报送科室：儿科
图书馆推荐最新文献信息   （2017年9月13日共33篇）
1.尿液中钙防卫蛋白在鉴别儿童肾性与肾前性急性肾损伤的应用价值
摘要： 目的 探讨尿液中钙防卫蛋白在鉴别诊断儿童肾性与肾前性急性肾损伤(AKI)中的价值.方法 68例AKI患儿根据组织灌注情况分为肾前性AKI组(25例)和肾性AKI组(43例),收集患儿的一般资料,并记录、比较2组患儿血尿素氮(BUN)、血肌酐(Scr)、BUN/Scr、血钾、滤过钠排泄分数(FENa)、尿渗透压、B型脑钠肽(BNP)、钙防卫蛋白、中性粒细胞明胶酶相关脂质运载蛋白(neutrophil gelatinase-associated lipocalin,NGAL)、肾损伤分子1(Kim-1)等指标间的差异.结果 肾前性AKI组和肾性AKI组患儿相比,Scr水平[(439.0±278.0) μmol/L比(603.0±286.0) μmol/L,t =2.30,P＜0.05]、BUN/Scr(20.58±5.62比14.93±4.32,t =4.65,P ＜0.05)、FENa[(1.5±0.6)％比(8.1±2.6)％,t=12.46,P＜0.05]、BNP水平[95.6(54.0,109.4) ng/L比512.3(320.1,520.3) ng/L,Z=2.21,P＜0.05]、钙防卫蛋白水平[20.7(4.3,42.4) μg/L比402.4(60.1,498.7) μg/L,Z=3.13,P＜0.05]和NGAL水平[74.9(14.5,365.5) μg/L比684.2 (56.2,1 502.5)μg/L,Z=2.35,P＜0.05]差异均有统计学意义.其中钙防卫蛋白[受试者工作特征曲线下面积(AUC) =0.940]和BNP(AUC=O.909)均具有较高的鉴别诊断价值,钙防卫蛋白诊断界值为240.6 μg/L时,其特异性为96.0％,敏感性为86.0％;BNP界限值为120.6 ng/L时,其特异性为92.0％,敏感性为90.7％.Scr的诊断准确性较低,BUN/Scr、FENa和NGAL诊断准确性中等,而BUN、血钾、尿渗透压和Kim-1无诊断价值.结论 尿液中钙防卫蛋白在鉴别诊断儿童肾前性与肾性AKI方面可能具有较高的诊断价值,可以考虑将其纳入临床诊断参考指标.
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2.雷帕霉素对甲氨蝶呤诱导急性淋巴细胞白血病EU-4细胞凋亡的影响
摘要： 目的 探讨雷帕霉素(RAPA)对甲氨蝶呤(MTX)诱导急性淋巴细胞白血病(ALL) EU-4细胞凋亡的影响.方法 分别使用5μg/L、10 μg/L、25 μg/L、50 μg/L和100 μg/L的RAPA预处理EU-4细胞0.5h,RAPA未处理组作为对照组,收集细胞,Western blot检测LC-3蛋白,流式细胞技术检测凋亡率.观察不同质量浓度的RAPA预处理对EU-4细胞自噬和凋亡的影响,确定RAPA预处理浓度.将EU-4细胞分为RAPA预处理组和未处理组,分别使用0.05.μmol/L、0.10 μmol/L和0.20 μmol/L的MTX作用24h,流式细胞技术检测凋亡率,Western blot检测LC-3蛋白,酶标仪测定吸光度(A562),根据标准曲线计算样品的蛋白浓度.结果 检测对照组和不同浓度RAPA预处理组的EU-4细胞凋亡率显示,对照组,5μ/L、10 μg/L、25 μg/L、50 μg/L和100μg/L RAPA预处理组EU-4细胞的凋亡率分别为(7.51±0.32)％、(7.33±0.41)％、(7.71±0.51)％、(7.63±0.38)％、(7.80±0.43)％和(16.66 ±0.87)％,5μg/L、10 μg/L、25μg/L和50μg/L RAPA预处理组EU-4细胞的凋亡率与对照组比较差异均无统计学意义(t=0.427、-0.417、-0.297、-3.561,均P＞0.05),而100μg/L RAPA预处理组EU-4细胞的凋亡率显著高于对照组,差异有统计学意义(t=-28.815,P＜0.01).根据Western blot和流式细胞技术的检测结果综合考虑,选取50μg/L作为RAPA预处理的浓度.流式细胞技术检测RAPA预处理组和未处理组MTX作用24h后EU-4细胞的凋亡率显示,RAPA预处理组用0.05 μmol/L、0.10 μmol/L和0.20 μmol/L MTX作用24h后,EU-4细胞的凋亡率分别为(50.23±2.11)％、(66.88±2.89)％和(73.11±2.67)％,未处理组0.05 μmol/L、0.10 μmol/L和0.20 μmol/L MTX作用24 h后,EU-4细胞的凋亡率分别为(22.53±1.67)％、(42.82±2.26)％和(53.22±1.93)％.相同浓度的MTX作用24h后,RAPA预处理组EU-4细胞的凋亡率均显著高于未处理组,差异均有统计学意义(t=12.693、66.148、14.429,均P＜0.01).结论 RAPA预处理后,较低剂量的MTX即可诱导急性淋巴细胞白血病EU-4细胞大量凋亡.
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3.Glasgow昏迷量表评分3分的昏迷患儿脑死亡判定分析

摘要： 目的 总结临床疑似脑死亡患儿在脑死亡判定过程中的临床特点和技术要点.方法 对2015年5月至2017年2月首都医科大学附属北京儿童医院收治的24例Glasgow昏迷量表评分为3分且自主呼吸消失的患儿进行脑死亡判定,所有患儿均接受至少1项确认试验.根据中国儿童脑死亡判定标准分为脑死亡达标组和未达标组,分析其临床判定特点,计算脑电图(EEG)、短潜伏期体感诱发电位(SLSEP)、经颅多普勒超声(TCD)的灵敏度、特异度、假阳性率和假阴性率.结果 24例患儿中男16例,女8例;年龄5.6(2.0,8.8)岁,其中10例完全符合脑死亡判定标准.12例(50％,12/24例)患儿进行了自主呼吸激发试验,共25人次,成功21人次.EEG、TCD和SLSEP的完成率分别为100.0％(24/24例)、83.3％(20/24例)和54.2％(13/24例);其中EEG灵敏度(100％)和特异度(79％)最高;SLSEP灵敏度为100％,特异度仅为40％.EEG与SLSEP组合时特异度、灵敏度最高,均为100％,且假阳性率和假阴性率均为0.结论 做好脑死亡判定前的准备工作、接受正规专业培训及规范操作是正确判定脑死亡的关键.儿童脑死亡判定时,单项确认试验中EEG有良好的灵敏度和特异度,为优选项目;确认试验组合时以SLSEP和EEG最具优势.

作者： 王荃 作者单位： 国家儿童医学中心首都医科大学附属北京儿童医院急诊科,北京,100045 [1] 
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4.中国囊性纤维化患儿囊性纤维化跨膜传导调节因子基因突变分析

摘要： 目的 总结中国囊性纤维化(cystic fibrosis,Cv)患儿囊性纤维化跨膜传导调节因子(cystic fibrosis transmembrane conductance regulator,CFTR)的基因突变谱.方法 检索1975年1月至2017年3月中国知识基础设施数字图书馆、万方数据库、维普数据库、美国国立医学图书馆数据库网上检索系统(PubMed),总结检索到的中国CF患儿及广州医科大学附属第一医院确诊的1例CF中国患儿CFTR基因突变情况.纳入标准:公开发表的文献;报道对象为确诊的中国CF患儿并有CFTR基因突变.排除标准:重复报告文献;未经确诊的病例报道;报道病例无CFTR基因突变资料.结果 共58例CF中国患儿.61种CFTR基因突变,依次为:c.2909G→A(p.G970D)(出现9次),1898± 5G→T(该突变在高加索人种未发现)、c.263T→G(分别出现6次),c.3196C→T、c.1766± 5G→T、c.3068 T→G(分别出现5次),2215insG、c.1666AG(分别出现4次),G2816A、c.293A→G、c.595C→T、c.326A→G(分别出现3次).发现新突变c.3635delT、c.2907A→C、c.648G→A(W216X)、c.960_961insA (1092insA)、c.1075C→T、c.1699G→T、c.2491-126T→C、c.3307delA和c.110C→G.未发现△F508突变.结论 中国CF患儿最常见的CFTR基因突变是c.2909G→A,未发现高加索人最常见的△F508突变.中国CF患儿CFTR基因突变谱与欧美国家存在较大差异.

作者： 蔡勇 作者单位： 510120,广州医科大学附属第一医院儿科 [1] 
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5.儿童先天性心脏病相关心律失常的诊治进展

摘要： 先天性心脏病是一较为常见的出生缺陷,多数可经外科手术治愈,生存预期较前有了很大的改善.但先天性心脏病并发的各类心律失常,特别是术后晚期心律失常成为其死亡的原因之一,对先天性心脏病相关的快速性心律失常和缓慢性心律失常的管理和有效治疗至关重要.

作者： 李小梅 [1] 作者单位： 清华大学第一附属医院心脏小儿科,北京,100016 [1] 
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6.发展中的儿童快速性心律失常导管消融术
摘要： 导管消融术已逐渐成为儿童快速性心律失常的有效治疗手段.随着标测消融技术的创新,儿童快速性心律失常导管消融有了新发展.现就“绿色电生理”、复杂心律失常的消融和冷冻消融3个方面进行阐述.

作者： 江河 作者单位： 清华大学第一附属医院心脏小儿科,北京,100016 [1] 
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7.长QT综合征:婴儿心电图筛查的必要性及可行性

摘要： 长QT综合征的发生率约为1/2 000,在婴幼儿猝死病例中约占10％,早期发现并予以干预可明显降低病死率.心电图筛查简单、方便,结果可靠,对于疑似病例可进一步行基因筛查.因存在心电图结果分析的个体差异,新生儿是否行心电图筛查存在争议.作者认为即使存在一定缺陷,对于患有长QT综合征的新生儿仍有必要行心电图筛查,部分心电图异常患儿,早期干预可明显改善预后.

作者： 赵鹏军 作者单位： 200092,上海交通大学医学院附属新华医院小儿心血管科 [1] 
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8.利奈唑胺治疗儿童感染性心内膜炎29例

摘要： 目的 探讨利奈唑胺(LIZ)治疗儿童感染性心内膜炎(IE)的有效性及安全性.方法 回顾性分析2008年8月至2015年9月在上海儿童医学中心治疗的IE患儿112例临床资料,男64例,女48例;年龄(6.0±4.8)岁(1个月～17岁).LIZ治疗组(病程中接受LIZ治疗＞7 d)29例,男21例,女8例;年龄(6.9±5.2)岁(5个月～ 15岁).非LIZ治疗组83例,男43例,女40例;年龄(5.7±4.7)岁(1个月～17岁).观察LIZ治疗组病原学结果、疗效评估及不良反应.结果 LIZ治疗组29例患儿中22例有先天性心脏病,长期静脉置管l例.病原菌:金黄色葡萄球菌10例,凝固酶阴性葡萄球菌6例,草绿色链球菌5例,肺炎链球菌3例,粪肠球菌2例,3例病原学阴性.29例患儿使用LIZ前均使用万古霉素治疗,更换原因:治疗失败(体温反复16例、血培养持续阳性1例),不耐受(中性粒细胞缺乏6例、肾毒性及过敏各2例),口服序贯治疗2例.LIZ使用时间为(39.2±27.2)d(9～135 d).不良反应3例(10.3％):消化道症状、牙齿呈棕黄色变及血常规两系下降各1例.同期使用万古霉素治疗IE 85例,不良反应16例(18.8％):中性粒细胞减少7例、皮疹6例、肾功能不全3例,较LIZ治疗组明显增多,但差异无统计学意义(x2=1.119,P＞0.05).LIZ治疗组随访(23.9±19.1)个月(6～ 84个月),治愈25例(86.2％),死亡2例(6.9％),与同期非LIZ治疗组治愈率(77.1％)及病死率(8.4％)比较差异均无统计学意义(x2=1.090、0.069,均P＞0.05).结论 LIZ可用于治疗万古霉素治疗失败革兰阳性球菌引起的IE,耐受性好;组织渗透浓度高,可用于IE合并中枢感染的患者;口服吸收生物利用度100％,可用于院外序贯治疗.

作者： 徐欣怡 作者单位： 200127,上海交通大学医学院附属上海儿童医学中心心内科 [1] 
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9.单纯超声引导下经皮诱导血栓形成术治疗细小动脉导管未闭
摘要： 目的 探讨单纯超声心动图引导下经皮诱导血栓形成术治疗细小动脉导管未闭(PDA)的安全性和有效性.方法 2013年6月至2016年9月中国医学科学院阜外医院276例PDA患儿进行单纯超声心动图引导下经股动脉逆行封堵治疗,其中25例细小PDA患儿术中由于输送鞘管不能通过PDA而同期接受经皮诱导血栓形成术.其中男14例,女11例;年龄(3.7±1.6)岁;体质量(16.6±5.4) kg;PDA最窄处直径(1.3±0.4) mm.所有患儿术前均行心电图、胸部X线片、超声心动图等检查,术中及术后采用超声检查评价治疗效果.术后1个月、3个月、6个月、12个月及每年在门诊随访超声心动图及心电图.结果 25例患儿均在单纯超声引导下完成经皮诱导血栓形成术,手术时间(35.2±6.1) min,术后即刻、术后24h残余分流率分别为28.0％(7/25例)、16.0％(4/25例).所有患儿均康复出院,住院时间为(3.0±0.6)d.术后随访时间为(16.8±12.3)个月,2例(8.0％)患儿存在残余分流,分别由术前的1.5 mm、2.0 mm减少至0.8 mm、1.0 mm.患儿均无外周血管损伤、心脏穿孔、PDA破裂、血栓栓塞等并发症.结论 单纯超声心动图引导下经皮诱导血栓形成术治疗细小PDA安全、有效,避免了封堵器置入和放射线损伤,但需密切随访术后残余分流情况.

作者： 欧阳文斌 作者单位： 100037北京,中国医学科学院,北京协和医学院,国家心血管病中心,阜外医院心血管外科 [1]   期刊： 《中华实用儿科临床杂志》
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10.儿童百日咳发病特点及诊断中联合呼吸道病毒检测的临床意义分析

摘要： 目的 分析儿童百日咳的发病特点及诊断中联合呼吸道病毒检测的必要性,提高临床医生对儿童百日咳的认识,及早完善病原学诊断并规范治疗.方法 临床资料回顾性分析2015年1月至2016年12月在首都儿科研究所附属儿童医院感染门诊及住院的195例疑似百日咳患儿临床资料.结果 195例疑似百日咳患儿均完成呼吸道分泌物百日咳鲍特菌核酸检测,其中172例同时完成呼吸道7种病毒[呼吸道合胞病毒(RSV)、腺病毒(ADV)、流感病毒A(INFA)、流感病毒B(INFB)、副流感病毒Ⅰ型(PIV Ⅰ)、副流感病毒Ⅱ型(PIVⅡ)、副流感病毒Ⅲ型(PIVⅢ)]直接免疫荧光检测.(1)百日咳核酸检测阳性80例(阳性率41.0％),男47例,女33例,年龄从1月龄至10岁,全部病例均有阵发性咳嗽(100.0％),伴痉挛性咳嗽50例(62.5％),咳嗽后呕吐9例(11.2％),咳嗽后青紫22例(27.5％),咳嗽后吸气性吼声13例(16.2％),伴明显呼吸困难4例(5.0％),胸X线片诊断为肺炎18例(22.5％),并发百日咳脑病1例(1.2％);(2)完成呼吸道病毒检测的172例中病毒病原阳性69例(检出阳性率40.1％),其中RSV阳性32例(18.6％),PIVⅢ阳性29例(16.8％);(3)80例百日咳核酸检测阳性病例中,66例完成了呼吸道病毒检测,阳性9例(9/66,13.6％),其中7例为PIVⅢ混合感染,临床表现为咳嗽后青紫6例,呼吸困难2例,肺部X线片诊断为肺炎3例,临床症状较普通百日咳患儿表现突出;(4)以确诊病原为分组依据,单纯百日咳组57例,RSV感染组32例,单纯PIVⅢ感染组22例,单纯百日咳组、RSV感染组、单纯PIVⅢ感染组痉挛性咳嗽分别为35例(61.4％)、7例(21.9％)、8例(36.4％),单纯百日咳组发生率高于其他2组(x2=12.850、4.013,P＜0.05),3组吸气性吼声分别为11例(19.3％)、1例(3.1％)、0例,单纯百日咳组发生率高于其他2组(x2=4.596、4.932,P＜0.05),3组呼吸困难分别为2例(3.5％)、11例(34.4％)、0例,RSV感染组发生率高于其他2组(x2=15.654、9.487,P＜0.01).结论 儿童百日咳并不少见,主要以未接种或未完成全程疫苗接种的小婴儿为主,最常见的临床表现为阵发性痉挛性咳嗽,合并PIVⅢ感染可加重百日咳临床表现,早期行呼吸道分泌物百日咳鲍特菌核酸检测有助于诊断百日咳,RSV及PIVⅢ是类百日咳综合征患儿的主要病原,同时行呼吸道病毒检测有利于鉴别诊断,指导用药.
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11.毛细支气管炎患儿呼吸道合胞病毒分子生物学及临床特征分析

摘要： 目的 探讨呼吸道合胞病毒(RSV)毛细支气管炎患儿的临床特征和病毒的分子生物学特征.方法 系统性回顾性研究,收集2006年7月至2016年6月首都儿科研究所毛细支气管炎患儿的鼻咽部分泌物标本(NPA)进行多种呼吸道病毒抗原检测;RSV阳性标本实时PCR法区分亚型;扩增RSV G蛋白全基因确定基因型别;改良Tal评分法评价疾病严重程度.采用t检验、MannWhitney U检验及x2检验.结果2 296例分泌物标本中,961例(41.9％)为RSV阳性,其中719例(74.8％)为RSV A亚型,236例(24.6％)为B亚型;10年间亚型转换模式为A-A-B-B-A-A-B-AB-A-AB,且在A亚型流行季发病例数较多.RSV G蛋白全基因序列分析结果提示6种A亚型基因型(NA1、NA2、NA3、NA4、GA5、ON1)和5种B亚型基因型(BA3、BA7、BA9、BA10、CB1)在北京地区被检出,A亚型中以NA1基因型(55.9％)和ON1基因型(39.1％)为主导基因型,2014年以前以NA1为主(50.0％～100％),之后以ON1为主(68.0％～90.9％);B亚型以BA9(90.6％)为绝对优势基因型.对比NA1感染与ON1感染患儿,NA1感染者中位住院时间8d、ON1患儿中位住院时间6d(U=1.035,P=0.005),且其中重度者(中度:41.0％,重度:10.0％)比ON1患儿(中度:22.9％,重度:4.3％)多(U=9.785,P=0.008);而ON1患儿出现发热症状的比例(38.6％)较NA1感染者(15.0％)高(x2 =11.064,P=0.001),其低月龄者(0～3月龄)所占比例(54.3％)高于NA1感染者(33.0％)(x2=77.408,P＜0.001).结论 北京地区毛细支气管炎患儿中RSVA、B亚型轮换或共同主导不同的流行季,多个基因型共同存在,基因型别与疾病的临床特征和严重程度存在一定相关性.
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12.基因确诊的43例Ⅰ型亚历山大病的自然病程特点与基因型分析
摘要： 目的 了解Ⅰ型亚历山大病(AxD)患儿的临床表型及基因型特点.方法 2005至2016年于北京大学第一医院儿科基因确诊的Ⅰ型AxD患儿共43例(男23例、女20例),回顾性病例分析Ⅰ型AxD患儿病史、体格检查资料及头颅磁共振成像(MRI)等辅助检查,并于2010年12月、2012年2月、2014年6月、2016年1月进行4次集中临床随访,对患儿的临床表型及基因型特点进行总结.结果 43例Ⅰ型AxD患儿末次随访年龄中位数为11.71(10.27,13.15)岁.典型临床表现为发育迟滞(79％,34例),癫痫发作(86％,37例),头围大(中位数头围为正常第90百分位)及发作性加重(27％,13例)等.长期随访发现7岁后患儿运动功能出现明显倒退,末次随访时患儿社会生活能力评分中位数为8(6,10)分(轻度落后).在基因确诊的Ⅰ型AxD患儿中共发现17种不同的突变,41例(95％)患儿为新生突变.发现Ⅰ型AxD患儿的3个热点突变:p.Arg239(35％,15/34),p.Arg79(26％,11/43)及p.Arg88(16％,7/43).结论 Ⅰ型AxD的临床特点为发育迟滞、反复癫痫发作、头围大及发作性加重,少数患儿出现脑干症状、精神异常、脊柱侧弯或后凸等;Ⅰ型AxD患儿7岁后运动功能出现明显倒退.
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13.免疫抑制治疗联合重组人血小板生成素对儿童重型再生障碍性贫血的效果评价
摘要： 目的 评价联合应用免疫抑制治疗(IST)和重组人血小板生成素(rhTPO)对儿童重型再生障碍性贫血(SAA)的效果和安全性.方法 回顾性病例对照研究,分析2009年12月至2014年12月中国医学科学院血液病医院贫血诊疗中心收治的45例SAA患儿资料,其中接受IST联合rhTPO方案者15例,单纯IST方案者30例,动态观察治疗后3、6、12个月的外周血常规变化和血制品输注情况并评价疗效,记录应用rhTPO患儿的不良反应,采用非参数秩和检验法对比两组资料.结果 45例患儿中男26例,女19例,中位诊断年龄11(10 ～13)岁,rhTPO联合IST组和IST组在3、6、12个月时获得良好血液学反应[完全缓解(CR)±良好部分治疗反应(GPR)]的例数分别为6、7、13例和3、7、14例(x2=3.906、1.568、6.667,P=0.048、0.210、0.010).3个月时有效者,rhTPO联合IST组第10～12周血小板和红细胞的输注量均较IST组少(血小板1.4U比2.9U,t=-3.523,P=0.002;红细胞0.8U比2.6U,t=-2.392,P=0.026),应用rhTPO患儿未发生相关严重不良反应.结论 应用rhTPO可以提高SAA患儿IST治疗的近期疗效,减轻输血依赖,其安全性较好.
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14.靶向捕获测序技术检测川崎病冠状动脉损害易感基因研究
摘要： 目的 应用靶向捕获测序技术对川崎病患者进行基因定制芯片筛查,探讨川崎病及冠状动脉损害易感基因.方法 采用病例对照的研究方法,选择2015年12月至2016年11月在上海市儿童医院就诊的川崎病患儿114例作为川崎病组和门诊健康查体的45例健康儿童作为对照组.根据超声心动图检查结果分组.抽取外周静脉血,提取全基因组DNA,制备靶向捕获测序文库并测序,分析后得到川崎病冠状动脉损害易感基因.采用负担检验、Pearson卡方检验或Fisher确切概率法检验易感基因.结果 川崎病组和对照组中TNFRSF11B基因(rs2073618)G＞C突变(p.N3K),GG、GC、CC基因型(12、37、65比2、30、13)差异有统计学意义(x2=15.52,P=0.00).有冠状动脉病变(CAL)组和无CAL组中TNFRSF13B基因(rs34562254)C＞T突变(p.P251L)位点CC、CT、TT基因型频率(19、6、3比29、44、13)差异有统计学意义(x2 =10.40,p=0.01).LEFTY1基因(rs360057)T＞G突变(p.D322A),该位点有CAL组和无CAL组TT、TG、GG基因型频率(25、2、1比52、28、6)差异有统计学意义(x2=8.505,P=0.01).结论 利用靶向捕获测序技术针对中国人群进行川崎病及冠状动脉损害基因易感性的初步筛查,对开展多中心更大样本川崎病高危预测评分标准研究提供理论依据.
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15.直立倾斜试验诱发QT间期缩短1例报告并文献复习
摘要： 目的 探讨继发性QT间期缩短的原因.方法 回顾分析1例血管迷走性晕厥心脏抑制型患儿在直立倾斜试验中诱发QT间期缩短,同时复习相关文献.结果 患儿,男,12岁,晨起刷牙时晕厥1次就诊.心电图示窦性心动过缓,心率55次/min,QT及QTc间期正常.动态心电图示窦性心律,平均心率70次/min,房性期前收缩3次,QT及QTc均值正常.彩色超声心动图示心脏内结构大致正常,左心室收缩功能正常.脑电图无异常.头颅CT无异常.空腹血糖5.2 mmol/L.基础直立倾斜试验为阳性,血管迷走性晕厥-心脏抑制型.直立倾斜试验过程中,动态心电图同步监测显示,患儿在直立倾斜16 min时出现窦性停搏,随即晕厥,窦性停搏分别为2.9 s和11.4 s,并行人工胸外按压.在出现窦性停搏之前可见QT间期缩短(QT=330 ms),QTc间期(按心率校正的QT间期=QT/RR)缩短(QTc=320 ms),QT/QTp=78%[QTp:QT间期预测值=656/(1+心率/100),正常QT间期的下限为QTp的88%].结论 迷走神经张力增高可诱发QT间期缩短.
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16.儿童无症状血尿肾穿刺指征探讨

摘要： 目的 探讨无症状血尿儿童的肾穿刺指征.方法 回顾分析485例无症状血尿儿童的肾脏病理类型.根据血尿程度及有无合并蛋白尿将入组患儿分为,镜下血尿组、肉眼血尿组和血尿合并蛋白尿组;其中镜下血尿组再根据血尿程度分为尿红细胞<15/HPF组,15～30/HPF组和>30/HPF组.结果 485例患儿中,男227例、女258例,平均(7.23±2.93)岁;镜下血尿组318例,最常见病理类型为轻微病变(64.8%),其次为局灶性肾小球病变(16.7%)和局灶节段性肾小球硬化(8.2%);肉眼血尿组119例,最常见病理类型也是轻微病变(26.1%),其次为IgA肾病(24.4%)和系膜增生性肾小球疾病(20.2%);血尿合并蛋白尿组48例,最常见病理类型为IgA肾病(29.2%)和轻微病变(29.2%).镜下血尿组、肉眼血尿组和血尿合并蛋白尿组的病理类型分布差异有统计学意义(χ2=152.03,P<0.001);其中镜下血尿组的轻微病变比例最高;IgA肾病和系膜增生性肾小球肾炎比例在在肉眼血尿和血尿合并蛋白尿组中比例较高.镜下血尿组中,尿红细胞<15/HPF组149例,(15～30)/HPF组96例,>30/HPF组73例,三组间病理类型构成差异无统计学意义(χ2=15.18,P=0.512);最常见病理类型均为轻微病变.结论 无症状血尿者中,为肉眼血尿或者血尿合并蛋白尿者应尽早行肾穿刺明确病理诊断.
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17.儿童原发性肾病综合征肾组织瞬时受体电位阳离子通道蛋白6表达及意义

摘要： 目的 探讨原发性肾病综合征(PNS)患儿肾组织中瞬时受体电位阳离子通道蛋白6(TRPC6)的表达与足细胞损伤的关系及其临床意义.方法 获取18例PNS患儿的肾组织,常规切片染色光镜观察肾脏组织病理改变,电镜观察足细胞的结构变化,分别用qPCR和免疫组化测定组织中TRPC6 mRNA和蛋白的表达,并将TRPC6 mRNA表达分别与血清白蛋白(Alb)、肌酐(Cr)、三酰甘油(TG)、胆固醇(Tch)、补体C3水平及24 h尿蛋白定量和评估的肾小球滤过率(eGFR)进行相关性分析.结果 PNS患儿肾组织中TRPC6蛋白表达较对照组上调,差异有统计学意义(P<0.05).PNS患儿肾组织中TRPC6 mRNA的相对表达量与肾组织TRPC6蛋白表达呈显著正相关(r=0.508,P<0.05),与血清Alb、Cr、TG、Tch、补体C3、eGFR水平以及24 h尿蛋白定量无相关性(P>0.05).结论 PNS患儿的病理类型仍以足细胞病变为主,其肾小球足细胞中TRPC6蛋白表达升高.TRPC6检测可能有助于足细胞病变诊断.
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18.儿童EB病毒感染伴面瘫1例报告并文献复习
摘要： 目的 探讨EB病毒感染伴面瘫患儿的治疗.方法 回顾分析1例临床和实验室确诊EB病毒感染伴面瘫患儿的临床资料,并复习相关文献.结果 患儿,男,2岁,因发热伴口角歪斜4天入院.入院后血清学及聚合酶链反应法确诊存在EB病毒感染及病毒血症,予阿昔洛韦治疗.患儿面瘫症状在14天后完全消失,EB病毒血症消失,短期随访未有复发.文献分析显示,对存在病毒血症的EB病毒急性感染伴面瘫患儿予阿昔洛韦抗病毒治疗证据仍有限.结论 面瘫伴EB病毒血症,抗病毒治疗可能有益.作者： 朱其国 
作者单位： 厦门市儿童医院 福建厦门 361006 期刊： 《临床儿科杂志》
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19.基于横断面调查的儿童胃镜检查适应证及其与胃显著病变的相关性分析
摘要： 目的 行胃镜适应证的调查,分析消化道症状、体征和病史与胃显著病变的相关性.方法 采用横断面研究设计调查行胃镜检查时消化道症状、体征和病史,自拟胃镜检查适应证调查表(简称调查表);对调查表项目(消化道症状、体征和病史)先行单因素分析,再行多因素分析.胃显著病变:胃镜检查黏膜隆起增生、解剖学异常、胃内发现胆汁返流、快速尿素酶染色阳性和消化道异物报告,和/或胃黏膜病理诊断炎症中至重级.结果 2016年6月10日至2016年10月7日符合本文纳入和排除标准的儿童行胃镜检查并取得调查表1 298份,男766例,年龄0.1~17.6(8.0±0.1)岁,仅以主诉中第一个症状或体征或病史统计,行胃镜检查的患儿中,腹痛占78.0%,其次是纳差31.3%、口气24.9%、幽门螺旋杆菌感染18.0%、恶心17.0%、呕吐16.7%、主要抚养人Hp感染史13.4%,余症状、体征和病史均低于10%.胃显著病变率49.9%(648/1 298),幽门螺旋杆菌感染证据、呕吐和可疑消化道异物与胃显著病变呈正相关,OR分别为5.10(95%CI:3.58~7.28)、1.48(95%CI:1.07~2.03)和3.25(95%CI:1.31~8.02),腹痛、反酸与胃显著病变呈负相关,OR为0.73(95%CI:0.54~0.98)、0.25(95%CI:0.09~0.70).鉴于78.0%患儿以腹痛为主诉行胃镜检查,以调查表的腹痛时间均值(≥7个月)、腹痛频率均值(≥11天/月)、腹痛程度均值(≥5分,Wong-Banker面部表情评分法)为自变量,以胃镜发现显著病变作为因变量,多因素回归分析显示,腹痛程度≥5分与胃显著病变正相关,OR为1.37(95%CI:1.07~1.74).结论 行胃镜检查的患儿78.0%以腹痛为主诉,幽门螺旋杆菌感染证据、呕吐和可疑消化道异物患儿与胃显著病变呈正相关,腹痛程度≥5分与胃显著病变正相关.
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20.儿童慢性炎性脱髓鞘性多发性神经病15例报告并文献复习
摘要： 目的 探讨儿童慢性炎性脱髓鞘性多发性神经病(CIDP)的临床特点和预后.方法 收集2008年1月至2017年1月复旦大学附属儿科医院收治的CIDP患儿的临床资料,检索PubMed数据库1991年1月至2017年2月的儿童CIDP病例,将文献检索和本文的病例汇总,根据到达疾病高峰期时间分组,4~8周为亚急性起病组,>8周为慢性起病组,比较两组的临床表现、实验室检查、治疗和预后.结果 ①符合本文纳入和排除标准的CIDP患儿15例,男6例,女9例;1~3岁4例,~7岁4例,~15岁7例;起病年龄1岁1月至11岁9月;7例有前驱感染史;到达疾病高峰期时间为4周至13月,平均(12.9±13.6)周.15例的首发症状均为运动障碍,4例有感觉障碍;疾病高峰期改良Rankin量表(MRS)评分:3分8例,4分6例,5分1例;病程呈单向型3例,进展型5例,复发型7例;15例神经传导检查均有神经源性损害,脑脊液检查均有细胞蛋白分离现象.14例予糖皮质激素治疗,1例予静脉丙种球蛋白治疗;1例家属放弃治疗出院,其余14例住院时间7~17 d,出院时临床症状均有不同程度好转.随访中7例患儿复发.②共有14篇文献报道87例CIDP患儿与本文15例合并行文献分析(n=102),亚急性起病组38例,慢性起病组64例.两组性别、起病年龄和运动障碍差异无统计学意义,感觉障碍(57.1% vs 23.5%,P=0.002)和颅神经异常(25.7% vs 7.8%,P=0.023)亚急性起病组高于慢性起病组,且更易反复发作(62.2% vs 34.0%,P=0.010),慢性起病组单相发作形式多(50.8% vs 27.8%,P=0.026).结论 CIDP亚急性起病患儿感觉障碍和颅神经异常多于慢性起病患儿,并且疾病发展过程中容易复发.儿童CIDP运动障碍常见,较少出现颅神经损害和呼吸衰竭等,脑脊液细胞蛋白分离现象多见,电生理改变明显,早期治疗则预后较好.
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21.赖氨酸尿性蛋白耐受不良1家系(1例合并系统性红斑狼疮)报告并文献复习

摘要： 目的 总结赖氨酸尿性蛋白耐受不良(LPI)1家系2例患者临床特征及基因突变的特点,提高对该病的认识.方法 收集PLI 1家系2例患儿(同胞姐弟)的临床资料,包括病史、肾脏病理、相关实验室检查和家族史等.采用外显子捕获法对患儿及其父母行全外显子测序(WES)并行生物信息学分析,行Sanger验证并在家系其他成员中进行突变分析.结果 先证者,女,10岁,断乳后反复呕吐和腹泻,抵触富含蛋白的食物,生长落后,身高低于同年龄、同性别儿童;5岁后鼻自发性出血,外周血"三系"(RBC、WBC、PLT)低于正常值,9.7岁后出现轻度蛋白尿和持续性镜下血尿;免疫系统受累,检出ANA和ds-DNA等多种自身抗体.血清铁蛋白、乳酸脱氢酶和血氨增高,尿乳清酸增高,血清和尿液赖氨酸、精氨酸和瓜氨酸改变不明显.肾活检病理提示狼疮性肾炎.家系调查发现,先证者之弟,男,6.5岁,断乳后反复呕吐,抵触富含蛋白食物,生长落后,身高低于同年龄、同性别儿童,血清铁蛋白、乳酸脱氢酶增高,尿乳清酸增高,血清、尿液赖氨酸、精氨酸和瓜氨酸改变不明显.先证者及其父母WES测序显示SLC7A7基因IVS4+1G>A纯合突变,突变来源其父母,先证者之弟也存在该突变.例1诊断为LPI合并SLE,例2诊断为LPI.结论 SLC7A7基因测序是确诊LPI的依据;LPI并发系统性红斑狼疮(SLE)非常罕见,SLC7A7是否为单基因型SLE致病基因需进一步研究.
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22.DiGeorge 综合征伴甲状腺功能亢进1例并文献复习
摘要： 目的 探讨DiGeorge综合征(DGS)合并甲状腺功能亢进(甲亢)患儿的临床特点,提高对该病的认识.方法 报告1例DGS合并甲亢患儿的症状、辅助检查结果、外周血基因组DNA染色体芯片结果、治疗和随访情况;在中国期刊全文数据库(CNKI)和PubMed中检索DGS合并甲亢患儿的文献,检索时间为建库至2017年5月31日,总结DGS合并甲亢患儿的临床特征及其与遗传学异常的关联.结果 患儿女,12岁,因"1年内抽搐发作2次,发现甲状腺功能异常4月"于2016年12月就诊于浙江大学医学院附属第一医院儿科.患儿有低钙抽搐、甲亢、身材矮小、智力异常、贫血和慢性中耳炎等多系统异常.染色体芯片检测结果显示22q11.21微缺失,缺失2 512 kb,基因组中位置18919095-21431174(hg19),诊断为DGS伴甲亢,予甲巯咪唑片(bid,起始为10 mg,2 d后改为5 mg)和补钙等对症治疗,血钙至正常范围后出院并继续口服甲巯咪唑片(5 mg,qd),出院3、6个月电话随访无抽搐发作.在PubMed中共检索到10篇英文文献报告了17例DGS合并甲亢患儿,病情不一,累及系统较多.结论 DGS临床表现多样,累及系统广泛,易误诊、漏诊和迟诊.对原发性甲状旁腺功能减退患儿,建议行染色体芯片分析并评估甲状腺功能.
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23.长期无病生存急性淋巴细胞白血病儿童神经认知功能及影响因素的研究
摘要： 目的 探讨长期无病生存急性淋巴细胞白血病(ALL)儿童的神经认知功能及影响因素.方法 以40例长期无病生存ALL儿童为研究对象,40例健康儿童为对照.采用中国修订韦氏儿童智力量表(C-WISC)、持续性操作测验(CPT)及Stroop测试软件对两组儿童进行测评,比较两组的神经认知功能并分析其影响因素.结果 长期无病生存ALL儿童C-WICS测验的总智商(FIQ)、言语智商(VIQ)、操作智商(PIQ)均低于对照组(P<0.05);CPT测试的错误数及漏答数高于对照组(P<0.05);Stroop测试字色一致的正确数、错误数、漏答数与对照组的差异无统计学意义(P>0.05),字色矛盾及字色无关错误数、漏答数高于对照组(P<0.05).大剂量甲氨喋呤的总剂量、ALL危险分级与智商降低相关,初诊时年龄与漏答数、错误数得分相关,女性操作智商较低,差异均有统计学意义(P<0.05).结论 长期无病生存ALL儿童存在神经认知功能损害,可能与化疗药物剂量、诊断时的年龄、性别相关.
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24.幼儿特殊面容伴发育落后与多系统畸形
摘要： Schinzel-Giedion综合征(SGS)是非常罕见的一种常染色体显性遗传病.主要临床特征为严重的发育迟缓、特殊面容以及多发畸形.本文报道1例14个月男性患儿,主要表现为发育落后、特殊面容:前额凸,面中部回缩,眼距宽,耳位低,鼻孔上翻,小下颌;同时伴有多发畸形:脑发育不良、髋关节脱位、隐睾等.染色体核型分析及拷贝数变异均提示无明显异常,全外显子基因测序显示患儿携带SETBP1基因c.2602G>A(p.D868N)新生杂合错义突变,因此确诊为SGS.该患儿的肌阵挛发作经过丙戊酸钠治疗得到较好控制,其语言发育在康复治疗后也得到轻度改善.临床医师应提高对SGS这一类罕见病的识别能力,对于特殊面容伴发育障碍及多发畸形的患者要考虑到该病,基因检测可提高诊断能力.
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25.反复纳差伴皮肤色素沉着2月余
摘要： 2月龄男性,新生儿期起病,存在肾上腺皮质功能减退、肝功能损害、肌酶显著增高、高脂血症、电解质紊乱等多系统损害,结合微阵列比较基因组杂交技术发现的X染色体短臂(Xp21.3-p21.1)8.7 Mb致病性拷贝缺失,确诊为复合型甘油激酶缺乏症(cGKD).予氢化可的松替代和大剂量辅酶Q10联合左卡尼汀治疗,并随访4年.治疗1周患儿皮质醇水平即恢复正常,但肌酸肌酶、甘油三脂及转氨酶进行性升高,伴智力发育落后及肌力减退.cGKD又称Xp21邻近基因缺失综合征,症状包括甘油激酶缺乏所致的高甘油三脂血症以及先天性肾上腺发育不良(AHC)、杜氏肌营养不良(DMD)、智力发育迟缓(MR)等症候群.对于以先天性肾上腺皮质功能不全为表现的患儿,应注意监测血肌酸激酶及甘油三脂水平,必要时行基因检测以免误诊.

作者： 郑章乾 作者单位： 复旦大学附属儿科医院内分泌遗传代谢科,上海,201102 
期刊： 《中国当代儿科杂志》

HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Periodical/Issue?id=zgddekzz&year=2017&issue=8" \t "_blank"2017年19卷8期 926-929页 MEDLINE  ISTIC  PKU  CA  EMBase 
关键词： 复合型甘油激酶缺乏症    微阵列比较基因组杂交技术   Xp21邻近基因缺失综合征  婴儿
26.儿童急性髓系白血病靶向治疗进展
摘要： 急性髓系白血病(AML)约占儿童急性白血病的15%~20%,虽然在危险度分级、分层化疗以及支持治疗等手段下AML的总体生存率较前升高,但是传统治疗下的临床疗效仍然有限,且在提高初治缓解率及减少缓解后复发方面存在局限性.近年来,随着精准医疗的不断发展,靶向治疗机制即包括AML相关信号通路的异常激活以及表观遗传修饰等研究不断深入,分子靶向药物可针对于特定的受体及目的 基因等发挥作用,从而增加疗效和改善AML患者预后.
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27.儿童荨麻疹与成人荨麻疹患者临床特征的比较分析

摘要： 目的 探讨儿童荨麻疹和成人荨麻疹临床特征的差异,为儿童荨麻疹的病因、病情评估及治疗提供参考依据.方法 收集2013年1月至2017年5月在中南大学湘雅医院皮肤科就诊的2411例荨麻疹患者资料进行社会人口学特征分析,并对其中获得完整随访资料的740例荨麻疹患者进行儿童(68例)和成人(672例)荨麻疹临床特征的比较分析.结果 儿童组中急性荨麻疹314例,占76.4%(314/411),而成人组以慢性自发性荨麻疹为主(44.8%,896/2000).儿童急性荨麻疹以感染为病因者占41%(16/39).儿童急性荨麻疹的伴随症状以腹痛/腹泻为主(44%,17/39),而成人急性荨麻疹以胸闷/气促为主要伴随症状(32%,11/34).儿童组慢性荨麻疹治疗前后疾病严重度评分低于成人组(P<0.05);儿童组第二代抗组胺药治疗有效率高于成人组(82.1%vs 62.2%,P<0.05).儿童组荨麻疹个人史及家族史阳性率均高于成人组(P<0.05).结论 儿童荨麻疹中以急性荨麻疹多见,主要伴随症状为腹痛/腹泻,与成人不同.儿童慢性荨麻疹的疗效较成人佳.儿童急性荨麻疹患者常见病因为感染.具有特应性体质儿童可能易患荨麻疹.

作者： 唐妮 作者单位： 中南大学湘雅医院皮肤科,湖南 长沙,410008 [1] 
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28.218例无追赶生长的小于胎龄儿儿童期糖代谢分析
摘要： 目的 探索无追赶生长的小于胎龄儿在儿童期的胰岛素敏感性.方法 收集2008年8月至2016年8月于北京大学第三医院儿科门诊就诊的身材矮小患儿439例,分为小于胎龄儿组(small for gestational age,SGA)218例和特发性矮小组(idiopathic short stature,ISS)221例.比较两组之间的空腹胰岛素、空腹血糖、空腹血糖与胰岛素比值、胰岛β细胞功能(HOMA%)和胰岛素抵抗指数(HOMA-IR)特点.结果 两组患儿均根据青春期分期及性别分组,SGA组与ISS组,青春期前男性患儿的空腹血糖分别为(4.7±0.6)mmol/L和(4.8±0.6)mmol/L,P=0.678,空腹胰岛素(5.1±4.0)mU/L和(4.3±4.7)mU/L,P=0.345,血糖胰岛素比值、HOMA%及HOMA-IR的差异均无统计学意义;青春期前女性患儿的空腹血糖分别为(4.5±0.5)mmol/L和(4.6±0.5)mmol/L,P=0.828,空腹胰岛素分别为(4.7±3.5)mU/L和(4.5±3.3)mU/L,P=0.603,血糖胰岛素比值、HOMA%及HOMA-IR的差异均无统计学意义;青春期男性患儿的空腹血糖分别为(5.0±0.8)mmol/L和(4.9±0.5)mmol/L,P=0.176,空腹胰岛素分别为(5.9±4.3)mU/L和(6.0±4.5)mU/L,P=0.958,血糖胰岛素比值、HOMA%及HOMA-IR的差异均无统计学意义;青春期女性患儿的空腹血糖分别为(4.9±0.6)mmol/L和(4.8±0.4)mmol/L,P=0.141,空腹胰岛素分别为(7.5±6.4)mU/L和(7.4±8.6)mU/L,P=0.448,血糖胰岛素比值、HOMA%及HOMA-IR的差异均无统计学意义.
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29.肺炎支原体感染对哮喘儿童呼出气一氧化氮及肺功能影响的研究
摘要： 目的 探讨肺炎支原体(Mycoplasma pneumoniae,MP)感染对哮喘患儿呼出气一氧化氮(fractional exhaled nitric oxide,FeNO)和肺功能水平的影响,分析呼出气一氧化氮与肺功能的相关性,为哮喘患儿的治疗和监测提供客观依据.方法 收集2011年6月至2013年1月在中国医科大学附属盛京医院小儿呼吸内科住院及门诊5~13岁急性轻、中度发作的哮喘患儿68例,于入组次日清晨检测MP-IgG抗体、MP-IgM抗体、或者MP-DNA、血清总IgE,同时进行FeNO和肺功能检查,根据病原学检查结果将患儿分为哮喘肺炎支原体感染组(哮喘MP感染组)36例,哮喘非肺炎支原体感染组(哮喘非MP感染组)32例,对比分析两组患儿FeNO和肺功能水平的差异,并进一步分析MP感染后FeNO和肺功能相关性.结果 哮喘MP感染组患儿FeNO值较哮喘非MP感染组明显升高,MP感染激素治疗组患儿FeNO水平比非MP感染激素治疗组升高,差异有统计学意义(P<0.05);两组患儿肺功能FVC、FEV1、FEV1/Vcmax、MEF25、MEF50之间比较差异无统计学意义(P>0.05),但MEF75、PEF比较有显著性差异(P<0.05);FeNO与肺功能(FVC、FEV1、FEV1/Vcmax、MEF50、MEF25、MEF75、PEF)之间比较无明显相关性(P>0.05).结论 哮喘儿童MP感染后FeNO值明显升高,MP感染后哮喘患儿FeNO水平与肺功能无显著相关性.
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30.再生障碍性贫血患儿输血相关性铁过载及祛铁治疗临床研究
摘要： 目的 探讨依赖输血的再生障碍性贫血(aplastic anemia,AA)铁过载临床表现及祛铁治疗的疗效作用及安全性. 方法 回顾性分析AA患儿56例,检测长期依赖输血后铁代谢指标(血清铁、血清铁蛋白、血清转铁蛋白)状况,并观察采用铁螯合剂去铁治疗前后血象、输血频次及脏器功能的变化.结果 依赖输血AA患儿铁代谢指标均显著升高,说明长期输血导致铁代谢紊乱,出现铁超负荷,铁过载患儿应用去铁胺治疗后,血清铁蛋白量明显减少(P<0.01),血红蛋白量显著提高(P<0.05),红细胞输注频率(U/30d)明显降低(P<0.01),并且不良反应较少.结论 AA长期输血患者应充分考虑其体内铁代谢状况,长期输血会导致输血性铁过载,而铁螯合剂去铁胺治疗输血性铁过载再生障碍性贫血有效安全,值得临床推广.
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31.儿童造血干细胞移植后泌尿系统常见并发症及机制
摘要： 造血干细胞移植(hematopoietic stem cell transplantation,HSCT)是多种血液系统疾病的重要治疗手段,而泌尿系损伤是HSCT常见并发症之一,包括急性肾损伤、慢性肾脏病、移植后肾病综合征、移植相关性血栓性微血管病、泌尿道感染、出血性膀胱炎等.按照其发生原因分为肾前性、肾性及肾后性三个方面,不同因素相互影响.其临床表现、治疗及预后因疾病类型及严重程度的不同而有差异.肾活检对于病因分析、指导治疗和判断预后有重要意义.该文就儿童HSCT泌尿系统常见并发症及其机制作一综述.
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32.17q21位点基因在儿童哮喘中的研究进展

摘要： 哮喘是一种由遗传和环境因素共同影响的常见的气道慢性炎性疾病,其分子遗传学基础复杂多样,目前临床上仍无疗效显著的治疗方法.全基因组相关联研究通过寻找哮喘发病机制的基因靶点,从分子遗传学角度为儿童哮喘的精准化医疗提供新思路.现研究证明17q21位点上血清类黏蛋白1样蛋白3基因(ORMDL3)和gasdermin B (GSMDB)基因的表达影响儿童哮喘的易患性、严重性、及种族特异性.该文对17q21染色体位点上与儿童哮喘相关的基因进行综述.
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33.pp65抗原与人巨细胞病毒感染

摘要： 人巨细胞病毒(human cytomegalovirus,HCMV)感染可引起肝脏疾病、肺炎、腹泻病、血小板减少性紫癜、听力障碍等疾病,具有较高的感染率与病死率.pp65(phosphoprotein 65)作为病毒颗粒的主要结构蛋白,与病毒基因表达、宿主免疫逃避及细胞代谢相关.pp65检测目前被认为诊断活动性巨细胞病毒感染的"金标准"之一,且其抗原水平与HCMV感染的临床症状呈正相关性,可用于指导临床"抢先治疗"并改善预后.该文就pp65的蛋白特性、致病机制、诊断方法及其在诊断和预防的应用等方面作一综述.
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1、 脓毒症
1.Association Between Early Lactate Levels and 30-Day Mortality in Clinically Suspected Sepsis in Children. 
Author：Scott Halden F Brou Lina Deakyne Sara J Kempe Allison Fairclough Diane L Bajaj Lalit 
Source： JAMA Pediatr 

HYPERLINK "http://www.yz365.com/Archive/Volume/f4a5e5ce-5bd9-42b3-b702-b917c08e8534"2017 
Abstract：Improving emergency care of pediatric sepsis is a public health priority, but optimal early diagnostic approaches are unclear. Measurement of lactate levels is associated with improved outcomes in adult septic shock, but pediatric guidelines do not endorse its use, in part because the association between early lactate levels and mortality is unknown in pediatric sepsis. 

2.Arterial versus venous lactate: a measure of sepsis in children. 
Author：： Samaraweera Sahan Asela Gibbons Berwyck Gour Anami Sedgwick Philip 
Source： Eur J Pediatr 

HYPERLINK "http://www.yz365.com/Archive/Volume/826b83ad-a688-4567-8036-9b31ce6b207a"2017 
Abstract：This study assessed the agreement between arterial and venous blood lactate and pH levels in children with sepsis. This retrospective, three-year study involved 60 PICU patients, with data collected from electronic or paper patient records. The inclusion criteria comprised of children (≤17?years old) with sepsis and those who had a venous blood gas taken first with an arterial blood gas taken after within one?hour. The lactate and pH values measured through each method were analysed. There is close agreement between venous and arterial lactate up to 2?mmol/L. As this value increases, this agreement becomes poor. The limits of agreement (LOA) are too large (±1.90?mmol/L) to allow venous and arterial lactate to be used interchangeably. The mean difference and LOA between both methods would be much smaller if derived using lactate values under 2.0?mmol/L. There is close agreement between arterial and venous pH (MD?=?-0.056, LOA?±?0.121). However, due to extreme variations in pH readings during sepsis, pH alone is an inadequate marker. 
2、 急性脑病
1.Posterior Reversible Encephalopathy Syndrome after Hematopoietic Cell Transplantation in Children with Hemoglobinopathies. 
Author： Gaziev Javid Marziali Simone Paciaroni Katia Isgrò Antonella Di Giuliano Francesca Rossi Giorgia Marziali Marco De Angelis Gioia Alfieri Cecilia Ribersani Michela Andreani Marco Palmieri Maria Giuseppina Placidi Fabio Romigi Andrea Izzi Francesca Floris Roberto Mercuri Nicola Biagio 
Source：Biol Blood Marrow Transplant 2017
Abstract：Posterior reversible encephalopathy syndrome (PRES) is a serious adverse event associated with calcineurin inhibitors (CI) used for graft-versus-host disease (GVHD) prophylaxis. We compared the incidence of PRES in children with thalassemia (n=222, 1.4-17.8 years old) versus sickle cell disease (SCD; n=59, 2-17 years old) who underwent hematopoietic cell transplantation (HCT) from HLA-matched siblings or alternative donors and analyzed the risk factors for PRES. Overall, 31 children developed CI-related PRES (11%), including 30 patients with seizures and 1 patient without seizures. PRES incidence was significantly higher in SCD patients (22%; 95%CI 10-32%) than in thalassemia patients (8%; 95%CI 5-12%;P=0.002). In multivariate analysis, factors associated with PRES were hypertension (HR 5.87; 95%CI 2.57-13.43; P=0.0001), SCD (HR 2.49; 95%CI 1.25-4.99; P=0.009), and acute GVHD (HR 2.27; 95%CI 1.06-4.85; P=0.031). In the entire cohort, overall survival (OS) was significantly higher in patients without versus with PRES (90% vs. 77%; P=0.02). In a subgroup analysis that including matched sibling transplants, OS and disease-free survival (DFS) were similar in thalassemia patients without PRES (92% and 88%, respectively) and with PRES (82% and 73%, respectively), while SCD patients with PRES had significantly lower OS (67%) and DFS (67%) than patients without PRES (94% and 94%, respectively)(P=0.008). Thus, SCD patients had a significantly higher incidence of PRES than thalassemia patients, and hypertension and GVHD were the two main risk factors for PRES in patients with hemoglobinopathies. While PRES did not significantly influence survival in patients with thalassemia, patients with SCD had significantly lower survival following PRES. 
2.A new infectious encephalopathy syndrome, clinically mild encephalopathy associated with excitotoxicity (MEEX). 
Author：Hirai Nozomi Yoshimaru Daisuke Moriyama Yoko Yasukawa Kumi Takanashi Jun-Ichi 
Source： J Neurol Sci 2017
Abstract：Acute infectious encephalopathy is often observed in children in East Asia including Japan. More than 40% of the patients remain unclassified into specific syndromes. To investigate the underlying pathomechanisms in those with unclassified encephalopathy, we evaluated brain metabolism by MR spectroscopy. Among seven patients with acute encephalopathy admitted to our hospital from June 2016 to May 2017, three were classified into acute encephalopathy with biphasic seizures and late reduced diffusion (AESD). The other four showed consciousness disturbance lasting more than three days with no parenchymal lesion visible on MRI, which led to a diagnosis of unclassified encephalopathy. MR spectroscopy in these four patients, however, revealed an increase of glutamine with a normal N-acetyl aspartate level on days 5 to 8, which had normalized by follow-up studies on days 11 to 16. The four patients clinically recovered completely. Among 27 patients with encephalopathy, including the present seven patients, admitted to our hospital from January 2015 to March 2017, seven (26%) were classified into this type, which we propose is a new encephalopathy syndrome, clinically mild encephalopathy associated with excitotoxicity (MEEX). MEEX is the second most common subtype, following AESD (30%). This study suggests that excitotoxicity may be a common underlying pathomechanism of acute infectious encephalopathy, and prompt astrocytic neuroprotection from excitotoxicity may prevent progression of MEEX into AESD. 
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