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了针对病因治疗外(首选肾上腺糖皮质激素' 激素

效果不佳可改为环磷酰胺*羟基脲*长春新碱或
-

G

干扰素' 外科治疗主要是切除纤维化心内膜(置换

病变房室瓣(心脏移植(是晚期患者延长生命的有效

方法'

本病多呈进行性经过(预后不良(死亡率高(!"

年生存期不到 <"I

!B"

' 临床医生应提高对本病的

认识' 本患儿诊断较早(治疗及时(病情很快缓解(

提示早期诊断和治疗可能改善其预后(但是最终结

果有待于进一步观察'
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&K临床资料

女(!M 1(因窒息复苏后肌张力高 !M 1入院' 患

儿系第 ! 胎第 ! 产(孕 =" 周经阴道分娩(出生体重

; "!" S(出生时有窒息史(C/S23评分%! .() = 分(

< .() B 分(!" .() !" 分' 羊水
.

度(予复苏处理

后(患儿呼吸心率稳定(面色红润' 生后第 # 天患儿

出现喜用劲(肌张力偏高(无抽搐' 母乳喂养(吸吮

好(体重增长满意(大小便正常' 患儿母亲孕期无特

殊(家族史无异常' 体查%H;Mk(O=" 次a分(0!#<

次a分(F0><a;" ..LS(体重 ; ;M< S' 肺部*心脏及

腹部体征无异常' 反应好(头围 ;; 9.(前囟平软(大

小 !6< 9.s!6< 9.(双瞳孔等大等圆(直径 # ..(对

光反射灵敏(四肢肌张力偏高(拥抱反射减弱' 常规

头颅F超检查示双侧脑室扩张(双侧侧脑室之间及

侧脑室内强回声团(胼胝体显示不清并侧脑室间距

增宽' 头颅AO[平扫示%胼胝体完全缺如(半球间

裂和双侧侧脑室内见短 H! 稍长 H# 信号结节(

@DC[O序列信号稍高(其中半球间裂结节边缘见点

状等H! 短H# 信号影$图 !&' 为了解病变区有无钙

化及与出血鉴别行头颅 &H平扫示双侧侧脑室扩

大(平行分离' 半球间裂及双侧侧脑室体部见低密

度结节(&H值约:B" LV(其中半球间裂低密度影边

缘见点状高密度钙化影' JJ_及 H8O&L全套无异

常' 7F7C=" 分' 最后诊断%新生儿胼胝体缺如并

半球间裂及双侧侧脑室体部多发脂肪瘤'

)$<B)



第 !! 卷第 !" 期
#""$ 年 !" 月

%%%%%%%%%%%%%%%%%%%%

中国当代儿科杂志
&'() *&+),-./ 0-1(2,3

4+56!! 7+6!"

89,6#""$

%%图 &K头颅DES平扫K

@% AO[平扫轴位 H

!

n[示双侧侧

脑室扩大*平行分离(胼胝体完全缺如(半球间裂和双侧侧脑室脉络

膜丛内见短H! 信号结节# *%矢状位@DC[O示胼胝体完全缺如'

#K讨论

胼胝体缺如少见(人群中发生率仅为 "6; E

"6MI

!!"

' 中枢神经系统脂肪瘤却罕见(仅占中枢

神经系统肿瘤的 "6!BI

!#"

' 胼胝体缺如常伴发半

球间裂脂肪瘤(本例同时合并双侧侧脑室的多发脂

肪瘤且在新生儿期发现(查阅文献尚未见报道'

妊娠 !# E#" 周连接两侧大脑半球的纤维在连

合板内发生障碍导致胼胝体发育不良或缺如(颅内

脂肪瘤也是一种畸形(被认为是原始脑膜异常分化

的间充质围绕在正发育的脑周围(脑膜分化成脂肪

形成颅内脂肪瘤' 其病因尚未明确(可能和遗传*染

色体异常*宫内感染*缺血及异常环境接触史等多种

因素有关!!"

' 此患儿未发现明确高危因素' 先天

性胼胝体缺如的本身一般不出现症状(其症状和患

儿生存质量(主要取决于病因及合并的其他畸

形!;"

' 颅内脂肪瘤的临床表现与其发生部位有关(

胼胝体区以癫
!

起病最常见(其次为头痛*智力低

下*精神行为异常(靠近脑室周围的脂肪瘤还可引起

梗阻性脑积水(但多数可无临床表现(特别在新生儿

期其表现无特异性(早期诊断较困难!="

' 此患儿神

经行为评分为满分(但其预后有待长期随访观察'

胼胝体缺如及颅内脂肪瘤的诊断主要依赖于影

像学检查' 超声检查为目前产前诊断的最主要手

段(AO[已越来越多地用于评价胎儿的生长发育情

况!!"

' 胼胝体缺如在 AO[矢状位 H

!

n[易于诊断(

可直接显示胼胝体各部发育不良或缺如(颅内脂肪

瘤往往显示为短H! 长 H# 信号(但应与亚急性出血

鉴别(脂肪瘤在 AO[脂肪抑制像中呈低信号(但病

灶钙化显示不及&H' &H检查显示胼胝体不如 AO[

直观(但可通过双侧侧脑室扩大*分离(第三脑室上

移及半球间裂过深来判断胼胝体发育不良或缺如'

颅内脂肪瘤 &H下呈低密度(其 &H值为 :<" E

:!"" LV(无强化(周围常有线状或点状钙化(多无明

显占位效应和周围脑组织水肿' 因此(无论是对于胼

胝体畸形还是颅内脂肪瘤的诊断(AO[优于&H(AO[

可直接显示胼胝体发育不良或缺如程度和脂肪瘤的

大小*范围*合并的畸形及与周围组织的解剖关系'
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