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内容概要

本书的主要内容是由我国许多具有新生儿急救临床经验的专家撰写，既结合我国国情，也包括国内外
的有关进展。
此外，本书还纳入了近年来全国新生儿专业学组制订的几个有关新生儿急救技术与疾病的常规及方案
。
这些内容对我国新生儿急救专业的医护人员在临床实践中将有重要参考价值。
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章节摘录

版权页：插图：有机酸类物质的异常蓄积引起代谢性酸中毒以及脑、肝、肾、心脏、骨髓等脏器功能
损害。
同时，旁路代谢增加，其他相关有机酸的产生亦随之增多，体液分析伴随多种有机酸异常。
以甲基丙二酸血症、丙酸血症为例，体内除甲基丙二酸、丙酸的蓄积外，可合并甘氨酸、丙酮酸、谷
氨酸的蓄积，线粒体能量合成功能下降。
并且，由于体内蓄积的有机酸需转化为乙酰肉碱向尿中排泄时，肉碱消耗异常增加，因此，有机酸血
症常伴有严重的继发性肉碱缺乏症。
除某阶段酶的代谢障碍外，辅酶的代谢缺陷也可导致相关有机酸代谢异常。
例如，维生素B12代谢障碍所致维生素B12依赖型甲基丙二酸尿症及甲基丙二酸尿症合并同型半胱氨酸
血症、生物素代谢障碍所致多种羧化酶缺乏症。
（1）发病形式（表21-3-2）1）新生儿、婴儿早期急性起病：约占有机酸代谢异常的半数以上。
常于生后2、3日起出现哺乳困难、反应差、呼吸急促，并随呕吐、意识障碍的出现急速进展，新生儿
期死亡率极高，临床表现类似“缺血缺氧性脑病、败血症”。
2）间歇性发作：稳定期正常，常因感染、饮食不当、腹泻、饥饿、预防接种等诱发急性发作，临床
表现为呕吐、无力、嗜睡、意识障碍，常有一些患儿被误诊为再发性呕吐，一些疾患发作时可能出现
肝大、心肌损害、低血糖、高血氨、代谢性酸中毒等生化异常。
3）猝死：如脂肪酸β氧化异常，稳定期可无明显异常，但在感染、腹泻、饥饿、疲劳、饮食不当等
状态下，脂肪酸代谢亢进，诱发急性发作，严重时猝死。
由于骨骼肌、心肌、肝脏等器官对于脂肪酸β氧化能源依赖性较高，因此，肌张力低下、心脏扩大、
心肌损害、肝大、肝功能损害、高乳酸血症、高氨血症较为常见，部分患者表现类似瑞氏综合征。
4）进行性神经系统损害：新生儿期可无明显异常，常于婴幼儿期起病，部分患者可于学龄期或成年
后起病，表现为智力、运动发育障碍、惊厥、肌张力低下、震颤、共济失调、喂养困难等异常，并逐
渐加重。
部分患者脑CT、MRI等影像学检查可能表现为脑萎缩或变性样表现。
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编辑推荐

《新生儿急救手册》是由人民卫生出版社出版的。
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