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病例报告

儿童节细胞神经母细胞瘤致副肿瘤性
小脑变性１例

郝小生　陈银波　郝云鹏　梁东

（吉林大学第一医院儿内二科，吉林 长春　１３００２１）

　　患儿，男，１３个月时，因站立不稳１８ｄ，坐不稳
１０ｄ第１次入我院。否认前驱感染史，运动发育正
常。体查：水平眼震，坐不稳，持物震颤，双侧巴氏征

阳性。血常规检查示 ＷＢＣ９．３×１０９／Ｌ，Ｎ０．２２，
Ｌ０．６５。腰穿脑脊液常规生化正常。铁蛋白正常
（３２μｇ／Ｌ），乳酸脱氢酶升高（２７８．８Ｕ／Ｌ）。头部
ＭＲＩ正常。双肾及肾上腺超声正常。临床诊断“急
性小脑共济失调”。给予地塞米松治疗 ５ｄ（每日
０．３ｍｇ／ｋｇ），以及营养神经、减轻神经水肿等治疗，
２周后好转出院。患儿２７个月时，因行走不稳３ｄ
第２次入院。无发热，无体重减轻，无呕吐。否认前
驱感染史。语言发育落后，只会说“爸爸、妈妈”，运动

发育正常。体查：神志清楚，无眼震，四肢肌力、肌张力

正常，脑膜刺激征阴性，双侧膝腱反射正常，双侧巴氏

征阴性，指鼻不稳，醉酒步态。血常规检查示 ＷＢＣ
８．１×１０９／Ｌ，Ｎ０．４９，Ｌ０．４４。ＣＲＰ０．１６ｍｇ／Ｌ。血生化
正常。乳酸脱氢酶升高（２６１Ｕ／Ｌ）。单纯疱疹病毒、
ＥＢ病毒抗体阴性，肺炎支原体抗体阴性。再次行腰
穿，脑脊液常规生化正常。头部ＭＲＩ、肺部ＣＴ、腹部
彩超、２４ｈ动态脑电图均正常。临床诊断“急性小
脑共济失调”。地塞米松（每日 ０．３ｍｇ／ｋｇ）治疗
１周后，症状无明显好转，后改为强的松口服 ２周
（每日２ｍｇ／ｋｇ，分２次给予），病情好转，可独坐稳，
能独走，但走路不稳。其后，就诊于多家医院，均诊

断“急性小脑共济失调”。半年后，在北京儿童医院

行腹部彩超及腹部ＣＴ发现腹腔占位，腹部 ＣＴ提示
左下腹脊柱左前缘不规则软组织包块影，边缘清晰，

大小约１．８ｃｍ×１．７ｃｍ×３．５ｃｍ，其内密度欠均匀，
可见散在点絮状高密度影，增强扫描后见包块不均

匀中等强度强化，肠系膜根部多发淋巴结显著。手

术完整切除肿物及周围肿大淋巴结，术后病理回报

示节细胞性神经母细胞瘤（结节型）。骨髓涂片未见

异常。肺部ＣＴ正常。临床诊断为节细胞性神经母细

胞瘤（结节型），未行化疗。患儿３５个月时，为求术后
化疗第３次入我院。体查：垂直眼震，外展时见水平
眼震，醉酒步态。头部 ＭＲＩ正常。乳酸脱氢酶２２０
Ｕ／Ｌ，铁蛋白６５．４μｇ／Ｌ，均正常。神经元烯醇化酶升
高（１９．５ｎｇ／ｍＬ）。临床诊断为节细胞神经母细胞瘤
（Ⅲ期）。治疗上予以规律化疗（长春新碱、顺铂、依
托泊苷、异环磷酰胺）＋放疗，共１年半。随访２年，
患儿眼震消失，走路步态正常，语言发育较前好转，

但仍落后于同龄儿童。

讨论：在恶性肿瘤患者中，出现神经系统副肿瘤

综合征（ｐａｒａｎｅｏｐｌａｓｔｉｃｎｅｕｒｏｌｏｇｉｃｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＰＮＳ）者
不足１％，其中最常见的一种是副肿瘤性小脑变性
（ｐａｒａｎｅｏｐｌａｓｔｉｃｃｅｒｅｂｅｌｌａｒｄｅｇｅｎｅｒａｔｉｏｎ，ＰＣＤ），也称
亚急性小脑变性，以小脑性共济失调为主要临床表

现，是一种与恶性肿瘤相关但原因不明的小脑非转

移性病变［１］。ＰＣＤ病因及发病机制尚未阐明，可能
与小脑顶核去抑制有关［２］。

儿童容易发生 ＰＮＳ的肿瘤是神经母细胞瘤
（ｎｅｕｒｏｂｌａｓｔｏｍａ），按分化程度分为神经母细胞瘤、节
细胞神经母细胞瘤及神经节细胞瘤。神经母细胞瘤

所致的 ＰＮＳ，常见表现为斜视性眼 －肌阵挛综合征
（ｏｐｓｏｃｌｏｎｕｓｍｙｏｃｌｏｎｕｓｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＯＭＳ），发病率为
２％ ～３％［３］。临床表现为急性或亚急性起病的眼

球阵挛（自发的、杂乱的眼球动作），躯干、四肢和头

面部肌阵挛，共济失调，行为改变和睡眠障碍，并且

容易遗留认知和行为异常的后遗症［４］。Ｂｌｏｋｋｅｒ
等［５］总结６例神经母细胞瘤所致的缺乏 ＯＭＳ表现
的小脑共济失调患儿资料后发现，首发症状平均年

龄为２６个月，症状出现及发现肿瘤时间间隔平均为
１２个月，其中５例肿瘤病变位于脊柱旁。本例患儿
第２次入院时未见眼震，后逐渐出现水平及垂直眼
震，但未见典型的ＯＭＳ眼球阵挛，行为改变、睡眠障
碍不明显，主要表现为两次小脑性共济失调，首次出

·３３２·



第１５卷第３期
２０１３年３月 　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　中国当代儿科杂志ＣｈｉｎＪＣｏｎｔｅｍｐＰｅｄｉａｔｒ

Ｖｏｌ．１５Ｎｏ．３
Ｍａｒ．２０１３

现年龄为１３个月，与发现肿瘤相隔２年，肿瘤位于
脊柱旁。

本例患儿生后１３个月、２７个月两次出现小脑
共济失调症状，均无前驱感染史，行腰穿、头部ＭＲＩ、
腹部彩超均正常，期间语言发育落后，只会说“爸

爸、妈妈”，临床诊断“急性小脑共济失调”，给予激

素治疗后，临床症状好转。后辗转于多家医院，半年

后在北京市儿童医院行腹部 ＣＴ发现左下腹脊柱左
前缘占位改变，术后病理回报示节细胞性神经母细

胞瘤（结节型）。临床诊断为节细胞神经母细胞瘤

（Ⅲ期）。两次病程中，肾上腺皮质激素治疗均有
效，考虑与激素抑制自身免疫反应有关。

ＰＣＤ需与小脑原发性或转移癌、遗传性小脑变
性、小脑炎、放射性脑病及化疗性神经系统病变相鉴

别。患儿３次头部 ＭＲＩ均未见中枢神经系统占位
性改变，并且病前无明确感染史、放化疗史及家族

史，故可除外其他原因所致的小脑性共济失调。患

儿经手术切除肿瘤，并规律放化疗，小脑性共济失调

症状基本消失。

在儿科临床工作中，感染性疾病所致的急性小

脑共济失调较常见，但尚需注意恶性肿瘤和／或其所

致的副肿瘤性小脑变性的可能，儿童期较常见的是

后颅凹肿瘤或神经母细胞瘤等，所以除头部 ＭＲＩ
外，建议常规行腹部、胸部影像学筛查，特别是对于

那些前驱感染病史不明确，反复出现小脑共济失调

的患者意义更大，争取早发现，早治疗。
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