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·病例报告·

特殊临床表型的额叶癫 一例
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患儿 男性，10 岁，因发作性自觉头部沉重感、

心慌、撇嘴动作、咳嗽 7 个月，于 2017 年 9 月 18 日首

次入院。患儿 7 个月前无明显诱因出现发作性自觉

头部沉重感、心慌，继而出现撇嘴动作、咳嗽，不能

控制，无明显肢体动作，呼之有反应，持续 10 ~ 20 s
后自行缓解，逐渐恢复正常，缓解后可回忆发作过

程。此后，每日发作 5 ~ 6 次，发作形式相似，清醒期

和睡眠期均有发作，发作间期一般状况良好，无发

热、头晕、头痛、恶心、呕吐，无大小便失禁、睡眠障

碍和行为异常，至当地医院心内科就诊，行血清心

肌酶谱测定以及心脏超声、动态心电图等相关检

查，均未见明显异常，建议就诊神经科。为求进一

步诊断与治疗，遂至我院就诊。患儿自发病以来，

精神佳，睡眠、饮食正常，大小便无异常，体重无明

显变化。患儿为第 2 胎第 2 产，足月顺产，无窒息史

和产伤史，围生期无特殊病史，生长发育里程碑正

常，目前上小学三年级，成绩良好；父母身体健康、

非近亲婚配，其姊 16 岁、身体健康，否认家族中类似

疾病病史，无家族遗传性疾病病史。入院后体格检

查：神志清楚，语言流利，智力和运动发育正常；双

侧瞳孔等大、等圆，直径约 3 mm，对光反射灵敏，各

向眼动充分；面纹对称，伸舌居中；四肢肌力、肌张

力正常，双侧指鼻试验稳准，Romberg 征阴性，深浅

感觉对称存在，颈部柔软，Kernig 征阴性，Brudzinski
征阴性，双侧 Babinski 征阴性。入院后血尿便常规、

血液生化、自身抗体谱均于正常值范围。胸部 X 线

未见明显异常；头部 MRI 未见明显异常；视频脑电

图（VEEG）监测可见发作期起源于左侧额区的 样

放电（图 1a）；发作间期以左侧额极、额区、颞前区为

主的中高波幅尖波和尖慢复合波（图 1b）。临床初

步诊断为癫 （局灶性发作伴意识障碍），由于心电

图显示 QT 间期延长（0.46 s），故未予奥卡西平治疗，

予左乙拉西坦 40 mg/（kg·d）口服。患儿共住院 7 d，
出院后遵医嘱继续服用左乙拉西坦，随访 3 个月未

再出现癫 发作。患儿 1 月余前再次出现癫 发

作，发作类型和发作频率同前，于 2018 年 2 月 5 日再

次入院，增加左乙拉西坦至最大剂量 60 mg/（kg·d），

治疗 7 d 后症状无明显改善，遂增加丙戊酸钠（浓

度 > 90 mg/dl）0.50 g/次、2 次/d 口服，治疗 30 d 症状

仍无明显改善，进一步行 18F⁃脱氧葡萄糖（18F⁃FDG）
PET 显示，左侧下颞叶葡萄糖代谢轻度降低（图

2）。脑磁图（MEG）显示，发作间期异常电流源分布

于左侧额下回前部（图 3）。结合临床表现、脑电图

和脑磁图等检查结果，致 灶定位于前扣带回，最终

明确诊断为额叶癫 。药物治疗无效，遂于 2018 年

3 月行术前评估，建议外科手术治疗，遂转至神经外

科等待手术。

讨 论

额叶癫 是儿童癫 中最常见的部分性发作类

型，其发作特点是短暂、频繁和过度运动等，且以夜

间发作为主。其中，扣带回癫 是额叶癫 的特殊

类型，系指发作起源于扣带回的临床电生理综合

征。扣带回位于胼胝体上方、额叶深部，由于解剖
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学位置所限，头皮脑电图难以记录到扣带回 样放

电。此外，作为边缘系统和 Papez 环路的重要组成

部分，扣带回具有复杂的解剖联系和功能特征。

扣带回位于内侧额叶，是癫 发作的重要结构，

由前扣带回（ACC）和后扣带回（PCC）组成。前扣带

回具有以下功能：（1）前运动区（PMA）对脊髓、红核

和运动区有投射，同时接收来自不同丘脑核的投

射。（2）影响区与扁桃体、导水管周围灰质、自主神

经脑干核团存在广泛联系，有助于控制情绪，电刺

激该区域可能导致恐惧、快乐和激动。（3）认知区位

于尾部，有助于习记忆。后扣带回是独立的实体，

具有不同网络连接、组织学特征和功能，在视空间

能力和记忆力方面具有重要作用［1 ⁃ 3］。 2011 年，

Alkawadri 等［4］报告 14 例诊断明确的扣带回癫 患

者，其中 12 例于发作间期表现有复杂活动，最常见

的 4 种活动是打、踢、抓、跑，还有一系列其他活动，

如哭泣、吐口水、抓头发、舔唇、摸头、撇嘴、握手或

拍手、反复亲吻或吮吸等。电刺激前扣带回可以诱

发行为反应，包括觉醒、运动和口部动作、剧烈情绪

变化等［5⁃7］。

2014 年以前关于额叶癫 的文献较多描述发

作期的面部表情变化，但并未将扣带回癫 单独描

述，也未与某一特定脑区相联系，而是混杂在复杂

或怪异的行为或突然的愤怒中。在这些面部表情

中，撇嘴表现为双侧嘴角同时向下拉伸，既往称为

“宪兵帽征（chapeau de gendarme）”，代表害怕、不高

兴或厌恶。2014 年，Souirti 等［8］共计报告 11 例明确

诊断为扣带回癫 的患者，均于儿童期发作频繁

（300 次/月）且影像学未见明显异常，其中 9 例在发

作期前 10 秒出现撇嘴动作、余 2 例在发作前半程出

现撇嘴动作，而既往认为是最典型特征的过度运动

（转头、踢踏、蹒跚、抓握、搏斗等）仅出现在 7 例患者

中；他们还通过立体定向脑电图（SEEG）和 PET 显像

证实，撇嘴动作与刺激神经网络特别是前扣带回和

岛叶前部密切相关，且多累及双侧。撇嘴动作是神

经系统疾病的少见体征，在某些罕见疾病中也有类

似表现，如 Smith⁃Magenis 综合征是一种染色体异常

导致的临床综合征，表现为特殊面容（发际低、前额

突出、低鼻梁、撇嘴样表情、高腭弓）、智力低下、睡

眠障碍、行为异常等，与扣带回癫 的鉴别诊断要点

是持续性撇嘴动作［9］。

该例患儿临床发作短暂、频繁、刻板，几乎无发

作后状态，清醒期和睡眠期均有发作，发作时主要

表现为自觉头部沉重感、心慌，并出现撇嘴动作、咳

嗽等特殊形式，发作间期不伴特殊面容，无睡眠障

碍和行为异常，体格检查未见阳性体征，智力和运

动发育正常，符合额叶癫 的发作症状学描述。脑

电图显示起源于左侧额区的 样放电，18F⁃FDG PET
显示左侧下颞叶代谢轻度降低，脑磁图显示左侧额

下回前部异常电流，结合典型发作性撇嘴动作，明

SPH，sphenoid electrode，蝶骨电极；L，left，左侧；R，right，右侧

图 1 视频脑电图监测所见 1a 发作期可见以左侧额极、额区、额中线导联为主的类α波，持续 8 s 后出现全导联晃动伪差
1b 发作间期可见以左侧额极、额区、颞前区为主的中高波幅尖波和尖慢复合波

Figure 1 VEEG findings The ictal phase showed border α wave at left frontal pole, left frontal region and frontal midline for 8 s,
and then artifact caused by waggle (Panel 1a). The interictal phase showed middle and high amplitude sharp waves and sharp and
slow wave complex in left frontal pole, frontal region and anterior temporal lobe (Panel 1b).
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确诊断为额叶癫 ，致 灶定位于前扣带回，建议行

功能神经外科手术。

综上所述，扣带回癫 临床罕见。出现额叶癫

综合征（短暂、频繁、复杂刻板的明显运动发作伴

或不伴发声，以及较少的发作后状态），同时伴以下

一项或多项症状：（1）大笑但不愉悦，尤其是发作初

期。（2）伴或不伴面部表情的恐惧感、撇嘴动作，尤

其是发作初期。或者（3）可能持续数周的显著而严

重的行为异常或人格改变，除特殊面容外，智力低

下等均应考虑扣带回癫 的可能［4］。前扣带回癫

在额叶癫 中较少见，本文通过 1 例典型病例详细

描述前扣带回癫 的发作特点和脑电图特征，对临

床诊断、定位致 灶和制定手术方案具有重要意义。
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