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第三、四对咽囊综合征。本症是胚胎期第1至第6对咽囊发育

异常引起的先天性免疫缺陷。在胚胎第6～10周，胸腺、甲状

旁腺、甲状朱和部分颜面、主动脉弓及心脏结核由第1至第6

对咽囊的细胞成分发育形成。至妊娠第12周，胸腺移行至胸

部，此前如这些胚胎组织发育异常便引起本征。本征均为散

发，故推测不是遗传缺陷所致；极可能是胚胎环境异常造成

，如母体酗酒可能就是致病因素之一。病理检查可见胸腺和

甲状腺缺如或发育不全。【临床表现】1.出生后即可出现①

特殊面貌，如眼距过宽，下颌过小，耳廓低位等畸形。②顽

固的低血钙搐搦症，单纯补钙不能纠正之。③主动脉弓异常

，如右位主动脉、法乐氏四联征等。 2.新生儿期以后，反复

发生病毒、真菌或卡氏肺囊虫感染，或感染呈慢性过程。对

各种减毒活疫苗，如牛痘、卡介苗和麻疹疫苗等的接种往往

发生严重反应，甚至致死。重症患者且易发生细菌感染。【

辅助检查】①外周血中淋巴细胞减少，尤其是t细胞减少，b

细胞百分比增高。②细胞免疫功能明显降低。③体液免疫功

能不定。血清ig往往不低。④血钙含量降低。⑤甲状旁腺素

水平降低。【治疗措施】多数完全性digeorge病人在婴儿期死

亡；不完全性者有的t细胞功能自发改善，生存期较长。对甲

状旁腺功能减低及低钙血症，宜长时应用维生素d和钙制剂治

疗。严重病例可移植胎儿胸腺组织，以改善免疫功能；国内

用引起胎儿的胸腺体外培养14d左右，先后治疗3例免疫缺陷



病人，取得一定疗效。也可移植骨髓或淋巴组织，但作用不

定。对先天性心血管畸形可手术治疗。 100Test 下载频道开通

，各类考试题目直接下载。详细请访问 www.100test.com 


