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“大长腿”藏隐患，一家7人患“天才病”
两种方法可自测是否患有主动脉瘤

近日，小马起床后顿觉胸闷，同
时伴随着胃痛、头晕和呼吸困难，还
有些发烧。他把不适告诉了正在做早
饭的妈妈张女士，张女士一听，立即
带儿子来到宁波市医疗中心李惠利
医院。

“我儿子是马凡氏综合征患者，
他是不是出现了主动脉夹层？”在急
诊科，张女士焦急询问预检分诊台护
士。

急诊科立即开通绿色通道，经过
心脏彩超等一系列检查，小马被确诊
为主动脉夹层，血管已经撕裂，随时
有生命危险。宁波市心脏大血管疾病
诊疗中心主任邵国丰接到消息立即
安排手术。

术中，医生发现小马的主动脉瘤
已经破裂，主动脉周边布满了许多纤
细的血管，这些血管分别主管着脊
椎、肝脏等重要器官，如果连接肝脏

的那根血管没接好，肝脏就坏死了。
而连接脊椎的那根血管没接好，就会
导致患者高位截瘫。

开胸、建立体外循环、阻断升主
动脉、心脏停搏、游离主动脉、切除病
变血管、原位吻合、置换带瓣人工血
管、吻合……手术的每一步都至关重
要。凭借过硬的技术水平，经过7个小
时的漫长手术，才拆除患者体内的

“定时炸弹”。

1 体内“定时炸弹”濒临爆炸

19岁的小马身高190厘米，拥有人

人羡慕的大长腿，他的身形完完全全遗

传了爸爸。可外人不知道的是，他们都

患有一种罕见病——马凡氏综合征。这

种疾病有一种可怕的并发症——主动

脉夹层，小马的爸爸当年就是因发病后

没有及时手术而永远离开。

不想重蹈覆辙的小马按时体检，并

在发病后第一时间就诊，保住了性命。

事实上，邵国丰对小马十分熟悉。
这些年来，小马一直在门诊随访。因早
年，小马的爸爸就曾在李惠利医院因
突发主动脉夹层做过两次手术。第一
次抢救及时“拆弹”成功，第二次遭遇
腹主动脉夹层没有重视，而延误了治
疗，不治身亡。

从那儿以后，全家人都特别保护
小马，不敢让他多跑、多跳，更不能累
着。小马喜欢运动，他却被家人要求

“严格禁止剧烈运动”。妈妈隔三差五

带他到医院做检查，随着年龄增长，他
看到医生的神情越来越凝重。用妈妈的
话说：“每一天都在担惊受怕中度过”。

几年前，小马终于从随访医生邵
国丰口中得知他和爸爸都得了一种
病，叫马凡氏综合征。这是一种遗传
性结缔组织疾病，为常染色体显性遗
传。

马凡氏综合征患者最显著的特征
就是骨骼系统的变化。他们的四肢及
手指脚趾尤其长，有时被称为“蜘蛛指

(趾)”。同时，他们的眼部会出现晶体
状脱位或半脱位、高度近视、白内障、
视网膜剥离、虹膜震颤等症状。

“马凡氏综合征患者最凶险的是
心血管系统疾病，主动脉瘤、主动脉夹
层占马凡综合征已知死因的90%。”邵
国丰说，在小马发病前就被查出升主
动脉比一般人要粗不少，这就是出现
心血管疾病的危险信号。因此，小马一
出现不适立即送医，赢得了先机，保住
了性命。

2 男孩体内早已出现危险信号

8岁女孩跳绳后腹痛呕吐

肚里竟然有“怪胎”

洗澡竟引发过敏，原是荨麻疹在作祟

近日，浙江杭州一位8岁小女孩跳绳后突
然腹痛、呕吐，医生发现其体内有卵巢囊肿，同
时还有个“怪胎”。

跳绳后腹痛，发现“怪胎”

“孩子可能是吃坏了肚子，吐得很厉害。”
近日，浙江省人民医院儿科副主任医师陈国庆
接诊了一位小女孩，就诊前就已吐了七八次，
但医生很快排除是吃了不洁食物所引起的。

追问病史，医生发现小女孩当天是在跳完
绳半个小时后出现腹痛，并伴有恶心和呕吐。

“不能躺平，右下腹部压痛明显，是否阑尾炎？”
陈国庆马上为女孩安排查血和腹部超声与CT
检查，检查报告提示：右卵巢囊肿蒂扭转。

事不宜迟，浙江省人民医院妇科主任医师
王晏鹏紧急为小女该施行腹腔镜手术，术中看
到女孩右侧卵巢明显增大，表面呈暗黑色，局
部见缺血性坏死，有一个直径7.5厘米的囊肿，
壁薄，可见内有毛发、脂肪等，其蒂部由右骨盆
漏斗韧带组成，扭转两圈，约720度。

王晏鹏为女孩“扭转乾坤”，顺利保住卵
巢，并完整剥除囊肿，快速冰冻提示为：成熟性
囊性畸胎瘤。术后第二天，小女孩能下床了。

“在各类卵巢肿瘤里，有一种肿瘤中包含
有毛发、牙齿、油脂甚至骨骼，称为卵巢畸胎
瘤。”王晏鹏表示，它并非是妇女怀了“怪胎”后
演变而来，是来源于生殖细胞异常增生所致，
属于一种生长在卵巢组织中，由生殖细胞异常
增生、集聚形成的肿瘤。成熟性畸胎瘤为良性，
约1%为未成熟畸胎瘤（恶性）。

警惕剧烈运动后出现的腹部疼痛

卵巢囊肿蒂扭转是常见的妇科急腹症，浙
江省人民医院妇科一年约接诊 50 位类似患
者，各年龄段均有发生。

卵巢囊肿蒂扭转通常好发于瘤蒂长、重心
偏于一侧的肿瘤（如畸胎瘤），一般在剧烈活动
后，像跳绳、跑步、打球或体位变化时，更容易
导致卵巢囊肿蒂扭转。

“大多数畸胎瘤并无症状，当肿瘤较大时
可触及盆腔包块，扭转破裂时，可造成急性腹
痛。从临床看，5厘米大小的畸胎瘤最容易发
生扭转，典型表现为剧烈活动后单侧下腹痛伴
恶心呕吐，需要与阑尾炎、胃肠炎等急腹症鉴
别诊断。查体肿物及其蒂部出现压痛，超声可
发现附件区肿物伴血流减少甚至消失，白细胞
和CRP等炎症指标不升高或轻微升高。”王晏
鹏说，一旦发现扭转，应积极进行腹腔镜探查，
保护生育力。手术越早，卵巢功能保留的机会
越大；卵巢血供完全阻断后难以恢复，即使成
功保留卵巢，功能也将严重受损。

目前，畸胎瘤的常规治疗方法为腹腔镜手
术，创伤小、恢复快。“术中尤其注意保护正常
卵巢组织，绝经后女性可考虑切除卵巢输卵
管，以避免复发，良性畸胎瘤一般达到5厘米，
建议进行腹腔镜手术，放宽标准为超过 3厘
米。”王晏鹏表示，要注意的是，约三分之一的
畸胎瘤为多发，卵巢内已有多个畸胎瘤的“种
子细胞”，一般只能发现和处理超过1厘米—2
厘米的畸胎瘤。手术去除大的畸胎瘤后，那些
潜藏的“种子细胞”还可能继续生长。因此，建
议患者术后定期复查。 据钱江晚报

邵国丰称，他曾为一个大家族中
7位马凡氏综合征患者做过手术，其
中有 5人形成了动脉瘤。其中一位患
者是20岁出头的年轻女性，手术后还
结婚生子，母子平安。

记者在采访中了解到，此类罕见
病也被称为“天才病”，它的表现是四
肢或手指脚趾细长不匀称，臂展可能
超过身高，这样的情况在一些体育项
目当中会有相当的优势，故称“天才
病”。

那么，大高个就一定是马凡氏综
合征吗？2021年，美国耶鲁大学医学
院发布一项“拇指手掌测试”，可以初

步自测你是否可能隐藏着主动脉瘤，
或是马凡氏综合征患者。

拇指征 举起一只手，将手掌摊
开，将大拇指向掌内收拢（其他四指尽
可能保持不动），看最远能达到什么程
度。如你的大拇指收拢后位于手掌内
部，说明正常。如大拇指能轻松越过平
坦手掌的边缘，且超出一个指节，说明
你可能隐藏着动脉瘤。

腕征 举起一只手，将手掌摊开，
大拇指小指绕住另一只手的手腕，看
包住的程度如何。如包不住或是刚好
包住，说明正常。如超过小指的一个指
甲盖，说明你可能患有马凡氏综合征。

“若出现阳性指征，我们还要对
患者进行家族史了解、心脏彩超检
查，最终能确诊的方式还是要进行
基因检测。”邵国丰说，此类患者若
没有发病，较难被发现，一旦发现主
动脉瘤破裂等心血管急症，就十分
凶险。

因此，该病还是要尽早发现，尽早
干预，定期随访，用药控制血压，防止
主动脉破裂等情况发生，更有甚者，可
进行心脏搭桥等手术来缓解症状、延
长生命。

据燕赵都市报

3 一家族7人发病，警惕遗传“天才病”

近日，北 京 一 名 34 岁 的
男 子 洗 完 澡 走 出 浴 室 ，突 然
昏 倒 。家 人 看 到 男 子 皮 肤 上
起 了 很 多 疹 子 ，赶 紧 将 他 送
到医院。

医生称，男子是洗澡引发
了过敏，是荨麻疹在作祟。全
身莫名其妙长满成片的风团，还
伴随持续瘙痒，有的甚至要几天
才能消退，之后还会再发，让人

十分痛苦，这就是荨麻疹。“对洗
澡过敏”，很可能是得了“胆碱能
性荨麻疹”。

胆碱能性荨麻疹一般由运
动、洗热水澡、情绪激动等引
起，常伴有刺痛、瘙痒或灼烧
感。

临床上荨麻疹病因复杂，
通常急性荨麻疹较易找到原
因，而慢性荨麻疹的病因多难

以明确。做好 5 件事，远离荨
麻疹：

做过敏原检测 建议荨麻
疹患者平时注意寻找自己的过
敏原，或到正规医院进行科学的
过敏原检测。

记录发作情况 平时可以
留心记录自己每天接触过的物
质、吃过的食物和药物，以及周
围环境的变化。一旦发生荨麻

疹，可以根据记录查找可能存在
的过敏原。

如果 两 次 及 以 上 接 触 同
一 物 质 后 都 发 病 ，就 应 引 起
高 度 重 视 ，积 极 避 免 再 次 接
触。

减少对皮肤的刺激 保持
良好的生活习惯，如保持家里整
洁、避免挠抓皮肤、减少热水烫
洗、少穿化纤衣物、多开窗通风

透气等。
保持情绪稳定 避免熬夜

和紧张、焦虑、抑郁等负面情绪，
保持好心情。

患者适量备药 临床上有
很多口服抗过敏药物，对于及时
控制荨麻疹的症状很有效果，一
般可在药房自行购买，适合大多
数患者常规应用。

据生命时报
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轻松解决哺乳期奶少，堵奶，乳腺管
不通畅，清水奶，大小乳等问题。

地址：沧州市运河区锦绣天地底商 电话微信：18730726672 无痛催乳刘老师


