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综合征$

[dS

%又称先天性第四脑室中)侧

孔闭锁及后颅窝脑积水综合征#是较为罕见的先天性脑发育异

常&

$

'

#该疾病患儿合并视网膜母细胞瘤更加少见*结合文献分

析儿童
[dS

的磁共振成像$

U35

%表现#以提高临床医生对儿

童
[dS

的认识*
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临床资料

!!

患儿#男#

1

岁#因.间断呕吐)抽搐
1%!

#加重
'!

/于
1%$@

年
-

月入院*入院前
1%!

出现呕吐#为非喷射状#呕吐物为胃

内容物#伴抽搐#外院拟诊.脑炎/治疗
$%

余天#效果不佳#来本

院收住*

1%$0

年
/

月外院诊断.右眼视网膜母细胞瘤/并行

.右侧眼球摘除术/*查体!神志不清#左侧瞳孔散大固定#右侧

义眼#无对光反应(口唇发绀#呼吸节律不规整(颈部抵抗阳性*

血常规)生化常规)免疫球蛋白及血氨正常(脑脊液生化蛋白

$&-1

;

"

T

#葡萄糖
1&$99"D

"

T

#氯化物
$$-&099"D

"

T

(脑脊液

细胞学!外观无色#无凝块#白细胞计数
)1

"

99

'

(颅脑
?7

提

示!$

$

%

[dS

畸形可能($

1

%松果体囊肿($

'

%右侧眼眶内类圆形

高密度影*

?

!

临床诊疗经过

!!

患儿入院后呼吸节律不规整#呼吸频率在
)

!

$1

次"分#口

唇发绀#伴血氧下降#予以气囊加压给氧不能维持#考虑存在中

枢性呼吸衰竭#眼科查看眼底发现视乳头及视网膜明显水肿#

行气管插管呼吸机辅助通气后呼吸)循环尚平稳#有间断抽搐#

肢体自主活动少*患儿存在严重颅高压#考虑是否与右眼视网

膜母细胞瘤有关#不排除复发可能#且脑脊液提示异常#入院后

积极行降颅压)营养神经)抗感染及止痉治疗#患儿意识障碍#

无自主呼吸#左侧瞳孔散大固定#对光反应消失#存在脑疝#病

情进行性加重#体温不升#血压不稳#后家属放弃治疗#最终

死亡*
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!!
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[dS

是较为罕见的先天性脑发育异常&

1

'

#

[dS

患儿大

多数出生
$

年内发病#可因外伤)炎症等原因导致脑积水进行

性发展#症状迅速加重*

[dS

临床表现不典型#常合并不同畸

形出现相应症状)体征#临床诊断困难#

U35

是诊断该病的最

佳辅助检查方法&

'

'

*

U35

检查表现为小脑发育不良且两半球

分离#小脑蚓部缺如(后颅窝中央巨大的囊肿并与第四脑室呈

宽口交通(小脑幕上向上移位(后颅窝增大(不同程度脑积水及

其他颅内畸形(脑干正常&

0

'

*

[dS

的预后与小脑蚓部的体积

大小及是否伴有其他中枢神经系统畸形有关*小脑蚓部轻度

发育不良#不合并其他中枢神经系统畸形的患儿预后相对较

好(小脑蚓部严重发育不良#合并有其他畸形的常伴有智障#预

后差&

@

'

*因该病为罕见病#临床医师应提高对该病的认识#如

发现
U35

异常#对于无合并其他畸形的病例#早期诊断)早期

治疗具有重要意义*
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