松懈术b肠排列术$ 术中见(胃壁光滑!胃窦

部前壁距幽门环 $ L̀ 3C外有一肿物!未突破浆膜

层!大 O Ò 3CcO L̀ 3CcO L̀ 3C!肿物中央呈溃疡状

凹陷!下切缘距肿物 O L̀ 3C!上切缘距肿物 $L 3C!

切缘无肿瘤浸润$ 术后病理检查(胃组织 $ 块!大弯

$# 3C!小弯$K 3C!于胃窦见一肿瘤大 Ò ! 3CcÒ L 3Cc

O L̀ 3C!边界尚清!质硬韧!表面有溃疡!病理诊断(

胃丛状血管黏液样肌纤维母细胞肿瘤%@ASE&!切

缘未见肿瘤细胞$ 见图 K$ 术后患者一般情况良

好!随访半年未见肿瘤复发或转移$

#

肿瘤胃镜下表现*

$

肿瘤超声内镜下表现

图 $(肿瘤大体与镜下表现图

(

#

肿瘤细胞散在分布于纤维黏液样基质中!间质血管丰富*

$

肿

瘤细胞呈梭形或卵圆形!胞质淡染!形态温和$ QZ染色! c$L

图 K(肿瘤病理组织学表现图

!#讨论

!"$#@ASE于 KLL% 年由 E7I7=74=2等"$#首次报道$

@ASE的典型组织学特征为低倍镜下可见肿瘤位于

黏膜固有层至肌层之间!呈丛状或多结节状生长方

式!并穿插于肌束间$ 高倍镜下观察肿瘤组织主要

由梭形至短梭形的纤维母细胞样细胞'丰富的薄壁

血管和纤维黏液样基质构成*瘤细胞分布较为稀疏!

胞质弱嗜酸性!胞界不清!无明显异型性"K#

$ 免疫组

化方面!绝大多数@ASE表现为平滑肌动蛋白%MSA&

和抗波形丝蛋白%92C0*12*&阳性!而 ?PO#'?P$$%'

MU$LL'P̂ /$ 为阴性"O d!#

!提示肿瘤细胞来源于肌纤

维母细胞$ 此外!部分@ASE的肿瘤组织中!也可见

纤维母细胞或平滑肌细胞!因此也被称为+丛状纤

维黏液瘤%;80\25,>C52D>,C:\,C7!@X&,或+丛状血管

黏液瘤 % ;80\25,>C 7*62,C:\2,+ 1BC,>&,

""!%#

$ 尽管

@ASE和@X在免疫表型和超微结构方面存在一定

差异!两者被认为在本质上属于同一瘤谱!@ASE以

完全分化的肌纤维母细胞为主!而 @X以纤维母细

胞分化为主"&#

$ 在 eQ̂ %KL$L&消化系统肿瘤分类

中!本肿瘤被归类于胃间叶细胞肿瘤并命名为@X

"'#

$

不过至今仍有许多学者沿用 @ASE这一名称!因为

它既反映了组织发生!也包含了组织学特征!认为

@ASE这一名称更适合$

!"!#自 KLL% 年由 E7I7=74=2等"$#首次报道以来!目

前国内外报道病例不超过 !L例!发病年龄为 % d%!岁!

男女比例基本持平$ @ASE的临床症状无特异性!

可无任何症状!尤其是疾病早期!有症状者!可表现

为消化道出血'烧心'恶心'呕吐'乏力'腹痛'腹部包

块'消瘦'梗阻等"#!!!$L#

$ 在胃镜下!肿瘤病变大体表

现为黏膜下隆起!大小在 L &̀ d$! 3C不等!病变表

面黏膜可以是完整的'糜烂的!甚至是溃疡性"%#

!病

变可发生于全消化道!主要好发于胃窦!可累及幽门

和十二指肠!个别可位于胃底'胃体'结肠和食管"$$!$K#

$

在影像学上!?E检查可见发生于胃窦部的肿瘤相对

较小!肿瘤内部为不均匀的强化!而边缘可见明显强

化的小结节"$O#

*SF)检查则见病变在 EK 加权图像

上呈持续性强化"$##

$ 然而!@ASE的影像学改变也

可见于其他胃黏液性肿瘤$ 正因为@ASE不具有特

异性的症状'体征!部分患者甚至无临床表现!且病

变位于黏膜下!容易出现活检误差!以及 @ASE在

?E和%或&SF)上的表现往往与其他黏液性肿瘤病

变有重叠$ 因此!在临床上容易出现 @ASE的漏诊

或误诊!目前仍需要大块切除病变后进行组织学观

察和免疫组化检查来进行确诊$ 需要与@ASE进行

鉴别的疾病!主要包括胃肠道间质瘤'炎性纤维样息

肉'炎性肌纤维母细胞瘤'平滑肌瘤'神经鞘瘤'神经

束膜瘤'纤维瘤病和孤立性纤维瘤等"$!#

$

!"%#目前认为!本病的治疗手段仍以外科手术切除

%胃近端或远端切除&为主!仅有少数报道通过内镜

成功切除"!!&!$"#

$ 虽然有文献报道个别病例存在脉

管侵犯!包括薄壁毛细血管'淋巴管和薄壁静脉""#

!

但所有切除治疗后的病例随访均未发现复发或转

移!提示@ASE具有良好的生物学行为!但仍需长期

密切随访以发现更多病例来进行分析总结$
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护理研讨

产房外等候期家属适时健康教育模式

在初产妇身心健康维护中的应用

黄玉莲#(李瑞萍#(陈小燕

作者单位( !K#LLO(广东!湛江市第二人民医院%广东医科大学附属第二医院&妇产科

作者简介( 黄玉莲%$'%K N&!女!大学本科!医学学士!副主任护师!研究方向(妇产科护理$ ZUC728(827*"!&#!K_$"O.3,C

(("摘要#(目的(观察产房外等候期家属适时健康教育模式在初产妇身心健康维护中的应用效果$ 方法

选择产房外等候期家属适时健康教育模式实施前%KL$&UL$ dKL$&ULO&和实施后%KL$&UL# dKL$&UL"&于该院分

娩的初产妇各 $LL 例作为研究对象!实施前后初产妇分别设置为对照组与观察组$ 对照组接受常规产科教

育!观察组在对照组常规教育基础上增加产房外等候期家属适时健康教育干预!对两组干预后的各观察指标

进行比较$ 结果(观察组干预后的母婴保健健康知识技能掌握度评分和产科健康教育满意率均高于对照组!

产后抑郁症发生率和爱丁堡产后抑郁量表%Z@PM&评分均低于对照组!差异均有统计学意义%!gL L̀!&$ 结

论(产房外等候期家属适时健康教育活动的开展!有利于提升初产妇及家属的母婴保健健康知识技能水平!

降低产后抑郁症发生率与程度!得到初产妇及家属的认可$

(("关键词#(产房外等候期*(家属教育*(初产妇

(("中图分类号#(F#%O %̀$("文献标识码#(V("文章编号#($"%# NO&L"$KL$'%L' N$LKK NL#

((+,2&$L.O'"'Wa.244*.$"%# NO&L".KL$'.L'.K!
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