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DykeＧDavidoffＧMasson综合征癫痫持续状态伴急性交叉性小脑
失联络一例
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　　病例资料　患者,男,３１岁,因发作性抽搐２０余

年,抽搐发作９小时入院.２０余年前患者首次出现强

直性阵挛发作,于入院前９小时再发抽搐,发作时双上

肢阵挛性抽搐、双下肢强直阵挛性抽搐,伴意识丧失,
每次持续４~５min,发作间隔意识未恢复至基线水

平.查体部分合作,左上肢肌力０级,左下肢肌力１
级.颅脑 MRI检查:入院前５个月常规颅脑 MRI平

扫示右侧大脑半球萎缩并同侧颅骨骨质不均匀增厚及

鼻窦过度通气,脑实质未见明显异常信号.入院第５
天行颅脑 MRI平扫、MRA 及 MRS检查.颅脑 MRI
平扫示右侧大脑半球萎缩并可见片状异常信号,T１WI
呈低信号(图１),T２WI呈高信号(图２),T２FlAIR序

列呈高信号(图３),DWI呈高信号(图４、５),相应区域

ADC呈低信号(图６),并同侧侧脑室扩大,中线结构

稍向患侧偏移,同侧华勒氏变性并大脑脚、基底节核团

及丘脑萎缩,伴同侧颅骨骨质不均匀增厚及鼻窦过度

通气.颅脑 MRA未见明显异常(图７),颅脑 MRS示

右侧大脑半球较对侧正常脑组织 NAA峰稍降低、Cho
峰稍升高.入院第１６天(抗癫痫治疗后)复查示,与前

片(图４、５)对比,右侧大脑半球 DWI高信号范围较前

缩小,ADC图呈相对高信号,左侧小脑半球 DWI高信

号基本消退(图８).
讨论 　 DykeＧDavidoffＧMasson 综 合 征 (DykeＧ

DavidoffＧMassonsyndrome,DDMS)于１９３３年首次被

报道,属于中枢神经系统罕见疾病,主要的临床表现为

癫痫持续性发作、对侧肢体偏瘫、智力发育迟缓、面部

不对称,典型影像学表现为脑实质改变(单侧大脑萎缩

并同侧侧脑室扩张,中线结构移位,同侧华勒氏变性、
萎缩,交叉性小脑性失联络或交叉性小脑萎缩等)及颅

骨代偿性改变(颅骨内板与板障增厚伴鼻窦过度通气

等).本病例符合典型 DDMS的影像表现,结合癫痫

持续状态(强直阵挛发作大于３０min)及对侧肢体偏

瘫的临床症状可对其做出明确诊断.
交叉性小脑失联络(crossedcerebellardiaschisis,

CCD),亦作交叉性小脑神经机能联系不能,是指幕上

脑组织病变继发对侧小脑半球血流及代谢减低的现

象[１].大 脑 皮 质Ｇ桥 脑Ｇ小 脑 (corticalＧpontsＧcerebelＧ
lum,CPC)纤维束通路的受损或阻断是导致 CCD 发

生的解剖学因素.中枢神经系统疾病累及 CPC通路

时可引起CCD现象,以脑梗死最常见,而在癫痫发作

性疾病中很少被报道.癫痫持续状态(statusepileptiＧ
cus,SE)的癫痫发作t１及t２时间定义为:强直Ｇ阵挛

发作t１为５min,t２为３０min;伴意识障碍的局灶性发

作t１为１０min,t２为＞６０min;失神发作t１为１０~
１５min,t２未确定.癫痫持续状态时,长时间兴奋性突

触活动可使神经功能通路受到抑制或中断导致幕下远

隔部位的功能降低[２],出现小脑血流和代谢平衡受损,
进而导致组织缺氧、无氧糖酵解、钠钾泵衰竭,最终出

现细胞毒性水肿[３],进而在 DWI和T２WI序列上表现

为高信号,也可以通过正电子发射断层扫描、CT灌注

成像、磁共振灌注成像[４]、磁共振功能成像检测到.本

病例患者表现为癫痫持续状态,入院第５天DWI示右

侧大脑半球及左侧小脑半球呈斑片状、片状高信号,结
合颅脑 MRA未见明显异常及相应的临床症状可排除

血管病变导致的脑梗死所继发的CCD,最终诊断为癫

痫持续状态所致急性交叉性小脑失联络.
在预后方面,癫痫相关的CCD患者在癫痫发作完

全控制后,通常在几周内达到临床功能的完全恢复和

放射学消退[１],很少会进展为交叉性小脑萎缩,其可能

的病理机制尚不明确.本病例患者入院第１６天(抗癫

痫治疗后)DWI复查示,右侧大脑半球及左侧小脑半

球的弥散高信号逐渐消退,且未出现小脑功能障碍的

临床症状.

DDMS癫痫持续状态伴急性交叉性小脑失联络

的影像表现需要与脑梗死继发 CCD和线粒体脑肌病

伴高乳酸血症和卒中样发作(MELAS)进行鉴别,三
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图１　右侧大脑半球萎缩合并同侧颅骨增厚,T１WI示右侧大脑半球呈片状低信号.　图２　T２WI示病灶呈

高信号,同侧鼻窦过度通气.　图３　T２FLAIR示病灶呈高信号.　图４　DWI示右侧大脑半球片状高信

号.　图５　DWI示左侧小脑半球斑片状高信号(箭).　图６　ADC图示病灶呈低信号.　图７　MRA
示颅内血管未见明显异常.　图８　抗癫痫治疗后复查 DWI示左侧小脑半球高信号较前基本消退(箭).

者均可表现为单侧大脑半球及对侧小脑半球的 DWI
高信号.①脑梗死继发CCD,影像特点为按大脑血管

供血区分布的 DWI高信号且颅脑 MRA 可出现颅内

大动脉的狭窄或闭塞[５],当脑梗死体积较大、同时累及

皮质桥小脑束可并发 CCD,结合临床表现可明确诊

断.而癫痫持续状态继发 CCD可出现不按大脑血管

供血区分布的DWI高信号[６],且其影像改变通常是可

逆的,常见的受累部位包括皮层/皮层下、基底节区、白
质、胼胝体及小脑,而临床上通常无特异性表现.②线

粒体脑肌病伴高乳酸血症和卒中样发作综合征(mitoＧ
chondrial encephalomyopathy,lactic acidosis and
strokeＧlikeepisodessyndrome,MELAS),卒中样发作

在临床上也可表现为癫痫发作,影像学表现为不按血

管分布的DWI高信号,但病灶还具有多灶性、非对称、
游走性的特点,典型 MRS卒中发作区可出现倒置的

双乳酸峰[７],结合血或脑脊液乳酸增高、肌肉活检或基

因检查可进行鉴别诊断.
根据右侧大脑萎缩并同侧侧脑室扩张,左侧小脑

半球DWI弥散受限高信号的典型影像改变并结合临

床表现可明确诊断 DDMS癫痫持续状态伴急性交叉

性小脑失联络.目前,已有很多关于CCD的影像学及

临床研究,但DDMS癫痫持续状态继发 CCD 的病例

报道很罕见,其临床表现、发病部位及影像学表现与脑

梗死继发CCD、线粒体脑肌病伴高乳酸血症和卒中样

发作存在较多重叠,结合影像学特点及临床表现、实验

室检查、基因检查可进行鉴别.早期识别 DDMS癫痫

持续状态继发CCD的影像征象,重视其演变过程,对
临床诊疗及预后评估具有重要的意义.
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