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Rasmussen脑炎早期干预1例
卢 超 赵国光 单永治 樊晓彤 安 阳 王逸鹤

Rasmussen 脑 炎（Rasmussen encephalitis，RE），又 称

Rasmussen综合征，1958年由 Theodore Rasmussen等首先报

道，主要于儿童期起病，系散发、罕见的慢性炎症性疾病，累

及一侧大脑半球系散发、罕见的慢性炎症性疾病，以顽固性

癫痫、进行性偏瘫及智力减退为主要表现。本文报道2014年
收治的1例经二次手术达到癫痫完全控制的RE。
1 病例资料

男童，右利手，4岁 3个月，无诱因起病，呈发作性呕吐，

最多每天10余次。2周后，发作形式改变，呈突发痛苦表情、

皱眉、凝视、言语不能伴流涎，数秒后头后仰倒地，偶伴右上

肢或双上肢抖动，后期右侧上下肢节律性抽动，十几秒至 1
min缓解；缓解后吐字不清甚至不能发音，右肢无力，十几分

钟后恢复，最多每天10余次。逐渐出现右侧肢体活动不利，

伴语言功能受损，抗癫痫药物治疗无效。既往史、家族史阴

性。入院体格检查：构音不清，表达及理解力差；右侧肢体肌

力Ⅳ级，肌张力略高。头颅MRI见左侧额下回局部皮质T2及

FLAIR像呈稍高信号（图1A、1B）。正电子发射断层显像示左

额颞为主代谢减低。视频脑电图示左侧导联尖慢、棘慢和多

棘慢波，发作期左侧起源，具体起源点不明（图1G）。脑磁图

示棘波偶极子聚集于左侧额下回，偶见于左岛。我院儿童癫

痫多学科联合诊疗团队讨论，不除外RE诊断，处于前驱期向

急性期过渡，考虑外科干预，患侧为优势半球且肢体及语言

功能相对完整，影像学显示半球改变不著，一期埋置皮层电

极，覆盖左侧颞叶、侧裂、额中下回、中央区及顶上小叶，通过

皮层脑电图监测明确癫痫起源与影像学显示区域基本一致、

范围局限，遂行剪裁式致痫灶切除术。切除范围包括左额叶

中后部及左顶叶致痫灶（图 1C~E），复测周围皮层无明显癫

痫样放电，病理示慢性脑膜脑炎。术后半个月，再次出现癫

痫发作，神志清楚，右侧肢体节律性抽动，伴右侧口角、眼睑

抽动，持续 1 min，1次/（3~4 d）；2年进展至 10次/d，伴语言功

能受损，右侧肢体肌力进行性下降（Ⅲ级），无法行走及自

理。间断复查MRI示左侧半球进行性萎缩。再次入院，Wada

试验评估右侧大脑半球对肢体活动及语言控制代偿可，行左

侧大脑半球切除术，术后一过性右侧偏瘫。随访1年，发作完

全控制，右侧肢体肌力Ⅳ~Ⅴ级，行走基本正常，右手精细功

能障碍，言语功能有恢复。

2 讨 论

目前认为，RE与病毒感染、体液免疫相关机制及T细胞

介导细胞毒性作用相关。RE多见于儿童，自然病程可分 3
期：前驱期，癫痫发作频率较低，神经功能障碍少；急性期，癫

痫发作频繁，简单部分性发作为主，可出现局灶性发作持续

状态，伴进行性偏瘫、偏盲、认知障碍及失语等神经功能障
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图1 Rasmussen脑炎手术干预前后影像

A、B. 第一次术前MRI，左侧额下回皮层FLAIR像高信号；C~E. 第
一次手术后，分别为手术切除顶叶部分、额叶中后部及冠状位额叶

切除部分；F. 第二次大脑半球切除术后，保留丘脑及基底节；G. 第
一次术前发作间期脑电图，频繁出现以左侧半球导联为主的尖慢、

棘慢、多棘慢波
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碍；后遗症期，癫痫发作及不可逆神经功能障碍。RE诊断主

要依赖症状学、影像学及脑电图特点。现普遍采用2005年欧

洲共识RE诊断标准。标准一：临床表现为局灶性癫痫及一

侧脑皮质病变；脑电图示单侧半球慢波活动；MRI示一侧半

球脑皮质萎缩，伴灰质或白质T2或FLAIR像高信号或者伴同

侧尾状核头部高信号或萎缩。标准二：临床表现为局灶性发

作持续状态或进行性单侧脑皮质功能障碍；MRI示进行性单

侧半球局灶性皮质萎缩；以T细胞为主的脑炎伴小胶质细胞

增生及反应性星形细胞增生，但若脑实质出现多量巨噬细

胞、B细胞、浆细胞或病毒包涵体可排除诊断。本文病例病

史、脑电图及影像学特点符合标准一。

RE治疗目标包括：终止癫痫发作和神经功能受损。抗

癫痫药物、免疫治疗及激素冲击治疗已被证实无效。外科干

预被认为是唯一可有效获得癫痫控制的方法，以大脑半球切

除术及功能性半球离断术为主，术后癫痫完全缓解率达

62.5%～85% 。术后经康复锻炼，多可生活自理，但手精细功

能基本丧失，部分丧失的语言功能可恢复。手术方式及手术

时机存在一定的分歧。部分学者主张早期干预，行半球切除

或离断术，考虑到癫痫控制率、神经功能改善，优先选择功能

性大脑半球离断术；有学者主张出现神经功能损害再行手术

治疗；另有学者认为在优势半球患者神经功能尚完整时，不

宜直接选择半球切除或离断手术，可行局灶性切除术。本文

病例电生理指导下局灶切除未达到癫痫控制及终止神经功

能受损。我们认为，对症状严重而形态学变化不显著的早期

RE，局灶性切除无法有效控制癫痫发作及终止神经功能损

害；在病变处于非优势半球的儿童，应早期行半球切除或离

断术，而病变处于优势半球的儿童，应评估对侧半球对语言

运动的代偿情况后决定手术时机，给予一段时间来实现脑功

能代偿，降低术后偏瘫程度和概率。

（2017-06-05收稿，2017-09-12修回）
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一种新型的侧裂分解器具（侧裂刀）
李业生 张 伟 段祺峰

经翼点入路，分开侧裂，手术治疗颅内病变，是常用的术

式。而分开侧裂的方法，目前主要是通过双极电凝镊撕开或

精细剪刀剪开的方法。这些传统的方法耗时长且易损伤侧

裂血管及其分支，引起出血，因此，寻求一种简捷、安全、有效

的侧裂分解方法，显得尤为重要。

受到农村用犁耕地的启发，我们便设计发明了侧裂刀。

侧裂刀有刀头、刀颈和刀柄三部分组成（图1A、1B）。刀头有

椭圆球面部分和微镰型刀部分组成，椭圆球面部分有分离作

用，微镰型刀部分有切割作用。刀颈呈细圆杆状，能进行弯

曲，以便根据需要调正刀头的角度和方向，刀柄呈粗圆柱状，

表面粗糙，便于手拿握。在分解侧裂时，先在侧裂的无血管

区切开蛛网膜约0.5 cm，然后将刀头的椭圆球面部分伸入蛛

网膜和软脑膜之间，便分离便推进。在推进的同时，蛛网膜

被微镰刀部分切开，如同用犁耕地一样，将侧裂蛛网膜切

开。用此刀具进行侧裂分解术，比传统方法显得轻松且不易

损伤侧裂血管，从而减少出血，缩短手术时间。

该项刀具已经取得国家专利证书（专利号：ZL 2015 2
0425456.2）。在 2015年入选山东省医务职工科技创新计划 项目并获得资助，并在器械厂家的协助下加工制作成型（图

1C）。经过数十例的临床应用，证实效果良好。在侧裂入路

手术中，应用侧裂刀分解侧裂，简便快捷，出血少，创伤小。

（2017-08-09收稿，2017-09-08修回）
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图1 一种新型的侧裂刀示意图和成品图

A. 侧面图；B. 正面图；C. 成品图；1. 分离部；2. 切割部；3. 刀
头；4. 刀颈；5. 刀柄
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