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　　儿童Ｒｏｌａｎｄｉｃ癫
$

又称儿童良性癫
$

伴中央颞

区棘波（ｂｅｎｉｇｎｃｈｉｌｄｈｏｏｄｅｐｉｌｅｐｓｙｗｉｔｈｃｅｎｔｒｏｔｅｍｐｏｒａｌ
ｓｐｉｋｅｓ，ＢＥＣＴ），是一种特发性局灶性年龄依赖性癫
$

，为儿童期最常见的癫
$

综合征之一，不伴有认知

障碍，预后良好。近年来，研究显示不少的 ＢＥＣＴ为
非典型表现，类型较多，包括睡眠期癫

$

性电持续状

态（ｅｌｅｃｔｒｉｃａｌｓｔａｔｕｓｅｐｉｌｅｐｔｉｃｕｓｄｕｒｉｎｇｓｌｅｅｐ，ＥＳＥＳ）、
ＬａｎｄａｕＫｌｅｆｆｎｅｒ综合征及伴有不典型失神、失张力
或肌阵挛等发作形式的 ＢＥＣＴ。本研究将病程中伴
有ＥＳＥＳ的４例不典型ＢＥＣＴ患儿进行随访研究，分
析其临床特点、脑电图特点及疗效。

１　资料与方法

１．１　对象
２００４年至２０１０年９月在我院儿科门诊或住院

治疗的癫
$

患儿。均符合 ＢＥＣＴ的诊断标准［１］：

（１）起病年龄２～１４岁；（２）发病前精神运动发育正
常，神经系统检查无异常；（３）睡眠期为主的部分运
动性发作，常伴有躯体感觉症状；（４）脑电图为 Ｒｏ
ｌａｎｄｉｃ区

$

性放电，背景活动正常。本研究４例患
儿在病程中均出现脑电图ＥＳＥＳ的特征。
１．２　方法

详细询问病史及体格检查，记录发病年龄、家族

史及既往史、发作表现及时间；行头颅ＣＴ或ＭＲＩ检
查；均在我院接受２次以上的视频脑电图监测。患儿
在剥夺睡眠次日进行检查，按国际１０／２０系统安放
１６～１９导记录电极，监测时间４～８ｈ，包括睁闭眼试
验、过度换气、闪光刺激及至少一个完整的清醒睡眠
周期记录。ＥＳＥＳ的诊断标准［２］为非快动眼相

（ＮＲＥＭ）睡眠期局限性或广泛性棘慢波持续或接近

持续性发放，放电指数≥８５％。每３～６个月复诊１
次，记录病情演变、脑电图改变及对抗癫

$

药物反应。

评价神经心理功能受损情况，包括韦氏儿童智力量表

智力检查、视听整合连续执行软件（ＩＶＡＣＰＴ）检测多
动及注意力缺陷。随访时间最短８个月，最长５年。

２　结果

２．１　临床及脑电图表现
４例患儿性别及起病年龄见表１，平均起病年龄

为５岁９个月。起病前精神运动发育均正常，起病
时均为部分运动性发作，可继发全面性发作，发作主

要出现在睡眠期。４例患儿在病程不同时间出现发
作频率增加，但未出现新的发作形式。均伴有明显

的神经精神症状，３例表现为多语、易激惹、冲动、好
怒、易疲劳，３例进入学龄期后出现学习困难、记忆力
差、不能完成作业、多动及注意力集中困难，１例表现
为淡漠、孤独症样表现。经韦氏儿童智力量表测试２
例为轻度智力低下，２例为边缘智力。３例显示ＩＶＡ
ＣＰＴ多动及注意力商数明显下降，说明存在多动及注
意力缺陷。出现以上病情变化时，４例患儿均接受了
视频脑电图检查，脑电图均具有 ＥＳＥＳ的特征，清醒
期见典型的 Ｒｏｌａｎｄｉｃ区放电，睡眠期明显增多，在
ＮＲＥＭ睡眠期，全导见高幅２．０～２．５Ｈｚ棘慢波近持
续性发放（２例），中央中颞区见高幅棘慢波近持续
性发放（２例）。４例患儿的脑影像学检查未见异常。

表１　４例ＢＣＥＴ患儿临床资料

例号 性别 起病年龄 出现ＥＳＥＳ年龄 ＥＳＥＳ前用药
１ 男 ９岁６个月 １０岁２个月 丙戊酸

２ 男 ６岁１个月 ６岁１０个月 丙戊酸

３ 女 ５岁２个月 ６岁７个月 卡马西平

４ 男 ３岁 ３岁１０个月 无
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２．２　治疗及随访结果
ＥＳＥＳ前，４例中１例因发作较少未予治疗，余３

例均使用抗癫
$

药物治疗（表１），临床均得到控制
或部分控制。出现ＥＳＥＳ后调整治疗方案。例１在
丙戊酸（ＶＰＡ）的基础上加用氯硝西泮（ＣＺＰ）后发作
控制，脑电图改善，清醒及睡眠期可见多量 Ｒｏｌａｎｄｉｃ
区放电，但睡眠期无连续发放。情绪有所改善，激

惹、好怒减轻，但认知及学习改善不明显。例２加用
ＣＺＰ控制不满意，在抗癫

$

药的基础上口服泼尼松

每日１．５ｍｇ／ｋｇ，４～８周后逐渐减量，总疗程３～６
个月。在４周内发作停止，脑电图明显改善，ＥＳＥＳ
消失，精神行为症状也随之改善，随访２年发作完全
控制，可正常上学。例３出现 ＥＳＥＳ后，停用卡马西
平（ＣＢＺ），换用ＶＰＡ单药治疗，发作控制，但精神行
为症状仍明显，脑电图无明显改善，加用泼尼松口服

（剂量及疗程同上），８周后脑电图可见多量睡眠期
Ｒｏｌａｎｄｉｃ区放电，ＥＳＥＳ消失，精神行为症状好转。
但停用泼尼松后２月，又出现较明显的精神行为症
状，但无临床发作，脑电图改变同前。加用左乙拉西

坦治疗症状改善不明显，学习困难。例４用 ＶＰＡ联
合ＣＺＰ治疗，发作控制约５０％，加用泼尼松治疗无
效，脑电图无明显改善。后换用多种药物治疗，包括

妥泰、奥卡西平、拉莫三嗪、左乙拉西坦等单用或联

合使用，尚存有少量发作（１次／月～１次／数月），但认
知改善不理想，表现为淡漠、少语、孤独症样表现。末

次脑电图（ＥＳＥＳ后２年３个月）仍表现非快动眼相睡
眠期近持续的棘慢波发放，放电指数５０％～８５％。

３　讨论

通常认为ＢＥＣＴ不伴有神经系统及智力认知的
缺陷，预后良好。但是近年来的临床研究表明某些

ＢＥＣＴ患儿在精神心理方面的远期预后并不十分乐
观，少数ＢＥＣＴ在病程中可能出现一些不典型的临
床表现，其“良性”的性质受到严重质疑［３４］。本研

究中病例在起病早期的临床及脑电图特征均符合典

型的ＢＥＣＴ，但在病程中出现发作加重，脑电图显示
ＥＳＥＳ现象，并伴有明显的神经精神症状。ＥＳＥＳ是
一种特殊的脑电图现象，常伴严重的神经心理损伤

及认知行为障碍。其突出的脑电图特征是由睡眠引

起的广泛的１．５～２．５Ｈｚ棘慢波持续性发放（放电
指数≥８５％），常伴有不同程度的语言或行为问题
甚至全面精神运动倒退。脑电图持续的癫

$

性电活

动与语言障碍、认知损伤、发育倒退、行为问题及孤

独症样表现等有很大关系［５］。有研究报道ＢＥＣＴ可
能演变为 ＥＳＥＳ，Ｋｒａｍｅｒ［３］对 ２９名伴有 ＥＳＥＳ现象
的癫

$

病人进行长期随诊发现，其中８例（２８％）为
ＢＥＣＴ演变而来，提示 ＢＥＣＴ与 ＥＳＥＳ之间可能存在
某种连续性［６］。ＢＥＣＴ合并 ＥＳＥＳ的发生率不详。
一般认为 ＥＳＥＳ持续存在超过 ２年，可能预后严
重［７］。本组病例４经过包括糖皮质激素的多种抗癫
$

药治疗效果不满意，ＥＳＥＳ持续存在，患儿有孤独
症样表现，提示精神心理方面预后不良。

因ＥＳＥＳ现象与高级皮层功能损伤有密切关
系，故目前认为抗癫

$

治疗的目的不仅在于控制癫

$

发作，同时应有效抑制脑电图的异常放电［８］。据

报道ＶＰＡ和苯二氮卓类对控制癫
$

及电活动有良

好的反应，糖皮质激素的使用可改善语言及脑电图

异常［９］。本组３例对糖皮质激素反应良好，但其中
１例仍有一定程度的认知问题，脑电图改善不理想。
表明伴ＥＳＥＳ的ＢＥＣＴ患儿精神心理方面的预后可
能并不乐观。
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