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·临床研究·

儿童发作性运动诱发性运动障碍视频脑电图特征

旷小军 宁泽淑 杨理明 陈波 张钦 吴照 廖红梅

【摘要】 目的 总结儿童发作性运动诱发性运动障碍的视频脑电图特点及其临床意义。方法 回

顾分析 9 例发作性运动诱发性运动障碍患儿的视频脑电图资料。结果 9 例患儿中男性 8 例、女性 1 例，

年龄 6.25 ~ 15.17 岁、平均（7.10 ± 3.24）岁，病程 1 ~ 12 个月、平均（6.12 ± 2.58）个月。9 例患儿共监测到

45 次临床发作，发作持续时间 5 ~ 35 s、平均（9.21 ± 4.35）s，临床表现为舞蹈样动作并手足徐动 10 次、肌

张力障碍并站立不稳 6 次、舞蹈样动作并手足徐动和肌张力障碍并站立不稳 29 次；均由突发性运动诱

发，其中 2 例（2/9）亦由过度换气诱发、1 例（1/9）由惊吓刺激诱发；4 例（4/9）发作前存在肢体僵硬、肢体麻

木或其他感觉异常等先兆。9 例患儿发作期呈现正常背景节律或被大量运动伪差覆盖，未见 样放电、

背景节律改变或局限性慢波节律等异常征象；发作间期背景活动正常，2 例（2/9）呈非特异性异常，表现

为额区或枕区间断性慢活动，1 例（1/9）可见中央⁃颞区（Rolandic 区）棘波。5 例患儿（5/9）富脯氨酸跨膜

蛋白 2（PRRT2）基因突变阳性。结论 儿童发作性运动诱发性运动障碍发作间期视频脑电图可见非特

异性异常和 样放电，发作期临床表现和同步脑电图对明确诊断意义重大。

【关键词】 运动障碍； 脑电描记术； 儿童

Video electroencephalogram features of paroxysmal kinesigenic dyskinesia in children
KUANG Xiao⁃jun, NING Ze⁃shu, YANG Li⁃ming, CHEN Bo, ZHANG Qin, WU Zhao, LIAO Hong⁃mei
Department of Neurology, Hu'nan Children's Hospital, Changsha 410007, Hu'nan, China
Corresponding author: YANG Li⁃ming (Email: 2816574381@qq.com)

【Abstract】 Objective To investigate the features and clinical significance of video
electroencephalogram (VEEG) about paroxysmal kinesigenic dyskinesia (PKD) in children. Methods The
clinical data of 9 children with PKD in our hospital from January 2015 to January 2017 were reviewed and
analyzed. Results Nine patients were 8 boys and one girl, with age of 6.25-15.17 years, average (7.10 ±
3.24) years, and duration 1-12 months, average (6.12 ± 2.58) months. All patients were monitored 45 times
of clinical paroxysms, with duration lasting for 5-35 s, average (9.21 ± 4.35) s. Clinical manifestations
included 10 times of simple choreoathetosis, 6 times of dystonia and unsteady stand, 29 times of
choreoathetosis, dystonia and unsteady stand. Clinical paroxysms of all patients were induced by sudden
movement, among whom 2 cases (2/9) were induced by hyperventilation and one case (1/9) by starle. Four
cases (4/9) had aura such as rigidity and numbness of limbs and paraesthesia before the onset. The ictal
VEEG showed normal background rhythm or was covered by a large number of motion artifacts. Abnormal
signs such as epileptic discharges, background rhythm changes or local slow waves were not seen. During
interictal phase, background activities were normal. Two cases (2/9) showed nonspecific abnormalities,
including frontal or occipital discontinuous slow waves, one case (1/9) showed centro ⁃ temporal (Rolandic
area) spikes. Five cases (5/9) were positive for proline ⁃ rich transmembrane protein 2 (PRRT2) gene.
Conclusions There may be interictal nonspecific abnormalities or epileptic discharges in VEEG of
children with PKD. The clinical manifestations and synchronous VEEG during the attack period are of
great significance to make clear diagnosises.
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发作性运动诱发性运动障碍（PKD）是少见的神 经系统疾病，临床表现为突发的发作性肢体和（或）

躯干舞蹈样动作、手足徐动、肌张力障碍，导致运动

停顿或不能，可由起始运动、体位和姿势改变等诱

发［1］。由于该病具有反复发作、发作时间短、部分抗

癫 药物（AEDs）治疗有效等特点，临床易误诊为癫
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。视频脑电图（VEEG）是诊断与鉴别诊断的重要

方法。本研究回顾分析 9 例发作性运动诱发性运动

障碍患儿的视频脑电图资料，探讨儿童发作性运动

诱发性运动障碍视频脑电图特征及其临床意义。

临床资料

一、病例选择

1. 诊断标准 发作性运动诱发性运动障碍的诊

断符合 2004 年 Bruno 等［2］提出的标准：（1）发病年龄

1 ~ 20 岁。（2）由突发性运动诱发的发作性运动障

碍。（3）发作持续时间短暂（< 1 min）。（4）发作期无

意识障碍。（5）服用苯妥英或卡马西平可以控制癫

发作。（6）排除其他器质性疾病。

2.一般资料 选择湖南省儿童医院神经内科脑

电图室 2015 年 1 月-2017 年 1 月监测到临床发作的

9 例发作性运动诱发性运动障碍患儿，男性 8 例，女

性 1 例；年龄 6.25 ~ 15.17 岁，平均（7.10 ± 3.24）岁；

病程 1 ~ 12 个月，平均（6.12 ± 2.58）个月；既往均无

发作性运动诱发性运动障碍病史。本研究经湖南

省儿童医院道德伦理委员会审核批准，所有患儿及

其家属均知情同意并签署知情同意书。

二、临床表现

1. 视频脑电图 9 例患儿均采用日本光电工业

株式会社生产的 1200C 型视频脑电仪监测 2 ~ 8 h，
参照国际 10⁃20 标准放置 19 导联记录电极，必要时

增加四肢表面肌电，监测过程中进行标准化睁闭

眼、闪光刺激、过度换气、睡眠诱发，以及突发的运

动、姿势变换或惊吓刺激，由两位富有经验并获得

中国抗癫 协会认证的脑电图室医师进行结果判

读。9 例患儿监测到 45 次临床发作，发作持续时间

5 ~ 35 s、平均（9.21 ± 4.35）s，临床表现为舞蹈样动

作并手足徐动 10 次、肌张力障碍并站立不稳 6 次、

舞蹈样动作并手足徐动和肌张力障碍并站立不稳

29 次，且同一例患儿临床表现刻板雷同。9 例患儿

均由突发性运动诱发，其中 2 例（2/9）亦由过度换气

诱发、1 例（1/9）由惊吓刺激诱发。本组有 4 例患儿

（4/9）发作前存在肢体僵硬、肢体麻木或其他感觉异

常等先兆。9 例患儿发作期均呈现正常背景节律或

被大量运动伪差覆盖，未见 样放电、背景节律改变

或局限性慢波节律等异常征象（图 1，表 1）。9 例患

儿清醒期发作间期背景活动均正常；2 例（2/9）思睡

期呈现非特异性异常，表现为额区或枕区间断性慢

活动；1 例（1/9）睡眠中可见中央⁃颞区（Rolandic 区）

棘波。

2. 影像学 9 例患儿均采用德国 Siemens 公司

生产的 3.0T MRI 扫描仪行头部 MRI 检查，仅 1 例（1/
9）显示右侧侧脑室后部等 T1、等 T2信号影，考虑灰质

异位可能性大。

3. 实验室检查及基因检测 9 例患儿均于清晨

抽取外周静脉血行血液生化检测，未见明显异常；

均行富脯氨酸跨膜蛋白 2（PRRT2）基因编码区外显

子点突变检测，5 例（5/9）呈阳性。

4. 既往史及家族史 9 例患儿中 1 例（1/9）有婴

儿期良性惊厥病史，1 例（1/9）有热性惊厥病史，1 例

（1/9）父亲有发作性运动诱发性运动障碍病史。

三、治疗及转归

本组有 2 例患儿初次诊断为癫 ，予丙戊酸和

左乙拉西坦治疗无效。9 例患儿诊断明确后予小剂

量奥卡西平 5 mg/（kg·d）口服，治疗 1 周后 5 例发作

完全控制，维持此剂量 2 ~ 3 年；4 例发作频率减少，

但未完全控制，每周增量 1 ~ 2 mg/（kg·d）至发作完

全控制，并维持此剂量 2 ~ 3 年，其中药物剂量最高

达 9 mg/（kg·d）。

9 例 患 儿 随 访 3 ~ 30 个 月 ，平 均 为（11.11 ±
1.39）个月；2 例连续治疗 2 年后尝试停药，1 例停药

后 3 个月无发作，1 例停药后 1 个月复发，继续予以

奥卡西平维持剂量治疗，发作控制良好。目前仍在

随访中。

讨 论

发作性运动诱发性运动障碍是临床少见的常

染色体显性遗传性运动障碍性疾病，发病率仅为 1/
150 000，通常发生于儿童和青少年，男女比例为 3 ~
4∶ 1。本组患儿均为学龄期儿童，且男性多于女性，

符合该病的流行病学特点［3］。临床主要表现为单个

肢体、单侧肢体、四肢或躯干发作性肌张力障碍或

单纯舞蹈样动作半手足徐动，可伴面部怪异表情，

由起始运动、体位和姿势改变、过度换气和惊吓刺

激等诱发，脑电图和 MRI 通常无异常，视频脑电图

是重要诊断手段。视频脑电图监测时，为尽可能监

测到临床发作，运动诱发试验和过度换气试验是必

须的，必要时可予适当的惊吓刺激。本组患儿脑电

图背景节律均正常，部分患儿出现额区和枕区非特

异性慢波，与既往研究结果相一致［4］。本组有 1 例

（1/9）年 龄 为 7.25 岁 的 男 性 患 儿 记 录 到 低 位

Rolandic 区棘波。中央⁃颞区（Rolandic 区）棘波是儿
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图 1 男性患儿，10.25 岁，临床诊断为发作性运动诱发性运动障碍 1a 临床表现为舞蹈样动作并手足徐动和肌张力障
碍并站立不稳，伴面部怪异表情时，视频脑电图可见正常背景节律和大量运动伪差 1b 发作过程中为防止跌倒，维持
重心稳定坐下时，视频脑电图可见正常背景节律和大量运动伪差，发作持续时间约 16 s
Figure 1 A boy with age of 10 years and 3 months was clinically diagnosed as PKD. He showed a sign of choreoathetosis,
hypotonia and astasia with strange look on his face. VEEG showed normal background rhythm and a large number of motion
artifacts (Panel 1a). In an attack, the boy remained full awareness and chose to sit down to avoid falling down. VEEG
showed normal background rhythm and a large number of motion artifacts. The whole paroxysm lasted 16 s (Panel 1b).
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表 1 9 例发作性运动诱发性运动障碍患儿的临床资料
Table 1. Clinical data of 9 children with PKD

+，positive，阳性；-，negative，阴性。VEEG，video electroencephalogram，视频脑电图；IEDs，interictal epileptiform discharges，发作间期 样放
电；PRRT2，proline⁃rich transmembrane protein 2，富脯氨酸跨膜蛋白 2

Case

1

2

3

4
5
6

7
8

9

Sex

Male

Male

Male

Female
Male
Male

Male
Male

Male

Age(year)
7.25

10.50

10.25

6.25
11.33

7.42

8.92
15.17

15.00

Duration(month)
1

5

3

7
12

8

6
4

9

Paroxysm(times)
4

3

9

5
4
5

5
6

4

Paroxysmduration(s)
6

5

10

16
35
16

8
7

8

VEEG
Manifestationof paroxysm
Dystonia/choreoathetosis

Dystonia/choreoathetosis

Dystonia/choreoathetosis

Dystonia
Choreoathetosis
Dystonia/choreoathetosis

Dystonia
Dystonia/choreoathetosis

Dystonia/choreoathetosis

Inducement ofparoxysm
Suddenmovement

Suddenmovement/hyperventilation
Suddenmovement/startle
Suddenmovement
Suddenmovement
Suddenmovement

Suddenmovement
Suddenmovement/hyperventilation
Suddenmovement

Aura
-

-

-

+
-
+

-
+

+

SynchronizedVEEG duringparoxysm
Normal backgroundrhythm withmovement⁃causedartifacts
Normal backgroundrhythm withmovement⁃causedartifacts
Normal backgroundrhythm withmovement⁃causedartifacts
Normal backgroundrhythm
Normal backgroundrhythm
Normal backgroundrhythm withmovement⁃causedartifacts
Normal backgroundrhythm
Normal backgroundrhythm withmovement⁃causedartifacts
Normal backgroundrhythm withmovement⁃causedartifacts

Backgroundrhythm
Normal

Normal

Normal

Normal
Normal
Normal

Normal
Normal

Normal

Nonspecificabnormalfinding
Frontal slowwave

-

-

-
-
-

Occipitalslow wave
-

-

IEDs
-

-

Mildtemporalspike wave
-
-
-

-
-

-

MRI

-

+

-

-
-
-

-
-

-

PRRT2

+

+

-

+
+
-

+
-

-

童期最常见的脑电活动，具有年龄依赖性，高峰年

龄约为 7 岁，与此年龄段患儿大脑皮质感觉运动区

兴奋性增高有关，常见于伴中央⁃颞区棘波的儿童良

性癫 （BECT），亦可见于其他多种非伴中央 ⁃颞区

棘波的儿童良性癫 患儿和少数正常儿童。董静静

和刘晓燕［5］记录到 452 例正常儿童 Rolandic 区棘

波，98 例（21.68%）无惊厥发作病史。本组有 4 例

PRRT2 基因突变阴性患儿发作间期视频脑电图正

常，5 例 PRRT2 基因突变阳性患儿中 2 例呈非特异

性异常、1 例可见 样放电，但是由于样本量较少，

PRRT2 基因突变对视频脑电图的影响尚待大样本

病例对照研究的验证。

本组有 2 例患儿初次诊断为癫 并予抗癫 药

物治疗，效果欠佳。发作性运动诱发性运动障碍具

有反复发作、短暂、刻板等特点，临床易误诊为癫

。既往有学者认为发作性运动诱发性运动障碍是

一种反射性癫 ［6］。单一或单侧肢体肌张力障碍易

认为是部分性发作，视频脑电图监测到临床发作可

资鉴别。额叶癫 是儿童期常见的部分性癫 ，部

分额叶起源的癫 发作如过度运动自动症也可伴舞

蹈样动作并手足徐动和肌张力障碍，并具有反复发

作、短暂、刻板等特点，发作间期脑电图正常，发作

期背景活动被大量运动伪差覆盖，发作时意识障碍

轻微［7］，即使视频脑电图监测到临床发作，亦难以鉴

别诊断。我们的临床经验是，发作性运动诱发性运

动障碍是发作性运动障碍性疾病，发作时运动不能

是核心，通常患儿发作时会寻找支撑以保持重心稳

定；而过度运动自动症的核心是过度运动，且多数

患儿是发作性“逃离”式运动。此外，额叶癫 清醒

期和睡眠期均有发作，甚至睡眠期发作更为多见，

发作性运动诱发性运动障碍仅发生于清醒期、起始

运动诱发的特点可资鉴别。

发作性运动诱发性运动障碍的发病机制目前

尚不清楚，尽管存在不同假说，包括离子通道病、基

底节病变等，但均无充足的实验室证据。迄今国内

外学者对发作性运动诱发性运动障碍的致病基因
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进行大量研究，认为 PRRT2基因是其致病基因［8⁃9］，

本组有 5 例患儿 PRRT2 基因突变阳性亦证实此观

点。对于高度怀疑发作性运动诱发性运动障碍的

患儿应行 PRRT2 基因检测，以协助诊断。2012 年，

Heron 等［10］研究显示，PRRT2 基因亦是良性家族性

婴儿惊厥（BFIC）和婴儿惊厥伴阵发性舞蹈手足徐

动症（ICCA）的致病基因。本组有 1 例患儿既往有

婴儿期良性惊厥病史，严格意义上应诊断为婴儿惊

厥伴阵发性舞蹈手足徐动症。有文献报道，部分发

作性运动诱发性运动障碍患儿家系中存在热性惊

厥、癫 等发作性疾病共病现象［11⁃13］，本组有 1 例患

儿既往有婴儿期热性惊厥病史。上述研究均提示

PRRT2基因突变与发作性疾病存在更复杂、更深远

的关系。

综上所述，儿童发作性运动诱发性运动障碍发

作间期视频脑电图可见非特异性异常和 样放电，

发作期临床表现和同步脑电图对诊断与鉴别诊断

意义重大，有条件的医疗机构应进行 PRRT2基因检

测，以协助诊断。

参 考 文 献

Lamerti C, Invernizzi F, Solazzi R, Freri E, Carella F, Zeviani
M, Zibordi F, Fusco C, Zorzi G, Granata T, Garavaglia B,
Nardocci N. Clinical and genetic features of paroxysmal
kinesigenic dyskinesia in Italian patients［J］. Eur J Paediatr
Neurol, 2016, 20:152⁃157.
Bruno MK, Hallett M, Gwinn⁃Hardy K, Sorensen B, Considine E,
Tucker S, Lynch DR, Mathews KD, Swoboda KJ, Harris J, Soong
BW, Ashizawa T, Jankovic J, Renner D, Fu YH, Ptacek LJ.
Clinical evaluation of idiopathic paroxysmal kinesigenic dyskinesia:
new diagnostic criteria［J］. Neurology, 2004, 63:2280⁃2287.
Bennett LB, Roach ES, Bowcock AM. A locus for paroxysmal
kinesigenic dyskinesia maps to human chromosome 16［J］.
Neurology, 2000, 54:125⁃130.
Liu XR, Wang YF, Huang D, Sun H, Wu QY, Liao WP, He N,
Li BM. Electroencephalogram features of paroxysmal
kinesigenic dyskinesia and influence of PRRT2 mutations in
these features［J］. Zhonghua Shen Jing Yi Xue Za Zhi, 2016, 15:
159⁃163.［刘晓蓉, 王一凡, 黄丹, 孙辉, 吴倩仪, 廖卫平, 何娜,
黎冰梅. 发作性运动源性运动障碍的脑电图特征及 PRRT2基

因突变对其的影响［J］. 中华神经医学杂志, 2016, 15:159 ⁃
163.］
Dong JJ, Liu XY. The clinical characteristics of discharges in
centro⁃temporal area of children⁃juveniles［J］. Lin Chuang Shen
Jing Dian Sheng Li Xue Za Zhi, 2006, 15:347⁃350.［董静静, 刘

晓燕. 儿童及青少年中央颞区放电的临床分析［J］. 临床神经

电生理学杂志, 2006, 15:347⁃350.］
Ohmori I, Ohtsuka Y, Ogino T, Yoshinaga H, Kobayashi K,
Oka E. The relationship between paroxysmal kinesigenic

［1］

［2］

［3］

［4］

［5］

［6］

本期广告目次

恩必普（石药集团恩必普药业有限公司） …… 封二

申捷（齐鲁制药有限公司） ………………………… 封四

·· 64


