
成有联系。
本例患者突起神志不清，并逐渐加重，脑梗死

部位不能解释意识障碍波动的症状，予以氢化可的

松后患者神志逐渐好转，这也进一步证实了桥本氏

脑病的诊断。伴脑梗死的桥本氏脑病在临床中比
较罕见，如果临床医生没有足够认识，极易误诊，

使患者得不到及时治疗，从而导致症状持续性加重

危及患者生命，因此应当提高对桥本氏脑病早期诊

断的认识。
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Satoyoshi综合征 1 例报道

戴为正1，罗新明2，张明2

1． 解放军 180 医院神经内科，福建省泉州市 362000
2． 南昌大学第二附属医院，江西省南昌市 330006

Satoyoshi 综合征是一种罕见的多系统疾病，由
Satoyoshi 和 Yamada 于 1967 年首次报道［1］。主要表
现包括进行性痛性肌痉挛、腹泻、脱发以及内分泌
异常。我国文献鲜有报道［2，3］。现报道南昌大学第
二附属医院 2011 年收治的 1 例患者，并结合文献
进行复习。
1 病例资料
患者女性，20 岁，未婚。因“毛发脱落、发作性

肌痉挛 7 年余”，于 2011 年 5 月 4 日入院。2004
年起患者无明显诱因出现头发脱落，继而出现体

毛、眉毛脱落，四肢、颜面部肌肉痉挛，伴疼痛，每
日发作 10 余次至数十次，每次持续数十秒至数分
钟，发作时意识清楚，无大小便失禁。既往有“高
热惊厥”史，无月经初潮。无孕产史。父亲有“癫
痫”病史，家族中其余成员无类似病患。

查体 : 身高 133 cm，体重 28 ． 5 kg，营养差。头
发及眉毛缺失，腋毛稀少。乳房未发育，未触及淋
巴结肿大。意识清楚，颅神经检查无异常。四肢肌
力及肌张力正常，未见肌肉萎缩，无感觉异常。双
侧腱反射对称存在，未引出病理征。检查中见发作
性肌痉挛。
实验室检查 : 血常规、血清钙、钾、钠、血肌酶、

肝功能、肾功能、血沉和甲状腺功能检查、血皮质
醇节 律 正 常。睾 酮 ＜ 10 ng / dl，促 卵 泡 生 成 素
19． 69 mIU /ml，黄体生成素 50 ． 76 mIU / ml，雌二酮
24 ． 21 pg / ml，泌乳素 17 ． 94 ng / ml。心电图、脑电
图未见异常。胸片、膝关节 X 线摄片未见明显异
常。头颅 MＲI 未见异常。B 超示 : 子宫体积 27 mm
× 23 mm × 11 mm，左侧卵巢 34 mm × 17 mm ×
15 mm，右侧卵巢 30 mm × 17 mm × 15 mm，考虑幼
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稚子宫，卵巢偏小。结合患者出现痛性肌痉挛、脱
发、无月经初潮、生长迟缓，入院后诊断 : Satoyoshi
综合征。给予强的松片、卡马西平、维生素 B1 等
治疗，肌痉挛控制后出院。半年后电话回访，患者
已自行停药，症状同前，无明显改善。
2 讨论

Satoyoshi 综合征是一散发的疾病，病因以及发
病机制尚未明确。由于在诊断为该综合征的患者
体内曾检测出各种抗体，包括抗谷氨酸脱羧酶抗

体［4］、抗核抗体［5］、抗乙酰胆碱受体抗体［6］等，Sa-
toyoshi 综合征目前被认为是一种自体免疫引起的
免疫相关性疾病［7］。
本病起病年龄一般为 5 ～ 19 岁，平均年龄为

11 岁［8，9］。也有成人起病的报道［10，11］。女性多发，
男女发 病 比 例 为 1 ∶ 2［12］。本 病 主 要 临 床 特 点
为［1，13］ : ①痛性肌痉挛 ; ②毛发脱落 ; ③腹泻 ; ④月
经稀少或停经 ; ⑤骨畸形，体格发育异常。体格发
育异常见于 12 岁以前发病者。一般痛性肌痉挛为
患此病的患者的首发症状，大多从下肢开始发病，

开始发病时较轻而短暂，数年后进行性发展致身体

躯干、腹部、颈部肌肉痛性痉挛最终影响咀嚼肌、
颞肌进而影响语言、吞咽甚至呼吸功能。痉挛可因
为肢体活动、受冷、发热、脱水或压力诱发。肌痉
挛的发病机制不明确。脱发一般在出现肌痉挛不
久后出现，脱发程度与肌痉挛严重程度相关。本例
报道病例存在痛性肌痉挛、毛发脱落、无月经、发
育迟滞等特征，支持 Satoyoshi 综合征的诊断。
由于对 Satoyoshi 综合征缺乏明确的病因学和

发病机制，目前缺乏公认有效的治疗方法，主要是

通过药物改善患者临床症状，可用卡马西平、苯妥
英钠、丹曲林控制痛性肌痉挛。肉毒素可用来治疗
局部存在张力障碍的患者［14］。糖皮质激素或丙种
球蛋白改善患者脱发、腹泻以及闭经状况，如果激
素治疗效果不满意时，可适当使用甲氨蝶呤治疗。
在使用甲氨蝶呤时，补充一定的叶酸可降低副作

用。另外，也有使用免疫抑制剂他克莫司联合糖皮
质激素治疗的病例报道［4］。
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