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　　小脑认知情感障碍综合征（ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒｃｏｇｎｉｔｉｖｅ
ａｆｆｅｃｔｉｖｅｓｙｎｄｒｏｍｅ）是因小脑受损所引起的执行功
能、空间认知、语言和行为异常等一系列症状的综合

征［１］。现对我院神经科自１９９８年７月至２００６年８
月所收治的２２例急性小脑性共济失调患儿中，伴小
脑认知情感障碍综合征的１３例患儿的临床特点进
行分析。

１　资料和方法

１．１　一般资料
本组１３例，男７例，女６例，中位年龄８岁（范

围１～１７岁）。所有患者均为急性起病，发病１周内
就诊者１１例，发病１～２周就诊者１例。其中６例
有明显的前驱感染。

１．２　临床表现
所有入组患儿皆有共济失调的表现，如走路不

稳，头部或肢体震颤、眼球震颤，语言迟缓或不清，查

体：指鼻试验阳性４例、眼球震颤阳性２例、跟膝胫
试验阳性４例、闭目难立征阳性５例。

认知情感损害表现：１～３岁组的患儿主要表现
为烦躁、不明原因哭闹、嗜睡、兴奋、易激惹。４～１７
岁组患儿除上述表现外，尚表现为言语错乱、不合逻

辑，存在记忆力障碍１例、失语１例。
１．３　辅助检查

５例进行了血液肺炎支原体抗体检查，２例 ＩｇＭ
抗体阳性。１０例进行了脑脊液检查，５例脑脊液常规
和生化正常，４例脑脊液白细胞为５～３４×１０６／Ｌ，以
单核细胞为主，１例蛋白轻度增高５０４ｍｇ／Ｌ。

头颅ＣＴ、ＭＲＩ、脑电图检查：有１０例患儿进行
了头颅ＣＴ检查，均未见异常；１０例患儿进行了头颅
ＭＲＩ检查，其中９例未见异常，１例小脑齿状核区可

见对称性长 Ｔ１长 Ｔ２信号。１１例进行了脑电图检
查，均有弥漫性或局限性慢波。

智力测试（韦氏幼儿、儿童智力量表测试，ＧＥＳ
ＳＥＬ发育评定）：３例患儿进行了智力测试：其中 １
例属于正常水平，１例抽象思维与逻辑推理能力、社
会理解和适应能力、视觉分析与鉴别能力较差，言语

理解能力、数概念及心算能力、精神运动速度及协调

性、对视觉空间的跟踪和预见能力尚可；１例在言
语、操作上低于正常。

头颅ＳＰＥＣＴ（单光子断层扫描）检查：其中６例
患儿有血流灌注和功能的异常。例１：右小脑、双额
前、双颞３８区、２０区血供和功能异常，双侧基底节
血供和功能不匹配；例２：左侧丘脑和左侧内囊局限
性血流灌注和功能异常，基底节血流灌注和功能不

匹配；例３：右侧额前、左侧颞叶３８区，右侧枕叶次
级视皮质区血流灌注和功能异常（局限性放射性缺

损）。基底节血流灌注和功能不匹配；例４：双侧额
前、双颞极及双侧视皮质区局灶性血流灌注和功能

异常，基底节血流灌注和功能不匹配；例５：双侧颞
叶前和枕叶血流灌注和功能不匹配；例 ６：双侧额
前、双侧颞叶，双侧枕叶刺激视皮质区血流灌注和功

能不匹配。

１．４　治疗及转归
治疗：给予肾上腺皮质激素，甲基泼尼松龙

１５～２０ｍｇ／ｋｇ连用 ３～５ｄ，静脉用丙种球蛋白
２ｇ／ｋｇ（分２～３ｄ）。神经营养药物、Ｂ族维生素以
及改善脑循环药物等进行对症及营养治疗。

转归：其中运动障碍３例在２周内治愈，１０例
明显好转，皆在３～４月内完全恢复。认知情感障碍
３例在２周内痊愈，余在２周内好转，３～４月内完全
恢复正常。
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２　讨论

近年来的研究表明，小脑也参与认知、语言等非

运动功能，其解剖基础为小脑进化中最新的部分即

小脑外侧部。Ｓｃｈｍａｈｍａｎｎ［１］对不同部位小脑损害
患者的研究发现，他们的执行功能（计划、抽象推

理、语言流畅、工作记忆），视空间认知功能（视空间

破坏和视空间记忆）、语言功能（重复言语、言语困

难：包括言语声韵障碍、语法缺失、轻微的遗忘性失

语）、人格、情绪、注意力等都受到了不同程度的损

害，并将这一系列的症状称为小脑认知情感障碍综

合征。许多临床研究发现小脑梗塞［２］、出血、变性、

小脑肿瘤切除［３］，小脑的急性和慢性病变［４］皆可引

起小脑认知情感障碍综合征［５，６］，在急性小脑疾病，

尤其是两侧小脑损害时这些症状更为明显［１］。且

急性小脑损害引起的认知情感损害是暂时性的［７］，

随着小脑功能的改善而消失。目前，许多研究结果

表明小脑与大脑皮质之间存在着往返的纤维联系，

与大脑共同完成认知及语言功能［８，９］。小脑齿状核

投射到额叶前部８区和Ｂｒｏｃａ区参与了语言和认知
功能［８，１０］，与边缘叶联系的小脑皮质参与了情绪和

植物神经功能［１１］，与网状结构、自主神经和边缘结

构的纤维联系与行为异常有关［１２，１３］，与额叶皮层相

联系的小脑外侧部皮层参与了认知和语言功能［１４］。

Ｍｉｄｄｌｅｔｏｎ等［１５］通过逆病毒示踪技术对猴子的研究

发现，与空间记忆密切相关的额叶４６区与基底节和
小脑齿状核有广泛的联系。Ｍａｔｔｈｉａｓ等［１６］通过

ｆＭＲＩ研究发现记忆任务可引起小脑半球和额叶前部
皮质的活化，提示小脑通过与大脑皮层的联系影响

记忆功能。有研究还发现［１７］，大脑与小脑之间存在

交叉性功能联系障碍（ＣＣＤ）现象，当小脑损害时可
出现大脑相应区域的血流灌注和代谢降低以及功能

障碍。

当存在小脑损害的依据（影像学依据）或临床

表现：如步态不稳、共济失调等小脑运动功能受损的

表现，伴随认知、情感障碍（认知情感障碍因小脑受

损而出现，并随着小脑病变的好转或治愈而好转或

消失），同时除外大脑病变引起的高级功能障碍，可

考虑为小脑情感障碍综合征。急性小脑共济失调多

发生于急性病毒性感染或细菌性感染之后，有的观

点认为属于感染后脑炎一类疾病，是自身免疫反应，

脑脊液和影像学检查可无明显特异改变，多数患者

经激素和免疫球蛋白治疗后预后良好，提示其发病

机制可能为免疫介导的变态反应性脑炎［１８］。本组

１３例患儿均为急性小脑共济失调，急性发病，有典
型的共济失调症状和体征，６例有前驱感染，５例血
液肺炎支原体抗体检查中，有２例ＩｇＭ抗体阳性，１０
例脑脊液检查中４例轻度异常，１１例脑电图皆有弥
漫性或局限性慢波，头颅ＣＴ，ＭＲＩ检查基本正常，经
对症、免疫、支持治疗逐渐痊愈，考虑病毒感染后脑

炎所致，其中有自身免疫的参与，肺炎支原体感染也

可能为病因。在本组２２例急性小脑共济失调患儿
中１３例出现认知情感障碍，占５９．１％，提示儿童急
性小脑损害易出现小脑认知情感障碍综合征。头颅

ＳＰＥＣＴ检查的６例中均有血流灌注和功能的异常，
符合交叉性小脑功能联系障碍（ＣＣＤ）的特点。经
对症、免疫、支持治疗，认知情感障碍在２周内明显
改善，随运动障碍的改善于３～４月内消失，说明其
与小脑急性损害的密切关系。

本组１３例患儿中有３例进行了智力等大脑高
级功能测试，提示患儿可有语言、操作、抽象思维、逻

辑、推理视觉分析等能力的降低，由于入组和进行智

力测试的病例数有限，尚不能进行更详细的研究，需

增加入组病例数来进一步研究急性小脑损害易引起

哪些方面的智力损害。
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