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·病例报告·

伊藤色素减少症合并脑脓肿１例

陈银波　郝云鹏　梁东

（吉林大学白求恩第一医院小儿神经科，吉林 长春　１３００２１）
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　　患儿，男，１２岁，因间断抽搐７年入院。７年前
无明显诱因出现第１次抽搐，开始表现为右手抽动，
继之意识丧失，双眼凝视，无四肢强直，持续 １～
２ｍｉｎ缓解。发作后患儿玩耍如常，未予诊治。２年
前，因患儿学习能力差就诊于当地市医院，头部 ＣＴ
未见异常。入院前５ｄ患儿先出现右上肢抽动，继
之出现全身强直性发作，１～２ｍｉｎ后缓解，缓解后状
态如常。就诊于当地脑科医院，头部 ＣＴ平扫显示
左额顶叶不规则低密度水肿区，增强扫描后发现左

额顶叶肉芽肿。２ｄ后再次出现抽搐，表现同前，遂
来我院就诊。病程中患儿认知能力较同龄儿差，无

发热、乏力、盗汗、消瘦等结核中毒症状，无咳嗽及咯

血，无烦躁、嗜睡，无语言、运动障碍，饮食、睡眠可，

二便如常。足月正常产，生后无窒息。父母非近亲

结婚，否认有遗传病家族史。否认食“痘猪肉”病

史。生后皮肤即有色素脱失斑，但随年龄增长躯干

及肢体色素斑范围逐渐扩大。入院查体：一般状态

可，体温、脉搏、呼吸、血压均正常。体重３５ｋｇ，营养
发育正常。表情略呆滞，计算能力差（不会１０以内
的加减法）。球结膜无水肿，未见颅神经瘫。躯干、

右上肢及双下肢可见大片条索状色素脱失斑（图

１）。心、肺、腹检查正常。四肢肌力肌张力正常，腱
反射正常。脑膜刺激征阴性，双侧病理反射阴性。

血常规检查示白细胞总数及分类正常，尿常规正常，

粪常规未见红白细胞及虫卵。肝功能、心肌酶、血清

离子检查均正常。ＰＰＤ试验阴性，植物血凝素试验
（ＰＨＡ）阳性。胸片未见异常。脑脊液常规生化检
查未见异常，未查到嗜酸性粒细胞。血及脑脊液囊

虫间凝试验均阴性。外院头部ＣＴ平扫见左额顶叶不
规则低密度水肿区，增强扫描后左额顶叶外侧缘见一

小环形均匀一致性强化影，大小约０．８ｃｍ×０．７ｃｍ，
考虑左额顶叶肉芽肿，见图 ２Ａ。入院后头颅 ＭＲＩ

示左侧顶叶可见类圆形异常信号，病灶周围绕以稍

长Ｔ１稍长 Ｔ２环状水肿带，考虑左额顶叶肉芽肿。
常规脑电图检查示单导阵发性出现 θ波活动。２４ｈ
动态脑电图示发作间期左侧单导尖慢波发放。

　　图１　色素脱失斑　躯干、右上肢可见大片条索状色素脱失
斑（箭头所示）。

　　图２　头部ＣＴ扫描结果　Ａ：治疗前，左额顶叶外侧缘见一
小环形均匀一致性强化影（箭头所示）；Ｂ：治疗后病灶消失。

经全科会诊，该患儿诊断为：伊藤色素减少症

（ｈｙｐｏｍｅｌａｎｏｓｉｓｏｆＩｔｏ），继发性癫
"

，脑脓肿可疑。

给予口服妥泰抗癫
"

治疗，并同时给予头孢曲松钠，

·０４４·
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每次１．５ｇ，每日２次，静脉滴注治疗３周。复查头
部ＣＴ示脑部相应部位病灶范围缩小。继续上述治
疗３周后再次复查头部ＣＴ，示脑部肉芽肿及周围水
肿带完全消失（图２Ｂ）。出院临床诊断：伊藤色素减
少症，继发性癫

"

（部分性发作继发全身性发作），

脑脓肿。出院后随访半年，患儿病情稳定，未再出现

抽搐发作。

讨论：伊藤色素减少症又称为色素缺乏失禁症，

于１９５１年伊藤首先报道。本病临床罕见，可能为常
染色体显性遗传，女性发病较多。皮肤色素脱失可

见于躯干或四肢，肢体屈侧及腹部多见，双侧不对

称，呈白色，索条状或大片状，与周围皮肤界限清楚。

部分患儿出生时即可发现，也可在婴幼儿时期出现，

生后数年内色素减少逐渐明显，也可随年龄增长而

消退。７５％的病例合并其他系统或器官的异常，如
中枢神经系统、眼、头发、牙、指甲或骨骼等。中枢神

经系统异常包括智力低下、癫
"

、运动功能障碍［１］。

本例患儿生后皮肤即有色素脱失斑，且随年龄增长

躯干及肢体色素斑范围逐渐扩大。体检发现营养发

育正常，表情略呆滞，计算能力差。躯干、右上肢及

双下肢可见大片条索状色素脱失斑。且近７年来间
断癫

"

发作３次，伴有智力低下。综合分析后，该患
儿符合伊藤色素减少症的诊断。值得提出的是，该

患儿２年前曾因学习困难行头部 ＣＴ检查未发现异
常，本次住院头部 ＣＴ及 ＭＲＩ检查均提示左额顶叶
肉芽肿样改变。由于该患儿否认食“痘猪肉”病史，

皮肤也未见囊虫结节，血及脑脊液囊虫间凝试验均

阴性，外周血白细胞分类未见异常，脑脊液中未查到

嗜酸性粒细胞，故脑囊虫病的诊断可排除［２］。另外

患儿否认结核病接触史，无结核中毒症状，ＰＨＡ阳
性，ＰＰＤ阴性，胸片正常，脑脊液常规生化检查未见
异常，不符合结核瘤的诊断。最后根据头部 ＣＴ及
ＭＲＩ所见考虑为脑内单发性脑脓肿。脑脓肿在病原
菌未明确时，药物选择应对常见致病菌（嗜血流感

杆菌、肺炎链球菌）敏感，且能通过血脑屏障的药

物，并分次静脉给药［３４］。本病例选择头孢曲松钠治

疗，每次１．５ｇ，每日２次静脉滴注，３周后复查头部
ＣＴ病灶范围缩小，继续治疗３周，复查头部ＣＴ显示
脑部病灶完全消失。结合治疗反应，左额顶叶肉芽

肿样改变的原因确定为脑脓肿。另外，该患儿学习

困难，智力较同龄儿落后，皮肤可见色素脱失，７年
内反复抽搐３次，表现形式类似，２４ｈ动态脑电图有
异常改变，头部影像学有异常改变，故该患儿继发性

癫
"

诊断明确。本病无特殊治疗，对症治疗为主，如

有癫
"

发作可用抗癫
"

药物治疗［５］。
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