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ＫｌｅｉｎｅＬｅｖｉｎ综合征１例报道并文献复习

宋立敏，鲁珊珊，唐吉友

山东大学附属千佛山医院临床医学睡眠中心，山东省济南市　２５００１４

ＤＯＩ：１０．１６６３６／ｊ．ｃｎｋｉ．ｊｉｎｎ．２０１８．０１．０１９

　　ＫｌｅｉｎｅＬｅｖｉｎ综合征是一类罕见的睡眠障碍疾
病，以周期性嗜睡为主要特征，可伴认知、精神行

为异常或食欲亢进等症状［１］。国内外虽以个案报

道居多，但近年来有增多的趋势，为提高对此类疾

病的认识，本文将收治的 １例患者资料结合文献报
道如下。

１　临床资料
患者，男，１７岁，因“发作性睡眠增多 ９ｄ”于

２０１７年 ２月 ６日来我院就诊，门诊以“ＫｌｅｉｎｅＬｅｖｉｎ
综合征”收住院。

患者自 ２０１４年 １１月无明显诱因出现第一次
嗜睡，持续约 １周，睡眠时间大于 １８ｈ／ｄ，可被唤
醒饮食，进食量与平时相同，可与父母做简单交

流，随即入睡，发作间期患者不能回忆发作期的症

状，自觉轻度头晕，其精神及行为与正常人无异，

上述症状可自行缓解。之后两年内出现 ４次发作，
症状基本均同前。今年 ２月患者再次出现嗜睡，持
续约９ｄ，除发作期上述症状外，发作间期可有计算
力明显减退，言语逻辑稍差，言谈较多，谈论话题

大多与异性相关，情绪易激惹。此前未行治疗，上

述症状反复发作，为进一步明确诊断，遂来我院就

诊。患者自发病以来，大小便正常，体重稍增加。

既往史：１６年前患“中耳炎”，曾用中药治疗，
现右耳仍有分泌物，右耳听力下降；曾患过“肺结

核”，已痊愈；对“蝉和河虾”过敏。

查体：患 者 身 材 略 矮 （１５８ｃｍ），体 重 指 数
（ＢＭＩ）约 ２５．６４ｋｇ／ｍ２，右耳可见分泌物。神经系
统专科检查：计算力明显下降，右耳听力明显减

退，余未见明显异常。

入院后检查：血检及尿检未见异常，总蛋白稍

降低（６４．６ｇ／Ｌ）。脑脊液中 ＩｇＧ略升高（６２．２ｍｇ／
Ｌ），白蛋白略升高（４８０ｍｇ／Ｌ），余未见异常。多
导睡眠图（ｐｏｌｙｓｏｍｎｏｇｒａｐｈｙ，ＰＳＧ）示，睡眠效率降低
（８１．９％），Ｎ２％升高（６７．６％），Ｎ３％降低（１３．８％）；
呼吸 紊 乱 指 数 （ａｐｎｅａｈｙｐｏｎｅａｉｎｄｅｘ，ＡＨＩ）升 高
（１２．４）；最低血氧饱和度（ＳｐＯ２）降低（８１％）；小
睡试 验 阴 性。常 规 脑 电 图 （ｅｌｅｃｔｒｏｅｎｃｅｐｈａｌｏｇｒａｍ，
ＥＥＧ）未 见 异 常。匹 茨 堡 睡 眠 质 量 指 数 量 表
（ＰＳＱＩ）：３分，睡眠质量很好；Ｅｐｗｏｒｔｈ嗜睡量表
（ＥＳＳ）：０分，没有瞌睡；失眠严重程度指数量表
（ＩＳＩ）：１分，没有失眠；汉密尔顿焦虑量表（ＨＡ
ＭＡ）：２分，基 本 无 焦 虑；汉 密 尔 顿 抑 郁 量 表
（ＨＡＭＤ）：２分，没有抑郁症状；简易精神状态量表
（ＭＭＳＥ）：２５分，有轻度的认知功能障碍；蒙特利
尔认知评估量表（ＭＯＣＡ）：２２分，轻度认知损害。

颅脑 ＭＲＩ及 ＭＲＡ如图所示：
２　讨论

目前，临床诊断 ＫＬＳ主要根据患者临床症状进
行排除性诊断，除反复发作嗜睡之外，患者还具备

以下症状之一：认知或情感障碍、食欲及性欲亢进

和行为异常（冷漠、易怒、攻击性行为和人格改

变）［１］。该患者连续 ４年出现 ６次发作性嗜睡，症
状基本相似，持续时间 ７～９ｄ，睡眠时间大于１８ｈ／
ｄ，伴计算力降低，情绪易激惹，符合 ＫｌｅｉｎｅＬｅｖｉｎ综
合征的临床诊断标准。

ＫＬＳ的发病机制尚不清楚，可能与感染、下丘
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图 １　患者颅脑 ＭＲＩ及 ＭＲＡ所见

注：Ａ和 Ｄ：颅脑 ＭＲＩ轴位 Ｔ２ＷＩ，橙色箭头所示副鼻窦炎、绿色箭头所示右侧乳突炎；Ｂ和 Ｅ：颅脑 ＭＲＩ

轴位 Ｔ２ＦＬＡＩＲ像，橙色箭头所示副鼻窦炎、绿色箭头所示右侧乳突炎；Ｃ：颅脑 ＭＲＩ矢状位 Ｔ２ＷＩ，未见

异常；Ｆ：颅脑血管 ＭＲＡ图像，未见异常。

脑低灌注及 ｏｒｅｘｉｎ分泌减少和自身免疫性因素存
在一定的相关性［２，３］。该患者 １６年前至今一直存
在分泌性中耳炎，且伴有鼻炎，推测可能与 ＫＬＳ的
发病存在相关性。

近年来研究报道［４］，ＫＬＳ患者在发作前半程慢
波睡眠减少，ＲＥＭ睡眠正常；在其后半程却相反。
而该患者发作间期可见 Ｎ２期稍增多，Ｎ３期稍减
少。影像学表明［３，５］，ＫＬＳ患者颅脑 ＣＴ和 ＭＲＩ平扫
通常是正常的，但功能 ＭＲＩ成像观察部分 ＫＬＳ患
者发作间期可出现持续性低灌注。此外该患者发

作间期计算力差，而发作间期患者认知障碍持续存

在可能与 ＫＬＳ患者前扣带回和岛叶皮质活性降低
有关［６，７］。因 ＫＬＳ发作的频率和特点影响着患者的
生活、学习工作及社交，积极的干预措施是必要

的。研究表明［８］，碳酸锂治疗 ７１例 ＫＬＳ可明显降
低发作频率、缩短病程。但该患者已自行缓解，若

复发，暂定给予碳酸锂治疗。

目前 ＫＬＳ的诊断仍以临床症状为主，需与发作
性睡病、ＲＥＭ睡眠障碍性疾病［９］和非惊厥性癫痫

持续状态等进行鉴别，以提高诊断率。为提高广大

医师对此类罕见疾病的重视，提供临床病例供大家

分享，以进一步研究其发病机制，做到早期干预和

预防。
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