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儿童后象限脑皮质发育障碍致难治性癫癎的手术治疗

刘庆祝　蔡立新　刘晓燕　姜玉武　王爽　季涛云　王文　程伟科　王若凡

（北京大学第一医院儿童癫癎中心，北京　100034）

［摘要］　目的　探讨儿童后象限脑皮质发育障碍致难治性癫癎的临床特点、手术策略及疗效。方法　分

析 14 例后象限皮质发育不良（PQD）致难治性癫癎患儿的症状学特征及术前评估结果，总结视频脑电图检查、

术中监测的定位价值及颞顶枕叶离断术的适应症和优缺点。结果　14 例 PQD 患儿的癫癎发作有多种发作形式，

但以痉挛发作最常见。2 例皮质发育不良涉及中央区。14 例患儿行颞顶枕叶离断手术，术后 13 例无发作，1 例

发作减少 >50％。结论　颞顶枕叶离断术是儿童后象限皮质发育障碍所致难治性癫癎外科手术治疗较安全的一

种术式，并获得了满意的癫癎控制效果。                               ［中国当代儿科杂志，2017，19（3）：259-263］
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Surgery for pediatric intractable epilepsy due to posterior quadrantic cortical 
dysplasia
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Abstract: Objective    To investigate the clinical features and surgical strategy for pediatric intractable epilepsy 
due to posterior quadrantic cortical dysplasia and to assess the surgical outcomes. Methods   The clinical features and 
preoperative evaluation results of 14 children with intractable epilepsy due to posterior quadrantic cortical dysplasia 
were retrospectively analyzed. The localization values of video-electroencephalography and intraoperative monitoring 
and the indications, advantages and disadvantages of temporoparietooccipital disconnection were evaluated. Results    
The 14 children had different seizure types, of which spasm was the most common one. The lesions of cortical 
dysplasia involved the central cerebral region in 2 cases. After temporoparietooccipital disconnection in 14 patients, 13 
cases were seizure-free; only one case still had seizures, but the frequency dropped by more than 50%. Conclusions    
Temporoparietooccipital disconnection is a safe and effective surgical procedure for children with intractable epilepsy 
due to posterior quadrantic cortical dysplasia.                                        [Chin J Contemp Pediatr, 2017, 19(3): 259-263]
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脑 皮 质 发 育 障 碍（malformation of cortical 

development, MCD）是导致儿童药物难治性癫癎的

最常见病因之一，它可以涉及一个或多个沟回、一

个或多个脑叶甚至半球 [1]。当脑皮质发育障碍位于

一侧半球颞顶枕叶时，被称为后象限皮质发育不良

（posterior quadrant dysplasia, PQD）[2]。PQD 患 儿

早期手术治疗已经取得很好的临床效果，但因为

患者年龄小、病灶范围不好界定、手术风险较大

等多种原因，国内还缺乏系统的研究。北京大学

第一医院儿童癫癎中心自 2015 年 6 月至 2016 年 5

月接受外科手术治疗的 PQD 致难治性癫癎患儿 14

例，现将 14 例患儿的术前评估、手术经验及短期

预后等情况进行分析如下。
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1　资料与方法

1.1　研究对象

2015 年 6 月至 2016 年 5 月期间，本中心接受

外科手术治疗的 PQD 致难治性癫癎患儿 14 例，均

正规应用两种及以上抗癫癎药物不能控制发作，

发作形式多样，且都有智力、运动发育落后。其

中男 9 例，女 5 例；年龄 0.7~9 岁，平均 3.1±2.5 岁。

癫癎发作起始年龄 1~19 个月，平均 5.4±4.6 个月。

发作频率 3~40 次 /d，平均 5±4 次 /d。术前服用

抗癫癎药物 3~5 种，平均 3.2 种。

1.2　术前评估

术前所有患儿均进行详细的病史采集、查体，

神经发育及心理评估，以及头颅 CT、MRI 及正

电子发射断层扫描（FDG-PET）检查，头颅 MRI 

T1WI 序列和 FDG-PET 融合检查，MRI 三维重建

和头皮视频脑电（video-EEG）监测等。视频脑电

监 测 采 用 NIHON KOHDEN 32 通 道 VEEG-1200-C
系统，按国际 10-20 系统放置 19 导联记录电极，

并同步记录双侧三角肌和双侧股四头肌的表面肌

电图（EMG）。术前至少记录到 3~5 次癫癎发作。

根据发作期症状特征和各项检查结果，进行术前

综合评估。

1.3　手术方法

14 例患儿均接受了颞顶枕叶离断术，其中 2

例还同时进行了中央区部分切除术。取侧卧位，

选择颞顶叶“T”型切口入路。充分暴露外侧裂、

颞上回、中央区及邻近部分顶叶。暴露中央区可

提高术中躯体感觉诱发电位（somatosensory evoked 

potential, SSEP）及复合肌肉动作电位（compound 

muscle active potential, CMAP） 监 测 的 准 确 性 及

成功率。SSEP 技术用于观察感觉皮层 N20 电位

及传至中央前回 P22 电位的位相反转情况，以

确定中央沟的位置。CMAP 是根据直接皮层点刺

激在对侧肢体相应肌肉反映出的复合肌肉动作电

位，以确定初级运动皮层。CMAP 通过持续皮层

电刺激，观察波幅改变以达到保护运动功能的目

的。在颞顶枕叶离断之前，常规进行皮层脑电图

（electrocorticography, ECoG）以监测异常放电范围。

中央沟定位主要通过术中解剖位置、术前 MRI 三

维重建（图 1）及术中 SSEP（图 2）。根据术前

评估及术中监测情况，进一步确定顶叶离断部位。

颞顶枕叶离断，先离断颞叶，沿外侧裂或颞上回

切开蛛网膜及软脑膜，充分暴露下环岛沟，保护

大脑中动脉支配颞叶的大血管及较大的回流静脉。

沿下环岛沟、颞干到达脑室，充分打开颞角并暴

露海马及海马尾部。海马内侧离断，并吸除杏仁核，

离断海马尾部，吸除颞枕内侧回达中线。沿顶叶

离断部位切开达侧脑室，并与颞角会合。离断胼

胝体后部及压部。最后达到颞顶枕叶完全离断。

整个离断过程中行不同部位持续 CMAP 监测，尽

量保护血管，不电凝颞极、颞底、枕底及中线旁

软脑膜及蛛网膜。

图 1　MRI 三维重建　　清晰看到脑皮层结构。

图 2　术中 SEP 监测　　4、5、6 触点位相倒置，中央沟

位于 3、4 触点之间。

1.4　随访与疗效评估

术后给予 2~3 种抗癫癎药物，随访 0.7~1.4 年。

2　结果

2.1　脑电图结果

14 例患儿均进行术前长程视频脑电监测，其

中 10 例发作间期的异常放电位于一侧后象限（图

3），4 例发作间期呈多灶性；11 例发作期于一侧

后象限起始（图 4），3 例发作期全导起始，没有
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侧向性；7 例发作间期、发作期都能够定位于一侧

后象限，2 例发作间期、发作期都不能定位，5 例

发作间期、发作期不一致或多灶性。14 例均行术

中 ECoG 监测，其中 2 例监测到术中发作。14 例

患 儿 中 有 11 例 行 术 中 SSEP、CMAP 监 测，8 例

SSEP 监测效果好，与解剖相符合；3 例监测效果

不理想。7 例 CMAP 持续监测下行离断手术。4 例

没有引出 CMAP。

图 3　术前发作间期的视频脑电图　　右侧后头部、颞区、蝶骨电极大量低 - 高波幅尖波、尖慢复合波发放。

图 4　术前发作期的视频脑电图　　起始于右侧枕区，呈低波幅快波。

2.2　影像学检查结果

14 例患儿术前头颅 MRI 均发现颞顶枕叶皮质

发育异常（图 5）。头颅 FDG-PET：12 例颞顶枕

叶低代谢，2 例颞顶枕叶高代谢。发作间期癫癎灶

FDG-PET 一般为低代谢，发作期癫癎灶如持续放

电区 FDG-PET 常为高代谢。头颅 MRI 和 FDG-PET

的融合提示 2 例皮质发育异常涉及中央区（图 6）。
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2.3　手术结果及随访

14 例均予以颞顶枕叶离断，其中 1 例切除了

颞叶、2 例切除了中央后回。术后 3 个月复查头颅

MRI，提示颞顶枕完全离断（图 7）。术后患儿均

无肢体功能障碍，并常规服用抗癫癎药物，7 例 2

种药物联合治疗、7 例 3 种药物联合治疗。 

图 7　术后头颅 MRI　　右侧颞顶枕叶完全离断、中央区

部分切除（如箭头所示）。

图 5　术前头颅 MRI　　右侧颞顶枕叶皮质发育异常，涉

及中央区。

图 6　头颅 MRI 与 FDG-PET 的融合　　右侧颞顶枕叶、

中央区代谢减低。

术后随访 0.7~1.4 年，13 例无癫癎发作；1 例

发作减少 >50％。术后 3 个月、6 个月复查，智力、

运动发育评估较术前明显进步。视力、视野因患

儿年龄小、智力发育落后不能配合未行检查。无

其它并发症及死亡病例。

3　讨论

脑皮质发育障碍包括巨脑回，无脑回，带状

灰质异位，室管膜下灰质异位，以及局部皮质发

育不良、小多脑回、脑裂畸形等局部畸形 [3]。脑皮

质发育障碍是导致儿童难治性癫癎的最常见病因

之一。而 PQD 约占脑皮质发育障碍的 3%~15%，

占药物难治性癫癎手术病例的 3%~5%[4-5]。

PQD 所致癫癎的典型临床特点是起病早，甚

至在新生儿期起病，常存在多种发作形式，其中

最常见的为痉挛发作 [1,6]，大部分伴有精神发育迟

滞 [5]。本组病例平均起病年龄为 1~19 个月，其中

12 例在 6 月龄以内起病；发作形式有痉挛发作、

肌阵挛发作、不典型失神发作及局灶性发作，其

中痉挛发作的 8 例；术前发作都比较频繁，并很

快进展为难治性癫癎，神经发育及心理评估提示

均存在不同程度神经发育落后。至随访末期，术后

13 例无发作；1 例有发作，但发作明显减少，发作原

因可能与病变涉及功能区，未完全切除有关。当然，

还需要扩大样本量、延长随访期，进一步评估手术效

果。

儿童不同年龄段的脑电图存在差异，尤其低

龄儿童。有些儿童 PQD 所致药物难治性癫癎难以

通过脑电图定位癫癎灶，可能与患儿年龄小、脑

组织处于发育阶段、脑网络不成熟相关，另外也

可能与部分后象限脑皮质发育畸形范围较大、位

置较深，发作期脑网络复杂相关 [4-5]。本研究 10 例

发作间期异常放电位于一侧后象限，4 例发作间期

呈多灶性；11 例发作期于一侧后象限起始，3 例

发作期全导起始；7 例发作间期、发作期都能定位

于一侧后象限，2 例发作间期、发作期都不能定位。

有些患儿虽然发作期脑电图不能确定癫癎灶起源，

但发作间期异常放电位于后象限，对致癎灶有明

确定位意义。对于发作间期、发作期脑电图不能

确定癫癎灶的，如果影像学提示病灶明确，手术

也可取得较好的效果。
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头颅 MRI、FDG-PET 检查及影像学后处理融

合技术在儿童 PQD 所致难治性癫癎术前评估中非

常重要 [7]。本研究 14 例头颅 MRI 均发现颞顶枕

叶皮质发育异常。因儿童脑神经细胞迁移、网络

重建及髓鞘化等，有可能一次 MRI 检查不能明确

PQD，需要多次重复检查。但并非年龄越大，显示

越清晰，往往病程越早期的头颅 MRI 越有意义。 

PQD 患儿往往脑沟回结构紊乱，MRI 三维重建对

中央区的定位有重要意义；T1WI 序列和 FDG-PET

融合对癫癎灶范围的确定有意义。

本研究 14 例均发现颞顶枕叶皮质发育异常，

病变广泛，手术切除有很大难度。颞顶枕叶离断

术是治疗后象限病变所致难治性癫癎最常用术式，

较颞顶枕叶切除术有显著的优点 [1]。首先，出血较

少，不涉及中线、颞底、枕底等血管，创伤也相

对较小，因此特别适合低龄儿童；其次，它保留

了脑脊液循环系统的完整性，减少了脑移位的可

能，也大大降低了脑积水的发生率；最后，颞顶

枕叶离断术比切除术更彻底，尤其是对于枕叶内

侧面的处理。手术的关键在于离断是否完全，保

护好离断脑叶的供血血管，防止离断脑叶脑梗塞

发生。本研究 1 例行颞叶切除和顶枕叶离断术，

13 例行颞顶枕叶离断术。无 1 例因术中出血引起

相关并发症。术后头颅 MRI 均提示颞顶枕完全离

断，脑室系统和术前无明显改变。

术中 ECoG、SSEP、CMAP 对于颞顶枕离断术

非常重要。ECoG 虽然不能准确定位癫癎灶及其范

围，但对癫癎灶范围评估有重要意义。特别是对

于癫癎灶涉及中央区的患儿，ECoG 监测至关重要 [8]。

对于中央区及周围的癫癎灶，如果切除中央区，

则肢体功能损害，因此癫癎灶不能完全切除。本

研究 14 例术中 ECoG 均监测到明显的癫癎样发电，

其中 2 例监测到术中发作期脑电图，行中央区部

分切除。ECoG 监测效果受麻醉药物影响较大，监

测时间也要足够。最好监测前半小时停用麻醉药

物，并至少监测 15 min。除了脑组织三维重建有

助于中央沟的辨认，术中 SSEP 监测能够准确定位

中央沟部位 [9]。患者年龄越小，SSEP 越难以引出；

中央沟前后回结构紊乱，SSEP 也不易引出。应用

6 或 8 触点条状电极进行术中 SSEP 监测效果最佳，

电极摆放应尽量和中央沟垂直。颞顶枕叶离断术

涉及对侧肢体功能的保护，PQD 患者往往存在功

能的转移和可塑，因此术中 CMAP 的监测十分必

要 [10]。离断过程中，特别是涉及到顶上小叶的离

断时，要分别对支配上、下肢肌肉的皮层持续电

刺激，进行 CMAP 监测，监测效果也与麻醉药物

的应用、患儿年龄直接相关。

综上所述，PQD 所致药物难治性癫癎广泛的

多脑叶脑皮质发育障碍较多出现在后象限，颞顶

枕叶离断术效果比较理想，是一个较好的治疗选

择。术中 ECoG、SSEP 及 CMAP 监测对肢体功能

保护、癫癎灶切除范围的指导有意义。
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