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花季少女皮肤黄，一
查已有肝硬化

南京市第二医院汤山院区肝
病三科副主任黄平，看了小月之前
的检查资料后，觉得有两大棘手的
问题：第一，病因不明确，当地医院
的检查没有发现病因；第二，肝功
能损伤重，有进一步发展到重型肝
炎的可能。于是他安排小月住院，
经过一系列的检验检查并做了肝
穿刺病理和基因检测，最终确诊小
月得了肝豆状核变性。

经过治疗，小月的病情没有进
一步加重并逐渐好转，但检查发现
小月已经到了肝硬化阶段并出现
了食管胃底静脉曲张。以后随着
病情的进展，可能出现严重的肝硬
化并发症，比如腹水、消化道出血
甚至难逃肝移植的命运。

姐妹都中招，原来基
因是元凶

难过之余，小月的母亲想到小
月还有一个 6 岁的妹妹小星（化
名），小星虽然没有出现小月的症
状，但在体检中曾发现过肝功能异
常，不过当时家里人都没当回事。
小月的主治医生于是让小星也到
医院检查，结果显示小星居然也患

有肝豆状核变性，只是暂时还没有
任何临床症状。

为什么姐妹俩都会得这种病
呢？原来，肝豆状核变性是一种常
染色体隐性遗传性疾病，其致病基
因 ATP7B 定位于 13 号染色体长
臂。经过基因检测，姐妹俩的父母
都是致病基因携带者，他们的每个
子女都有1/4的概率患病。

ATP7B 蛋白主要在肝脏表
达，当 ATP7B 基因突变，ATP7B
蛋白对铜的转运功能出现障碍时，
铜在肝脏过量沉积，引起相应的临
床表现。患者常在婴幼儿期或青
少年期出现症状，主要表现为肝脏
和/或神经系统受累。肝脏受累为
主要表现的肝豆状核变性发病相
对较早（＞2岁就可能发病），神经
系统病变常较肝病晚 10 年出现
（通常＞15岁）。

此外，还可出现眼部异常、溶
血、肾脏损伤、骨关节异常等多种
临床表现。儿童或青少年肝豆状
核变性患者的早期表现常为轻到
中度脂肪肝。有 30%～40%患者
可无任何明显临床症状。肝豆状
核变性随着病情发展，逐渐进展至
肝纤维化、代偿或失代偿期肝硬
化，可出现脾脏增大、脾功能亢进、
腹水、食管胃底静脉曲张、肝性脑

病等并发症。不论是以肝损伤为
主要表现的患者还是以神经精神
症状为主要表现的患者或无症状
的患者，约35%～45%患者在诊断
肝豆状核变性时已存在肝硬化。

早早治疗，悲剧不再有
肝豆状核变性是可用药物治疗

的遗传代谢性疾病，其长期预后取
决于治疗的早晚。治疗越早，损害
越轻，预后越好。肝豆状核变性一
经确诊，应尽快开始药物治疗。如
果能够早期诊断，进行长期规范的限
铜抗铜治疗，小星这样无症状患者的
生存率与一般人群相似，而像小月这
样有临床症状的患者可延缓甚至避
免并发症的发生，促进症状改善，大
部分患者可正常生活和工作。

如果小月的母亲在发现妹妹
小星肝功能异常的时候就带她看
病，是不是姐姐小月的疾病也会被
早早发现，甚至可以在肝硬化之前
就做出诊断、及时治疗，避免悲剧
呢？只希望更多的父母能够增强对
罕见疾病的认识，关注家族成员的
健康状况，尤其是对于出现不明原
因的肝功能异常，应及时就医进行
检查。只有早发现、早治疗，才能避
免肝硬化等严重后果，让更多的患
者远离病痛，远离肝硬化的悲剧。

病情罕见，辗转千里
慕名求医

今年1月16日，周先生（化姓）
因体检发现胰腺占位，在昆明当地
医院进行了全面的进一步检查，并
立即前往北京多家医院求医。部
分医院诊断其为胰腺癌，告知可能
预后较差，生命期也相对较短。不
巧的是，周先生母亲去世前也曾疑
似诊断为胰腺癌，这个晴天霹雳般
的消息让周先生当时就蒙了。

45岁的周先生无法接受这个
噩耗，得知南京医科大学附属明基
医院胰腺中心苗毅教授是国际知
名胰腺专家，1月22日，他抱着最
后一丝希望来到南京明基医院胰
腺中心。

苗毅仔细询问病史、查看临床资
料后，安慰周先生说，没那么严重，这
个疾病的诊断应该是胰腺多发神经

内分泌肿瘤，而不是胰腺癌，应该有
机会手术切除，手术后也无须特殊治
疗。周先生有了生的希望。

技术创新，解决难题
周先生术前被诊断为全身多

发神经内分泌肿瘤（MEN-1），1
月25日，苗毅教授、奚春华主任等
胰腺中心团队为他进行了手术。
与术前评估一致，术中发现胰腺布
满大大小小几十处肿瘤，团队决定
行保留脾脏的全胰切除术。

考虑到患者还较年轻，既要保
证肿瘤切除的彻底性，还要兼顾保
留脾脏及其他脏器的相关功能，这
种手术难度大，技术复杂，对操作要
求极高。苗毅采用独创的“后入路
逆行保留脾脏胰腺切除”手术路径，
完整地切除了病变的整个胰腺，又
最大限度地保留了正常脏器。经过
4个多小时紧张又精细的手术，成

功完成医院首例保留脾脏的全胰
切除术。术后病理检查结果证实
为胰腺多发神经内分泌肿瘤。

多 发 性 内 分 泌 腺 肿 瘤 I 型
（MEN-1）是一种罕见的常染色体
显性遗传疾病，往往有一定的家族
病史。患者易伴发甲状旁腺肿瘤、
垂体前叶肿瘤和肠胰内分泌肿瘤
等肿瘤，其中胰腺神经内分泌肿瘤
多见。胰腺神经内分泌肿瘤是一
种低度恶性肿瘤，生长相对缓慢，
与常说的胰腺癌有显著区别。此
病相对少见，临床容易误诊误治。

苗毅领衔的南京明基胰腺中
心，是新型多学科融合的胰腺专病
中心。2023年为来自全国各地的
患者成功地实施了500多台胰腺手
术。该中心拥有多项特色创新技
术，并与国际同行在胰腺癌、急慢性
胰腺炎、神经内分泌肿瘤、胰腺囊
性病变等领域进行广泛的合作。

现代快报讯（通讯员 张明 莫
禹凡 记者 梅书华）你留心过身上
的痣吗？提起黑痣，有的人会联
想到黑色素瘤，实际上，痣并不是
什么洪水猛兽，恶变的可能性极
低，但也要注意那些形状不规则
的痣。南京市中医院皮肤科副主
任医师张倩提醒，有几种危险的
痣，建议进行治疗。

我们可以通过观察痣的外形
来进行初步的“自我评估”。如果
一颗痣长错了位置，而且形状也
不太对，那就要留心了。

张倩介绍，长在手心、脚底、
外阴、肛周、颈部、腰部等容易摩
擦刺激部位的痣要警惕。此外，
还有几种痣也要注意，比如不规
则的痣，也就是痣的形状是左右
不对称的，不是个圆滚滚的球状；
边界模糊不清的痣，良性的色素
痣往往边缘清晰且规则，反之则
需要警惕；内部颜色深浅不一的
痣；受伤后进展快的痣，若原来的
痣在短期内突然长大，或是大痣
周围出现小痣，或是表面破溃出

血，就要警惕恶变的可能。她提
醒，有黑色素瘤家族史的人，黑色
素瘤的发生率比普通人高十到二
十倍。

对于不是恶变的痣，从美观角
度考虑，想要消除，最常用的两个
方法是激光治疗和手术切除治疗。
激光治疗更适合直径小于3mm、颜
色偏浅的良性色素痣。激光治疗方
便快捷、费用低，但是有治疗不彻
底、留坑留疤痕和复发的风险。色
素痣越大，激光治疗后复发的风险
也越高，而色素痣复发后若再次进
行激光治疗，外界的再次刺激会有
加速色素痣发生变化的风险。

张倩表示，有恶变风险的色素
痣，一定要首选手术切除。手术
切除治疗更彻底，复发率极低，切
除后进行美容缝合，术后瘢痕不
明显，同时可以将切除组织送病
理检查，明确色素痣的良恶性，手
术切除治疗适合所有色素痣。

需要注意的是，色素痣切除术
虽然是小手术，但是一定要到正
规医院治疗。

哪些痣会恶变？
皮肤科专家教你正确辨别

花季少女得肝硬化，悲剧是否可以避免
13岁的小月1个月前反复

出现胃部不适，母亲以为是吃
坏了肚子，但是小月（化名）吃
了胃药却不见好转，反而越来
越严重。母亲还发现小月的眼
睛、皮肤开始变黄，这才想到会
不会是得了肝病，急忙带小月
查了肝功能。一查大吃一惊，
小 月 的 黄 疸 竟 然 超 过
300μmol/L （ 正 常 值 为
20μmol/L），当地医生建议小
月妈妈赶紧到南京市第二医院
肝病科就诊。

通讯员 单晓航
现代快报/现代+记者 张宇

南京明基医院这个手术治疗、保全兼顾

切除全胰又保留脾脏

如何“肠治久安”？
这项检查定期进行很必要

5 月 29 日是“世界肠道健康
日”，当天上午，南京鼓楼医院结
直肠外科党支部联合消化科党支
部、肿瘤科党支部开展党建共建
活动，在本部院区举办主题为“多
一点‘肠’识，多一份健康！”的义
诊活动。

消化道肿瘤发病年轻
化，胃肠镜检查很关键

“胃癌、肠癌等发病呈年轻化
趋势，一方面跟遗传有关，另一方
面跟年轻人的生活习惯、职业有
关。现在年轻人压力比较大，喜
欢熬夜，吃高脂、高盐等不健康的
食物。”南京鼓楼医院消化科主任
医师陈敏建议，如果胃肠有不舒
服，千万不要拖延，该做胃肠镜检
查一定要做。

陈敏曾接诊过一名20多岁的
年轻女性，因为长期腹泻到门诊，
肠镜检查发现是进展期结肠癌。

“这名女士一开始不想做胃肠镜，
觉得很痛苦。其实胃肠镜的检查
很重要，也没有大家想象的那么
痛苦。我们建议40岁以上的人，
哪怕没有症状，也考虑做胃肠镜
检查。”陈敏介绍，“早期的诊断、
预防、治疗是最好的途径。息肉、
腺瘤，包括早期的癌，在内镜里做微
创就可以解决。如果发现是中晚期
也不用沮丧，我们结直肠外科团队
非常强大，有丰富的手术经验，也有
肿瘤科提供化疗方案和靶向药选

择，预后效果都很好。”

ISR手术帮患者实现
保肛的意愿

“目前在我国，结直肠肿瘤的
发病率以每年7.4%的速度上升。
高蛋白、高脂肪的饮食以及不健康
的生活习惯，例如不运动、生活没有
规律、过于疲劳等都有可能诱发结
直肠肿瘤。”南京鼓楼医院结直肠
外科主任医师陈刚表示，结直肠肿
瘤是可以预防的，只要早筛早诊早
治，绝大多数病人预后是非常好
的。早筛方法最常用的是大便隐血
试验，明确诊断主要依靠肠镜。“建
议大家每3—4年做一次肠镜，如
果发现有息肉，最好每年再复查
一次。”陈刚说。

如今，低位直肠癌发病率呈上
升趋势。南京鼓楼医院肿瘤科副主
任医师胡静介绍，很多患者肿瘤位
置在直肠较低位置，无法保肛的话，
需要做造口、佩戴造瘘袋。因为怕
造瘘袋影响生活质量，不少患者不
愿接受手术，而肿瘤的发展导致肠
道梗阻、出血加重。

陈刚介绍，南京鼓楼医院结直
肠外科最具特色的治疗，是经括约
肌间切除的超低位直肠肿瘤极限
保肛手术，也称ISR手术。“只要病
变还算早，哪怕肿瘤位置再低，我
们都有机会帮患者实现保肛的意
愿。”陈刚说。

现代快报/现代+记者 张宇 文/摄

近日，南京医科大学附属明基医院胰腺中心，成功为一名四十多岁胰腺多发神经内分泌
肿瘤患者实施了保留脾脏的全胰切除术。在切除患者全胰的情况下，还成功保留脾脏和脾动
静脉及其他脏器功能不受影响，苗毅教授团队在本次手术方式上实现了新创举、新突破，也标
志着南京明基医院胰腺中心在神经内分泌肿瘤等胰腺疑难杂症诊疗上，全面追求“安全、有
效、及时、微创、经济”的有机结合。

通讯员 李娜 现代快报/现代+记者 刘峻
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