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摘+要!目的+探讨 OE23综合征患儿的临床表现%脑电图特征%诊断以及治疗和预后#提高对该病的认识$ 方法+回顾

性研究 &! 例诊断为 OE23综合征患儿的临床资料$ 结果+&! 例 OE23综合征患儿中#男%女之比为 !&e(&年龄 ) 个月至 &

岁&临床表现为典型的-三联征.患儿 !, 例!,%*)5" &所有患儿脑电图均为异常!典型高峰失律 !U 例#变异型高峰失律 ,

例" $ &! 例患儿中#有 U 例肌注 9̂;P及口服抗癫痫药#痉挛完全控制 ! 例#发作次数明显减少 # 例#无效 # 例&余 !, 例患

儿仅口服抗癫痫药##% 例痉挛发作完全控制#' 例发作次数明显减少#) 例无效$ 随访 #' 例患儿#! 个月内有 ## 例患儿

痉挛发作完全控制#& 例有效#! 例无效$ 结论+OE23综合征是婴儿时期特有的一种癫痫类型#且在智力发育时期发病#

常伴有脑损伤后遗症$ 除典型的发作形式和精神运动障碍外#还有特异的脑电图改变$

关键词!OE23综合征&婴儿痉挛症&促肾上腺皮质激素&抗癫痫药
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+ + OE23综 合 征# 又 称 婴 儿 痉 挛 症 ! 1?H@?31.E

2J@2=2" #是婴幼儿时期特有的一种癫痫综合征#属

难治性癫痫中最顽固的一种$ 本病病因复杂$ 临

床以成串痉挛发作和精神运动发育迟缓为其特征

性表现$ 脑电图的高度失律对本病的诊断有很大

作用$ 本病治疗相对困难#预后相对较差#若不能

及时诊断%治疗#则预后不良$ 为此#收集了我科

自 !"") 年 ## 月至 !"#! 年 ! 月临床诊断为婴儿痉

挛症的 &! 例患儿的临床资料#并结合国内外有关

OE23综合征的文献#对本病的临床表现%脑电图%

诊断%治疗及预后进行初步探讨#以提高对本病的

认识#使本病患儿能够得到及时识别%合理治疗$

?@临床资料

?*?@一般资料

本组 &! 例患儿中#男 !& 例#女 ( 例#发病年龄

最小 ) 个月#最大 & 岁!属晚发型婴儿痉挛症 " #平

(U!(
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均年龄为 % 个月#就诊时间最短于发病后 ) 天#最

长为发病后 U 个月$

?*A@病因

本组 &! 例患儿中新生儿缺血缺氧性脑病史

' 例#脑发育不全 ) 例#结节性硬化 & 例#脑积水

U 例#脑萎缩 & 例#感染性脑疾患 ' 例#高热惊厥

# 例#U 例病因不明$

?*B@临床表现

&! 例患儿中精神运动迟缓 !, 例$ 患儿痉挛

发作'

!

屈曲型 ! !% 例 " '表现为点头痉挛或点头

同时双臂向外伸展&

"

伸直型 ! ) 例 " '表现为发作

性头颈后仰$

?*C@脑电图表现

&! 例患儿均表现为异常脑电图#其中典型高

度失律 !U 例#表现为全部导联见频繁发作性高幅

杂乱不规则多形性慢活动%棘波%棘慢波#其上夹

杂高幅快节律及高幅棘波& , 例为不典型高度失

律#表现为脑电波形形似有规则且对称#但仍可见

高幅慢波和棘波%尖波%尖慢%棘慢综合波成群或

爆发!见图 # %图 ! " $

?*F@影像学检查

本组 &! 例患儿均进行了影像学检查#其中#(例

9;或 QRX异常#主要表现为脑发育不全%脑内软化

灶%脑萎缩%脑积水和脑室周围结节状钙化影$

图 ?@高度失律脑电图% 患儿为 ( 个月男孩!临床发作表现为短时间内出现多次瞬即点头'短暂肌阵挛及凝视发

作%

?*R@治疗

我们按有无使用促肾上腺皮质激素 ! 9̂;P"治

疗人为地将 &! 例患儿分为两组#U 例肌注 9̂;P及

口服抗癫痫药!^组 " #!, 例患儿仅口服抗癫痫药

!]组" $ ^组患儿每日肌注 9̂;P!" Xd#连用两

周后改为强的松每日 #*) =06G0口服#抽搐停止或

显著减少后逐渐减量停药#并继续口服抗癫痫药#

其中痉挛发作完全控制 ! 例#发作次数明显减少 #

例#无效 # 例&]组患儿仅口服抗癫痫药#有 #% 例

痉挛发作完全控制#' 例发作次数明显减轻#) 例

无效$

?*M@随访

在 &! 例患儿中 #有 #' 例进行随诊复查 #其中

有 ## 例在治疗后 & 个月发作完全控制 #脑电图均

有明显改善 #仅见少量散在棘波 %棘慢综合波出

现 && 例患儿有效 #脑电图亦有明显改善 & ! 例患

儿无效 #复查脑电图未见明显变化 #仍为高度失

律 $

()!(
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图 A@高度失律脑电图% 患儿为 #& 月女孩!发作前为觉醒脑电图!发作时双上肢环抱样屈曲!伴瞬间点头'前

屈!发作结束后伴啼哭![[8为一次痉挛发作!全导不规则多形性 "*) -! 462慢活动!其上夹杂高幅快节

律及高幅棘波%

A@讨论

OE23综合征为婴儿时期特有的一种癫痫类型#

约占婴幼儿期严重癫痫的一半#我国发病率为出生

婴儿的 # 6&""" -# 6U""" #("5以上患儿在 # 岁以

内发病#发病高峰年龄为 U -( 个月+!,

$ 本病病因

复杂#以先天性发育异常和其他原因导致的弥漫性

脑损伤多见#如新生儿缺血缺氧性脑病%中枢系统

感染%颅内出血和脑积水等引起#有些病因不明$

因此#加强围生期新生儿监护#对窒息儿及时抢

救#改善缺氧%酸中毒#防止脑水肿#减少惊厥发生

是必要的$ 由于其发病早%发作短促%症状特殊#

与婴儿缺钙引起的抽搐相似#所以未能引起家长的

重视#经常不能得到及时确诊和治疗#影响患儿的

预后+#,

$

典型的婴儿痉挛症具有三联征'躯体强直性痉

挛%智体发育迟滞和高度失律脑电图$ 主要表现为

短促的强直性痉挛#以屈肌较显著#常呈突然的屈

颈%弯腰动作#也可涉及四肢+&,

$ 每次痉挛约 # -

#) 2#常连续发生数十次至数百次#以睡前和醒后

最为密集$ 脑电图示弥漫高电位不规律慢活动#杂

有棘波和尖波#痉挛时则出现短促低平电位$ 此发

作多在 ! -& 岁时消失#患儿多有明显智能障碍#

半数以上转化为不典型失神发作#全身性强直阵挛

性癫痫发作!8;9:"或精神运动性发作$ 根据婴儿

特殊的发作形式%脑电图改变%智能障碍三大特

点#诊断本病并不困难#还应作出病因诊断#但仍

需与拥抱反射%良性婴儿肌阵挛性癫痫%早期肌阵

挛脑病%TE??/2I8@23@A3综合征%大田原综合征相鉴

别$

OE23综合征因其不良的预后一直是癫痫病学

界研究的热点#尽管其治疗方案多种多样#但痉挛

发作的完全控制仍是我们无法达到的$ 从 )" 年代

起有人将 9̂;P及糖皮质激素用于治疗 OE23综合

征#中国和美国将其作为 OE23综合征的一线治疗

药物#虽然多数患儿在接受治疗后得到的发作控制

的满意效果#本组 U 例患儿使用 9̂;P治疗#其中 &

('!(
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例患儿发作明显减少达到预期效果#但远期随访的

结果并不乐观#且副作用大#易发生感染及脑萎

缩+U,

&抗癫痫药#如丙戊酸钠%硝基安定%拉莫三嗪

等也广泛用于治疗婴儿痉挛症#亦取得较好的临床

效果#但因长期服用带来的不良反应使许多临床医

生表示忧虑$ 近几年来托吡酯%氨基己酸等新药在

临床应用中取得满意的效果#可望在今后大量的临

床报告中得到巩固的地位#成为治疗 OE23综合征

的一线用药+),

$ 对一些药物难以控制的继发性婴

儿痉挛症患者进行脑部病灶切除治疗也取得满意

的临床效果#手术有效率可达 '"5 -%!5#不失成

为治疗 OE23综合征的一个有效手段+',

$

本组 &! 例患儿中有 ! 例发病年龄大于 ! 岁#

属晚发型 OE23综合征#影像学均有异常'为脑发育

不全和左颞叶软化灶&临床表现为屈曲型痉挛发作

和智力发育迟缓&脑电图为高峰失律#表现为广泛

性高波幅尖慢波%棘慢波或慢波爆发#随后弥漫性

电压衰减数秒#间隔数秒反复出现$ 对两例患儿进

行随访#其中 # 例患儿合并出现了强直发作#考虑

为向 TE??/\I8@23@A3综合征转化$ 故此类患儿预后

不良$

因此#一旦发现孩子经常不自主地点头%眼上

翻%肢体抽搐#最好及早求助小儿神经内科医生#

早发现%早诊断%早治疗对患儿的预后有至关重要

的作用+%,

$
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