
发热感染相关性癫痫综合征 渊枣藻遭则蚤造藻 蚤灶枣藻糟贼蚤燥灶鄄
则藻造葬贼藻凿 藻责蚤造藻责泽赠 泽赠灶凿则燥皂藻袁云陨砸耘杂冤 是一组发生于儿
童期渊学龄期儿童多见冤与感染因素相关的难治性
部分性癫痫综合征遥 文献报道早在 员怨愿远年发现一
些疾病袁 虽然病初为各种病原引起的发热感染袁但
后面伴随的临床表现极为相似袁均出现难治性部分
性癫痫袁称之为急性脑炎伴难治性反复性部分性癫
痫渊葬糟怎贼藻 藻灶糟藻责澡葬造蚤贼蚤泽 憎蚤贼澡 则藻枣则葬糟贼燥则赠 则藻责藻贼蚤贼蚤增藻 责葬则贼蚤葬造
泽藻蚤扎怎则藻泽袁粤耘砸砸孕杂冤咱员暂袁 后不同国家及地区均有相关
报道遥 圆园员园年 灾葬灶等咱圆暂发现这类综合征中有些发热
感染最后证实并非脑炎袁所以更名为 云陨砸耘杂遥普通脑
炎患者急性期惊厥容易被药物控制袁而 云陨砸耘杂患者
惊厥为难治性袁呈现药物抵抗袁患儿预后是灾难性
的遥现报道 圆例 云陨砸耘杂患儿的诊疗经过袁结合文献袁
探讨此病的临床特征尧诊断袁及其病因和可行的治
疗方法遥
员 临床资料

病例 员袁男袁怨岁袁因野发热伴反复抽搐 员 凿袁意识
障碍半天袁于 圆园员圆年 圆月 员怨日入深圳市儿童医院
神经内科遥患儿入院前 源 凿有一过性头晕及呕吐袁后
自行缓解遥 入院后反复高热袁惊厥表现为四肢不对
称性僵直伴抖动袁持续 圆耀圆园 皂蚤灶不等袁意识障碍明
显遥 查体院浅昏迷状袁双侧瞳孔等大等圆袁光反射灵
敏袁脑膜刺激征阴性袁腹壁反射尧提睾反射未引出袁
膝反射存在袁双侧巴氏征阴性遥 查血尿粪常规尧肝肾
功能尧电解质尧降钙素原尧乳酸尧体液免疫及凝血功

能无异常曰血氨 缘圆 滋皂燥造 辕 蕴曰支原体尧结核杆菌尧单纯
疱疹病毒及 耘月病毒均阴性曰脑脊液示细胞数正常袁
蛋白 园援远源 早 辕 蕴曰胸片示肺炎尧右上肺肺不张遥 病程中
查血串联质谱未见异常袁尿代谢筛查病初示甘氨酸
增多袁员个月后复查好转遥病程 圆 凿时头颅 酝砸陨示左
侧小脑后叶皮质长 栽圆信号袁员个月后出现大脑皮层
弥漫性肿胀袁圆个月后出现双侧枕叶软化灶袁白质弥
漫性肿胀袁大脑及小脑皮层萎缩遥病程 圆 凿时脑电图
背景弥漫性慢化袁发作期右额尧中央尧颞区起源的尖
波持续发放遥 病程 源个月后复查袁患儿脑电图见全
导波幅明显降低渊约缘园 滋灾冤袁右侧额尧中央可见散在
尖波发放遥入院后 猿 凿患儿惊厥频繁袁出现持续低氧
血症袁转 陨悦哉病房予以机械通气尧大剂量甲泼尼松龙
渊圆园 皂早辕 噪早冤及静脉丙球治疗袁病情缓解不明显遥大剂量
咪唑安定咱员园 滋早 辕 渊噪早援皂蚤灶冤暂尧托吡酯渊员园 皂早 辕 噪早冤尧丙戊
酸钠静脉点滴止惊效果差袁停咪唑安定尧丙戊酸钠
针剂袁加用丙戊酸镁袁同时大剂量苯巴比妥药肌注院
首剂 圆园园 皂早袁其后 员园园 皂早 辕次袁择源 澡袁患儿惊厥控制
员周袁后因出现药物性皮疹停用苯巴比妥遥病程 源园 凿
后脱机袁生命体征平稳但仍有反复发热尧抽搐袁继用
丙戊酸镁尧托吡酯尧加用左乙拉西坦止惊袁继地塞米
松抗炎遥 病程 苑园 凿转神经内科病房袁静脉维持地西
泮并添加生酮饮食控制惊厥袁其中脂肪颐渊蛋白垣碳水
化合物冤越源颐员袁热卡 源园耀苑园 噪糟葬造 辕 噪早袁根据体重增减袁
余抗癫痫药物不变袁激素改为强的松口服并逐渐减
量袁患儿治疗 猿 凿后惊厥完全控制袁血酮波动于 园援源耀
员援猿 皂皂燥造 辕 蕴袁血糖正常遥维持 员周后停强的松及静脉
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地西泮袁加用口服氯硝西泮袁患儿仍有发热袁随着酮
体波动袁惊厥时有反复袁但程度及次数较生酮前明
显好转遥 调整生酮饮食热卡及比例袁治疗 员个月后
患儿体温平稳袁圆个月后患儿惊厥完全控制袁但仍无
自主意识袁刺痛有反应遥 随访 员年发热惊厥无反复遥
病例 圆袁 女袁员源岁袁 因 野猿远 澡内抽搐 员圆次冶于

圆园员猿年 员 月 缘 日入南京市儿童医院神经内科袁发
热袁体温波动于 猿愿援源耀猿怨援园益袁呕吐 圆次袁喷射性袁为
胃内容物袁惊厥为全面性大发作袁持续 员耀圆 皂蚤灶遥 查
体院神清袁精神萎袁双侧瞳孔等大等圆袁光反射灵敏袁
球结膜轻度水肿袁脑膜刺激征阴性袁腹壁反射尧膝反
射存在袁肌力尧肌张力如常袁双侧巴氏征阳性遥查血常
规院白细胞总数 员源援怨圆 伊 员园怨 辕蕴袁粒细胞 苑园援苑豫袁血红蛋白
员员圆 早辕蕴袁 血小板 猿圆圆 伊 员园怨 辕蕴袁悦反应蛋白 缘源 皂早 辕 蕴曰支
原体抗体 员颐员远园曰云匝鄄匀杂灾鄄阅晕粤阴性曰肝肾功能无异
常袁血钠 员圆怨 皂皂燥造 辕 蕴袁余电解质正常曰抗核抗体阳
性曰体液及细胞免疫正常曰脑脊液正常曰血培养阴
性曰胸片示右下肺片絮影曰心电图尧心脏 月超无异
常曰头颅 悦栽渊圆园员猿年 员月 员苑日冤显示脑实质密度普
遍减低尧脑水肿曰脑电图渊圆园员猿年 圆月 员园日冤显示背
景弥漫慢化袁中央尧顶尧中颞区见散在棘波发放袁发
作期脑电图见颞区起源快波节律曰 头颅 酝砸陨渊圆园员猿
年 圆月 员苑日冤显示双侧颞叶尧顶叶局部异常信号遥
入院后因频繁惊厥出现呼吸不规则转入 陨悦哉行机
械通气袁德巴金尧安定止惊袁罗库溴胺肌松解处理遥
病程第 圆天后出现应激性溃疡袁 给予禁食处理袁患
儿惊厥及发热好转遥 出血好转恢复饮食后发热惊厥
再次反复袁惊厥表现为面肌尧口角及左侧上肢抖动袁
持续数秒袁每天数次袁患儿进入昏迷状态遥 调整抗癫
痫药停安定尧罗库溴胺袁加用鲁米那尧奥卡西平尧妥
泰治疗袁同时予以丙种球蛋白支持袁地塞米松抗炎
治疗遥 患儿病程 猿源 凿后脱机袁生命体征平稳但仍反
复惊厥尧发热袁调整抗癫痫用药加大妥泰剂量袁加用
左乙拉西坦止惊疗效不明显袁 病程 源圆 凿时开始合
用生酮饮食治疗袁 脂肪颐渊蛋白垣碳水化合物冤越源颐员袁
热卡 缘园 噪糟葬造 辕 噪早遥 治疗 员周后患儿病情好转袁热退袁
惊厥好转袁血酮波动于 圆援园耀源援猿 皂皂燥造 辕 蕴袁血糖正常遥
病程 远园 凿时患儿神志好转袁时能清醒袁能执行简单
指令袁残留严重神经系统后遗症遥
圆 讨 论

圆援员 病因

云陨砸耘杂的病因至今不太明确袁 因其伴随发热感
染袁炎症一直被认为是引发顽固性惊厥的原因袁而通

过 云陨砸耘杂患者的脑组织活检袁 人们发现部分患者仅
见神经胶质细胞增生袁 这点似乎不支持炎症学说咱圆暂遥
部分患儿使用糖皮质激素及丙球后病情有好转袁有学
者推测免疫机制介入了该病的发生发展袁而且部分患
者血清中能检测到抗 茁圆球蛋白 员抗体尧 抗平滑肌抗
体尧抗心凝脂抗体咱猿暂遥 而电压门控钾离子通道复合抗
体在部分 云陨砸耘杂患者体内升高咱源暂袁例 圆患儿出现抗核
抗体阳性也从另一个角度支持免疫学说遥
圆援圆 云陨砸耘杂的临床特征及诊断

所有 云陨砸耘杂 患者均具备以下几条主要指标院
淤好发于既往智体健康的学龄前及学龄期儿童曰于
以顽固的发热及惊厥为主要临床表现袁惊厥被称为
野难治性部分性癫痫持续状态冶院患者多表现为眼球
偏转和面肌抖动袁反复发作袁多药治疗效果差遥 大剂
量苯二氮卓类药物尧 生酮饮食可能对惊厥有效曰盂
脑脊液改变院轻微的细胞数或蛋白增高曰榆脑电图院
发作间期背景慢化为主袁 可见多灶性棘波发放袁发
作期见中央尧颞区起源的棘波节律曰虞头颅 酝砸陨院栽圆
或 云蕴粤陨砸相上见中央颞叶的高信号或其他非特异
性改变曰愚神经系统后遗症院认知倒退尧心理行为异
常尧记忆损害及偶见的运动残疾遥 圆例患儿神经系统
症状前有发热袁发作形式以双眼偏斜及面肌抖动为
主袁反复持续性发作袁多药治疗效果差袁有急性意识
损害袁既往智体健全无惊厥史袁由发热感染性疾病
直接演变为难治性癫痫袁无潜伏期遥 头颅 酝砸陨支持
云陨砸耘杂诊断遥
圆援猿 云陨砸耘杂治疗方法探讨

本病治疗棘手袁惊厥呈药物抵抗袁患者病死率
高遥 大部分患者会残留神经系统后遗症袁其中顽固
性癫痫多见遥 有学者使用大剂量托吡酯联合利多卡
因及巴比妥类药物治疗急性期 云陨砸耘杂患儿袁取得一
定疗效咱缘暂遥 大剂量巴比妥盐对急性期癫痫持续状态
治疗有效袁激素尧丙球对部分患儿有一定疗效袁血浆
置换尧迷走神经刺激术对部分患儿惊厥有效咱远暂遥生酮
饮食对难治性癫痫的疗效已经明确袁晕葬遭遭燥怎贼等咱苑暂用
生酮饮食治疗 云陨砸耘杂患儿袁发现治疗后 圆耀源 凿患儿
惊厥好转袁停用生酮饮食后惊厥反复袁早在 圆园园园年
就有学者通过大鼠实验发现早期使用生酮饮食能

减少顽固惊厥对大鼠的伤害咱愿暂遥 但生酮饮食治疗癫
痫的机理不明袁 国外有学者通过氟马西尼原孕耘栽研
究发现袁生酮饮食可能提高了患者体内苯二氮卓类
受体含量咱怨暂遥 由于生酮饮食较抗癫痫药物及其他手
术治疗来说费用低廉袁除了对难治性癫痫的治疗作
用袁也减轻了社会及家庭的经济负担咱员园暂遥
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例 圆患儿病程早期应激性溃疡禁食时曾出现
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后不同有待于进一步研究遥
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