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内容概要

《系统性疾病与心脏(第2版)》全书15章，增添了北京协和医院20年来90例线粒体病的临床和病理资料
总结及本院62例I型糖原累积病的临床总结，包括心脏受累及血脂异常及其治疗情况；补充了本院围生
期心肌病的临床总结；增添了肥胖心肌病和Fabry病新章节。
第2版补充了33例病例解析，包括线粒体病和糖原累积病心脏受累，Febry病，甲亢心脏病，嗜铬细胞
瘤，心脏嗜铬细胞瘤，肢端肥大症心肌病，SLE，贝赫切特(白塞)病，大动脉炎，结节性多动脉炎，变
应性肉芽肿性血管炎，抗磷脂综合征，皮肌炎，高嗜酸性粒细胞综合征，淀粉样变，血液肿瘤心脏表
现，放射和化学治疗所致心肌病，心腔内血栓形成，心脏良性恶性肿瘤及心包肿瘤，肝硬化，川崎病
，艾滋病，妊娠合并室上性心动过速及心动过速心肌病以及非动脉粥样硬化心肌梗死等病例报告。
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章节摘录

版权页：插图：细胞（尤其是神经元和心肌细胞）对氧化应激的敏感性增加，产生过多的过氧化物自
由基，最终导致神经元和心肌细胞死亡。
FA病理改变主要在脊髓后索、脊髓小脑后束以及锥体束，脊髓小脑前束损害较轻，小脑皮质和齿状核
也有轻度改变。
脊髓后柱、脊髓小脑束、皮质脊髓束变性硬化。
背根神经节Clarke柱的神经细胞脱失。
周围神经及少量大的有髓轴突可受累。
FA患者常合并肥厚型心肌病，CAA重复序列越多，左室肥厚越明显。
组织病理学检查显示心肌细胞肥厚、变性，伴心肌间质纤维化，部分心肌纤维变性坏死，反应性炎症
以及肌内膜结缔组织增生。
大小冠状动脉均可见PAS阳性物沉积。
心脏神经、神经节以及传导系统的变性坏死，钙盐和铁质沉积均有报道。
组化分析发现心肌细胞内铁大量聚集而乌头酸酶活性降低。
小的含铁颗粒聚集分布于散在的肌纤维核周，呈线样分布在肌原纤维间。
目前认为FA进行陸的心肌病是铁负荷导致线粒体损害，继以出现心肌纤维坏死、慢性反应性心肌炎的
结果。
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编辑推荐

《系统性疾病与心脏:附病例分析(第2版)》由中国协和医科大学出版社出版。
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