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1.开启建立在免疫发病机制上的儿童免疫性血小板减少症诊疗新时代

随着医疗科学的发展,儿童免疫性血小板减少症(immune thrombocytopenia,ITP)被逐步认为是一种免疫失耐受疾病,治疗手段与策略也从传统临床经验性治疗逐步转变成为建立在免疫机制上的靶向治疗,而针对慢性/难治性ITP,联合治疗、免疫靶向新药治疗将为更有效的治疗提供多种选择.同时,随着ITP机制的研究更深入了解,感染在儿童ITP发病机制中起到一定的作用,如何理解ITP是一种免疫综合征以及对类似ITP表现的其他疾病的准确筛选有重要意义.
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2.Wiskott-Aldrich综合征诊断治疗进展

湿疹血小板减少伴免疫缺陷综合征(Wiskott-Aldrich syndrome,WAS),是由X染色体上WAS基因突变所导致的,兼有原发性免疫缺陷病(PID)和遗传性血液病表现的特殊类型疾病.虽然典型WAS的临床表现特征比较明显,经相关基因(WAS)及其产物蛋白(WASP)检测可以确诊,但由于发病率较低,病例严重程度差异显著,临床易漏诊或误诊.现通过收集近年来国内外有关WAS研究进展文献,对历年来临床报道资料进行汇总分析,并结合作者既往诊治经验,归纳WAS诊治要点供临床参考.
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3.儿童非重型再生障碍性贫血诊治进展

获得性再生障碍性贫血(AA)是一组表现为骨髓造血功能衰竭和全血细胞减少的异质性疾病.诊断时必须与先天性AA,如范可尼贫血、先天性角化不良、Shwachman-Diamond综合征等相鉴别.输血依赖非重型AA与重型AA(SAA)、极重型AA (VSAA)一样,如果存在家庭HLA相合(MFD)供者应首选造血干细胞移植,而抗胸腺细胞球蛋白(ATG)联合环孢素(CsA)治疗是无MFD供者患者的一线选择.对于非输血依赖非重型AA的治疗,多数血液学专家认为无需治疗仅给予支持治疗或观察,但部分研究显示经免疫抑制治疗后出现输血依赖和SAA进展率明显降低,因此有必要进行临床多中心研究.

	作 者
	王宁玲 (安徽医科大学第二附属医院儿科,合肥,230601)；

	刊 名
	中华实用儿科临床杂志  2016年31卷15期 1132-1135页  [image: image7.png]




 INCLUDEPICTURE "http://med.wanfangdata.com.cn/Content/Images/IsCoreISTIC.gif" \* MERGEFORMATINET [image: image8.png]




 INCLUDEPICTURE "http://med.wanfangdata.com.cn/Content/Images/IsCorePKU.gif" \* MERGEFORMATINET [image: image9.png]=k Fru





	英文期刊名
	Journal of Applied Clinical Pediatrics

	关键词
	再生障碍性贫血 输血依赖 非输血依赖 诊断 治疗 Aplastic anemia Transfusion-dependent Non-transfusion-dependent Diagnosis Treatment


4.脐血干细胞移植治疗儿科罕见病

罕见病虽发病率低,但症状严重,危害性大.多数罕见病无法治疗,极少数患者可通过造血干细胞移植(HSCT)获得根治.脐血干细胞移植(UCBT)有免疫原性低、人类白细胞抗原(HLA)相合程度要求稍低、移植物抗宿主反应发生率低等优点,更适合低体质量儿童.现介绍国内外HSCT,特别是UCBT在原发性免疫缺陷病、遗传代谢病、炎症性肠病和骨髓衰竭综合征等较多发生的罕见病中的应用,希望能有助于提高我国罕见病的治疗水平.
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5.门冬酰胺酶相关儿童急性胰腺炎诊治研究进展

门冬酰胺酶(ASP)是儿童急性淋巴细胞白血病和非霍奇金淋巴瘤联合化疗方案中的关键药物之一.ASP相关急性胰腺炎(AAP)是ASP的主要严重不良反应.现通过复习有关儿童AAP的近年国内外文献和我国《培门冬酶治疗急性淋巴细胞白血病和恶性淋巴瘤的专家共识》,以及对网络收集的历年来我国儿童AAP报道资料进行归纳与统计分析,参照国际AAP诊断标准,提出儿童AAP流行病学、临床表现、早期诊断和有效治疗要点,以及左旋门冬酰胺酶和培门冬酶的AAP临床对比.全文资料数据详尽,分析归纳依据充分,相关经验的临床可操作性强,对临床有效诊治儿童AAP具有较大的参考价值.
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6.幼年型粒单核细胞白血病12例

目的 分析幼年型粒单核细胞白血病(JMML)的临床及遗传学特征,根据临床及遗传学特征进行分层治疗.方法 对2009年10月至2015年10月中山大学孙逸仙纪念医院儿科初诊的12例JMML患儿临床资料进行回顾分析,根据危险程度选择治疗方案并追踪临床疗效.结果 1.JMML 12例患儿均有发热、腹胀,皮肤出疹3例(25％),常有皮肤黏膜出血,多伴肝脾大.2.外周血白细胞中位数为39.93×109/L,血红蛋白中位数为76.87 g/L,血小板中位数为34.63×109/L,单核细胞绝对值均增高(中位数为1.63×109/L).3.抗碱血红蛋白(HbF)增高8例(66.7％).4.无费城染色体,2例为-7染色体,2例为其他核型异常.5.JMML突变基因阳性8例(66.7％).1例PTPNII+NF1突变;7例NRAS基因突变,其中2例并CBL突变者发生急性白血病转变,1例合并KRAS及NF1突变.6.9例接受A-3V[阿糖胞苷100 mg/(m2·d)+长春新碱1.5mg/(m2·d)+依托泊苷100 mg/(m2·d)+维甲酸75～100 mg/(m2·d)]方案化疗,6例(66.7％)达到持续缓解;2例病情进展,接受造血干细胞移植(HSCT).3例接受小剂量阿糖胞苷+6-巯鸟嘌呤化疗,效果欠佳,1例进展为急性白血病后改强化疗并发严重感染死亡.7.4例高危患者接受HSCT,均获完全供体植入,临床及遗传学完全缓解,无病存活.结论 JMML症状非特异性,易漏诊,染色体及突变基因检测是必要诊断手段.本病预后差异较大,低危者A-3V方案可以达到持续缓解,强度大的化疗易发生感染,增加病死率;高危者应尽早接受HSCT.根据临床及遗传学标志进行分层治疗可提高JMML疗效.
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7.不同分型急性髓系白血病患儿骨髓细胞miR-125b表达的意义

目的 探讨不同分型及治疗前后急性髓系白血病(AML)患儿骨髓细胞中miR-125b的表达及临床意义.方法 采用实时荧光定量PCR (qRT-PCR)技术检测65例AML患儿(骨髓样本均来源于中山大学孙逸仙纪念医院住院患者)治疗前后骨髓细胞miR-125b的表达,分析其治疗前后的表达水平变化与AML患者性别、年龄、白细胞计数、分型、复发及临床疗效的关系.对照组来源于中山大学孙逸仙纪念医院妇产科健康孕妇足月顺产分娩时采集的脐血标本.结果 初诊AML患儿及对照组儿童miR-125b的阳性表达率均为100％.qRT-PCR结果显示,miR-125b在对照组的表达量为1.50,AML的表达量为11.06,差异有统计学意义(P＜0.05).急性早幼粒细胞白血病型(M3型)AML中,化疗后miR-125b降低组的完全缓解率为91.3％,而化疗后miR-125b升高组的完全缓解率为50.0％,2组相比差异有统计学意义(P =0.042 6).化疗后miR-125b的相对表达量(19.2±6.0)较化疗前(29.7±4.9)明显降低,差异有统计学意义(P=0.036 6).在非M3型AML中,化疗后miR-125b降低组的完全缓解率为86.7％,化疗后miR-125b升高组的完全缓解率仅为42.1％,2组相比差异有统计学意义(P=0.021 5).未发现miR-125b表达水平与患儿性别、年龄及外周血白细胞数之间的相关性.结论 miR-125b的表达差异在儿童AML的发生发展中起重要作用,其表达信息可能与儿童AML的治疗效果和预后有关.因此,miR-125b的监测有可能为AML患儿的个体化治疗提供一定的实验依据.
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8.STAT3基因与儿童急性淋巴细胞白血病的相关性

目的 探讨STAT3基因单核苷酸多态性(SNP)位点rs1053005和rs744166的多态性以及该基因的表达量与我国湖北地区儿童急性淋巴细胞白血病(ALL)危险度的相关性.方法 采用病例对照研究的方法,分别选取184例ALL及377例健康儿童(健康对照组)作为研究对象.利用限制性片段长度多态性方法检测SNP的多态性分布,利用实时荧光定量PCR方法检测STAT3基因的表达量;利用SPSS 16.0软件进行统计分析.结果 1.STAT3基因rs1053005位点的3种基因型GG、AG和AA频率在ALL组及健康对照组间差异有统计学意义(X2=6.737,P=0.034);且等位基因A频率差异存在统计学意义(X2=5.853,P=0.016),A等位基因为风险因子.而rs744166位点的3种基因型在2组之间的频率分布差异无统计学意义(x2=1.866,P=0.393).2.ALL患儿分为高危、中危和标危3组,分析发现rs1053005位点的3种基因型在不同的危险度分层之间的频率分布差异无统计学意义(x2=0.335,P=0.987).3.rs1053005位点AA基因型患儿STAT3基因的表达水平低于GG基因型的患儿,差异有统计学意义(t=4.758,P=0.009);并且ALL中,高危患儿该基因的表达量低于标危的ALL患儿,差异有统计学意义(t=5.284,P =0.007).结论 STAT3基因SNP rs1053005位点基因的多态性与儿童ALL相关,并且该基因的表达水平可能与ALL患儿的危险度相关.
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	英文期刊名
	Journal of Applied Clinical Pediatrics

	关键词
	急性淋巴细胞白血病 STAT3基因 多态性 儿童 Acute lymphoblastic leukemia STAT3 gene Polymorphism Child


9.JAK2基因多态性与急性淋巴细胞白血病患儿重症感染和肝损害的相关性研究

目的 探讨JAK2基因多态性与儿童急性淋巴细胞白血病(ALL)化疗过程中发生重症感染和肝损害的相关性.方法 选择复旦大学附属儿科医院2008年1月至2013年12月共141例ALL初诊患儿,收集患儿的临床资料及外周血标本,采用SNaPshot单核苷酸多态性(SNP)分型技术对141例初诊ALL患儿JAK2基因上10个SNPs位点进行基因分型,包括rs10974944、rs10974947、rs12343867、rs2230722、rs2230724、rs2274472、rs4495487、rs56118985、rs6476933、rs7046736,采用Pearson x2检验分析10个多态性位点不同基因型在重症感染组和肝损害发生组中的分布差异.结果 rs10974944 G/G、rs10974947 G/G、rs12343867 C/C、rs2230722 T/T、rs2230724 A/A、rs4495487 C/C、rs7046736 A/A基因型在重症感染组中的分布均明显高于无重症感染组(P均＜ 0.05),提示这些基因型与重症感染相关.而10个SNPs位点各基因型在肝损害组中的分布差异均无统计学意义(P＞0.05),提示10个位点多态性与肝损害发生均无显著相关性.结论 JAK2基因多态性与中国汉族ALL儿童化疗中发生重症感染有关,而与肝损害发生无显著相关性.对JAK2基因进行相关位点多态检测,可以早期预防重症感染的发生,从而提高总体生存率,改善预后.
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10.心率变异性分析在先天性心脏病合并阵发性室上性心动过速患儿中的意义

目的：探讨自主神经系统活动在先天性心脏病（CHD）患儿阵发性室上性心动过速（PSVT）发生中的作用。方法选择无CHD的PSVT患儿50例（PSVT组）、伴CHD的PSVT患儿30例（伴CHD组）及同期健康儿童50例（对照组），回顾性分析、比较三组患儿24 h心率变异性（HRV）长程时域指标的差异。结果各项HRV长程时域指标即NN间期标准差（SDNN）、NN间期均值标准差（SDANN）、NN间期标准差均值（SDNN Index）、NN间期差值个数百分比（pNN 50）、相邻NN间期差值均方根值（RMSSD）在三组间的差异有统计学意义（F=80.32?~?263.18，P均??0.05）。伴CHD组与PSVT组比较，SDNN Index、pNN 50及RMSSD下降，差异有统计学意义（P均?
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11.心率变异性分析在先天性心脏病合并阵发性室上性心动过速患儿中的意义

目的：探讨自主神经系统活动在先天性心脏病（CHD）患儿阵发性室上性心动过速（PSVT）发生中的作用。方法选择无CHD的PSVT患儿50例（PSVT组）、伴CHD的PSVT患儿30例（伴CHD组）及同期健康儿童50例（对照组），回顾性分析、比较三组患儿24 h心率变异性（HRV）长程时域指标的差异。结果各项HRV长程时域指标即NN间期标准差（SDNN）、NN间期均值标准差（SDANN）、NN间期标准差均值（SDNN Index）、NN间期差值个数百分比（pNN 50）、相邻NN间期差值均方根值（RMSSD）在三组间的差异有统计学意义（F=80.32?~?263.18，P均??0.05）。伴CHD组与PSVT组比较，SDNN Index、pNN 50及RMSSD下降，差异有统计学意义（P均?
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	关键词
	先天性心脏病 心率变异性 阵发性室上性心动过速 儿童 congenital heart disease heart rate variability
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12.TBX1启动子区核苷酸变异与心脏圆锥动脉干畸形相关性研究

目的：验证TBX 1启动子区核苷酸变异与心脏圆锥动脉干畸形的相关性。方法招募621例心脏圆锥动脉干畸形患儿，采用MLPA方法检测患儿22 q 11.2区基因组DNA的拷贝数，排除22 q 11.2微缺失患儿。对605例无22 q 11.2微缺失的心脏圆锥动脉干畸形患儿和588例正常对照儿童，采用PCR扩增和基因测序方法，进行TBX 1启动子区序列分析（-2000..+1），并应用生物信息学软件对变异位点进行功能预测分析。结果心脏圆锥动脉干畸形患儿中发现存在TBX 1基因启动子区位点变异，其中包括3个已报道的单核苷酸多态性（SNP）和7个罕见变异位点，突变的发生率约为1.7%。应用AliBaba 2.1对7个罕见变异位点进行分析，显示其中3个位点可能影响相关反式作用因子与TBX 1启动子区顺式作用元件的结合。结论 TBX 1启动子区核苷酸变异可能与心脏圆锥动脉干畸形发生相关。
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	关键词
	心脏圆锥动脉干畸形 突变 启动子区 儿童 conotruncal heart defects mutation promoter region child


13.川崎病合并无菌性高白细胞尿相关研究

目的：分析川崎病（KD）合并无菌性高白细胞尿的临床特征及相关发病机制。方法选取住院治疗的420例KD患儿作为研究对象，根据入院尿常规检查将其分为高白细胞尿组（95例）和对照组（325例），对比分析两组的临床资料。结果两组患儿的性别、年龄及不典型KD发生比例的差异均无统计学意义（P均>0.05）。高白细胞尿组的C反应蛋白、D-二聚体、纤维蛋白原降解产物、谷丙转氨酶、谷草转氨酶、尿视黄醇结合蛋白等均高于对照组，差异均有统计学意义（P均?0.05），但高白细胞尿组入院行丙种球蛋白治疗后发热持续时间更久，差异有统计学意义（P?0.05）。结论 KD患儿无菌性高白细胞尿的发病率约为22.6%，伴有高白细胞尿患儿具有更强烈的炎症反应，存在更明显的高凝状态，可能有轻微或亚临床肾损害。
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	关键词
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14.慢性心力衰竭患儿血清半乳糖凝集素-3变化及临床意义

目的：探讨慢性心力衰竭（CHF）患儿血清半乳糖凝集素-3（galectin-3）变化及其与左心室重构的相关性。方法选取CHF患儿45例，按心衰严重程度分为心功能Ⅱ级组、Ⅲ级组和Ⅳ级组；按原发疾病分为心内膜弹力纤维增生症（EFE）组和扩张型心肌病（DCM）组；30例健康体检儿童为对照组。采用酶联免疫吸附法（ELISA）测定血清galectin-3水平，放射免疫分析法测定NT-pro BNP，超声心动图测定左心室重构指标。分析血清galectin-3与左心室重构和NT-pro BNP的相关性。结果45例CHF患儿中，男19例、女26例，年龄（3.42±1.89）岁。心功能Ⅱ级组10例，Ⅲ级组18例和Ⅳ级组17例；EFE组21例，DCM组24例。心功能Ⅱ级、Ⅲ级、Ⅳ级组患儿的血清galectin-3及NT-pro BNP水平均高于对照组，差异有统计学意义（P均?0.05）。Spearman秩相关分析结果显示，CHF患儿的血清galectin-3水平与左心室舒张末径、左心质量、左心质量分数及血清NT-pro BNP水平呈正相关（P均
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	关键词
	半乳糖凝集素-3 左心室重构 慢性心力衰竭 儿童 galectin-3 left ventricular remodeling chronic heart failure child


15.儿童肺动脉吊带与双主动脉弓伴随的肺气管畸形比较

目的：评价血管环中双主动脉弓与肺动脉吊带伴随的气管狭窄与气道畸形的异同。方法回顾性分析2010年7月至2015年7月的双主动脉弓和肺动脉吊带患儿的临床和螺旋CT影像学资料。结果双主动脉弓患儿16例，男11例、女5例，发病中位年龄3.5个月；肺动脉吊带患儿47例，男28例、女19例，发病中位年龄4个月。16例双主动脉弓患儿中14例伴随气道狭窄，累及多个分段者2例，均为累及分段Ⅱ、Ⅲ；仅累及1个分段者12例。47例肺动脉吊带患儿均发生不同程度气道狭窄，其中狭窄累及多个分段者27例，最常见的是同时累及分段Ⅱ、Ⅲ者19例；2例同时累及4个气道段，仅累及1个气道分段者20例。两者累及气道分段数量差异有统计学意义（χ2=13.588，P=0.001）。16例双主动脉弓患儿合并气管性支气管1例，合并肺发育不良1例；47例肺动脉吊带患儿中合并支气管桥8例，合并气管性支气管3例，合并肺发育不良3例，支气管缺如（或气管憩室）5例，合并肺前肠畸形2例。两者合并气道畸形的差异有统计学意义（χ2=5.333，P=0.021）。结论肺动脉吊带合并的气道狭窄和气道肺畸形较双主动脉弓更为突出。
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16.重视儿童严重EB病毒性疾病
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17.儿童主要非肿瘤性EB病毒感染相关疾病的诊断和治疗原则建议
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18.先天性肾上腺皮质增生症21-羟化酶缺陷诊治共识
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19.1～7岁儿童E抗原阴性慢性乙型病毒性肝炎肝脏病理特征及抗病毒治疗效果

目的 探讨1～7岁E抗原(HBeAg)阴性慢性乙型病毒性肝炎(乙肝)患儿的肝脏病理特征及抗病毒治疗乙肝表面抗原(HBsAg)的清除率的效果.方法 回顾性分析2006年6月至2013年12月在解放军第三○二医院住院且符合入组标准的49例慢性乙肝患儿的肝脏病理特征及抗病毒治疗效果及年龄、性别等各因素对HBsAg清除率的影响.先单用标准α干扰素治疗,剂量按3～5 mU/m2,隔日1次;24周时如乙肝病毒载量(HBVDNA)下降≥2 log值或HBsAg清除则继续单用干扰素治疗,反之加用拉米夫定[按3 mg/(kg· d)]口服治疗,停用抗病毒治疗并随访至少6个月以上患儿的HBsAg清除率.组间比较用x2检验.结果 (1)一般情况:本组患儿中位年龄3岁(1～7岁),男38例,占78％.各年龄段1～2、＞2～3、＞3 ～4、＞4 ～5、＞5 ～6、＞6 ～7岁例数分别为7、8、14、6、6、8例.所有患儿母亲HBsAg阳性.(2)本组治疗前7例患儿丙氨酸转氨酶(ALT)≤80 U/L,25例患儿血清ALT＞ 200 U/L.24例患儿HBVDNA≥1.0×107 U/ml.43例患儿HBVDNA基因分型,B、C及B和C混合基因型分别为3、38和2例.(3)肝脏病理特征:本组患儿全部进行了肝活检.1例患儿肝脏炎症程度(G)为1,48例(48/49,98％)患儿G≥2.严重的肝纤维化和肝硬化共21例,肝硬化3例.(4)各年龄段1～2、＞2 ～3、＞3 ～4、＞4 ～5、＞5 ～6、＞6～7岁患儿HBsAg清除例数分别是5、6、2、1、0和0例.1～3岁组与3～7岁组HBsAg清除率分别是73％ (11/15)与9％(3/34),两组比较差异有统计学意义(校正x2=18.180,P=0.000).(5)本组男11例,女3例HBsAg清除,两组HBsAg清除率比较差异无统计学意义(校正x2=0.073,P=0.787).(6)治疗前ALT≤80 U/L,80＜ALT≤200 U/L和ALT＞ 200 U/L的HBsAg清除率分别是0,24％ (4/17)和40％(10/25).ALT≤200 U/L与ALT＞ 200 U/L HBsAg清除率比较差异无统计学意义(x2=2.223,P=0.136).治疗前HBVDNA＜1.0×107 U/ml和HBVDNA≥1.0×107 U/ml患儿的HBsAg清除率分别是28％(7/25)和29％(7/24),差异无统计学意义(x2=0.008,P=0.928).(7)严重肝纤维化和肝硬化与非重度肝纤维化和肝硬化组HBsAg清除率分别是33％ (7/21)和25％(7/28),差异无统计学意义(x2=0.408,P =0.523).结论 1～7岁HBeAg阴性慢性乙肝患儿绝大多数肝脏处于炎症活动期,肝纤维化程度较重.抗病毒治疗HBsAg清除率仅与年龄相关,3岁以前治疗能获得更高的HBsAg清除率.
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20.吡哆醇依赖性癫痫的临床和遗传学特点及尿液哌啶酸的检测

目的 分析吡哆醇依赖性癫痫(PDE)患儿的临床及遗传学特点,建立尿液哌啶酸的检测方法,分析PDE患儿吡哆醇治疗过程中尿液哌啶酸的浓度.方法 对2012年4月至2015年9月在北京大学第一医院儿科确诊的12例PDE患儿(男8例、女4例)的临床表现、诊治过程、脑电图及神经影像学资料进行回顾性分析;采用Sanger测序或靶向捕获二代测序技术进行ALDH7A1基因检测;采用气相色谱-质谱(GC-MS)方法测定PDE患儿的尿液哌啶酸浓度,并检测非PDE患儿的尿液哌啶酸作为正常对照.对照组为2015年11月至2016年1月于北京大学第一医院出生的新生儿或因晕厥等原因(不影响哌啶酸代谢)就诊的儿童共58例,其中≤6月龄组25例(男14例、女11例),＞6月龄组33例(男14例、女19例).哌啶酸浓度的组间比较采用两独立样本的t检验或Mann-Whitney检验;相关性分析采用Pearson或Spearman检验.结果 12例PDE患儿中7例母亲妊娠期或出生史异常,起病年龄为生后5 h～5个月,8例于生后10 d内起病.经过15 d～20个月的延迟诊断,患儿的癫痫发作最终均被吡哆醇单药控制,其中10例发作控制时吡哆醇剂量高于10.0 mg/(kg·d),另2例分别为8.5和2.5 mg/(kg·d).发作间期脑电图显示10例有非特异性异常,2例吡哆醇用药前后均正常;头颅磁共振成像显示7例为非特异性异常,5例正常.患儿均通过ALDH7A1基因检测确诊,共发现15种突变位点,其中4种为国际尚未报道的新突变.6例携带IVS11 +1G＞A突变,出现率25％(6/24).至末次随访,11例患儿有不同程度的智力、运动发育落后,其中4例重度落后者出生史均有异常;1例未发现明显的发育异常.正常对照组中,≤6月龄组尿液哌啶酸浓度明显高于＞6月龄组[8.47(0.46 ～35.33)比0.66(0.12～ 3.52) mmol/mol肌酐,Z=-5.464,P＜0.01].12例PDE患儿检测时年龄均＞6月龄,尿液哌啶酸浓度0.14～4.08 mmol/mol肌酐(仅有1例浓度稍高于正常值上限),与正常对照＞6月龄组差异无统计学意义(Z=-0.655,P＞0.05),与吡哆醇初始、末次随访维持剂量无相关性(r=0.418、0.166,P=0.176、0.697).结论 PDE患儿多在新生儿早期起病.IVS11+1G＞A突变出现率较高,可能为我国PDE患儿的热点突变.多数患儿癫痫发作控制后遗留不同程度的智力、运动发育落后,出生史异常者提示预后较差.未发现诊断延迟时间与智力、运动发育情况之间存在相关性.尿液哌啶酸浓度经吡哆醇长期维持治疗后可能恢复正常.
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21.非心脏手术后危重症患儿接受动脉-静脉体外膜肺氧合治疗的并发症分析

目的 总结危重症儿童动脉-静脉模式体外膜肺氧合(VA-EMCO)治疗过程中的并发症发生情况.方法 回顾性分析,研究对象为2011年12月至2015年12月收住复旦大学附属儿科医院儿科重症监护病房非心脏手术后的25例危重症患儿,所有患儿均开展右侧颈内动静脉切开置管的VA-ECMO治疗.记录患儿在ECMO过程中的并发症发生情况.结果 25例危重症患儿接受ECMO治疗的时间14 ～ 567 h,中位153(112,204)h.共有17例(68％)患儿成功撤离ECMO;15例(60％)患儿存活出院.25例危重患儿ECMO治疗期间共发生33次并发症,其中机械并发症9次:氧合器渗漏3次,溶血和水箱故障各2次,管路血栓和泵头破裂各1次;躯体并发症24次:神经系统并发症8次(脑血管梗死2次、惊厥发作2次、颅内出血2次、颈内动静脉结扎后血栓形成及脑萎缩各1次),出血8次(穿刺部位出血4次、ECMO置管部位出血3次、自发血肿1次、另有2次颅内出血已计算在神经系统并发症里),急性肾损伤5例,微循环血栓3次.结论 VA-ECMO的并发症在一定程度及范围内确实存在,主要是机械并发症、神经系统并发症及出血;设备及材质的改良及严格过程管理可减少并发症的发生.
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22.基于Mel频率倒谱系数、动态时间归准的计算机肺音分析系统在健康儿童中的应用

目的 探索基于Mel频率倒谱系数(MFCC)、动态时间归准(DTW)设计计算机肺音分析系统,对儿童肺音进行识别匹配,验证该肺音分析系统的有效性.方法 设计计算机肺音分析系统,采用Lung Sounds Reference Guide的标准肺音(包括正常、异常肺音)及采集典型的湿啰音、鼾音、哮鸣音各1例(分别来自厦门大学附属第一医院儿科3例患儿)作为参考肺音;通过自行研制的便携式电子听诊器,对29例健康儿童肺音进行采集作为测试肺音.通过人工识别有效肺音片段及MFCC对测试肺音进行特征提取,而后对经MFCC处理后的肺音数据进行DTW模板匹配,最终得出识别结果.结果 实验获得参考肺音39个,测试肺音58个.实验共进行了58次肺音识别,正确识别52次,错误识别6次,识别正确率为89.7％.结论 基于MFCC、DTW的计算机肺音分析系统对健康儿童肺音(正常肺音)的识别是有效的.

	作 者
	颜卫源 (361003,厦门大学附属第一医院儿科)； 
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	Chinese Journal of Pediatrics

	关键词
	呼吸音 听诊器 Mel频率倒谱系数 动态时间归准 Respiratory sounds Stethoscopes Mel frequency cepstrum coefficient Dynamic time warping


23.体表心电图P波极向对儿童局灶性房性心动过速起源的定位分析

目的 探讨体表心电图P波极向对儿童局灶性房性心动过速(房速)起源位置的解剖定位.方法 清华大学第一附属医院心脏中心小儿科2009年1月至2014年4月连续住院接受射频消融治疗的40例局灶性房速患儿,其中男14例、女26例;年龄(8±3)岁.回顾性分析40例患儿12导联体表心电图P波极向特点,以T-P间等电位线为基准,P波极向分为正向、负向、等电位及双向;分析对应的心房起源位置,对P波极向与起源位置进行x2检验.结果 儿童局灶性房速心电图P波区分左、右心房起源差异有统计学意义的导联为V1、Ⅰ(x2=23.509、14.315,P=0.000、0.001);源于左心房的房速P波于V1导联均为正向或等电位;源于右心房的房速P波于Ⅰ导联均为正向或等电位.心电图P波极向区分心房上、下部差异有统计学意义的导联为Ⅱ、Ⅲ、aVR、aVF(x2=26.447、23.974、19.613、17.415,P均=0.000);源于心房上部的房速P波于Ⅱ、Ⅲ、aVF导联多为正向,分别为95％(21/22)、86％(19/22)、95％ (21/22),于aVR导联多为负向,为73％ (16/22);18例源于心房下部的房速,12例P波于Ⅱ、Ⅲ、aVF导联为负向,11例于aVR导联为正向.儿童局灶性房速病灶主要分布于右心耳(23％,9/40),冠状静脉窦口(18％,7/40),左心耳(15％,6/40),右上肺静脉(10％,4/40).结论 儿童局灶性房速多起源于左、右心耳,冠状静脉窦口、肺静脉等位置.心电图的P波极向区分左、右心房起源有显著预测价值的导联为V1及Ⅰ导联;区分心房上、下部起源有显著意义的导联为Ⅱ、Ⅲ、aVR、aVF导联.
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24.儿童抗N-甲基-D-天冬氨酸受体脑炎临床与脑电图分析

目的 总结儿童抗N-甲基-D-天冬氨酸(NMDA)受体脑炎的临床与脑电图特征.方法 回顾性分析2011年8月至2015年3月在首都医科大学附属北京儿童医院神经内科确诊并住院治疗的105例抗NMDA受体脑炎患儿的临床与脑电图资料.105例患儿中男38例、女67例,发病年龄为6月龄至15岁8个月,平均(8±4)岁;确诊时间4～850 d,中位数24.5 d.根据改良的Rankin量表对患儿进行病情评估,同时进行持续脑电图监测,对监测结果进行分析总结.结果 105例患儿中病情轻、中、重度者分别为12、65和28例.91例(86.7％)患儿脑电图异常,其中背景活动减慢28例(26.7％),广泛性或弥漫性慢波25例(23.8％),限局性慢波33例(31.4％),癫痫样波形41例(39.O％).10例患儿(9.5％)在睡眠非快速眼运动(NREM)期呈现单侧或弥漫性α-θ频段节律,7例(6.7％)存在极度δ刷状波(EDB).病情轻、中和重3组间脑电图异常分别为5例、58例(89.2％)和28例(100.0％),7例EDB现象患儿均为重度组,10例异常α-θ节律患儿均为中度组.结论 儿童抗NMDA受体脑炎脑电图表现符合一般脑炎的脑电图改变,且脑电图异常程度与病情严重程度成正比.脑电图出现EDB现象和异常α-θ节律对本病诊断及病情的严重性均有提示作用.
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25.直立后血压变化对盐酸米多君治疗儿童体位性心动过速综合征远期疗效的预测价值

目的 探讨直立后血压变化对盐酸米多君治疗儿童体位性心动过速综合征(POTS)远期疗效的预测价值.方法 本研究共纳入于2005至201 1年在北京大学第一医院儿科就诊并确诊为POTS的患儿90例,男41例,女49例,平均年龄为(11.8±2.7)岁.所有患儿均应用盐酸米多君治疗.依据初诊时患儿直立后血压变化值分为两组,即有效组(55例)和无效组(35例).随访时间53～ 130个月,研究不同随访时间两组患儿的症状评分,并通过Kaplan-Meier曲线对两组患儿长期无症状百分比进行比较.结果 两组患儿的收缩压变化值及舒张压变化值具有统计学差异,有效组明显低于无效组[0(-6,0)mmHg(1 mmHg =0.133 kPa)比9(6,11) mmHg,Z=-8.303,P＜0.01;0(0,5)mmHg比11(10,16) mmHg,Z=-7.058,P＜0.01];治疗前两组的症状评分差异无统计学意义[(4.8±0.9)分比(5.0±0.8)分,t=-0.53,P=0.595];治疗后有效组的症状评分低于无效组[(1.3±0.9)分比(4.7±0.9)分,t=-15.60,P＜0.01].随访终点时两组患儿无症状百分比的比较:有效组的无症状百分比明显高于无效组[48/55 (87.3％)比23/35 (65.7％),x2=5.969,P＜0.05];Kaplan-Meier曲线分析结果表明,有效组患儿的无症状百分比高于无效组(x2=15.30,P＜0.01).结论 直立后血压变化对于预测盐酸米多君治疗POTS患儿的长期疗效具有良好的价值.
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	关键词
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26.儿童闭塞性支气管炎合并闭塞性细支气管炎伴机化性肺炎一例并文献复习

目的 探讨闭塞性支气管炎合并闭塞性细支气管炎伴机化性肺炎儿童临床-影像-病理学特点.方法 回顾1例南京医科大学附属南京儿童医院呼吸科2012-2013年收治的肺炎支原体肺炎后合并闭塞性细支气管炎伴机化性肺炎的儿童闭塞性支气管炎患儿临床诊治情况、影像学表现、组织病理学所见,并复习相关文献.结果 10岁女童,反复咳嗽、咯黄脓痰、不规则发热1个月,左下肺呼吸音低并有管状呼吸音;肺部影像示左下肺支气管扩张、扭曲,远端肺不张.纤维支气管镜见支气管黏膜滤泡增生,左下支气管亚段以下闭塞、痰栓.肺组织切面灰红、灰黄,局灶肉质变,管腔内少量黄色分泌物;镜下见肺组织纤维结缔组织增生、见泡沫细胞及Masson小体.肺炎支原体抗体IgM＞1∶160.经红霉素等抗感染,纤维支气管镜灌洗后一度改善,但因病情反复最终行左肺切除,术后恢复良好.检索1990年1月-2016年1月CNKI中文数据库及PubMed,以“闭塞性支气管炎”与“闭塞性细支气管炎伴机化性肺炎”同时检索,没有检索到国内外任何文献.结论 闭塞性支气管炎合并闭塞性细支气管炎伴机化性肺炎患儿表现为发热及呼吸道症状迁延不愈,肺部呼吸音低、管状呼吸音;肺炎支原体抗体阳性.影像学表现支气管扩张、远端肺不张.病理学检查可见肺纤维结缔组织增生、Masson小体.经肺叶切除病情好转.
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27.儿童器官捐献供肾-儿童肾移植39例临床分析

目的 探讨儿童器官捐献供肾-儿童受者肾移植的可行性和临床意义.方法 分析2011年9月至2014年12月由复旦大学附属儿科医院与上海长征医院合作开展的儿童器官捐献供肾-儿童肾移植患儿的临床资料,包括肾移植前诊断和治疗、肾移植术和免疫抑制剂治疗方案、肾移植术后并发症和预后等.结果 39例终末期肾病(ESRD)患儿接受儿童器官捐献供肾-儿童肾移植,肾移植中位年龄10.5岁.39例中37例移植前接受透析治疗,中位待肾时间15个月.39例共接受29例儿童供体,供体中位年龄13月龄(9d～7岁).移植后中位随访时间19个月,移植后3个月和末次随访时移植肾分别增长(11.3±6.4)mm和(17.5±10.8)mm,移植后6个月和12个月患儿身高分别增长(5.8±3.5)cm和(15.0±3.5)cm.末次随访血肌酐(80.3 ±31.9) μmol/L,估算肾小球滤过率为(94.4±32.9) ml/(min·1.73 m2).39例肾移植患儿1年和3年存活率100％,移植肾存活34例(87％),因肾血管栓塞导致移植物失功3例,供体分别为14 d、35 d和10月龄,另2例分别因移植肾区出血和慢性移植物肾病导致移植物失功,供体分别为33 d和7月龄,发生肾血管栓塞、移植肾区出血和移植物失功的比例,在0 ～12月龄供体组和大于12月龄供体组间差异有统计学意义(P=0.042,0.017).结论 儿童器官捐献供肾-儿童肾移植可获得良好的效果,肾移植患儿存活率100％,移植肾1年和3年存活率87％.肾移植术后移植肾可相适应的增长,且患儿获得了较好的生长追赶.

	作 者
	沈茜 (复旦大学附属儿科医院肾脏风湿科, 上海,201102)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000002401" \t "_blank" 徐虹 (复旦大学附属儿科医院肾脏风湿科, 上海,201102)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000473353" \t "_blank" 方晓燕 (复旦大学附属儿科医院肾脏风湿科, 上海,201102)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000335756" \t "_blank" 刘海梅 (复旦大学附属儿科医院肾脏风湿科, 上海,201102)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000800412" \t "_blank" 翟亦晖 (复旦大学附属儿科医院肾脏风湿科, 上海,201102)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000922073" \t "_blank" 张欣 (复旦大学附属儿科医院肾脏风湿科, 上海,201102)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000000249" \t "_blank" 朱有华 (上海长征医院肾移植科)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000072576" \t "_blank" 曾力 (上海长征医院肾移植科)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000016356" \t "_blank" 张雷 (上海长征医院肾移植科)；
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28.儿童炎症性肠病病因及发病机制研究进展

篇首：

	作 者
	夏海娇 (复旦大学附属儿科医院消化科, 上海,201102)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000035183" \t "_blank" 黄瑛 (复旦大学附属儿科医院消化科, 上海,201102)；
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29.微生物感染与炎症性肠病关系的研究进展

篇首：

	作 者
	申晓婷 (浙江大学医学院附属儿童医院消化科, 杭州,310003)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000005270" \t "_blank" 陈洁 (浙江大学医学院附属儿童医院消化科, 杭州,310003)；
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30.入院3小时内血乳酸值对中重型创伤性脑损伤患儿死亡的预测价值

目的：探讨入院3 h内血乳酸值对中重型创伤性脑损伤（ TBI）患儿死亡的预测价值。方法回顾性纳入2011年5月至2014年5月在重庆医科大学附属儿童医院重症医学科治疗的中重型TBI[入院Glasgow昏迷评分（ GCS）≤13分]患儿，根据预后分为死亡组和存活组，截取年龄、性别、体重和入院3 h内实验室指标（血乳酸、血钾、血钠、PLT计数、D-二聚体）和血压等指标，行两组间的单因素和多因素分析；对入院3 h内血乳酸水平行受试者特征曲线（ ROC）分析，考察血乳酸预测死亡的最佳界值及其敏感度和特异度。结果109例患儿纳入分析，存活组92例，死亡组17例。死亡组入院3 h内中位血乳酸值（4.9 vs 0.8 mmol · L-1）、合并其他脏器损伤率（76.5％ vs 42.4％）、入院时 GCS 评分≤8（94.1％ vs 45.7％）和低血压（76.5％ vs 7.6％）发生率显著高于存活组，死亡组血钾水平低于存活组[（3.4±0.5）vs（3.7±0.6） mmol·L-1，P=0.047）]。ROC曲线分析显示，曲线下面积为0.949（95％CI：0.889~0.982，P<0.001），血乳酸界值为2.5 mmol·L-1预测死亡的敏感度为88.2％，特异度为90.2％。多因素Logistic回归分析发现入院3 h内血乳酸（ OR =1.579，95％CI：1.129~2.209，P=0.008）、入院时低血压（ OR =21.658，95％CI：2.673~175.480，P=0.004）是中重型TBI患儿死亡的独立危险因素；入院时GCS≤8分，合并其他脏器损伤和血钾水平与死亡关联无统计学意义。结论入院3 h内血乳酸水平可以预测中重型TBI患儿预后，且是其死亡的独立危险因素。

	作 者
	卢峥婷(重庆医科大学附属儿童医院重症医学科，儿童发育疾病研究教育部重点实验室，儿科学重庆市重点实验室，儿童发育重大疾病国家国际科技合作基地 重庆，400014)；符跃强(重庆医科大学附属儿童医院重症医学科，儿童发育疾病研究教育部重点实验室，儿科学重庆市重点实验室，儿童发育重大疾病国家国际科技合作基地 重庆，400014)；刘成军(重庆医科大学附属儿童医院重症医学科，儿童发育疾病研究教育部重点实验室，儿科学重庆市重点实验室，儿童发育重大疾病国家国际科技合作基地 重庆，400014)；许峰(重庆医科大学附属儿童医院重症医学科，儿童发育疾病研究教育部重点实验室，儿科学重庆市重点实验室，儿童发育重大疾病国家国际科技合作基地 重庆，400014)；
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31.激素与静脉丙种球蛋白及其联合应用治疗静脉丙种球蛋白无反应川崎病的回顾性对照研究

目的：探讨激素对静脉丙种球蛋白（ IVIG）无反应川崎病（ KD）患儿的治疗价值。方法回顾性收集重庆医科大学附属儿童医院IVIG无反应KD住院患儿，根据再治疗情况分为IVIG组、激素组和IVIG+激素组；将应用激素者根据激素应用途径分为静脉滴注序贯口服激素组和口服激素组。统计各组患儿的总热程、平均热退时间、治疗前后实验室检查结果并计算治疗前后的差值与治疗前值的比值（即差值比△）、急性期及出院后6、12、24个月冠状动脉病变和随访中的血栓形成情况。结果 IVIG无反应KD患儿143例进入本文分析。IVIG组107例，激素组12例，IVIG+激素组24例，3组性别、年龄、体重差异无统计学意义。IVIG+激素组治疗后WBC高于IVIG组，△WBC、△PLT均低于IVIG组，△CRP高于IVIG组，总热程长于IVIG组；急性期冠状动脉瘤发生率及随访至6个月时冠状动脉扩张发生率高于IVIG组，差异均有统计学意义；激素组△WBC低于IVIG组，总热程长于IVIG组，差异均有统计学意义。静脉滴注序贯口服激素组和口服激素组各18例，2组性别、年龄、体重差异无统计学意义，口服激素组再次治疗前和再次治疗后CRP均低于静脉滴注序贯口服激素组，口服激素组△PLT高于静脉滴注序贯口服激素组，2组随访时点冠状动脉扩张和冠状动脉瘤发生率差异均无统计学意义。随访病例中，静脉滴注序贯口服激素组有2例出现血栓，经积极抗凝治疗后血栓消失。结论 IVIG无反应KD患儿再治疗时应用激素或再次IVIG无反应后应用激素，与单纯IVIG相比急性期治疗效果相近，且均不增加远期冠状动脉损伤的发生率；选择普通剂量口服或者静脉滴注序贯口服疗法临床效果相近，但静脉滴注序贯口服激素较口服激素有更高的血栓形成风险。

	作 者
	杨莹 (重庆医科大学附属儿童医院心血管专业 儿科学重庆市重点实验室 重庆市科委 儿童发育疾病研究教育部重点实验室 教育部 重庆市 儿童发育重大疾病诊治与预防 国际科技合作基地 重庆,410014)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A001571290" \t "_blank" 张静 (重庆医科大学附属儿童医院心血管专业 儿科学重庆市重点实验室 重庆市科委 儿童发育疾病研究教育部重点实验室 教育部 重庆市 儿童发育重大疾病诊治与预防 国际科技合作基地 重庆,410014)；
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32.先天性血管环99例病例系列报告

目的：探讨先天性血管环（ CVR）的临床表现、诊断及预后的相关因素。方法回顾性收集2006年1月至2015年12月重庆医科大学附属儿童医院确诊CVR病例，从病史中截取CVR分型、临床表现、影像学检查和治疗信息；根据出我院时的预后分为存活组和死亡或放弃治疗组，行预后不良的危险因素分析。结果99例CVR患儿进入本文分析。男55例，女44例，中位年龄7.3月龄。肺动脉吊带（ PAS）51例，双主动脉弓（ DAA）32例，右主动脉弓+左主动脉导管/韧带15例，左主动脉弓+右迷走锁骨下动脉1例。入院时仅呼吸系统表现51例（51.5％），仅心血管系统表现8例（8.1％），仅消化系统表现2例（2.0％），呼吸+心血管系统表现33例（33.3％），5例无临床症状。CVR+心内畸形64例（64.6％），其中单纯房间隔缺损（ ASD）31例、室间隔缺损（ VSD）2例，ASD+VSD 9例，CVR+其他复杂心脏畸形22例。气管狭窄69例，食管狭窄14例，喉软骨发育不良10例，先天性支气管肺发育不良9例。超声心动图诊断CVR 54/99例（57.4％）， CT血管造影诊断CVR 87/95例（91.6％），超声心动图或CT血管造影未诊断病例均通过CT血管造影或超声心动图诊断；26例行纤维支气管镜检查均发现气道狭窄；14/17例（82.3％）行钡剂食管造影检查示食管受压扭曲、狭窄。手术治疗57例，其中死亡4例，术后脱机困难放弃治疗6例；内科治疗42例，1例死亡，10例脱机困难放弃治疗。死亡或放弃治疗患儿的PAS比例（17/21 vs 34/78）、年龄（6.2 vs 15.5月龄）及合并肺发育不良（6/21 vs 3/78）显著高于存活组。结论超声心动图联合CTA检查可提高CVR诊断率；PAS、年龄、合并肺发育不良是CVR患儿预后不良的危险因素。

	作 者
	张新(重庆医科大学附属儿童医院心血管内科 儿童发育疾病研究教育部重点实验室、儿科学重庆市重点实验室、重庆市儿童发育重大疾病诊治与预防国际科技合作基地)； 吴晓云 (重庆医科大学附属儿童医院心血管内科)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000284944" \t "_blank" 吕铁伟

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Organization/General/O000000165" (重庆医科大学附属儿童医院心血管内科)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A003979724" \t "_blank" 郑敏 (重庆医科大学附属儿童医院心血管内科)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A003790104" \t "_blank" 计晓娟 (重庆医科大学附属儿童医院心血管内科)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A001571310" \t "_blank" 冯川 (重庆医科大学附属儿童医院放射科 重庆,400014)；
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33.4月龄以内起病的炎症性肠病7例临床特点及基因诊断病例系列报告

目的：总结4月龄内起病的炎症性肠病（ IBD）的临床特点和基因诊断，引起临床医师对以不明原因腹泻起病的小婴儿IBD的重视。方法收集北京大学第一医院儿科2007至2015年收治的7例4月龄以内起病的IBD临床资料和其中5例行相关基因（ILl0RA、ILl0RB、IL6、NOD2、IRGM、ABCBl、ATGl6Ll、IL23R和IRF5）突变的检测资料。结果7例患儿起病时间生后4d至4月龄，均以腹泻、血便或便潜血阳性为首发症状，伴体重增长不良，肠外症状主要表现为发热、口腔溃疡和肛周病变。5例有阳性家族史。辅助检查多表现为血WBC、PLT、CRP、ESR升高，5例自身抗体阳性。肠镜特点为结肠广泛多发溃疡，病理多表现为非特异性的肠道炎症，可有隐窝炎及脓肿。5例行基因检测均发现ILl0RA突变。患儿均予抗感染、更换为氨基酸配方奶或免乳糖奶喂养，加用美沙拉秦口服，部分患儿应用激素、免疫抑制剂及沙利度胺。2例死亡，5例好转。结论对以不明原因的腹泻、血便起病的小婴儿要注意IBD的可能，早期诊治，改善预后。小婴儿IBD可能存在ILl0RA基因突变。

	作 者
	刘黎黎 (北京大学第一医院儿科 北京,100034)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000010016" \t "_blank" 姜毅 (北京大学第一医院儿科 北京,100034)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000047602" \t "_blank" 侯新琳 (北京大学第一医院儿科 北京,100034)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000041026" \t "_blank" 汤泽中 (北京大学第一医院儿科 北京,100034)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000003093" \t "_blank" 周丛乐 (北京大学第一医院儿科 北京,100034)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A005962897" \t "_blank" 孙国玉 (北京大学第一医院儿科 北京,100034)；
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34.自然杀伤细胞与丙型肝炎病毒感染的Huh7．5细胞体外共培养后的功能变化

目的：探讨体外丙型肝炎病毒（ HCV）感染对NK细胞功能产生的影响及其可能的机制。方法利用质粒JC1-Flag2体外转录得到的HCV感染性颗粒（HCVcc）以MOI4.8感染Huh7.5细胞（Huh7.5-HCVcc），与健康人外周血分离得到的NK细胞进行共培养。与Huh7.5-HCVcc细胞共培养前后，采用ELISA法和MTT比色法分别检测NK分泌细胞因子IFN-γ、TNF-α和IL-10的水平和细胞杀伤活性，以评估HCV感染对NK细胞功能的影响。结果与MOI4.8的Huh7.5-HCVcc细胞共培养，NK细胞分泌IFN-γ、TNF-α和IL-10水平受到抑制，其中IFN-γ在共培养6 h（P<0.001）、9 h（P<0.001）、12 h（P<0.001）受到显著抑制，TNF-α在共培养6 h（P<0.001）、9 h（P<0.001）、12 h（P=0.001）受到显著抑制， IL-10在共培养6 h（P<0.001）、9 h（P=0.006）受到显著抑制；且NK细胞分泌细胞因子IFN-γ、TNF-α和IL-10的功能均在共培养6 h受到的抑制效应最大，平均抑制率分别为24.1％、20.7％和24.3％。NK细胞杀伤活性在共培养6 h（ P=0.023）受到抑制，平均抑制率为16.6％。结论在体外与MOI4.8的Huh7.5-HCVcc细胞共培养，NK细胞分泌细胞因子（IFN-γ、TNF-α和IL-10）和细胞杀伤功能均受到抑制，且在不同时间点受到的抑制程度不同，提示NK细胞在HCV感染的不同阶段可能起到不同的作用。

	作 者
	胡姚 (复旦大学附属儿科医院感染科 上海,201102)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A004060341" \t "_blank" 张婷 (上海交通大学附属儿童医院消化科 上海,200040)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000272650" \t "_blank" 叶颖子 (复旦大学附属儿科医院感染科 上海,201102)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000006209" \t "_blank" 王晓红 (复旦大学附属儿科医院感染科 上海,201102)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000018169" \t "_blank" 俞蕙

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Organization/General/O000000237" (复旦大学附属儿科医院感染科 上海,201102)；
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	关键词
	自然杀伤细胞 丙型肝炎病毒 Huh7. 5细胞 共培养 Natural killer cells Hepatitis C virus Huh7. 5 cells Co-culture


35.无基础疾病儿童侵袭性真菌病的临床研究

目的：探讨无基础疾病儿童侵袭性真菌病（IFD）的临床特点。方法回顾性分析49例无基础疾病侵袭性真菌病患儿的临床资料。结果无基础疾病侵袭性真菌病儿童的病原检出率为76%（37/49），其中新型隐球菌（17例，46%）、白色假丝酵母菌（10例，27%）、曲霉菌及近平滑假丝酵母菌（各3例，均占8%）为最常见的病原。真菌性肺炎最多见（17例，46%），病原以白色假丝酵母菌为主（9例，53%）。49例患儿均存在至少一项感染高危因素，主要为抗生素使用、长时间住院以及侵袭性操作。行G试验检查的24例中17例阳性（71%）。49例患儿均接受抗真菌治疗，37例（75%）治愈，3例（6%）仍在治疗中，5例（10%）死亡，4例（8%）失访。结论对于无基础疾病的IFD患儿，新型隐球菌、念珠菌为其主要病原，肺部感染最为多见。长期大量使用抗生素是较突出危险因素。无基础疾病的IFD患儿对于抗真菌药物敏感，预后较好。

	作 者
	李伟然 (四川大学华西第二医院儿科,四川 成都,610041)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000656581" \t "_blank" 邓思燕 (四川大学华西第二医院儿科,四川 成都,610041)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000149754" \t "_blank" 舒敏 (四川大学华西第二医院儿科,四川 成都,610041)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000122176" \t "_blank" 朱渝 (四川大学华西第二医院儿科,四川 成都,610041)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A004357061" \t "_blank" 温杨 (四川大学华西第二医院儿科,四川 成都,610041)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A001072990" \t "_blank" 郭琴 (四川大学华西第二医院儿科,四川 成都,610041)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A003557233" \t "_blank" 廖琼 (四川大学华西第二医院儿科,四川 成都,610041)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000004368" \t "_blank" 万朝敏 (四川大学华西第二医院儿科,四川 成都,610041)；
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	关键词
	侵袭性真菌病 感染 儿童 Invasive fungal disease Infection Child


36.学龄期轻度孤独症谱系障碍儿童注意力特征分析
目的：探讨学龄期轻度孤独症谱系障碍（ASD）儿童的注意力特征，为临床治疗提供依据。方法收集学龄期轻度 ASD 儿童20例，使用整合视听持续性操作测试（IVA-CPT）进行注意力评估。选取20名注意缺陷多动障碍（ADHD）儿童和40名正常儿童作为对照。结果与正常对照组比较，ASD 组的综合注意、综合控制、视/听觉综合控制力、视/听觉谨慎、听觉毅力、视觉一致性、视/听觉警醒、视觉注意力、视觉速度商数，视/听觉正确反应数和视觉二、三阶段平均反应时得分低（P<0.05）。与 ADHD 组比，ASD 组的综合控制力、听觉一致性、商数得分高（P<0.05），而视觉警醒、视觉速度商数得分低（P<0.05）。结论学龄期轻度 ASD 儿童存在注意缺陷，以注意集中能力缺陷为主且与 ADHD 儿童受损相当，而注意控制能力受损相对较轻且优于 ADHD 儿童；视觉注意集中能力缺陷重于听觉，而视/听觉注意控制能力缺陷无明显差别。
	作 者
	王娟 (厦门医学高等专科学校医学技术系,福建 厦门,361008)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000831708" \t "_blank" 张娟 (厦门市妇幼保健院儿童发育行为科,福建 厦门,361003)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A001048685" \t "_blank" 王真真 (厦门市妇幼保健院儿童发育行为科,福建 厦门,361003)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A003441243" \t "_blank" 刘小英 (厦门市妇幼保健院儿童发育行为科,福建 厦门,361003)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000246029" \t "_blank" 杨虹 (厦门市妇幼保健院儿童发育行为科,福建 厦门,361003)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000447997" \t "_blank" 刘文龙 (厦门市妇幼保健院儿童发育行为科,福建 厦门,361003)；
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	关键词
	孤独症谱系障碍 整合视听持续性操作测试 注意力 学龄期儿童 Autism spectrum disorder Intermediate visual and auditory continuous performance test Attention School-age child


37.学龄早期注意缺陷多动障碍儿童事件相关电位和行为问题的相关性

目的：采用事件相关电位（ERP）技术和 Achenbach 儿童行为量表（CBCL）研究学龄早期注意缺陷多动障碍（ADHD）儿童的认知特征，探讨 ERP 与儿童行为问题的相关性。方法22例6~7岁 ADHD患儿和年龄匹配的19例正常儿童纳入研究。ERP 试验采用持续性操作测试（CPT-AX）任务，对 Go 和 Nogo 的N2、P3成分进行波幅和潜伏期的比较分析。CBCL 量表由患儿家长填写，分析行为因子与 ERP 成分的相关性。结果 ADHD 组 ERP 遗漏数明显高于正常对照组（10±8 vs 5±4，P<0.05），而两组反应时间和虚报数比较差异无统计学意义（P>0.05）。ADHD 组 ERP 的 Go-N2波幅明显低于正常对照组（-8±5μV vs -10±4μV， P<0.05）。ADHD 组多动、攻击问题检出率均为27%，违纪问题检出率为9%。攻击及违纪因子得分与 ERP 的Go-N2波幅呈负相关（分别 r=-0.43、r=-0.48，均 P<0.05），多动因子得分与 Go-P3潜伏期呈正相关（r=0.50， P<0.05）。结论学龄早期 ADHD 儿童已出现注意执行功能受损趋势，但抑制功能缺陷尚不明显。学龄早期ADHD 儿童多动、攻击及违纪问题与 ERP 相关。

	作 者
	浦旭姣 (南通大学附属常州市儿童医院,江苏 常州,213003)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A004031823" \t "_blank" 董选 (南通大学附属常州市儿童医院,江苏 常州,213003)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A002045287" \t "_blank" 沈惠娟 (南通大学附属常州市儿童医院,江苏 常州,213003)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A005859099" \t "_blank" 江凯华 (南通大学附属常州市儿童医院,江苏 常州,213003)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A005792869" \t "_blank" 陈琳 (南通大学附属常州市儿童医院,江苏 常州,213003)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A007175051" \t "_blank" 赵方乔 (南通大学附属常州市儿童医院,江苏 常州,213003)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000156619" \t "_blank" 钱金强 (南通大学附属常州市儿童医院,江苏 常州,213003)；
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	关键词
	注意缺陷多动障碍 事件相关电位 行为问题 儿童 Attention deficit hyperactive disorder Event-related potential Behavioral problem Child


38.肠脂肪酸结合蛋白在肺炎合并胃肠功能损伤患儿血清中的变化及意义
目的：探讨肠脂肪酸结合蛋白（IFABP）在社区获得性肺炎患儿血清中的变化及与胃肠功能损伤的相关性。方法选择2015年1月至10月的社区获得性肺炎患儿82例（轻症34例，重症48例），根据小儿危重病例评分（PCIS）将重症肺炎患儿分为非危重组（25例）和危重组（23例）；另选取体检的健康儿童30例作为对照组。采用酶联免疫吸附法检测血清 IFABP 浓度，并对重症肺炎患儿进行急性胃肠损伤（AGI）分级。比较各组间血清 IFABP 浓度的差异，并对 IFABP 与 AGI 分级和 PCIS 进行相关性分析。结果重症肺炎血清 IFABP 浓度均高于对照组和轻症肺炎组（均 P<0.01），轻度肺炎组血清 IFABP 浓度亦明显高于对照组（P<0.01）。危重组血清 IFABP 浓度高于非危重组（P<0.01）。AGI 1~4级组血清 IFABP 均高于对照组（P<0.01），而且随着 AGI 级别的增高，血清 IFABP 浓度也逐渐增高，差异有统计学意义（P<0.01）。IFABP 与 AGI 分级呈正相关（P<0.01）；与 PCIS 呈负相关（P<0.01）。结论肺炎患儿血清 IFABP 均有所增高，血清 IFABP 可以作为肺炎患儿合并胃肠损伤早期诊断和病情评估的敏感指标。
	作 者
	范晓蕾 (郑州大学第一附属医院 PICU,河南 郑州,450052)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A001491686" \t "_blank" 李海英 (郑州大学第一附属医院 PICU,河南 郑州,450052)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000206327" \t "_blank" 陈晓昕 (郑州大学第一附属医院 PICU,河南 郑州,450052)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A002946856" \t "_blank" 谢垒 (郑州大学第一附属医院 PICU,河南 郑州,450052)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000015295" \t "_blank" 王怀立 (郑州大学第一附属医院 PICU,河南 郑州,450052)；
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	关键词
	肠脂肪酸结合蛋白 肺炎 胃肠功能损伤 儿童 Intestinal fatty acid binding protein Pneumonia

 HYPERLINK "http://old.med.wanfangdata.com.cn/KeyWords/Info_KWD.aspx?KWDS=Gastrointestinal+injury" Gastrointestinal injury Child


39.婴儿牛奶蛋白过敏与胃食管反流关系的研究进展

胃食管反流（GER）与牛奶蛋白过敏（CMA）都是婴儿期常见的疾病。近年来，关于两者之间关系的研究逐渐增多，有报道认为1岁以内婴儿的 GER，约50%可能与 CMA 有关，因此全面认识 CMA 在婴儿 GER 发生和发展中的作用，对于提高临床诊疗水平具有重要意义。该综述试图阐述婴儿 CMA 与 GER 相关的研究进展，包括流行病学、发病机制、临床表现、诊断和治疗。

	作 者
	孙明芳(综述) (浙江大学医学院附属儿童医院消化科,浙江 杭州,310003)； 江米足(审校) (浙江大学医学院附属儿童医院消化科,浙江 杭州,310003)；
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	关键词
	牛奶蛋白过敏 胃食管反流 发病机制 诊断 婴儿 Cow’s milk allergy Gastroesophageal reflux Pathogenesis

 HYPERLINK "http://old.med.wanfangdata.com.cn/KeyWords/Info_KWD.aspx?KWDS=Diagnosis" Diagnosis Infant


40.小儿肥胖与支气管哮喘关联机制的研究进展

该综述介绍了肥胖引起儿童支气管哮喘在病理生理机制研究方面的进展，包括瘦素在肥胖和哮喘中的关联作用、纤溶酶原激活物抑制剂-1与肥胖和哮喘的相关性、脂联素和白细胞介素与肥胖和哮喘的相关性、神经介质对哮喘的影响作用，并特别介绍以背根感觉神经元伤感器为靶点进而阻断伤感器的信号途径抑制过敏性哮喘的最新研究。

	作 者
	祝炼(综述) (武汉大学人民医院儿科，湖北 武汉 430060; 孝感市妇幼保健院儿科，湖北 孝感 432000)； 

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Author/General/A000031062" \t "_blank" 徐之良

 HYPERLINK "http://med.wanfangdata.com.cn/Organization/General/O000000035" (武汉大学人民医院儿科,湖北 武汉,430060)； 程衍杨(审校) (武汉大学人民医院儿科,湖北 武汉,430060)；
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	关键词
	肥胖 支气管哮喘 背根感觉神经元 伤感器 儿童 Obesity Bronchial asthma Dorsal root ganglion Nociceptor

 HYPERLINK "http://old.med.wanfangdata.com.cn/KeyWords/Info_KWD.aspx?KWDS=Child" Child


41.重症肺炎支原体肺炎危险因素分析及临床意义

肺炎支原体肺炎在儿童中较为常见.近年来难治性肺炎支原体肺炎日趋增多,其中部分重症患几虽经大环内酯类抗生素治疗仍难见效.然而糖皮质激素治疗有意想不到的效果.对重症肺炎支原体肺炎危险因素的识别,可能有助于早期予以激素干预,改善预后.临床研究发现,临床表现、影像学表现及实验室检查等多种指标与重症肺炎支原体肺炎的发生相关.该文对目前国内外研究所涉及的、可能与重症肺炎支原体肺炎发生相关的因素进行综述.
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42.早发型发作性睡病患儿的非典型症状临床研究

早发型发作性睡病是一种病因不明的儿童慢性神经系统疾病,患儿可能以非典型临床症状为主要表现,是近年来国内重点关注的小儿神经科疾病之一.该文就早发型发作性睡病患儿的非典型临床症状、发病机制、诊断及治疗的研究进展作一综述.
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43.儿童肥胖与维生素D缺乏

儿童肥胖和维生素D缺乏已成为两大公共卫生问题.近年来大量研究表明肥胖及其相关的代谢性疾病与血清低维生素D水平相关,但维生素D缺乏与肥胖之间的因果关系仍不明确.目前仍没有足够证据证明维生素D补充对改善体重、体块指数及脂肪量有益.肥胖可能导致了低维生素D状态,而维生素D和维生素D受体则可能通过作用于脂肪分化、脂肪细胞凋亡、脂质合成和分解、摄食行为及能量消耗方面影响能量平衡.
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44.危重症患者侵袭性真菌病风险评估模型临床应用进展

侵袭性真菌病(invasive fungal disease,IFD)是导致重症监护病房患者死亡的原因之一,近年来越来越多发生于非粒细胞缺乏的危重患者,早期诊断以及准确地筛选高危患者进行预防性抗真菌治疗逐渐得到重视.应用统计学多因素分析方法确立IFD相关危险因素,并建立真菌感染风险评估模型.念珠菌评分可用于选择高危患者接受早期抗真菌治疗.该文就非粒细胞缺乏的危重患者真菌感染风险评估模型的建立及验证进行综述.
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45.儿童泌尿系感染的诊治进展

泌尿系感染(urinary tract infection,UTI)是儿科常见的感染性疾病,早期识别和治疗可有效预防肾脏瘢痕形成,对肾脏远期预后具有重要意义.该文总结近年来儿童泌尿系感染相关文献,分别从临床表现、实验室检查、诊断标准和治疗等方面阐述国内外的研究现状,以期为儿童泌尿系感染的临床诊断和治疗提供参考.
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儿科英文文献摘要：
一、癫痫
1. Cannabidiol as a Potential Treatment for Febrile Infection-Related Epilepsy Syndrome (FIRES) in the Acute and Chronic Phases.

Abstract：Febrile infection-related epilepsy syndrome (FIRES) is a devastating epilepsy affecting normal children after a febrile illness. FIRES presents with an acute phase with super-refractory status epilepticus and all patients progress to a chronic phase with persistent refractory epilepsy. The typical outcome is severe encephalopathy or death. The authors present 7 children from 5 centers with FIRES who had not responded to antiepileptic drugs or other therapies who were given cannabadiol (Epidiolex, GW Pharma) on emergency or expanded investigational protocols in either the acute or chronic phase of illness. After starting cannabidiol, 6 of 7 patients' seizures improved in frequency and duration. One patient died due to multiorgan failure secondary to isoflourane. An average of 4 antiepileptic drugs were weaned. Currently 5 subjects are ambulatory, 1 walks with assistance, and 4 are verbal. While this is an open-label case series, the authors add cannabidiol as a possible treatment for FIRES

Author：Gofshteyn Jacqueline S Wilfong Angus Devinsky Orrin Bluvstein Judith Charuta Joshi Ciliberto Michael A Laux Linda

 HYPERLINK "http://www.yz365.com/Affiliation/Search?lastName=Marsh&firstName=EricD" Marsh Eric D
Source： J Child Neurol 

 HYPERLINK "http://www.yz365.com/Archive/Volume/d12d5501-d331-44cf-94bb-ff23167d59e2" 2016
2. Surgical Management of Pediatric Epilepsy: Decision-Making and Outcomes.
Abstract：First-line treatment for epilepsy is antiepileptic drug and requires an interdisciplinary approach and enduring commitment and adherence from the patient and family for successful outcome. Despite adherence to antiepileptic drugs, refractory epilepsy occurs in approximately 30% of children with epilepsy, and surgical treatment is an important intervention to consider. Surgical management of pediatric epilepsy is highly effective in selected patients with refractory epilepsy; however, an evidence-based protocol, including best methods of presurgical imaging assessments, and neurodevelopmental and/or behavioral health assessments, is not currently available for clinicians. Surgical treatment of epilepsy can be critical to avoid negative outcomes in functional, cognitive, and behavioral health status. Furthermore, it is often the only method to achieve seizure freedom in refractory epilepsy. Although a large literature base can be found for adults with refractory epilepsy undergoing surgical treatment, less is known about how surgical management affects outcomes in children with epilepsy. The purpose of the review was fourfold: (1) to evaluate the available literature regarding presurgical assessment and postsurgical outcomes in children with medically refractory epilepsy, (2) to identify gaps in our knowledge of surgical treatment and its outcomes in children with epilepsy, (3) to pose questions for further research, and (4) to advocate for a more unified presurgical evaluation protocol including earlier referral for surgical candidacy of pediatric patients with refractory epilepsy. Despite its effectiveness, epilepsy surgery remains an underutilized but evidence-based approach that could lead to positive short- and long-term outcomes for children with refractory epilepsy.

Author：Kellermann Tanja S Wagner Janelle L Smith Gigi Karia Samir Eskandari Ramin
Source：Pediatr Neurol 

 HYPERLINK "http://www.yz365.com/Archive/Volume/ccd78eff-2d92-4164-99ad-afb75fca3ed3" 2016
二、大叶性肺炎
1. Epidemiology and clinical features of segmental/lobar pattern Mycoplasma pneumoniae pneumonia: A ten-year retrospective clinical study. 
Abstract：Mycoplasma pneumoniae plays an important role in community-acquired pneumonia. However, epidemiological and clinical studies on the segmental/lobar pattern (S/L) radiographic-pathologic subtype of pediatric Mycoplasma pneumoniae pneumonia (MPP) are rare. The current study retrospectively analyzed the epidemiological and clinical characteristics of pediatric MPP patients. A total of 1,933 children with MPP received treatment at a single hospital between 2000 and 2009, of which 684 (35.4%) were diagnosed with S/L-MPP. The annual incidence of S/L-MPP in children with MPP increased throughout the duration of this study (from 6.4 to 59.6%, P<0.001), which was particularly evident after 2003. S/L-MPP was predominantly found in pre-school-aged children (4-6 years old; 56.6%). Compared with non-S/L-MPP, S/L-MPP was more closely associated with severe manifestations, including higher rates of fever (90.2 vs. 83.3%), pleural effusion (3.9 vs. 1.3%), extrapulmonary manifestations (26.2 vs. 21.2%), abnormal white blood cell counts (65.5 vs. 55.2%), abnormal C-reactive protein levels (30.9 vs. 23.7%) and bacterial co-infection (32.0 vs. 24.9%), as well as longer durations of fever (4.13±4.28 vs. 3.02±2.22 days) and hospitalization (12.70±4.54 vs. 9.22±5.12 days). Older S/L-MPP patients showed higher rates and longer durations of fever and cough; however, they also displayed a lower rate of extrapulmonary manifestations when compared with younger patients. In conclusion, the annual incidence of S/L-MPP has increased in recent years. Pre-school-aged children (4-6 years) with MPP are more likely to display a segmental/lobar pattern, which is associated with more severe clinical manifestations than other MPP infection patterns.
Author：Gao Jian Yue Baozhu Li Haitao Chen Rong Wu Chunlian Xiao Mili
Source： Exp Ther Med 

 HYPERLINK "http://www.yz365.com/Archive/Volume/bfd8a82b-3ecc-412f-a375-18118518f8da" 2015，10（6） ：2337-2344 
2.Pulmonary actinomycosis presenting as post-obstructive pneumonia.
Abstract：Actinomycosis is a chronic suppurative infection caused by filamentous Gram-positive bacilli,?leading to a purulent discharge due to sulfur granule formation. Thoracic actinomycosis represents around 20% of Actinomyces infections, with endobronchial involvement being fairly uncommon. Pulmonary actinomycosis should be considered in the differential diagnosis of non-resolving lobar pneumonia or a lobar mass suspicious for malignancy on endobronchial biopsy. A case of endobronchial actinomycosis presenting as post-obstructive pneumonia and mimicking right upper lobe endobronchial carcinoma, which was associated with foreign body aspiration, is reported here.
Author： Kassab K Karnib M Bou-Khalil P K Bizri A R
Source： Int J Infect Dis 

 HYPERLINK "http://www.yz365.com/Archive/Volume/03228fe5-f778-49be-9863-22d3ad1b99a7" 2016，48：29-31 
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