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摘要 目的：分析儿童阵发性交感神经过度兴奋综合征的诊断及治疗。方法：回顾分析机械性窒息导致儿

童阵发性交感神经过度兴奋综合征的临床资料，并结合文献进行回顾性分析。结果：1例男性患儿，因机械

性窒息伴意识障碍就诊，行PSH-AM量表评分确诊为儿童阵发性交感神经过度兴奋综合征，选择合适的药

物治疗、高压氧、康复治疗等，患儿病情恢复良好。搜索既往报道的儿童阵发性交感神经兴奋综合征患者

171例，最常见致病原因为颅脑外伤、脑膜脑炎、缺氧缺血性脑病等，病变主要累及双侧丘脑、胼胝体、内囊，

治疗方式主要为药物控制症状、康复治疗、高压氧促醒。结论：儿童阵发性交感神经过度兴奋综合征结合

临床症状及影像学表现，早期诊断、早期治疗，极大可能改善患儿预后。
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阵发性交感神经过度兴奋综合征（paroxysmal

sympathetic hyperactivity，PSH）常继发于中重度颅

脑损伤，是一种突发的交感神经兴奋性增加为特征

的临床综合征，主要临床表现为阵发性自主神经症

状（瞳孔散大、高热、多汗、血压升高、心率增快、呼

吸加快等）和运动症状（去大脑强直、去皮质强直、

肌张力增高、肌阵挛等）。该疾病不易识别及诊断，

容易被误诊而延误治疗，严重影响患者的预后。现

报告1例武汉脑科医院小儿神经外科收治的继发于

机械性窒息的儿童PSH病例，回顾其临床表现及诊

治思路，并对相关的进展进行文献回顾。

1 资料与方法

1.1 病例资料

患儿，男，9 岁，因“机械性窒息后意识障碍

19 d”由外院转入我科，既往体健，入院查体：体温：

38.0 ℃，脉搏：111次/分，规则，呼吸：20次/分，规则。

血压：118/75 mmHg。FOUR评分 11分，神志昏迷，

自主睁眼，可发声，双侧瞳孔直径3 mm，等大等圆，

对光反射正常，眼球水平震颤，左侧肢体异常伸直，

右侧肢体异常屈曲，左三趾趾背见一直径0.5 cm类

圆形结痂伤口，右上肢肌力 3级，余肢体肌力 2级，

四肢肌张力高，病理征阴性。实验室检查：血细胞

分析、尿液干化学分析、粪便常规加隐血实验正常，

肝肾功能、电解质正常，皮质醇功能正常，腰椎穿刺

测得压力 10 mmHg，脑脊液常规及生化正常，脑脊

液细菌培养加药敏阴性，头部CT示：脑沟裂增宽。

患儿因肌张力高、左三趾趾背类圆形结痂伤口（图

1A），于外院考虑为破伤风，予以抗破伤风治疗无好

转，转至我科。入我科后患儿翻身拍背、吸痰等刺

激时出现阵发性出现大声喊叫“啊”，肌张力增高、

腹部肌肉及四肢强直、牙关紧闭（图1B），伴有间断

发热，体温最高达 38.4 ℃，发作时呼吸增快至 30～

35 次/min，心率增快至 120～135 次/min，血压最高

达 120/90 mmHg，每次发作 1～2 h，每日发作 4～6

次，症状发作时及发作后无明显多汗；发作时多次

行 24 h 长程脑电图检查未见癫痫波。行头部 MR

示双侧额颞顶枕及胼胝体可见片状T1WΙ低信号（图

2A），T2WΙ高信号，Flair呈高信号，考虑缺氧缺血性

脑病。入院后综合其临床表现和相关实验室检查，

参照PSH-AM[1]量表评分为19分，考虑存在PSH，予

以巴氯芬、氯硝西泮鼻饲注药控制症状，早期行高

压氧促醒及康复（言语听觉反馈训练、肢体功能训

练、颅磁电治疗等）治疗，1月后患儿出现脑积水（图

2B），考虑脑萎缩相关，因多次复查头部 MR，患儿

脑积水未进展，患儿家属要求动态观察，未行手术

治疗。患儿继续行高压氧促醒及康复治疗，病情明

显好转（图 2C），FOUR 评分 15 分，CRS-R 评分 16

分，处于微意识（MCS）状态，经口进食，神志模糊，

可自发睁眼，可发出声音，疼痛刺激可见左下肢回

缩，吞咽无呛咳，双侧瞳孔等大等圆，直径 3.0 mm，

光反射存在，可自发伸舌，右髋关节外展外旋位，右

膝关节屈曲，主被动伸展受限，左足下垂，左足跟腱

挛缩，双上肢及左下肢肌张力1+级，可见主动伸展、

屈曲动作，双手可见伸展、屈曲动作，对声音刺激有

反应，可见视觉追踪，感觉检查不能配合，生理反射

存在，双侧巴氏征（－）。

1.2 方法

通过 Pubmed数据库，输入关键词“paroxysmal

sympathetic hyperactivity”、“children”，收集所有相

关文献（检索时间截止至 2021年 11月 13日），得到

所有关于儿童PSH相关病例报道。采用描述性统

计对符合条件的所有病例从发病原因、影像学表现

及相关治疗进行分析。
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2 结果

通过关键词“children”和“paroxysmal sympathetic hyperacti-

vity”，共检索文献30篇（不含综述）。共搜索到儿童PSH171例，

主要致病原因为颅脑外伤（70.76%）、脑膜脑炎（15.20%）、缺氧

缺血性脑病（8.19%）、Batten 病（2.92%）、脑肿瘤（1.17%）、烧伤

（1.17%）、烟雾病（0.59%）。病变主要累及双侧丘脑、胼胝体、内

囊等，治疗方式主要为药物控制症状、康复治疗、高压氧促醒等。

3 讨论

PSH于 1929年由Wilder Penfield[2]首次在颅脑外伤患者中

描述。2014年之前此综合征名称不一，如“间脑癫痫、自主神经

功能紊乱、下丘脑风暴、交感风暴”[2-4]。阵发性交感神经兴奋综

合征由 Alejandro Rabinstein[5]在 2007 年首次提出，2014 年才确

定统一命名为阵发性交感神经兴奋综合征，同时建立相应诊断

标准[1]。导致PSH的主要原因有颅脑外伤、缺氧、蛛网膜下腔出

血、脑积水、脑肿瘤、感染等。PSH最多见于颅脑外伤，相较与成

年人，儿童PSH的研究更稀少[6]。不同研究中PSH 的发生率不

一，国外报告的颅脑外伤后 PSH 的发生率在 8%～33%之间[7]。

有研究发现病灶累及后胼胝体、内囊后肢的患者更容易发生

PSH[8,9]，本例报道累及后胼胝体（图2D），与之相符。

PSH主要源于交感神经递质的间歇性增加或失调，较新的

兴奋/抑制率模型学说提出下行抑制通路受损导致上级中枢对

于脊髓回路感觉传入神经的限制减弱，使其兴奋性及敏感性增

强，主要可分为三个阶段，隐匿期，此时期发作症状不典型，较难

做出诊断；典型发作期，出现相关的特征性的PSH症候群；缓解

期，伴随着神经功能的改善，发作逐渐缓解，会遗留一定的肌张

力障碍和不同程度的关节痉挛[10-13]，本例报道发病过程及临床表

现与之相符。PSH的发作存在一定的诱发因素[1,14]，伴有肌张力

增高，因破伤风患者受到声或光的刺激也会导致痉挛发作，因此

被外院误诊为破伤风治疗。同时PSH应与癫痫、恶性综合征、

脊髓自主神经失反射、脓毒症、甲状腺功能亢进危象、中枢性高

热、戒断综合征等相鉴别[13,15,16]。

结合 PSH的发病特点、临床表现及相关文献，PSH的治疗

原则包括避免诱发因素、缓解交感神经过度兴奋症状、基础支

持、原发病治疗等[13,17]。避免诱发因素，如单人单间病房治疗，安

静舒适的环境治疗，尽量减少外界的刺激，医疗护理操作耐心、

轻柔。缓解交感神经过度兴奋症状治疗包括，非选择性β受体

阻滞剂（如普洛萘尔）拮抗交感神经和儿茶酚胺类作用等，控制

高血压、心动过速、控制大汗；α2 受体激动剂（可乐定、右美托咪

定等）直接激动中枢和外周交感神经突触后膜α2受体，减少交

感神经活动的传出，可降低心率、控制大汗、控制躁动；苯二氮卓

类（咪达唑仑、氯硝西泮等）可抑制儿茶酚胺的释放，具有镇静、

催眠、肌肉松弛和抗惊厥作用；阿片类受体激动剂（吗啡、芬太尼

等）从中枢抑制交感神经递质释放及冲动传出，从而镇痛、降低

血压、减慢心率；多巴胺受体激动剂（如溴隐亭），作用于纹状体

和下丘脑的多巴胺D2型受体，同时拮抗D1型受体，可减少温度

的阈值，减轻多汗症状，同时可降压；B型γ-氨基丁酸受体激动

剂（如巴氯芬），具有降低体温和肌张力的作用[18-21]，这些药物一

般在保证安全的前提下单独或联合使用。基础支持包括营养支

持，补充热量，维持水电解质平衡等。原发病治疗，即针对引起

PSH的疾病给予相应专科治疗。本例患儿在病因明确后，使用

氯硝西泮及巴氯芬控制症状后，及早行康复[22]及高压氧治疗，3

月后患儿认知功能改善，肢体活动及意识障碍明显好转。相关

研究显示给予高压氧治疗可以改善 PSH 患者的相关预后[23]，本

研究中患儿在高压氧治疗后临床症状得到缓解，同时影像学上

缺血性改变得到部分逆转，可能与患儿年龄小、早期诊断、早期

康复、早期高压氧促醒治疗有关。

PSH为脑损伤后的一组临床综合征，统一规范命名至今时

间较短，部分临床医师对此认识不足，结合本病例及相关文献，神

经专科医师如排除相关疾病，诊断不明时，如该疾病发作时具有

一定的诱发因素，病变累计胼胝体或内囊后支，结合PSH-AM量

表，则PSH较易诊断，而及早诊断，及早治疗，可以快速缓解患

者病情，为下一步治疗创造条件，从而极大可能改善患者预后。
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