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　　多发性硬化（ｍｕｌｔｉｐｌｅｓｃｌｅｒｏｓｉｓ，ＭＳ）是中枢神
经系统的自身免疫性、慢性炎性脱髓鞘性疾病，具有

多病灶性、反复发作的特点。由于其侵犯中枢神经

系统的部位不同从而导致的临床变化多样。儿童发

病率远远低于成人，故一直以来都不太受关注，随着

ＭＲＩ的普及及诊断水平的提高，儿童患病率呈逐步
上升趋势。了解儿童 ＭＳ的临床特征，对于提高其
诊断水平及判断其预后具有重要意义。目前国内外

对成人 ＭＳ的研究较多，有的研究样本达到数百
例［１］，但国内关于大样本儿童 ＭＳ病例报道尚不多
见［２］。现就湖北荆门市第一人民医院住院确诊的

１３例儿童 ＭＳ患儿的临床特征及预后回顾分析如
下，以期对临床诊断有所帮助。

１　资料与方法

１．１　研究对象
１３例ＭＳ患儿中，男５例，女８例；起病年龄４～

１３岁，平均年龄７．６±２．８岁，起病年龄 ＜１０岁的
８例（６２％），≥１０岁５例（３８％）。其中复发 －缓解
型１１例，再发－进展型２例。
１．２　诊断标准

按２００５年改版的 ＭｃＤｏｎａｌｄ标准诊断 ＭＳ［３］，符
合以下条件之一即可诊断：（１）至少有２次发作，并有
２个或２个以上受累部位的临床证据。（２）至少２次
发作，有１个受累部位的临床证据；ＭＲＩ显示空间的
多发性，或至少２个与临床表现一致的 ＭＲＩ加脑脊
液阳性表现。（３）有１次发作，和至少２个受累部位
的临床证据，需ＭＲＩ显示时间的多发。（４）有１次发
作，１个受累部位的临床证据，需ＭＲＩ显示空间的多
发等。

２　结果

２．１　临床表现
２．１．１　诱发因素　　１３例患儿中，有诱发因素者
６例（４６％），其中呼吸道或消化道感染者５例，麻
疹疫苗接种１例；无明显诱因的７例（５４％）。
２．１．２　起病方式　　急性起病（发病１周内达到高
峰）７例（５４％）；亚急性起病（发病１周以上，１个月
内达到高峰）５例（３６％）；慢性起病（发病１个月以
上达到高峰）１例（１０％）。
２．１．３　神经系统症状　　（１）首发症状：视力下
降、共济失调、肢体瘫痪为常见的首发症状，还有少

数患儿以排尿障碍、言语不清、感觉异常、复视、抽

搐、头痛、头晕为首发症状（表１）。（２）病程中出现
的症状：以视力下降、肢体瘫痪、共济失调、抽搐、排

尿障碍、感觉异常多见。见表１。

表１　１３例ＭＳ患儿的临床表现　［例（％）］

临床表现 首发症状 病程中症状

视力下降 ６（４６） ９（６９）
共济失调 ５（３８） ６（４６）
肢体瘫痪 ４（３０） ７（５４）
排尿障碍 ２（１５） ５（３９）
言语不清 ２（１５） ２（１５）
感觉异常 ２（１５） ５（３８）
复视 １（８） ２（１５）
抽搐 ２（１５） ６（４６）
头痛 １（８） ３（２３）
头晕 １（８） ２（１５）
听力下降 ０（０） １（８）

２．２　辅助检查结果
２．２．１　ＭＲＩ检查　　１３例（１００％）患儿头部 ＭＲＩ
检查均提示头部或脊髓异常：病变部位以额、顶、颞

·５７８·
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叶皮质及深部白质多发性病灶；其中６例（４６％）显
示空间多发性；其次为脑干４例（３１％）和侧脑室周
围４例（３１％）；６例（４６％）视神经检查均有异常；
７例（５４％）脊髓检查异常，病灶均为多发，为长

Ｔ１／稍长Ｔ１／等 Ｔ１，长 Ｔ２斑片状影，边界模糊，
ＦＬＡＩＲ病灶呈高信号影，更清晰。强化病灶呈环状
或半环状。图 １为 ４个较典型的 ＭＳ患儿的头颅
ＭＲＩ检查结果。

　　图１　ＭＳ患儿ＭＲＩ表现　Ａ、Ｂ、Ｃ为同一女性患儿（１３岁）ＭＲＩ图像，Ａ示第一次起病时头部ＭＲＩ显示双侧大脑半球白质
区、基底节区、右侧小脑半球、胼胝体可见多发斑点片状长Ｔ１、长Ｔ２信号（箭头所示）；Ｂ示第一次起病颈、胸段脊髓 ＭＲＩ显示明显水

肿，有明显的大范围的片状长Ｔ２信号（箭头所示）；Ｃ示该患儿第二次发作时，数天内视力明显下降，头部ＭＲＩ显示患儿视交叉明显

病变（箭头所示）。Ｄ为一女性患儿（１０岁）ＭＲＩ图像，患儿起病６个月后再次发作，Ｔ２ＷＩ序列ＦＬＡＩＲ可见右侧额顶叶皮层下白质及

中央白质呈大片融合的病灶，脑室旁病灶与侧脑室呈垂直关系（直角脱髓鞘征，箭头所示）。Ｅ为一男性患儿（６岁）ＭＲＩ图像，患儿

第二次发作，Ｔ１ＷＩ增强扫描显示病灶中心呈斑片状、线样强化，周围为低信号水肿（箭头所示）。Ｆ为一女性患儿（５岁）ＭＲＩ图像，

患儿第三次发病，Ｔ２ＷＩ序列ＦＬＡＩＲ显示脑干脑桥处可见明显斑片状高信号影（箭头所示）。

２．２．２　电生理检查　　（１）脑电图检查（ＥＥＧ）：所
有患儿均行脑电图检查，其中６例（６／１３，４６％）异
常，均为清醒背景节律变慢，发现癫

%

波３例（３／１３，
２３％），表现为尖波、尖慢波、棘慢波。（２）视觉诱发
电位：潜伏期延长或振幅减低 ４例（４／１３，３１％）。
（３）脑干听觉诱发电位：潜伏期延长 ３例（３／１３，
２３％）。
２．２．３　脑脊液检查　　１０例行脑脊液检查，６例
（６０％）异常，为白细胞或蛋白升高，ＩｇＧ指数 ＞０．７
的４例（４０％），寡克隆带阳性４例（４０％）。
２．３　治疗

１３例患儿急性期均给予糖皮质激素及联合丙
种球蛋白冲击治疗，激素使用甲基泼尼松龙（每日

１５．０～３０．０ｍｇ／ｋｇ）冲击治疗３～５ｄ，以后改为泼尼
松（每日１～２ｍｇ／ｋｇ）口服，１～３个月逐渐减停，同
时给予大剂量丙种球蛋白（１～２ｇ／ｋｇ）分２～５ｄ静

脉使用。治疗后所有患儿病情均明显缓解。即使再

次复发，使用上述治疗，也能明显缓解，其中２例患
儿复发－进展型使用重组人干扰素β１α（商品名：
利比，德国产）治疗，２２μｇ（６ＭＩＵ）皮下注射，每周
３次，最少使用半年以上。其中１人使用半年后复
发次数明显减少，但另１例无效，使用１０个月后仍
然频繁复发，后停用改为口服硫唑嘌呤，复发次数有

所减少。

２．４　随访结果
１３例患儿中，９例长期随访，随访时间为２～６年，

均有２～６次复发；复发间隔时间６０～１８５ｄ；其中
６例复发者处于复发 －缓解期，５例处于临床稳定
期，２例处于再发 －进展期，无死亡病例；所有患儿
的智力均未受影响，但其中有４例由于多次反复发
作或处于进展期，肢体活动有障碍，有２例视力仍存
在障碍，２例有继发癫

%

。
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表２　１３例ＭＳ患儿的临床病程

病例编号 性别 起病年龄（岁） 复发次数 病程（年）目前病情分期

１ 女 １１ ４ ３ 复发缓解期

２ 男 ５ ４ ５．５ 复发缓解期

３ 女 ４．５ ５ ６ 复发缓解期

４ 男 ６．５ ３ ３ 临床稳定期

５ 女 ８ ４ ３．５ 复发缓解期

６ 女 １２ ３ ３ 临床稳定期

７ 男 ５ ３ ２ 临床稳定期

８ 女 １３ ６ ６ 再发－进展期
９ 男 ９ ２ １ 复发缓解期

１０ 男 １０ ３ １．５ 临床稳定期

１１ 女 １１．５ ６ ３．５ 再发－进展期
１２ 女 ７ ２ １．５ 临床稳定期

１３ 女 ４ ３ １．５ 复发缓解期

３　讨论

ＭＳ为慢性、复发性中枢神经系统炎性脱髓鞘疾
病，其临床特点为病变具有时间或空间上的多发性，

常有多次的缓解及复发，儿童ＭＳ的患病率为１．２５／
１０万～２．５０／１０万。既往认为儿童ＭＳ发病年龄大多
在１０岁以上，而本组病例 ＜１０岁的占６２％，说明儿
童ＭＳ在１０岁以内发病并非少见，这可能与近年来
ＭＲＩ的诊断普及与诊断水平提高有关。

ＭＳ的病因及发病机制目前尚不清楚，普遍认为
与自身免疫和基因有关，感染及免疫接种可能为诱

发因素，目前认为麻疹、流感、单纯疱疹、风疹、腮腺

炎、人类疱疹病毒及 ＥＢ病毒等感染与多发性硬化
有关［４］。儿童ＭＳ起病多以视神经受累等多见，其
中本组病例中以视力下降为首发症状的有 ６例
（４６％），表明视功能障碍是儿童 ＭＳ最常见的首发
症状，与近期的文献报告一致［５］。Ｃｈａｂａｓ等［６］认为

儿童ＭＳ与成人相比较更容易侵犯脑干、小脑，而脊
髓受累略少于成人，共济失调及肢体瘫痪也是儿童

ＭＳ常见的首发症状，在本组病例中分别占到首发症
状的３８％和３０％。因此儿童 ＭＳ临床表现更易多
样化，如以脑病为首发症状的ＭＳ，诊断更为困难，更
易被误诊为病毒性脑炎、急性播散性脑脊髓炎等。

本组患儿中有４例初次诊断为病毒性脑炎，３例诊
断为视神经炎，２例被诊断为急性播散性脑脊髓炎
（ＡＤＥＭ），后来出现复发或随访中出现新的病灶，最
后确诊为ＭＳ。因此对于ＭＳ的初次诊断非常困难，
特别对于基层医院。有的作者认为儿童首次发作的

ＭＳ与 ＡＤＥＭ往往很难鉴别，甚至有学者认为在首
次检查时无法鉴别［７］。ＡＤＥＭ一般复发机率小，即
使复发一般不会出现新的病灶。但儿童 ＭＳ有较高

的复发倾向（６０％的会在第 １次起病后１年内复
发）［８］，每次发作会出现新的病灶，即所谓的空间多

发性。根据２００５年修改版的 ＭｃＤｏｎａｌｄ诊断标准，
除ＭＲＩ外还强调了视觉诱发电位、脑干听觉诱发电
位、脑脊液中的免疫球蛋白指数和寡克隆区带在多

发性硬化中的诊断价值。所以对不能确诊的病例，

要进行ＭＲＩ、视觉诱发电位及脑干听觉诱发电位检
查、脑脊液的免疫球蛋白和寡克隆区带的检查。

在诊断ＭＳ中，ＭＲＩ是公认的最有价值的影像
学检查方法，其诊断ＭＳ敏感性约为８０％，特异性为
９６％［９］。ＭＳ的病灶位于中枢神经系统的白质部
分，可累及大脑、脑干、小脑、脊髓和视神经等多个部

位。斑块是ＭＳ独特的病理和影像表现，在ＭＲＩ上，
斑块表现为不均等的Ｔ１信号，在ＦＬＡＩＲ、Ｔ２序列上
呈高信号，多呈类圆形，可相互融合，大小差异很大。

图１Ａ、Ｂ所示为一名１３岁初次起病的女性患儿，接
种麻疹疫苗１周后，出现发热、颈部疼痛伴头昏，无
抽搐，后出现排尿困难，同时双下肢肌力迅速下降，

数天内发展为双下肢完全瘫痪，ＭＲＩ颈、胸段脊髓全
程、脊髓圆锥明显肿胀，并见片状长 Ｔ１、长 Ｔ２信号
影；头部ＭＲＩ提示双侧大脑半球白质区、基底节区、
右侧小脑半球、右侧桥臂、胼胝体可见多发斑点片状

长Ｔ１、长Ｔ２信号，于ＦＬＡＩＲ上呈高信号。给予大剂
量甲基泼尼松龙联合丙种球蛋白冲击治疗，经３个
月治疗完全康复。图１Ｃ所示为该患儿相隔６个月
后，突然出现双眼视力短期内迅速下降，但无四肢瘫

痪及排尿障碍，ＭＲＩ提示视神经视交叉受累，再次给
予“甲基泼尼松龙 ＋丙种球蛋白”冲击治疗，１个月
后双眼视力很快恢复正常。典型的ＭＳ脑内的病灶
还表现为侧脑室周围异常高的Ｔ２信号，沿血管长轴
呈手指状、放射状分布，与胼胝体和侧脑室呈直角关

系，故称“直角脱髓鞘症”［１０］。图１Ｄ所示为另一患
儿６个月后再次发作，表现为头昏、呕吐、视力下降，
ＭＲＩ在Ｔ２ＷＩ序列ＦＬＡＩＲ上可见右侧额顶叶皮层下
白质及中央白质呈大片融合的病灶，脑室旁病灶与

侧脑室呈垂直关系即“直角脱髓鞘征”。ＭＲＩ增强
对于判断 ＭＳ病灶的活动性非常敏感和准确，这是
因为绝大部分 ＭＳ在出现新的病灶时，新病灶有强
化现象，但陈旧的病灶没有强化现象出现［８］。图１Ｅ
所示为一个６岁 ＭＳ患儿第二次复发，表现为抽搐
的持续状态，Ｔ１ＷＩ增强扫描显示病灶中心呈斑片
状、线样强化，周围为低信号水肿。增强扫描可以显

示血脑屏障的破坏，从而成为判断病灶活动性和免

疫反应的标志。对所有确诊和疑似ＭＳ的病例均应
进行定期ＭＲＩ随访，间隔时间为３～５个月，以便观
·７７８·
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察病情变化或找出ＭＳ空间多发性及时间多发性的
依据进一步确诊。

ＭＳ目前尚无特效治疗，急性期大剂量糖皮质激
素联合大剂量丙种球蛋白冲击治疗，可以缓解症状，

即使多次复发使用也有效果，最常用的糖皮质激素

为甲基泼尼松龙［１１］。目前的治疗方向是以减少复

发和减少神经系统残疾为目标。近年来，在成人ＭＳ
患者使用干扰素β１α能减少 ＭＳ的复发率，减少复
发性硬化的病灶数，减缓持续性残障程度的进

展［１２］。但目前在国内儿童 ＭＳ患儿中使用干扰素
β１α还未见相关报道。本组中有２例患儿使用干扰
素β１α注射治疗，１例有效，１例无效，无效的呈进
展型发展，后改为使用硫唑嘌呤口服，复发次数有所

减少，但还在继续观察中。

ＭＳ在儿童中仍有很高的复发率，本组病例中有
６例复发者处于复发－缓解期，２例处于复发－进展
期，占到总比例的６２％（８／１３）。儿童 ＭＳ预后总体
比成人好，其预后良好的因素包括：早期起病，女性，

首次症状为单侧视神经炎，起病急，每次发作缓解期

很少遗留功能障碍等；预后不良因素包括：起病后即

为进展型，男性，频繁复发，发作后恢复不良，小脑或

运动功能受累等［２］。本组长期随访的病例，未发现

明显的智力异常，很少出现脑萎缩。但少数病例有

视力及运动障碍、癫
%

等后遗症。对于儿童来说，其

大脑还处于发育中，髓鞘还处于形成阶段，其远期预

后还需密切观察和研究。
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