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临床资料

患儿#女#

!!

月#因+反复发作性四肢强直
!#

个月,入院*

患儿于出生后
B/<

出现发作性四肢强直#频繁发作#在当地儿

童医院诊断为+大田原综合征,*

$

个月后出现发作性点头#伴

双上肢拥抱样动作#呈簇性发作#行脑电图$

FJF2DI=F@2F

P

EHJ=(

N

IH4

#

66&

%检查提示高幅失律*曾在多家医院接受正规抗癫

痫药物治疗&包括丙戊酸钠)托吡酯)氯硝西泮)加巴喷丁)奥卡

西平及促肾上腺皮质激素$

H<IF@=(2=ID)2=(DI=

P

)2(E=I4=@F

#

7+%8

%'和生酮饮食疗法未见明显好转#现仍表现为强直性发

作和点头发作#每天发作
B#

$

;#

次*家属反映其精神发育迟

滞*足月顺产#出生时新生儿
7

PN

HI

评分为
!#

分*查体!体质

量
A:;Q

N

#有发音#无词组和语义#不能抬头)坐立和爬行#四肢

活动对称#双下肢病理征阳性*既往
B

个月大时
66&

提示清

醒期和睡眠期周期性爆发抑制性波形(磁共振成像$

4H

N

@FD)2

IF,=@H@2F)4H

N

)@

N

#

-X0

%提示+双侧半球皮质发育不全)胼胝体

发育不良,(动态及视频
66&

提示高幅失律相#间歇期双侧多

灶性放电#发作期强直发作来自左额部#痉挛样发作来自双侧

顶枕部#左侧稍占优势*婴儿智能发育评估
&F,FJJ

评分!动作

能
B/]

#应物能
""]

)言语能
/!]

)应人能
"!]

*经术前准备

后在全麻下行手术治疗#皮层脑电图$
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N

IH

P

E

L

#

62=&

%显示左侧额叶)颞叶及枕叶放电明显#行左侧额极切除)

前颞叶切除)枕极切除和胼胝体前部切开#残余放电行多软膜

下横纤维切断术#术毕时显示手术暴露区痫样放电消失*术后

B<

出现局灶性癫痫持续状态#经静脉使用地西泮治疗后好

转#出院后使用丙戊酸钠)托吡酯及氯硝西泮抗癫痫治疗*术

后随访
!#

个月#患儿偶有局灶性发作#表现左上肢强直#

!

$

B

次"月#发双音节音$如+爸爸,%#已能坐立#

&F,FJJ

评分!动作能

"9]

#应物能
;;]

)言语能
;"]

)应人能
/B]

*复查
66&

显示

高幅失律相消失#痫样放电明显好转*

A

!

讨
!!

论

大田原综合征又称婴儿早期癫痫性脑病$
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L
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P
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P

HDE
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#

6066

%#由
\E(

DHEHIH

于
!>A$

年首先描述&

!

'

#国内尚无外科治疗报道#国外也

仅有外科治疗
6066

的个案报道*

6066

为婴儿期灾难性癫

痫#预后不良#其特征表现为!$

!

%新生儿或小婴儿起病($

B

%主

要表现为强直性或强直痉挛性发作($

"

%精神发育迟滞($

/

%

66&

出现周期性暴发抑制性表现($

;

%药物难控制&

B("

'

*该患

儿有上述的典型临床表现#但在
$

个月后出现点头发作#

66&

出现高幅失律#显示其病情由
6066

转变为婴儿痉挛症$

TF,D

综合征%*

6066

的药物治疗极为困难#该病患儿
!

"

"

在
!

岁内

死亡#幸存患儿多转化为婴儿痉挛症或
1F@@=S(&H,DHCD

综合

征&

/

'

*国外的外科治疗报道主要针对特殊病灶所致的
6066

#

如伴有局灶性皮质发育障碍进行手术治疗&

;

'

#目前#尚无广泛

性病灶获得成功的经验*本例患儿尽管临床表现为全面性发

作#

-X0

也提示为双侧半球广泛性皮质发育不良和胼胝体发

育不良#但
66&

显示为一侧优势的痫样放电#故其采用多脑叶

切除为主的联合手术方式#初步效果良好#智力障碍有所恢复#

提示外科手术对具有一侧大脑半球优势放电的
6066

可能具

有良好疗效*尽管本例患儿经过
!#

个月随访结果显示良好#

但长期效果还有待于进一步观察*
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