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儿童获得性癫
!

性岛盖综合征１例报道
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（吉林大学第一医院小儿神经科，吉林 长春　１３００２１）
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　　患儿，女，５岁，因言语、行为障碍２个月入院。
２个月前，患儿无明显诱因出现言语、行为障碍，表
现为口齿不清，表达不清楚，不与人沟通，理解能力

下降，行为较前退步，性格孤僻，易激惹。病程中未

出现抽搐发作及动作不稳定、手抖、持物落地及发作

性失神等表现。出生史及病前生长发育史无异常。

体格检查示神志清，烦躁，流涎、伸舌困难，问话不

答，但能理解他人说话的意思，无颅神经瘫，四肢肌

力、肌张力正常，双侧病理征未引出。儿童智能测验

提示反应慢、注意力分散、情绪好、合作。头颅 ＭＲＩ
检查未见异常。普通脑电图示单导描记左侧中颞、

后颞区可见频发尖波、尖慢波。动态脑电图检查示

背景节律正常，清醒状态下可见右侧Ｒｏｌａｎｄｉｃ区中、

后颞散发尖波，睡眠期异常放电明显增加，单导记录

中双侧导联频繁棘波、棘 －慢波发放，棘慢波指数
＞８５％，呈电持续状态，符合睡眠期癫

"

性电持续状

态（ＥＳＥＳ）现象（图１），诊断为获得性癫
"

性岛盖综

合征（ａｃｑｕｉｒｅｄｅｐｉｌｅｐｔｉｆｏｒｍｏｐｅｒｃｕｌａｒｓｙｎｄｒｏｍｅ）。给
予肾上腺皮质激素联合左乙拉西坦治疗：左乙拉西

坦起始量为每日２０ｍｇ／ｋｇ，分２次口服；２周后改为
每日４０ｍｇ／ｋｇ，分 ２次口服。甲基强的松龙每日
１０ｍｇ／ｋｇ，分次静脉滴注；３ｄ后改为口服泼尼松每次
１０ｍｇ，每日３次。治疗６周后，患儿语言恢复正常，
性格、行为、情绪及与人交流能力基本恢复。复查动

态脑电图显示清醒期背景节律正常，且无异常放电；

睡眠期Ｒｏｌａｎｄｉｃ区无异常放电（图１）。
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　　图１　患儿治疗前后动态脑电图结果　治疗前清醒期可见右侧中后颞区散发尖波（箭头所示）；睡眠期异常放电明显增加，
双侧导联频繁棘波、棘－慢波发放（箭头所示）。治疗后清醒期及睡眠期均无异常放电。
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　　讨论：儿童良性癫
"

伴中央颞区棘波（ｂｅｎｉｇｎ
ｃｈｉｌｄｈｏｏｄｅｐｉｌｅｐｓｙｗｉｔｈｃｅｎｔｒｏｔｅｍｐｏｒａｌｓｐｉｋｅｓ，ＢＥＣＴＳ）
属于一种原发性局限性癫

"

综合征，占儿童癫
"

的

１５％～２０％。该病总体预后良好，大多数患儿远期
生长发育、社会能力和就业未受影响。近年来，对

ＢＥＣＴＳ活动期患儿认知、语言及学业不良影响，以及
不典型ＢＥＣＴＳ的不良预后的研究日益增多。ＢＥＣＴＳ
变异型或附加症的发生率为１％ ～７％，包括非典型
ＢＥＣＴＳ、ＬａｎｄａｕＫｌｅｆｆｎｅｒ综合征、慢波睡眠中持续性
棘慢复合波癫

"

（ＥＣＳＷＳ）、获得性癫
"

性岛盖综合

征。变异型 ＢＥＣＴＳ，尤其合并 ＥＳＥＳ者，易导致进行
性或持续性语言认知功能倒退征［１３］。

ＢＥＣＴＳ变异型分３型，Ⅰ型表现为负性肌阵挛
发作表现（失神样发作、粗大震颤、运动不协调等）；

Ⅱ型即获得性癫"

性岛盖综合征，表现为言语及口

咽部运动障碍；Ⅰ型和Ⅱ型的特点均具备即为混合
型。获得性癫

"

性岛盖综合征罕见，国内仅报道

２例［４］。获得性癫
"

性岛盖综合征的临床特征为：

言语障碍和口咽部失用，包括构音障碍、失语、流涎，

舌运动不灵活，可有吞咽困难及饮水呛咳等；患儿智

力及认知基本在正常水平，听力正常，对语言的理解

正常；脑电图示清醒期 Ｒｏｌａｎｄｉｃ区频繁棘慢波发放，
常伴有睡眠期ＥＳＥＳ；大多１６岁后停止发作，均有一
定程度口咽运动、语言及神经心理障碍［１］。本文所

报道的这例患儿符合获得性癫
"

性岛盖综合征的临

床特征，认为该患儿临床诊断获得性癫
"

性岛盖综

合征成立。

获得性癫
"

性岛盖综合征诊断时，应注意与获

得性癫
"

性失语（又称 ＬａｎｄａｕＫｌｅｆｆｎｅｒ综合征）鉴
别，ＬａｎｄａｕＫｌｅｆｆｎｅｒ综合征是小儿所特有的癫

"

综合

征。一般为 １８个月至 １３岁发病，高峰年龄为
４～７岁，男性多见，病因及机制不明。临床特点为获
得性失语以言语听觉失认为特征。言语听觉失认是

指患儿听力正常，但对他人或自己的口语丧失理解

能力，不能执行口语发出的简单指令，严重时对呼唤

自己的名字亦无反应；对非言语性声音的反应一般

仍可保留，如电话铃声、汽车喇叭声等［５］。本文所报

道的这例５岁患儿，无明显诱因出现言语、认知、行

为障碍２个月，但该患儿不具有言语听觉失认特征，
故不能诊断为ＬａｎｄａｕＫｌｅｆｆｎｅｒ综合征。

在变异型ＢＥＣＴＳ的治疗方面，近期具有统计学
证据的报道都是有关左乙拉西坦治疗 ＢＥＣＴＳ的临
床研究。初步证明左乙拉西坦在控制该病临床发

作、改善患儿语言认知功能，以及促使脑电图（尤其

合并ＥＳＥＳ）正常化方面优于其他抗癫
"

药［６７］。多

数文献报道，肾上腺皮质激素对消除电持续状态、改

善神经心理损伤有明显效果［５］。治疗上建议应用肾

上腺皮质激素，初始为甲基强的松龙冲击治疗每日

２０ｍｇ／ｋｇ，连用３ｄ，后改为泼尼松口服，疗程６周左右。
通过对本例获得性癫

"

性岛盖综合征的诊断及

治疗体会到，在临床工作中，如果遇到临床表现与

ＬａｎｄａｕＫｌｅｆｆｎｅｒ综合征相似，脑电图表现为 Ｒｏｌａｎｄｉｃ
区为主的棘慢波，睡眠中放电明显增多，甚至伴有

ＥＳＥＳ现象者，如无言语听觉失认应考虑为儿童
ＢＥＣＴＳ变异型———获得性癫

"

性岛盖综合征的可能。
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