
 第 15 卷 第 12 期

  2013 年 12 月

中国当代儿科杂志 
Chin J Contemp Pediatr

Vol.15 No.12

Dec. 2013

·1146·

Panayiotopoulos 综合征 37 例临床特征分析

于涛　刘威　王华

（中国医科大学附属盛京医院，辽宁 沈阳　110004）

临床经验

                                                          
［收稿日期］2013-04-07；［修回日期］2013-05-04
［作者简介］于涛，男，硕士，住院医师。

DOI:10.7499/j.issn.1008-8830.2013.12.027

Panayiotopoulos 综合征（PS）是发生于儿童早
期与年龄相关的特发性癫癎综合征，一般人群的
发病率为 2‰ ~3‰，在 3~6 岁无热惊厥的患儿中，
PS 约占 13％，在 1~15 岁无热惊厥的患儿中，PS
约占 6％ [1]。自 2001 年国际抗癫癎联盟（ILAE）
癫癎综合征分类举例将其命名为早发型良性儿童
枕叶癫癎（Panayiotopoulos 型）[2] 以来，人们对其
的认识不断加深。近年来，研究认为早发型良性
儿童枕叶癫癎（Panayiotopoulos 型）的诊断术语，
已经不能反映出 PS 疾病谱的全部真实情况，其脑
电图定位存在争议，临床表现才是诊断本病的重
要依据 [1,3]。现将本院收治的 37 例 PS 患儿临床资
料进行分析，以提高广大医生对该病的认识。

1　资料与方法

1.1　研究对象

选取 2010 年 1 月至 2012 年 12 月于本院小儿
神经内科就诊的 PS 患儿 37 例为研究对象，出生
史及生长发育史均正常，所有病例均符合 ILAE 关
于 PS 的诊断标准 [3]。
1.2　方法

仔细询问病史，行 24 h 动态脑电图和（或）
视频脑电图、头 MRI 及血尿常规、肝肾功能、血
清离子、血糖、血氨、血乳酸检查，对其临床资
料及辅助检查进行分析。

2　结果

2.1　一般情况

37 例患儿中，男 17 例（46%），女 20 例（54%），
发病年龄最小 3 岁 2 个月，最大 8 岁，平均年龄
5.4±1.3 岁，病程 1 个月至 10 个月。8 例（22%）

患儿有热性惊厥病史，5 例（14%）家族中有抽搐
病史（热性惊厥及癫癎）。

37 例患儿中，9 例（24%）于发热性疾病中
首次出现癫癎发作；所有的 62 次癫癎发作中，13
次发作（21%）与发热性疾病有关。
2.2　发作表现

37 例患儿均出现以呕吐为主的自主神经症状，
其中 19 例（51%）以呕吐为首发症状，14 例（38%）
呕吐前恶心，2 例（5%）呕吐前头晕，1 例（3%）
呕吐前视物模糊，1 例（3%）呕吐发生于眼右斜后。
患儿呕吐程度轻重不等，1 例为干呕，其余患儿每
次发作时呕吐 2~5 次不等，呈非喷射性。其他自
主神经症状还有面色苍白 8 例（22%），头痛 2 例
（5%）。

37 例患儿中仅 1 例（3%）只有恶心、呕吐等
自主神经症状出现，其余 36 例（97%）均有抽搐
发生，其中眼向左或右偏转 20 例（56%），双眼
上翻 10 例（28%），双眼凝视 6 例（17%）；单
个肢体抽搐 5 例（14%），单侧肢体抽搐 2 例（6%），
双上肢抽搐 7 例（19%），四肢松软 9 例（25%），
四肢抽搐 13 例（36%）。

37 例患儿中仅 3 例（8%）发作过程中无意识
障碍，其余 34 例（92%）均有不同程度的意识障
碍发生，轻者对语言仍有一定程度的反应，重者
意识完全丧失，意识障碍常与眼部症状同时出现。
1 例 发 作 时 间 为 5~6 min， 余 36 例 发 作 时 间 均
≥ 10 min，其中 8 例（22%）发作时间≥ 30 min，
最长 1 例发作持续近 60 min。

37 例患儿中，29 例（78%）于清醒时发作，
6 例（16%）于睡眠中发作，2 例（5%）清醒及睡
眠均有发作。发作频率从每月 1 次至数月 1 次不等。
2.3　脑电图

37 例患儿脑电图中 2 例示背景活动减慢，其
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余 35 例脑电图背景活动正常；36 例患儿发作间期
脑电图示局灶性或多灶性高波幅棘慢波、尖慢波，
异常放电可出现在任何脑区，常见部位依此为枕

（97%）、后颞（59%）、额（35%）、顶（24%），
中央（19%），中颞（16%）、前颞（11%），1 例
患儿发作间期脑电图未见异常。

37 例患儿共监测到 3 次临床发作，表现为枕
区或后头部起源的异常放电，并迅速泛化到全脑。
2.4　其他检查

37 例患儿头 MRI 及血尿常规、肝肾功能、血
清离子、血糖、血氨、血乳酸检查均未见异常。
2.5　治疗及随访

37 例患儿，失访 5 例，其余 32 例随访 4~23
个月。11 例患儿家属拒绝应用抗癫癎药物治疗，
其中 8 例未再出现发作，1 例间隔 2 月后再发作
1 次，2 例再发作 2 次（发作间隔大于 1 个月）；
21 例患儿应用左乙拉西坦或奥卡西平治疗，其中
16 例未再出现发作，5 例仍有发作，改用丙戊酸
后 2 例症状缓解，目前尚无发作，3 例仍有发作。

3　讨论

自 1996 年 Fejerman 首次提出 PS 的概念开始，
随着人们研究的逐渐深入，学者们发现约有 1/3 的
PS 患儿脑电图异常放电不在枕区 [4]，从而认为本
综合征并非“枕叶”癫癎。最近专家们一致同意
将 PS 定义为“一种发生于儿童早中期的与年龄相
关的局灶性癫癎；临床特征为以自主神经症状为
主的癫癎发作，持续时间往往较长；脑电图显示
迁徙性和（或）多灶性放电，常以枕区为主”[1]。

PS 的发病年龄为 1~14 岁，4~5 岁为高峰年龄，
76% 的患儿 3~6 岁发病 [5]，本组 37 例患儿发病年
龄在 3~8 岁之间，与文献报道相符。最近 Cordelli
等 [6] 研究发现，约有 23.3% 的 PS 患儿首次癫癎发
作与发热性疾病有关，而本研究中 24% 患儿的发
病与发热有关，与 Cordelli 等 [6] 报道基本一致，考
虑发热性疾病可能为 PS 发生的诱发因素。

本研究中 37 例患儿发作表现为以呕吐为主的
自主神经症状，后期出现眼偏斜、肢体抽搐及意
识障碍，与文献报道一致 [1,5,7]，但仅 22% 的患儿
发作时间≥ 30 min（文献报道约 50%[1]），考虑与
患儿就诊及时，迅速接受止惊治疗有关。而本研
究中 29 例（78%）于清醒时发作，与文献报道不
相符 [1]，考虑可能与病例数较少有关。

本研究中 37 例患儿除 1 例发作间期脑电图正
常外，均表现为局灶性或多灶性高波幅棘慢波、
尖慢波，异常放电在多个脑区内呈非同步发放，
具有游走性，常见部位依此为枕、后颞、额区，
脑电图背景活动多正常，仅少数患儿背景活动轻
度减慢，与文献 [4] 报道基本一致。另外，PS 患儿
睡眠期异常放电常较清醒期增多，如清醒时仅单
侧枕区放电，而睡眠期异常放电部位可增多至 2
到 3 个部位，同时异常放电的数量也有增加，所
以枕叶棘波不是诊断 PS 的必需条件，也不具有定
位意义。

根据典型的发作表现以及以枕区为主的局灶
性或多灶性放电脑电图，作出 PS 的诊断并不困难。
但尚未出现抽搐发作的 PS 易被误诊为胃肠炎，而
首次发作伴有发热性疾病的 PS 患儿则常被诊断为
中枢系统感染，此外，如仅注意到发作后期的抽
搐症状，忽视了初期呕吐等自主神经症状，还会
造成癫癎发作类型的判断错误。因此，提高对 PS
发作表现的认识，对避免误诊、漏诊有重要的意义。
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