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· 论 　著 ·· 病例报告 ·

1　病例资料　患儿男，因“出生后 4 d，反应差 1 d，

新生儿高氨血症”于 2021 年 12 月 2 日收入我院。

2021 年 11 月 28 日，患儿于胎龄 39＋1 周在当地医院

经剖宫产出生。否认脐带、胎盘、羊水异常，否认宫

内窘迫，否认窒息史，Apgar 评分 10-10-10。患儿出

生后因体温低收住当地医院新生儿科，予配方奶粉喂

养，每次奶量 10 mL，吃奶差。12 月 1 日患儿出现精

神反应差，查血氨 488 μmol/L，诊断为高氨血症，当

地医院建议转上级医院进一步诊疗，遂急诊以“新生

儿高氨血症”收住我院新生儿科。

入 院 时 体 格 检 查： 体 温 37.0 ℃， 脉 率 

127 min－1，呼吸频率 47 min－1，血压 64/48 mmHg

（1 mmHg＝0.133 kPa），指脉氧饱和度 98%，身

长 51 cm，头围 34 cm，胸围 33 cm，体重 2 920 g。 

足月儿外貌，精神反应差，嗜睡，全身皮肤欠红润，

毛细血管充盈时间双上臂内侧 3 s、足底 3 s。头颅
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外观无畸形，前囟大小 1.0 cm×1.0 cm，平软，双眼

外观未见异常，双眼未睁，耳廓发育未见畸形，外耳

道通畅，无异常分泌物。鼻外形无畸形，鼻翼无扇

动，无异常分泌物。无鹅口疮。颈软，无抵抗，气管

居中。胸廓双侧对称，三凹征阴性。叩诊呈清音，

双肺呼吸音粗，未闻及干湿性啰音。心尖搏动可，在

锁骨中线左缘第 4 肋间，心前区无异常隆起，未触及

震颤，心界不大，心率 127 min－1，心音低钝，律齐，

各瓣膜听诊区未闻及病理性杂音。腹膨隆，触诊软，

无胃肠型，腹壁未见静脉显露，脐带未脱落，脐轮不

红，未触及包块，肝脾未触及，肠鸣音正常。脊柱、

四肢未见畸形，肛门未见闭锁，肛周皮肤完整，外生

殖器男性型，刺激后无反应，无自主反应。入院后动

脉血气分析示：pH 7.3，二氧化碳分压 28 mmHg，氧

分压 60.8 mmHg，钠 150 mmol/L，钾 3.4 mmol/L，钙

离子 0.63 mmol/L，血糖 5.4 mmol/L，乳酸 0.7 mmol/L， 
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碱剩余－11 mmol/L，实际碳酸氢盐 13.8 mmol/L，

红细胞压积 41.7%，血红蛋白 136 g/L。血常规示：

白细胞计数 2.69×109/L，血红蛋白 150 g/L，血小板

计数 198×109/L，中性粒细胞计数 1.23×109/L。凝

血功能：凝血酶原时间 20.5 s，活化部分凝血活酶时

间 53.9 s，凝血酶原活动度 39.1%，国际标准化比值

1.83，纤维蛋白原降解产物 95.43 mg/L，D- 二聚体 

44 530 μg/L。抗凝血酶Ⅲ活性为 22%。肝肾功能：

总胆红素 165.8 μmol/L，直接胆红素 23.5 μmol/L，间

接胆红素 142.3 μmol/L，丙氨酸转氨酶 127 IU/L，天

冬氨酸转氨酶 2 650 IU/L，白蛋白 23.8 g/L，血肌酐 

75.83 μmol/L，血尿素氮 13 mmol/L。入院初步诊断

为高氨血症、急性肝功能衰竭、新生儿脑病、意识障

碍、呼吸困难、代谢性酸中毒合并呼吸性碱中毒、凝

血功能障碍。患儿频繁出现指脉氧饱和度下降，最低

降至 50%。

入院后给予气管插管辅助通气，还原型谷胱甘

肽及复方甘草酸苷保肝，乳果糖通便，补充精氨酸及

肉碱等治疗，并进行遗传代谢病的筛查。患儿血氨升

高明显且已出现高氨血症的脑病表现，有血液净化

指征，但考虑到新生儿中心静脉置管难度大，而腹膜

透析置管相对简便易行，因此急诊行腹膜透析置管并

开始腹膜透析治疗（方案为用含 1.5% 葡萄糖的腹膜

透析液按 10 mL/kg 体积用微量泵在 20～30 min 内泵

入，每个循环保留 20～30 min 后引流）。经腹膜透析

治疗 6 h 复查血氨水平下降至 419 μmol/L，经腹膜透

析超滤 103 mL，患儿由深昏迷转为浅昏迷状态，对

疼痛刺激有反应，继续腹膜透析治疗，但 16 h 后复查

血氨又升至 531 μmol/L，复查总胆红素 161 μmol/L、 

血尿酸 956 μmol/L、尿素氮 11.3 mmol/L、血肌酐 

88.01 μmol/L、丙氨酸转氨酶 133 IU/L，考虑患儿病

情持续进展，合并脓毒血症、急性肾损伤及酸碱失

衡，暂停腹膜透析，予以行脐静脉置管并开始连续性

肾脏替代治疗（continuous renal replacement therapy，

CRRT）（旭化成 CRRT 机，透析器 AEF-03，导管型

号 6.5f），治疗模式为连续性静脉 -静脉血液透析滤

过（continuous vena-venous hemodialysis filtration，

CVVHDF），红细胞悬液及新鲜冰冻血浆预充管路，

甲磺酸萘莫司他（nafamostat mesilate，NM）抗凝，

血流量 20 mL/min，透析液和置换液流量为 30 mL/h， 

脱水速度 0～2 mL/（kg·h）。经 CRRT 治疗 13 h 后，

患儿刺激后有反应，血氨水平下降至 257 μmol/L。

CRRT 治疗 25 h 后血氨继续下降至 152 μmol/L，复

查血气分析示酸中毒纠正，血肌酐降至 42.38 μmol/

L，患儿全身皮肤变暖，血压、心率平稳，刺激后有

反应，尿量 1.8 mL/（kg·h），遂停止 CRRT 治疗，

并继续保肝、输新鲜冰冻血浆、抗感染、营养支持等

治疗。入院后第 5 天（停止 CRRT 治疗后第 3 天），

患儿精神反应明显好转，可自主睁眼，自主活动明显

增多，复查血氨 163 μmo/L，肝功能明显改善（丙氨

酸转氨酶 51 IU/L，天冬氨酸转氨酶 81 IU/L），肾功

能改善（血肌酐 37.6 μmol/L，尿素氮 4.8 mmol/L）， 

血乳酸下降至 1.3 mol/L，尿量增加至 4.2 mL/（kg·h）。 

遗传代谢筛查结果示甲基丙二酸血症，予以甲基丙二

酸专用奶粉喂养。此后动态检测患儿血氨水平稳定在

100～120 μmol/L。2021 年 12 月 8 日（入院第 7 天） 

予以拔除脐静脉导管及腹膜透析导管，并继续予保

肝、促肝细胞生长因子、营养支持、预防感染、维

持电解质平衡等治疗，患儿精神反应及自主活动可，

喂养良好，肝功能基本恢复正常，监测血氨稳定在

57～76 μmol/L，于 12 月 15 日好转出院。

2　讨　论　新生儿血氨＞100 µmol/L（1 700 µg/L） 

时被认为存在高氨血症［1］，升高的血氨对神经系统具

有毒性作用，尤其是当血氨＞200 µmol/L（3 410 µg/L） 

时可导致不良的神经系统预后［2］，如脑组织水肿、脑

疝形成、呼吸困难、昏迷甚至死亡。因此在高氨血症

昏迷的急性期需要尽快降低血氨水平以稳定大脑的灌

注，降低与高氨血症相关的发病率和死亡率［3］。关于

新生儿高氨血症的治疗，包括一般对症支持药物治疗

（盐酸精氨酸、苯乙酸钠 -苯甲酸钠、补充维生素 B

族）及血液净化治疗等方式，但由于神经系统预后与

血氨的清除速率密切相关，所有指南建议对于严重高

氨血症的新生儿应尽快启动血液净化治疗［4］。

氨是一种小的水溶性分子，血液透析和腹膜透

析 2 种血液净化方式均可有效降低血氨水平，腹膜透

析相较血液透析而言清除效率略低［5］，但是考虑新

生儿血管纤细，建立血管通路难度较大、技术要求高

且部分新生儿监护中心无法开展此项技术，而腹膜透

析在操作上相对简单易行，因此在高氨血症患儿抢救

时，腹膜透析可作为一种快速的临时替代方法［2］。另

外，腹膜透析由于对血流动力学影响较小，不需要使

用抗凝剂、置管操作相对容易，因此在脓毒症、缺血

缺氧性脑病、先天性代谢性紊乱、急性肾损伤、肝衰

竭等危重症患儿治疗方面已有成功的应用经验［6-8］。 
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本例患儿入院时血氨水平 488 μmol/L，且已出现高

氨血症的脑病表现，经紧急腹膜透析治疗迅速降低了

血氨水平，为后续的进一步治疗创造了条件。值得

注意的是，新生儿的腹膜通透性似乎处于高渗透性

状态，在腹透处方设定时要综合考虑短时间优化超

滤以及长时间优化扩散过程之间的平衡，建议小灌

注量（10～20 mL/kg）以避免腹内压升高，短时留腹

（1 h 或更短）以满足超滤需要［9］。2021 年国外报

道了 1 例因Ⅰ型瓜氨酸血症导致高氨血症的男性新

生儿，表现为昏迷和全身癫痫发作，患儿的血氨水平

最高升至 1 813.3 μmol/L，经腹膜透析（含 2.3% 葡

萄糖的腹透液，起始灌注量为 15～25 mL/kg，留腹

时间为 30～45 min）5.5 h 后患儿血氨水平降到 692.3 

μmol/L，平均下降速度为每小时 203.8 μmol/L，且患

儿的神经系统状况有所改善［7］。因此对本例患儿制

定的初始腹膜透析方案为用含 1.5% 葡萄糖的腹透

液，按 10 mL/kg 体积用微量泵泵入，每个循环保留

20～30 min 后引流，且通过腹膜透析治疗 6 h 患儿总

超滤为 103 mL，患儿一般情况有所改善，故后续 10 h 

腹膜透析方案未变。但本例患儿同时伴有急性肝功能

衰竭、凝血功能障碍、脓毒血症、新生儿脑病、意识

障碍、呼吸困难、代谢性酸中毒合并呼吸碱中毒等多

种危急情况，病情出现恶化，除了需要清除患儿体内

的代谢废物和炎症因子之外，还需要进行严格的容量

管控。而腹膜透析是依靠患儿自身腹膜的半透膜属

性进行毒素和水分的清除，新生儿的腹膜结构尚未完

全发育成熟，其腹膜面积相对较大，因此腹膜超滤的

速度和超滤量难以严格管控，如液体正平衡过多则容

易引起患儿高容量性心衰。而 CRRT 可通过精准控制

超滤的量和速度，对危重患者的容量状态进行有效管 

理［10］。另外，一项关于先天性代谢异常所致新生儿

高氨昏迷的研究比较了 CRRT 和腹膜透析治疗的有效

性和安全性，结果发现 CRRT 能够更有效地、快速地

清除血浆中的氨，且患儿的生存率高于腹膜透析［11］。

因此，对于本例危重症患儿，需要在腹膜透析基础上

桥接 CRRT 来进一步清除血氨、炎症介质、毒素等，

调节水电解质及酸碱平衡，稳定患儿内环境和液体 

平衡。 

新生儿 CRRT 的常用模式有连续性静脉 -静脉

血液滤过（continuous veno-venous hemofiltration，

CVVH）、连续性静脉 -静脉血液透析（continuous 

veno-venous hemodialysis，CVVHD） 和 CVVHDF。

CVVHDF 由于结合了弥散和对流 2 种溶质清除方式，

因此对于内毒素、炎症因子、胆红素、血氨等中大分

子的清除能力高于单纯的 CVVH 或 CVVHD。另外，

相较于 CVVHD 而言，CVVHDF 可维持更稳定的血

流动力学状态，超滤过程中发生低血压的风险较低，

且在血氨清除方面，后者滤器孔径大于前者，因此

CVVHDF 对于血氨的清除优于 CVVHD［12］。因此对

本例患儿选用的 CRRT 模式为 CVVHDF。由于新生

儿循环血容量较小，使得 CRRT 管路中体外循环体积

占患儿血容量的比例相对较大，导致轻微的液体不平

衡可能会对患儿的血流动力学产生较大的影响［13］，

因此我们使用红细胞悬液、新鲜冰冻血浆及人血白

蛋白溶液进行管路的预充，预充量为体外循环回路的

体积。在抗凝剂选择方面，本例患儿存在肝功能衰竭

及显著的凝血功能异常，抗凝血酶Ⅲ活性仅有 22%，

遗传代谢筛查结果提示甲基丙二酸血症，使用枸橼酸

抗凝及肝素抗凝均存在禁忌。如果选用无肝素透析，

体外循环管路及滤器的凝血会造成患儿血液及凝血因

子的丢失，缩短治疗时间，以及因需要更换管路及滤

器而造成治疗费用的增加。NM 是一种合成的丝氨酸

蛋白酶抑制剂，它的抑制作用影响各种酶系统，包括

凝血、纤溶和补体系统，且其抗凝作用不依赖于抗凝

血酶。另外 NM 分子量小、半衰期短（仅为 8 min 左 

右）［14］，可迅速从血液中清除，且在 CRRT 抗凝过程

中 NM 引发的出血性并发症的发生率低于肝素和低分

子肝素，可用于高出血风险患者的体外循环抗凝［15］。 

因此，权衡利弊后最终对本例患儿选用 NM 进行抗

凝，用法为导管动脉端每小时持续泵入 0.5～1 mg/kg， 

监测并维持活化凝血时间 （activated clotting time，

ACT）在 150～200 s，根据 ACT 水平调整 NM 泵入

剂量。该患儿在 25 h 的 CVVHDF 治疗过程中滤器及

管路通畅、无血凝块形成，未出现明显过敏、高钾血

症等不良反应，提示 NM 在新生儿 CRRT 中的抗凝作

用可能是有效且安全的。

腹膜透析操作相对简单且容易实施，能够缓慢

持续地对毒素和水分进行清除，虽不及 CRRT 清除效

率高，但其不需要昂贵的设备，不需要使用抗凝剂且

对新生儿血流动力学影响较小，因此急诊行腹膜透析

可为后续的进一步治疗赢得宝贵时间，尤其是对于

血流动力学不稳定、抗凝有禁忌的新生儿。当新生

儿 ICU 无法建立透析管路时，腹膜透析可作为优选方

案。而对于腹腔有感染、腹腔占位或出血，存在严重
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代谢紊乱和容量超负荷的新生儿，在具备行脐静脉置

管或股静脉穿刺置管等技术的新生儿 ICU，则可首选

CRRT。

通过本例重症新生儿的抢救，我们得出经验，在

腹膜透析基础上桥接 CRRT 可有效改善患儿高氨血

症、脓毒症及酸中毒等，保护患儿重要脏器功能，提

高危重新生儿的抢救成功率及生存率。另外，目前国

内关于高出血风险新生儿的 CRRT 抗凝经验尚缺乏，

抗凝剂的选择存在困境，我中心首次成功应用 NM 用

于肝功能衰竭、凝血功能障碍及高出血风险新生儿的

CRRT 抗凝治疗，可为新生儿 CRRT 抗凝剂的选择提

供参考。
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