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·论著·

儿童后颅窝术后小脑性缄默综合征的临床分析

朱晓锋　王增亮　刘　源　吉文玉　秦　虎　柳　琛　汪永新

【摘要】　目的　探讨儿童后颅窝术后并发小脑性缄默综合征的相关危险因素及其发病机制。 方

法　回顾性分析本院神经外科自２００４年１月至２０１４年１２月收治的１６例继发小脑性缄默综合征患儿
临床资料，分析其临床特征及危险因素，结合文献探讨其发病机制。 结果　１６例患儿中，因后颅窝病
变行手术治疗１４例，保守治疗２例，经保守治疗的２例和１４例术后患儿均继发不同程度的小脑性缄默
综合征并伴有其他神经功能障碍，于术后２～６ｄ出现缄默，持续约２周至３个月不等，大部分患儿缄默
好转后仍有持续１～３个月的语言障碍。 结论　儿童后颅窝病变，特别是大型小脑蚓部肿瘤术后，易
发生小脑性缄默综合征，有一定的潜伏期，预后良好。
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　　小脑性缄默综合征（Ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒｍｕｔｉｓｍ ｓｙｎ
ｄｒｏｍｅ，ＣＭＳ）是儿童后颅窝肿瘤术后一种严重并发
症，其特点是以缄默症为主要表现，可伴有认知功能

障碍、共济失调、构音障碍、淡漠、情绪不稳、厌食、大

小便障碍等［１，２］。儿童后颅窝手术后ＣＭＳ的发生率
为１１％～２９％［３］。特别是髓母细胞瘤术后，最高可

达３９％［４］。偶尔可见于外伤、脑血管意外和感染性

疾病［５－８］。作者自２００４年１月至２０１４年１２月收
治１６例后颅窝病变术后并发小脑性缄默综合征患
儿，现报道如下：

材料与方法

一、临床资料

１６例患儿中，男性６例，女性１０例，年龄３５～
１４岁。术前所有患儿的主要症状为头痛、恶心、呕
吐；共济失调９例。水平眼震５例，１４例有眼底视
乳头水肿。

二、影像学检查

术前１６例患儿均行头部 ＣＴ和 ＭＲＩ检查。其
中１３例显示第四脑室内或小脑蚓部占位性病变
（肿瘤的可能性大），其最大径为４５～７３ｃｍ，平均
５２ｃｍ。１例为自发性出血，１例为外伤后迟发性出
血，脑脓肿１例，１４例伴有明显的幕上脑积水。

三、手术治疗
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所有手术患儿均行显微镜下枕下开颅小脑延脑

裂入路肿瘤全切或次全切除术，其中１０例达镜下肿
瘤全切，肿瘤与脑干粘连特别紧密的３例予大部切
除，脑干表面残留部分肿瘤。部分患儿术中行小脑

蚓部部分切开。术中证实９例肿瘤侵及脑干或与脑
干粘连紧密。术后２例患儿因切口脑脊液漏，并发
颅内感染，行修补术、抗感染等对症支持治疗后痊

愈。术后病理诊断结果：髓母细胞瘤８例，室管膜瘤
３例，星形细胞瘤２例，脑脓肿１例。

结　果

１６例患儿中，１３例获得为期３个月至８年的有
效随访，平均随访时间为５５年，失访３例。因后颅
窝病变行手术治疗１４例，保守治疗２例，经保守治
疗的２例和１４例术后患儿均继发不同程度的小脑
性缄默综合征并伴有其他神经功能障碍，其中吞咽

困难６例，眼球活动障碍７例，尿潴留４例，面瘫２
例，行为异常５例。所有其它的神经功能障碍均先
于缄默逐渐恢复，于术后２～６ｄ出现缄默，持续约２
周至２个月不等，大部分患儿缄默好转后仍有持续
１～３个月的语言障碍。

讨　论

小脑性缄默综合征（Ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒｍｕｔｉｓｍ ｓｙｎ
ｄｒｏｍｅ，ＣＭＳ）约有９０％为儿童［９］。临床主要表现以

缄默症为主，可伴哭闹、拒食、情绪易变、躁动等精神

症状和行为改变，还有吞咽及拒绝运动不协调、经口

进食减少等口咽部肌肉运动不能的表现，同时，可伴

有构音障碍、言语困难、小便障碍等球麻痹症状的表

现［１０，１１］。ＣＭＳ有一定的潜伏期和自限性，潜伏期一
般为术后１～３ｄ，平均持续时间为７～８周。

一、解剖学基础

目前大部分学者认为小脑缄默综合症与器质性

改变有关。儿童正常的语言功能取决于 Ｂｒｏｃａ区、
补充运动区、基底节区、丘脑、脑干及小脑共同组成

的有关语言功能的诸多解剖结构的完整性和参与言

语产生的诸多肌肉运动的协调性。而小脑在正常言

语的产生过程中发挥协调和规划作用［１０］。多数学

者认为小脑蚓部、连接齿状核与对侧红核和丘脑的

小脑上脚、包括齿状核在内的蚓旁区和小脑半球的

损伤是导致缄默的可能解剖区域。由于儿童该部分

脑结构发育尚不完善，所以小脑性缄默易于发生。

器质性损害理论较合理地解释了小脑性缄默综合症

具有的临床表现及其潜伏期现象，但目前还缺乏直

接的证据表明小脑肿瘤术后患儿的相应解剖区域受

到损伤，及受到何种性质和类型的损伤。

二、发病机制及相关危险因素

目前有关儿童后颅窝肿瘤术后并发 ＣＭＳ的发
病机制尚无定论。早期研究认为手术是 ＣＭＳ发生
的必要条件，目前国外学者 ＶａｎＢａａｒｓｅｎ等［１２］认为

任何可能导致小脑—大脑间“语言通路”中断的病损

都有可能是导致缄默症发生的危险因素。可能涉及

的危险因素主要有：患儿小脑齿状核水肿和损伤、

脑干受病变侵犯或压迫、小脑蚓部切开、后颅窝肿瘤

的性质、脑积水、包括脑脊膜炎、脑脊髓炎在内的各

种感染，甚至精神因素。基于上述危险因素引发

ＣＭＳ的机制研究如下：①齿状核的损伤与水肿是目
前广大学者较认同的机制之一，因手术致齿状核及

其相关神经环路中断导致术后立即出现 ＣＭＳ，而术
后经几天潜伏期后出现的缄默症则可能是术后小脑

半球供血动脉痉挛致使齿状核区局部缺血、水肿造

成。②脑干受到局灶病变的侵犯或压迫也被认为是
引发ＣＭＳ的独立危险因素，其可能机制［９］为：术前

肿瘤压迫脑干致使白质内传导束受压，肿瘤切除术

后压迫解除，传导束随脑干内白质波动可能进一步

造成传导束损伤，从而引起传导束轴突受损，导致术

后ＣＭＳ的发生；术中牵拉造成脑干及小脑脚的水肿
也可能诱发术后 ＣＭＳ。③小脑蚓部切开是否造成
术后ＣＭＳ的危险因素，对于其机制的研究目前还存
在较大争议。支持其为 ＣＭＳ危险因素的学者认为
后颅窝肿瘤行下蚓部切开范围与缄默症的发生有重

要关系；反对其为ＣＭＳ危险因素者认为小脑蚓部切
开与术后ＣＭＳ的发生无关，原因是 ＣＭＳ有１～３ｄ
的潜伏期，与术中蚓部切开的时间点不符［１０］。④有
关肿瘤性质、脑积水、脑脊膜炎等危险因素诱发

ＣＭＳ的机制尚不明确，有待进一步研究证实，但髓
母细胞瘤术后 ＣＭＳ的发生率最高可达３９％［３］，明

显高于星形细胞瘤及室管膜瘤，若肿瘤累及脑干则

术后ＣＭＳ的发生率高达４４％［１０］；Ｐａｒｒｉｓｈ等［１３］认为

脑脊髓炎会导致 ＣＭＳ，但机制不清；Ａｂｅｋｕｒａ等［１４］

认为急性脑积水患者第三脑室及中脑导水管急性扩

张，致使中脑上行的小脑—丘脑纤维和网状上行激

动纤维受损而导致缄默。上述机制与早期 Ｅｒａｓｈｉｎ
等关于ＣＭＳ机制研究的报道不符［１０］，因此，有关脑

积水、脑脊膜炎与ＣＭＳ之间的关系及机制有待进一
步研究证实。
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三、影像学表现

随着影像学技术的发展，近年来功能磁共振不

断有新的开发与应用。基于血氧水平依赖脑功能性

成像（ｂｌｏｏｄｏｘｙｇｅｎｌｅｖｅｌｄｅｐｅｎｄｅｎｔ，ＢＯＬＤ）和弥散张
量成像（ｄｉｆｆｕｓｉｏｎｔｅｎｓｏｒｉｍａｇｉｎｇＤＴＩ）技术的功能核
磁共振成像（Ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇ，
ｆＭＲＩ）技术也被用于研究小脑和脑干功能以及认知
功能。国外学者研究发现当受试者被要求在书写名

词的同时思考相对应的动作，小脑的功能区被激活，

故认为右后外侧小脑可能参与语言功能活动，特别

是与动词的使用有关［１５］。国内王云玲等在研究多

语种者脑语言活动区的功能磁共振成像时发现，多

种语言都可以激活小脑中线区，也证明小脑参与了

语言活动［１６］。Ｌａｗ等报道应用 ＤＴＩ技术检测小脑—

脑干—丘脑—皮质环路，认为右侧小脑—脑干—丘脑—

皮质环路受损可以引起小脑性缄默综合症［１７］。因

此，应用ｆＭＲＩ技术对小脑肿瘤手术后儿童患者的小
脑及认知功能进行检查已成为可能，以期在后续研

究中，ｆＭＲＩ技术能够在阐述 ＣＭＳ解剖学基础及发
病机制方面有更新的突破。

四、治疗

儿童后颅窝病变，特别是大型小脑蚓部肿瘤术

后，易发生小脑性缄默综合征，有一定潜伏期，总体

预后良好。目前对于儿童后颅窝肿瘤术后出现的

ＣＭＳ尚无疗效确切的治疗方法。但可以针对影响
ＣＭＳ发生的危险因素，通过以下措施尽可能的将
ＣＭＳ的发生率降低。①术前合理设计手术入路，尽
可能避免蚓部切开；②术中操作轻柔，尽可能减少
对脑干及齿状的损伤；③肿瘤切除过程中，尽量避
免阻断小脑半球及脑干的供血动脉；④肿瘤切除
后，尽可能做到严密修补硬脑膜，避免脑脊液漏和感

染的发生；⑤术后根据病情使用抗血管痉挛药物，
防止术后出现急性血管痉挛；⑥恰当使用脱水药
物，避免因使用脱水药而导致血管微循环障碍；⑦
术后及时行头部ＣＴ和 ｆＭＲＩ等相关影像学检查，及
时给予相关对症支持治疗。
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