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01 指南简介



✓ 作者：Rupesh Raina, J i ra i r K. Bedoyan, et a l

✓ 出版时间：2020年4月8号

✓ 杂志：Nature Reviews Nephrology

✓ 影响因子：14.101

✓ 内容：肾脏替代治疗的儿童患者高血氨管理

Consensus guidelines for management of 
hyperammonaemia in paediatric patients receiving 

continuous kidney replacement therapy

接受持续肾脏替代治疗的儿童患者高血氨管理

共识指南

指南相关概述



内容提要

儿童高血氨可导致严重的后果，表现为脑水肿、严重神经功能损害甚至死亡。对于婴儿和儿

童，导致高血氨最常见的原因包括尿素循环障碍和有机酸血症。鉴于评估体外治疗在新生儿

和儿童高氨血症管理中的作用的研究比较少。此外，缺少使用非肾脏替代疗法（NKRT）和肾

脏替代疗法（KRTs, 包括腹膜透析，连续性KRT，血液透析和混合疗法）治疗新生儿和儿童高

氨血症的共识指南。KRT和/或NKRT的及时治疗至关重要，其选择取决于氨浓度和患者的症状。

本专家共识主要针对接受持续肾脏替代治疗的儿童高血氨的管理提供指导建议。

摘要
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定义

✓ 高氨血症（hyperammonemia）是以血氨水平异常

升高，中枢神经系统功能障碍和脑水肿为主要表现的临

床综合征。主要是由于尿素循环障碍引起血浆氨异常堆

积而导致的疾病。

诊断标准

✓ 新生儿 > 100 µmol/l（170 µg/dl）

✓ 足月儿、儿童和青少年 ≥ 50 µmol/l（85 µg/dl）

高氨血症简介
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高氨血症发病原因

新生儿和婴幼儿高氨血症通常是由先天性代谢缺陷引起的，引起高氨血症的的病因主要有以下4种：

1

3

2

4

✓ 患有肝病或急性肾损伤的儿童患者也会因代谢或

尿素排泄功能受损而易发生高氨血症

肝肾损伤

✓ 丙戊酸可导致高氨血症

某些药物

✓ 是儿童高氨血症最常见的遗传学病因，尿素循环相关的6种

主要酶（氨基甲酰磷酸合成酶Ⅰ、鸟氨酸氨甲酰转移酶、精

氨酸琥珀酸合成酶、精氨酸代琥珀酸裂解酶、精氨酸酶-1、

(N-乙酰谷氨酸合成酶）任何一个缺陷，均会导致高氨血症；

✓ 尿素循环障碍新生儿发病率约为1/3.5万，其中鸟氨酸氨甲

酰转移酶(OTC)缺乏症最常见，新生儿发病率为1/5.65万。

先天性代谢疾病——尿素循环障碍

✓ 如甲基丙二酸血症、丙酸血症、异戊酸血症和多

种羧化酶缺乏症等

其他先天性代谢疾病
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BOX 1. 高氨血症的药物治疗

停止蛋白质摄入

• 静脉注射葡萄糖:输液速度8-10 mg/kg/min

• 静脉注射脂质：每天0.5 g/kg，每天最多3 g/kg

• 热量摄入：每日≥100kcal/kg

• 静脉注射苯甲酸钠：每日最多12g(高剂量苯甲酸钠可在1小时内中毒致死)，给药90

min以上，然后维持24 h以上:

——体重< 20kg, 250mg /kg

——体重> 20kg, 5.5 g/m2

• 静脉注射苯乙酸钠，给药90 min以上，然后维持24 以上:

——体重< 20kg, 250mg /kg

——体重> 20kg, 5.5 g/m2

• 静脉注射苯甲酸钠和苯乙酸钠，给药90-120 min，然后维持24 h以上:

——体重< 20kg, 250mg /kg

——体重> 20kg, 5.5 g/m2

• 静脉注射L-精氨酸盐酸盐，给药90 min以上，然后维持24小时 h以上:

——体重< 20kg;鸟氨酸氨甲酰转移酶和氨基甲酰磷酸合成酶缺乏症患者200 mg/kg, 精

氨酸琥珀酸合成酶、精氨酸代琥珀酸裂解酶缺乏症患者600 mg/kg

——体重> 20kg;鸟氨酸氨甲酰转移酶和氨基甲酰磷酸合成酶缺乏症患者

4 g/m2, 精氨酸代琥珀酸裂解酶缺乏症患者12 g/m2

• 静脉注射左卡尼汀：50 mg/kg，给药90 min以上，然后每天100-300 mg/kg左卡尼汀

(尿素循环障碍患者不需要，但有机酸血症患者需要)

• 维生素(B12 1mg，生物素5-15mg)

• 口服苯基丁酸盐(诊断为尿素循环障碍后)

高氨血症的药物治疗



BOX 2. 共识小组关于非肾脏替代治疗管理的建议

• 共识建议1：当检测到氨水平升高时，立即进行进一步的检测，避免延误治疗(证据

级别4D)

• 共识建议2：停止所有进食，静脉注射葡萄糖和脂质提供足够的热量(每日≥100

kcal/kg)(证据级4B)

• 共识建议3：维持8-10 mg/kg/min的葡萄糖输注速度，并给予脂质(每天0.5 g/kg，最

多3 g/kg)(证据级别4B)

• 共识建议4：在48 h内逐渐重新摄入蛋白质(每天0.25 g/kg，最多1.5 g/kg)(证据级别4

C);如果稳定血清氨水平稳定时间超过48 h，且未提供蛋白质，则蛋白质分解代谢将

进一步促进氨的产生

• 共识建议5：使用推荐剂量的氮清除剂(如苯甲酸钠和苯乙酸钠)和尿素循环中间体

(如L-精氨酸和 L-瓜氨酸)(证据级别4c)

——静脉注射苯甲酸钠（最大剂量每日12g;高剂量苯甲酸盐1小时内即可中毒致死）：

体重< 20kg, 250mg /kg;体重>20 kg, 5.5 g/m2;给药90 min以上，然后维持24 h以上

——静脉注射苯乙酸钠：体重< 20kg, 250mg /kg;体重>20 kg, 5.5 g/m2;给药90 min以

上，然后维持24 h以上

——静脉注射苯甲酸钠和苯乙酸钠：体重< 20kg, 250mg /kg;体重>20 kg, 5.5 g/m2;给

予90-120 min，然后维持24 h以上

——静脉注射L-精氨酸盐酸盐：体重<20 kg, 鸟氨酸氨甲酰转移酶和氨基甲酰磷酸合

成酶缺乏症200 mg/kg, 精氨酸琥珀酸合成酶、精氨酸代琥珀酸裂解酶缺乏症患者600

mg/kg;体重>20 kg, 鸟氨酸氨甲酰转移酶和氨基甲酰磷酸合成酶缺乏症4 g/m2, 精氨酸

琥珀酸合成酶、精氨酸代琥珀酸裂解酶缺乏症12 g/m2;给药90 min以上，然后维持24

h以上

——静脉注射左卡尼汀：50 mg/kg，给药90 min以上，每日100-300 mg/kg (尿素循环

障碍患者不需要，有机酸血症患者需要)

共识小组关于非肾脏替代治疗管理的建议



✓ 鉴于几乎所有幸存者的发育障碍都与高氨血症发作的次数、严重程度和

持续时间相关，因此任何年龄的有临床症状的小儿患者都必须高度怀疑

患有高氨血症；

✓ 非肾脏替代疗法（NKRT）和肾脏替代疗法（KRT）的及时治疗至关重要，

其选择取决于氨浓度和患者的症状。

✓ 专家组推荐用于高氨血症管理的治疗药物包括：苯甲酸钠、苯乙酸钠、

L-精氨酸盐酸盐、左卡尼汀、苯基丁酸盐。

小结



谢谢关注！
thanks for your attention.


