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患者 女性，27岁，小学学历。因双下肢红肿

伴疼痛 1月余，于 2020年 8月 12日至我院皮肤科门

诊就诊。患者 1 个月前无明显诱因出现双下肢红

肿，伴疼痛，自行就诊当地卫生所，予头孢曲松（具

体剂量不详）静脉滴注 11天后效果欠佳，红肿持续

加重、红肿范围扩大，为求进一步诊断与治疗至我

院就诊。患者左侧肢体轻瘫，有癫 发作史 9年，发

作频率为 2 ~ 3次/年，发作时以全面性强直 ⁃阵挛发

作（GTCS）为主，表现为双眼上翻、四肢伸直抽动，伴

意识丧失、口吐白沫，症状持续 2 ~ 3分钟后缓解，因

癫 发作就诊于外院，头部 CT检查显示脑萎缩，予

该院自行研制的癫痫康胶囊（具体成分及剂量不

详）治疗，而未正规服用抗癫 药物，发作控制欠佳。

患者为足月顺产，头胎首产，无明显围生期并发症，

出生 1 个月内及 3岁前有多次高热惊厥史，智力发

育较同龄儿童迟缓；父母身体健康，否认近亲婚配；

有一弟，身体健康；无家族遗传性疾病病史。门诊

以“软组织感染”收入院。入院后体格检查：右利

手，左侧肢体轻瘫，肌力 4级，右侧肢体肌力正常，肌

张力均正常；左手肌肉萎缩，双手形态稍不对称。

实验室检查：血常规红细胞计数为 3.17 × 10 12/L
［（3.50 ~ 5.00）× 10 12/L］，血红蛋白为 89 g/L（110 ~

150 g/L），余实验室指标均于正常值范围。影像学

检查：头部 CT显示，双侧大脑半球不对称，右侧大脑

半球萎缩，右侧额叶钙化（图 1）；MRI显示，右侧侧

脑室扩张，中线结构右移，右侧额窦增大，右侧大脑

脚萎缩（图 2）；动脉自旋标记（ASL）显示，右侧大脑

半球皮质灌注面积较对侧明显减少（图 3）。结合患

者既往史以及影像学检查结果，经多学科会诊后诊

断为双下肢感染；癫 ；Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合

征（DDMS）。针对下肢感染，予以哌拉西林他唑巴

坦 2.50 g/次（2 次/d）静脉滴注、莫匹罗星软膏外用以

及红光理疗抗感染治疗，硫酸镁湿敷和阿米洛利

2.50 mg/d口服消肿，塞来昔布 0.20 g/d口服止痛；但

是 Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合征无特效治疗方法，经

请示上级医师准予出院。患者共住院 13天，出院时

右下肢红肿症状明显改善、疼痛症状明显消失，医

嘱门诊随诊，但患者之后未随诊。

讨 论

Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合征亦称单侧大脑半

球萎缩，是罕见的中枢神经系统疾病，于 1933年由

Dyke、Davidoff及 Masson首次描述［1］，目前国内外报

道较少，国内仅 10余例病例，大多数临床医师及影

像科医师对该病认识较少。

Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合征是一种由临床和

影像学共同诊断的综合征，临床主要表现为癫 发

作、对侧肢体偏瘫或者无力，智力发育迟缓、不同程

度的面部不对称等［2⁃3］，尤以癫 发作最多见，通常
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图 1 头部 CT检查所见 1a 横断面 CT显示双侧大脑半球不对称，右侧大脑半球萎缩，右侧额叶钙化；脑沟脑裂增宽、加深，右侧
侧脑室扩张，中线结构右移 1b 横断面 CT骨窗显示右侧额窦较对侧增大（箭头所示） 图 2 头部 MRI检查所见 2a 横断面
T1WI显示右侧大脑半球明显萎缩，脑沟增宽，中线结构向右偏移 2b 横断面 T2WI显示右侧侧脑室颞角扩大，右侧大脑脚萎缩
2c 冠状位 T2⁃FLAIR成像显示右侧大脑半球较左侧明显萎缩 2d 横断面 DWI显示右侧侧脑室扩张 图 3 CBF图显示右侧大
脑半球广泛灌注降低，右侧大脑半球脑实质 CBF值较对侧降低（蓝色区域所示） 3a 右侧颞叶 3b 右侧额叶和顶叶

Figure 1 Brain CT findings Axial CT showed asymmetric bilateral cerebral hemisphere and right ⁃ sided cerebral hemiatrophy.
Calcification could be seen in the right frontal lobe. It also illustrated dilatation of the right lateral ventricle and sulcal enlargement.
The midline structure was shifted to the right (Panel 1a). Axial CT showed hyperpneumatization of the right frontal sinus (arrow
indicates, Panel 1b). Figure 2 Brain MRI findings Axial T1WI showed right cerebral hemiatrophy with prominent cortical sulci.The midline structure was shifted to the right (Panel 2a). Axial T2WI showed the temporal horn of the right lateral ventricle wasenlarged and the right midbrain was atrophied (Panel 2b). Coronal T2 ⁃FLAIR showed obvious atrophy of the right cerebral hemispherethan the left cerebral hemisphere (Panel 2c). Axial DWI showed right lateral ventricular dilatation (Panel 2d). Figure 3 CBF showed
the perfusion in the right cerebral hemisphere was reduced. The brain parenchymal CBF value of the right cerebral hemisphere was lower
than that of the contralateral side (blue areas indicate). Right temporal lobe (Panel 3a). Right frontal and parietal lobes (Panel 3b).

于脑部原发病变存在数年后出现，其次为偏瘫；影

像学主要表现为单侧大脑半球萎缩、大脑中线移

位、颅骨代偿性改变等［4⁃6］。由于其临床症状出现较

早，Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合征通常可于儿童期即

被发现。Unal等［7］的一项小样本临床研究发现，

Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合征患者平均发病年龄为

11岁，亦可见其平均发病年龄为 6.8岁的报道［8］。

男性发病率高于女性，左侧大脑半球萎缩较右侧常

见［9］。本文患者临床主要表现为癫 发作，智力发

育迟缓，对侧肢体轻偏瘫，与 Dyke⁃Davidoff⁃Masson
综合征的典型症状一致。但本文患者首次癫 发作

年龄为 18岁，晚于文献报道［7⁃8］。

Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合征的病因分为先天

性和后天性两种，大多数为散发病例。先天性病因

主要是宫内或围生期脑损伤，常见于先天性畸形、

宫内感染、血管损伤或发育不全等［10］。后天性病因

通常是产后出血性或缺血性血管病变，也可由外

伤、肿瘤或感染所引起［11］，临床以颅内感染或颅内

出血最为常见［12］。

Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合征的诊断依靠影像

学检查，影像学主要表现为单侧大脑半球萎缩或发

育不全、侧脑室扩张、同侧颅骨代偿性改变如颅骨

增厚、鼻窦过度气化，以及罕见的脑干或者丘脑萎

缩［13］，且这些影像学特征随年龄的增长变得更加明

显。本文患者右侧大脑半球萎缩，右侧侧脑室明显

扩张，右侧额窦明显增大，与文献报道较一致。CT
和MRI对疾病诊断各有优势，CT显示颅骨及鼻窦改

变较为清晰，而 MRI可以更好显示脑实质受累范

围，有助于疾病分型［6］。PET作为一种无创性神经

影像学技术，可以有效描述代谢异常，间接显示显

微结构异常区域，可以很好展示萎缩大脑半球代谢

降低［14］。

Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合征在临床症状和影

像学上与以下疾病有相似之处，应注意鉴别诊断。
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（1）脑颜面血管瘤综合征（Sturge⁃Weber syndrome）：

系一种先天性神经皮肤综合征，“葡萄酒色”血管痣

可资鉴别，影像学上以一侧大脑半球萎缩、大脑表

浅轨道状钙化为特征［15⁃16］。本文患者虽然有一侧大

脑半球萎缩，但并不具有该病典型的“葡萄酒色”血

管痣，可以排除诊断。（2）Rasmussen脑炎：多于儿童

期发病，是一种免疫介导的慢性进展性疾病，其临

床特点为难治性部分性癫 、认知功能障碍和进行

性偏瘫，影像学改变为一侧大脑半球萎缩，但无颅

骨代偿性改变［17⁃18］。本文患者发病年龄较大，且影

像学有颅骨代偿性表现，可以排除诊断。

Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合征分为 3种类型［19］，

Ⅰ型为弥漫性皮质及皮质下萎缩，Ⅱ型为弥漫性皮

质萎缩合并脑穿通畸形囊肿，Ⅲ型为大脑中动脉供

血区陈旧性梗死。Ⅰ型和Ⅱ型多因缺氧、缺血所

致。若血管损害发生于脑沟、脑回形成的胚胎期则

无明显脑沟；若发生于出生后，则脑实质脑沟萎缩

明显［8］。本文患者脑沟、脑回萎缩较明显，故推测

Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合征发生于出生后，与幼年

多次高热惊厥致脑缺氧、缺血有关。

Dyke⁃Davidoff⁃Masson综合征目前尚无特效治

疗方法，主要为对症治疗，包括物理治疗、语言治

疗、药物治疗或癫 外科手术。该病以癫 发作为

主要表现，早期诊断可予以及时适当的治疗，对单

种抗癫 药物控制欠佳的患者予多药联合治疗，发

作严重影响患者生活质量或难治性癫 患者可行半

球切除术，成功率达 85%［20］；偏瘫症状可行物理治

疗；智力迟钝患者可提供特殊且个性化教育。早期

诊断、及时治疗可以改善患者预后、提高生活质量。
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