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!!!摘要"!目的!探讨儿童交替性偏瘫'1HO(的临床特点)诊断)鉴别诊断和治疗方法" 方法!对 +

例1HO患儿的临床资料进行分析" 结果!+ 例患儿均在出生后 ". 个月内发病#呈反复发作)间隔时间

不定的交替性偏瘫#进行性认知功能减退$或伴有言语障碍)斜视和眼球震颤以及瘫侧肢体的舞蹈样不

自主徐动" + 例使用氟桂利嗪治疗后#" 例 / 年内未见发作#" 例 , 年内有 " 次发作#其中 / 例改用托吡

酯后发作频率明显减少持续时间明显缩短" 结论!该病的主要特征为出生后 ". 个月内出现的反复发

作的交替性偏瘫#伴有认知功能障碍和锥体外系症状" 氟桂利嗪和托吡酯对1HO都有效"

!关键词"!交替性偏瘫$ 氟桂利嗪$托吡酯
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(66E#1HO(是一罕见的综合征#病因迄今不明#多数

学者认为可能与遗传有关#为一种钙离子通道性疾

病%"&

" 其临床特点是频繁发作的交替性偏瘫#常伴

有眼肌麻痹)眼球震颤和不完全瘫痪肢体的舞蹈样

动作" U9::9<等%,&在 "4*" 年首先对本病进行了描

述#国内迟兆福等%$&于 "44* 年首次报道" 我院神经

内科近年遇诊 + 例#现进行回顾性分析#旨在提高对

本病的认识#减少误诊误治"

作者简介% 伏杭江'"4+'2(#女#江苏南京人#本科#副主任医

师#从事老年科专业工作
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<=临床资料

<><=一般资料!+ 例 1HO患儿均为 ,%%/ 年至

,%%4 年来我院就诊的病例" 男 / 例#女 , 例" 发病

年龄最小 , 个月#最大 ". 个月#平均 .&" 个月" 就

诊年龄最小 "% 个月#最大 ", 岁#平均 '&" 岁" + 例

患儿父母均非近亲结婚#无养狗)养猫及酗酒史$孕

期无感冒发热#足月顺产" , 例其父有典型的偏头

痛病史#, 例祖母有偏头痛病史#" 例其母有癫痫病

史"

<>?=诱发因素!+ 例患儿的发病均有诱因#$ 例因

生气)恐惧)紧张时发病$" 例因哭闹)劳累后发病$

另 , 例则在发热后出现肢体的瘫痪"

<>@=首发症状(发作频率与持续时间!, 例患儿首

先出现口吃不清)肌张力障碍#, 例以斜视和眼球
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震颤为首发症状#另 , 例则以偏瘫为首发症状" 患

儿偏瘫发作为每天均有发作及间隔 " V$ 月发作不

等$每次发作持续时间为数分钟至 ' 天"

<>A=临床表现与神经系统体征!患儿均表现出发

育迟缓和智能低下#讲话和行走的月龄较同龄儿晚

+ 个月左右#仅能讲短句" 发作间隙期神经系统检

查无阳性发现" 发作期均出现偏瘫体征#均有双侧

肢体交替出现现象" , 例伴有口吃不清的言语障

碍#, 例伴有斜视和眼球震颤#, 例伴有瘫侧肢体的

舞蹈样不自主徐动" 瘫侧肢体肌力 % V$ 级不等#肌

张力低$对侧肢体肌力)肌张力正常" 双侧肢体浅感

觉和位置觉无异常#未引出病理反射" 盖瑟尔及韦

氏儿童智力量表检查#, 例临界状态'*, 分(#/ 例智

能低下'小于 '% 分("

<>D=实验室及辅助检查!+ 例患儿血常规)肝肾功

能)生化检查)血沉)电解质等检查均无特殊发现" "

例脑电图示有棘慢波#/ 例呈弥漫性慢波#" 例正常"

颅脑O5)M-a检查 " 例示先天性大脑发育不全#'

例无特殊发现" , 例接受了正电子发射断层S3线

断层显像仪'XY5SO5(检查#显像示偏瘫对侧脑区

氟脱氧葡萄糖'k[Q(代谢偏低"

<0E=结果!+ 例患儿使用过卡马西平)苯妥英钠)

尼莫地平和康脑灵等治疗#效果均不理想" 我院给

予氟桂利嗪片每晚 ,&' V' #K治疗后#" 例 / 年内

未见发作#" 例 , 年内有 " 次发作$其中 / 例给予托

吡酯后#发作频率明显减少持续时间明显缩短"

?=讨=论

1HO男女患儿均可发病#无性别差异#多为散

发#但有家族性之倾向%/2'&

" 1HO的发病机制曾有

脑血管痉挛)偏瘫型偏头痛)癫痫)线粒体缺陷等多

种假说#但目前比较一致的观点为1HO是一种钙离

子通道性疾病#脑血管功能异常和线粒体缺陷在其

发病过程中可能发挥了一定的作用%"&

" 也有学

者%+&对一对单卵双胞儿进行研究#证实 O1OG1"1

基因突变可以发生不典型的 1HO" 提示神经系统

的症状#尤其是偏瘫和锥体外系症状与脑血管痉挛

及线粒体缺陷相关联"

1HO患儿的偏瘫可突然或逐渐发生#偏瘫常左

右交替#或从一侧转移到对侧" 本组 + 例颅脑 O5)

M-a检查未显示脑实质出现低密度的改变" IB8B\?

等%*&对 ' 例 1HO患儿进行 XY5扫描#其中 $ 例显

示偏瘫对侧豆状核k[Q低代谢#表明豆纹动脉出现

了血管痉挛#临床出现偏瘫$豆状核k[Q低代谢#提

示基底神经节受损#临床会出现锥体外系症状" 本

病还与偏头痛存在着密切联系"

1HO仍然沿用 1?AB:E?的诊断标准%.&

.

!

起病

年龄小于 ". 个月$

"

反复发作)程度不等的偏瘫#累

及身体的任一侧或双侧$

#

偏瘫发作间期或发作时

常伴其他发作性症状#如瘫痪侧肢体强直#张力障碍

性姿势异常#舞蹈徐动样运动#眼球震颤#眼球活动

异常及植物神经功能紊乱$

$

进行性智能障碍和神

经机能缺陷" 本组 + 例患儿基本符合上述标准"

1HO的主要治疗药物是氟桂利嗪#对氟桂利嗪

无效的1HO患者#可选用托吡酯%"%&

" 托吡酯为一

新型的抗癫痫药物#是通过抑制钠通道和增强
.

2氨

基丁酸受体的活性来发挥作用的#可作为治疗 1HO

的一线药物或作为氟桂利嗪治疗无效时的替代品"
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