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Lennox2Gastaut 综合征 16例临床分析
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　　Lennox2Gastaut 综合征 (L GS)是以具有某些类

型的癫痫发作、典型的脑电图 ( EEG)改变及常常伴

有精神发育迟缓为特征的儿童难治性癫痫综合征 ,

占小儿癫痫的4. 2 %～10. 8 %[1 ]。我院小儿神经内

科于 2001年 2 月至 2004 年 2 月收治 Lennox2Gas2

taut 综合征 16例 ,现分析报告如下。

1　临床资料

1 . 1　病例选择标准

全部病例均符合以下几点 : ①年龄 1～4 岁 ; ②

发作形式多样 ,可以表现强直发作、肌阵挛发作、不

典型失神和失张力发作 ;③发作次数频繁 ;③均有智

力发育障碍 ;⑤脑电图全部有弥漫性的 3 Hz慢棘慢

波发放。

1 . 2　一般资料

16例中男 11 例 ,女 5 例 ,年龄 1～2 岁 6 例 ,2

～3岁 8例 ,3～4 岁 2 例。农村儿童 10 例 ,城市儿

童 6例。

1 . 3　临床特征

16例病例均有多种发作形式混合出现 ,其中强

直阵挛发作合并不典型失神发作 4 例 ,强直阵挛发

作合并局限肌阵挛发作 3 例 ,强直阵挛发作合并失

张力发作 1例 ,肌阵挛发作合并失神发作 5例 ,肌阵

挛发作合并精神症状发作 3 例。16 例中由婴儿痉

挛发展到该病的有 7例 ,有缺氧缺血性脑病史 4例 ,

有新生儿颅内出血史 2例 ,有脑炎病史 1例 ,无明确

病因的 2例。

1 . 4　实验室检查

16例中 IQ 35～49 8例 , IQ 20～34 2例 , IQ 50

～70 6例。脑电图有 3Hz弥漫性慢棘慢波 16 例。

头颅 CT检查 :CT示脑软化灶 3例 ,脑萎缩 6例 ,脑

室周围钙化点 3例 ,结节状钙化斑 2例 ,正常 2例。

1 . 5　治疗

均予丙戊酸钠加妥泰治疗 ,丙戊酸钠剂量每日

30 mg/ kg ,8 h口服 1次 ,妥泰每日 5 mg/ kg (逐渐加

量到) ,每 12 h口服 1次。

2　结果

　　16 例中 2 例有效 (治疗后发作次数减少 >

50 %) ,1例显效 (治疗后发作次数减少 > 75 %) ,该

组病例总有效率为 13 %。13例治疗后发作次数减

少 < 50 %(无效) ,其中 5例仍继续服药并随访 ,7例

放弃治疗或转上级医院治疗 ,1例死亡 ,死于癫痫持

续状态。尽管在观察疗效的过程中 ,总体治疗效果

并不令人满意 ,但大部分病例在一定程度上减少了

发作频率和减轻了发作。

3　讨论

　　L GS是小儿严重的癫痫类型 ,现将 L GS列入全

部性癫痫发作一类[2 ]。多于 1～7岁 ,发病年龄 3～

5岁为高峰 ,男多于女。发作形式多样 ,常表现为失

张力性发作、不典型失神及强直阵挛等发作形式。

同一时期内可见到多种形式的发作 ,并可以互相转

变 ,发作非常频繁 ,常能见到癫痫持续状态。脑电图

背景活动不正常 ,可见 3 Hz的棘慢波 ,往往是多灶

性的。L GS在儿童难以控制的癫痫中占了 50 % ,分

特发性和症状性。特发性是指常常无病因及背景疾

病可寻 ,病前亦无精神运动发育迟缓 ,无神经系统异

常体征 ,也无神经影像学异常。继发性 L GS病因繁

多 ,包括产前、围产期、产后因素、先天代谢异常、先

天脑发育异常、感染、外伤等 ,约有 10 %～20 %婴儿
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痉挛发展成为 L GS。L GS临床呈发作形式多样性

特点 ,使脑实质常伴有损害 ,发病数年后 75 %～

90 %的患者存在智能障碍[3 ]。在作出诊断时 ,应注

意与婴儿痉挛、肌阵挛2失神发作的癫痫、肌阵挛2站

立不稳性癫痫等进行鉴别。本组病例全部患儿均有

2种发作形式 ,并且脑电图全部符合该综合征的脑

电图改变。我们认为在基层医院凡发现有发作形式

多样、年龄较小、脑电图有1. 5～3 Hz 慢棘慢波发

放 ,同时伴智力低下 ,均要考虑该综合征。L GS是

一个病因复杂 ,发作机制尚不清楚、预后欠佳的儿童

癫痫综合征 ,作出诊断后要及时确定用药方案 ,指导

合理用药 ,避免不规则用药而影响治疗效果。因属

难治性癫痫 ,对很多抗癫痫药无效 ,常需联合用药 ,

一般选用丙戊酸钠 + 硝基安定或氯硝基安定[4 ]。

本组病例选用丙戊酸钠 +妥泰治疗 ,2 例有效 ,1 例

显效 ,总有效率为 13 %。不甚理想。究其原因 ,结

合文献及本组治疗转归分析 ,疗效不佳因素有 ①发

病年龄越早 ,预后越差 ,尤其是 2 岁时就发病的 ; ②

脑电图背景活动规律出现棘慢波时多预后不好 ; ③

起病伴有智力受损害者 ,虽然 L GS常伴有程度不等

的智力障碍 ,但由婴儿痉挛发展为 L GS的则更为严

重 ;④用药不规范。目前 ,虽未有可以明显改变病程

改善发育和智能障碍的方法 ,但注意预防围产期脑

损伤 ,加强围产期保健及婴儿保健是减少 L GS发生

的关键[5 ]。
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　　川崎病是一种病因未明的全身性非特异性血管

炎综合征 ,多侵犯冠状动脉 ,累及神经系统者少

见[1 ]。为了解川崎病患儿脑电图与临床病情的相

关性 ,对 2001年 12月至 2003年 9月收治的小儿川

崎病 16例 ,进行脑电图检查 ,对检查结果及与临床

的关系分析报告如下。

1　资料与方法

1 . 1　临床资料

16例患儿中男 10例 ,女 6例。年龄最小 5月 ,

最大 5岁 7 月 , < 1 岁 5 例 ,1～3 岁 9 例 , > 3 岁 2

例。16例患儿符合 1984年日本川崎病研究委员会

制定的诊断标准[2 ] :①不明原因发热 ,持续 5 d或更

久 ;②双侧结膜充血 ; ③口腔及咽部粘膜弥漫充血 ,

唇发红及干裂 ,杨梅舌 ;④发病初期手足硬肿和掌跖

发红 ,以及恢复期指趾端出现膜状脱皮 ;⑤躯干部多

形红斑 ,但无水泡及结痂 ;⑥颈淋巴结的非化脓性肿

胀 ,其直径达 1. 5 cm 或更大。其中符合 6 条诊断

标准中 5条或 5条以上者 14例 ;2例符合 6条诊断

标准中 4条 ,同时超声心动图有冠状动脉扩张 1例 ,

冠状动脉瘤 1例。本组患儿病程 1个月内每周 1次
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