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　　随着现代医学进展 ,小儿癫痫在诊断上不仅能

根据病史、临床发作及脑电图改变进行癫痫与癫痫

综合征的分类 ,而且能对一些癫痫与癫痫综合征进

行基因的诊断。在治疗上可根据不同癫痫类型选择

适当的抗癫痫药物 ,并进行血药浓度的监测指导 ,而

且能通过手术等方法治疗 ,这些都大大提高了癫痫

的控制率。

1 　诊断

　　正确的诊断是正确治疗的关键。小儿癫痫的诊

断过程中存在三方面的问题 : ①错将非癫痫性发作

诊断为癫痫 ; ②由于病史资料和检查资料不足而导

致癫痫分类的错误 ; ③由于临床症状的交叉而导致

癫痫综合征的诊断错误。针对这些问题 ,一些新技

术和临床研究相继出现 ,对癫痫的诊断也渐深入。

1 . 1 　临床发作的诊断

在临床上 ,发作性疾病表现可分为癫痫发作和

非癫痫性发作。诊断癫痫性发作时必须除外非癫痫

性发作。许多疾病表现为突然的意识状态、知觉、反

应力、行为、姿势、肌张力、感觉、自主神经功能的异

常 ,晕厥、偏头痛、低血糖、发作性睡眠、猝倒等 ,均可

以突然发生 ,呈阵发性的脑功能改变 ,而不伴有痫性

放电 , 称为非癫痫性发作 ( Non2epileptic events ,

N EE) ,见表 1。

这些非癫痫性发作为常见的临床发作性疾

病 ,在小儿中占10 %～20 % ,在新生儿中也占一

定比例 , Mastrangelo等[1 ] 分析1 7 4例临床怀疑为

惊厥发作的新生儿 ,癫痫占 36 % ,非癫痫发作占

20 %。

表 1 　非癫痫性发作的临床分类

　　　躯体性 　　　心理性

晕厥/ 猝倒 心理障碍

脑血管病 ( TIA ,偏头痛) 　情感性擦腿、屏气发作

阵发性内分泌障碍 　发作性习惯性抽动、发怒、惊恐

睡眠障碍 癔病性发作

　夜惊、梦游症、梦话、遗尿、睡病 　头痛、腹痛、过度换气

呼吸暂停 精神病性发作

多发性抽动 非癫痫性强直发作

胃食道反流

　　非癫痫性发作为临床癫痫鉴别诊断的难点 ,也

是一部分诊断为癫痫的病人应用抗癫痫药物疗效不

佳的原因之一。文献报道[2 ]在非癫痫性发作中 ,有

10 %～23 %的患儿被诊断为癫痫 ,5 %～20 %被诊断

为难治性癫痫 ,应引起临床医生的重视。

在诊断过程中应详细询问临床发作的病史 ,包

括发作时的环境因素和患儿的生长发育情况 ,努力

寻找引起发作的原因 ;详细的体格检查和脑电图检

查对鉴别诊断至关重要 ,特别是视频脑电图 (Video2
EEG)检查 ,癫痫发作 ( EE) 时在 V2EEG可见同步发

作期的痫性放电 ,而非癫痫性发作 (N EE) 则无此改

变 ,故对二者的鉴别有很大价值。Barry[3 ]运用 V2
EEG对 87 例临床发作性疾病进行诊断和随访 ,发

现有21. 9 %的癫痫和躯体性发作病人被误诊为非癫

痫性发作 ,另有39. 1 %的精神性非惊厥发作病人被

误诊为癫痫或躯体性发作。Parra[4 ]根据睡眠诱导

临床发作与持续视频脑电图监测有无痫性放电相结

合来鉴别 EE 与 N EE ,提出其诊断 N EE 的敏感度为

77 % ,特异度为 95 %。
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随着 V2EEG 应用的不断扩大 ,临床医生对非

癫痫发作的认识也在不断的提高 ,但同时也应强调 ,

在临床发作性疾病的诊断中 ,也要防止将一些非典

型性的癫痫发作 ,特别是复杂部分性癫痫发作误诊

为非癫痫性发作。二者的鉴别要点见表 2 [5 ] 。

表 2 　癫痫发作与非癫痫性发作的鉴别要点

癫痫发作 非癫痫性发作

　　发作的形式常常一致 　　　　往往与精神因素、心理和情感因素有关

　　发作后有疲乏、头痛 　　　　发作形式多样 ,大多不一致 ,牙关紧闭或尿失禁罕见

　　EEG常常能同步记录到癫痫放电 　　　　发作后头痛、疲乏少见 ,大多对发作有记忆

　　抗癫痫药物有效 　　　　EEG无痫性放电

　　　　抗癫痫药物无效

　　值得注意的是 ,约有 8 %～10 %的健康儿童可

有轻度、非特异性的脑电背景活动异常 ,2 %～3 %可

出现癫痫样图形 ,部分儿童有家庭性 EEG异常 ,但

这些儿童临床上无癫痫发作 ,不应诊断为癫痫。

1 . 2 　癫痫持续状态的诊断与分类

癫痫持续状态是指癫痫发作持续 30 min 以上 ,

或反复发作 ,且发作间期意识不能恢复 ,癫痫持续状

态的分类见表 3。

表 3 　癫痫持续状态的分类

癫痫持续状态 惊厥性 非惊厥性

全身性 全身强直2阵挛性发作 失神发作

(原发性/ 继发性) (典型/ 不典型)

强直性发作 失张力性发作

阵挛性发作

肌阵挛性发作

部分性 简单部分性发作 复杂部分性发作

部分性发作持续状态

其他 睡眠癫痫持续状态

　　(1)睡眠慢波相的持续棘2慢波状态 (CSWS) :又

称睡眠中癫痫性脑电持续状态 ( ESES) ,在国际癫痫

分类中属既有全身性发作、又有部分性发作类型。

近年来研究表明 CSWS 并非一独立的癫痫综合征 ,

而是可由许多癫痫发作类型所共有的脑电图改变。

Veggiotti[6 ]对 32 名脑电图表现 CSWS 患者的研究

发现 ,34 %的病人为典型 CSWS 发作 ,即有全身和

部分性大发作 ;也可见于获得性癫痫性失语 (L KS) 、

获得性 Opercular 综合征、其他症状性癫痫以及抗癫

痫药物的不恰当运用 ,并认为不应将 CSWS 作为一

种癫痫综合征 ,而应将其作为一个脑电图表现 ;本院

曾报道[7 ,8 ]CSWS 有 8 例见于睡眠慢波相中央区2颞

中部癫痫状态和 1 例见于获得性失语性癫痫 ;刘氏

等[9 ]用 24 h 动态 EEG和 V2EEG对 12 例有 CSWS

的患儿进行的研究表明 : CSWS 可出现在中央颞区

棘波的小儿良性癫痫 (BECT) 、儿童不典型良性部

分性癫痫、BECT 伴语言和口部运动障碍、L KS、

Lennox2Gastaut 综合征 (L GS) 、Rett’s 综合征和孤独

症样行为伴精神发育倒退。大量研究表明 :睡眠慢

波期大量持续棘慢波发放往往造成患儿行为、智能、

认知和语言等的明显障碍或倒退。

(2)非惊厥性癫痫持续状态 :非惊厥性癫痫持续

状态约占小儿癫痫状态的 25 % ,国内孙氏等[10～12 ]

先后对此进行过分析和报道。非惊厥性癫痫持续状

态主要涉及典型失神、非典型失神或复杂部分性癫

痫状态 ,可由全身性与部分性发作发展而来 ,其共同

的特点为意识模糊、发作期 EEG 脑电背景活动变

慢 ,同时伴有痫性放电 ,而发作间期 EEG脑电活动

增快。在这种状态下 ,患儿没有严重的运动性发作 ,

但有意识改变和认知异常 ,复杂部分性癫痫状态可

导致永久性认知、记忆功能障碍。这种发作状态常

常不为临床医生和脑电图医生所认识。诊断复杂部

分性癫痫状态的标准有[13 ] : ①临床表现为复杂部分

性发作 ,有意识障碍、精神错乱及行为的改变 ,伴自

动症和运动现象 ,持续时间 30 min 以上或连续多次

发作 ,间歇期仍有意识障碍和精神症状持续者。②

发作期脑电图有基本电活动变慢 ,一侧或两侧颞部

有异常改变 ;发作间期脑电图提示一侧或两侧颞部

有痫样放电。③应用抗癫药物可使临床表现和脑电

图好转。

1 . 3 　视频脑电图 (V2EEG) 与动态脑电图 (A2EEG)

的应用

脑电图在诊断癫痫、提供惊厥证据和帮助进行

癫痫和癫痫综合征分类方面起着非常重要的作用 ,
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同时对首次惊厥后的复发以及抗癫痫药物的撤药提

供依据。视频脑电图监测大大提高了临床医生在鉴

别临床非癫痫性的发作、术前确定局灶性癫痫的定

位以及诊断某些癫痫综合征的能力。动态脑电图的

应用使癫痫诊断的阳性率有了进一步的提高 ,也可

鉴别一些睡眠过度和觉醒2睡眠周期中的疾病。但

其在小儿中的应用操作要求较高 ,需去除伪迹 ,且检

测成本也较高。

尽管 V2EEG与 A2EEG在国内已开始逐步得到

应用 ,但癫痫首先还是根据常规脑电图来作为诊断

和发作分类的基本依据 ,通过常规脑电图的检查 ,辅

以睡眠诱发、过度换气、光刺激等 ,可以使绝大多数

的癫痫患儿诊断明确 ,并指导癫痫的治疗 ,在临床发

作需要作进一步鉴别、术前需进一步明确病灶部位

或癫痫难治时可考虑 V2EEG和 A2EEG运用 ,临床

医生应掌握好新的脑电图技术应用的指征。

1 . 4 　基因诊断

目前 ,对一些癫痫与癫痫综合征的相关位点已

有了很大进展 ,不仅为癫痫的病因学诊断提供了实

验证据 ,也为今后进行基因治疗奠定基础。表 4 中

列出了研究已明确的癫痫与癫痫综合征相关基因位

点[19 ] 。

表 4 　癫痫与癫痫综合征相关基因位点

　　癫痫与癫痫综合征 基因位点

儿童失神伴有或不伴有全身强直2阵挛性发作 8p24

儿童失神与青少年肌阵挛性癫痫 1p32 - 33

热性惊厥 2q23 - 24

家族性热性惊厥 8q13 - 21 ;19q12 - 13

家族性全身性发作的热性惊厥附加症 2q21 - q33

原发性全身性发作 3p14. 2 - 12

青少年肌阵挛性癫痫 6p11 ;6q24 ;15q

婴儿痉挛 Xp11. 4 - Xpter

伴有中央区2颞部痫性放电的良性局灶性癫痫 15q14

夜间发生的额叶癫痫 20q13. 2 - q13. 3 ;15q24

家族性多灶性部分性癫痫 2q

颞叶癫痫 10q

新生儿良性家族性惊厥 20q13. 3 ;8q24

2 　治疗

　　癫痫治疗的目标在于控制发作、改善脑功能、提

高生命质量、增强适应能力、促进生长和发育。

2 . 1 　癫痫药物的选择

抗癫痫药物的正确选择取决于癫痫诊断的正确

和发作类型的正确分类。丙戊酸钠和卡马西平已成

为传统抗癫药物中最常用的首选药。随着对抗癫痫

药物作用机制、药代动力学和药效学研究的不断深

入 ,以及新型抗癫痫药物的不断问世 ,药物的选择有

了新的变化。结合药物的不良反应 ,抗癫痫药物的

选择日趋简化。图 1 所示的即为目前小儿癫痫治疗

药物的总的原则[14～16 ] 。部分性发作和全身性大发

作的病例可选用抗惊厥性药物如卡马西平、苯巴比

妥、加巴喷丁、氨基烯酸、泰加必等外 ,同时任何发作

类型均可选用广谱抗癫药物如丙戊酸钠、拉莫三嗪、

托吡酯等。

图 1 　目前抗癫痫药物选择的原则
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2 . 2 　难治性癫痫的治疗

难治性癫痫是指在正确诊断前提下 ,经过规范

合理的抗癫药物治疗半年以上 ,发作减少不足 50 %

者 ;频繁而严重的发作 ;伴有智能低下等。包括 O2
htahara 综合征、婴儿痉挛、Lennox2Gastaut 综合征、

婴儿严重肌阵挛性发作和症状性部分性发作。

在出现治疗不顺利 ,发作控制不良时 ,首先应考

虑的是 :癫痫的诊断是否正确 ,必须排除非癫痫性的

临床发作 ;发作的分类是否正确 ;药物选择是否恰

当 ;用药是否规则 ,药物的剂量是否足够 ,是否已达

到治疗的有效血药浓度。只有在排除了以上情况后

才能考虑为难治性。

难治性癫痫的治疗主要以抗癫痫药物的治疗为

主 ,新的抗癫药物的不断问世和临床的不断应用 ,使

得难治性的癫痫病人获得了控制的机会。

近 10 年来 ,婴儿痉挛症可选用大剂量丙戊酸钠

每日 60～80 mg/ kg、大剂量维生素 B6 每日 100～

300 mg/ kg、丙戊酸钠 + 硝基安定 (或氯硝基安定) ,

或丙戊酸钠 + 托吡酯、拉莫三嗪等 ;对结节性硬化引

起的婴儿痉挛症 ,可选用氨基烯酸、托吡酯等治疗 ;

Lennox2Gastaut 综合征可选用丙戊酸钠 + 氯硝基安

定或托吡酯、婴儿严重肌阵挛性发作可选用托吡酯

+ 氯硝基安定或丙戊酸钠进行治疗。

在传统抗癫痫药物不能控制的部分性发作中 ,

有关新的抗癫痫药的临床试验在儿童中不断开展。

托吡酯、拉莫三嗪、加巴喷丁、奥卡西平等添加治疗

有效 ,最近已有了单药治疗有效的证据。

CSWS 的治疗尚在研究中 ,丙戊酸、地西泮和氯

硝西泮对多数患儿有效 ,肾上腺皮质激素对 L KS 有

效 ,而卡马西平、苯妥英钠疗效不佳 ,甚至可导致发

作加剧或出现新的发作类型。

非惊厥性癫痫持续状态虽不会导致危及生命的

全身并发症 ,但临床仍应积极处理。失神性癫痫状

态主张静脉应用地西泮及其衍生物 ,而不用苯妥英

钠、卡马西平和巴比妥类。复杂部分性癫痫状态的

治疗与全身性强直2阵挛发作癫痫状态相似。不典

型失神持续状态可用丙戊酸钠和氯硝基安定治疗。
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