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·临床观察·
强制性运动疗法治疗脑裂畸形伴灰质移位 1例报道①

杜晓霞，刘华，王强，宋鲁平

[摘要] 本文报道 1例双侧脑裂畸形伴巨大灰质移位患者，临床仅表现为右侧肢体轻度瘫痪。经 2周强制性运动疗法治疗后，

患者右侧肢体运动功能明显改善。
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Abstract: A 22-year-old woman with bilateral perisylvian schizencephaly was reported. She presented only mild right hemiplegia. The

motor function improved after constraint-induced movement therapy.
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脑裂畸形(schizencephaly)是一种神经元移行异常

引起的先天性颅脑发育畸形，其以横跨大脑半球的脑

裂为特征。临床上可有癫痫、智力障碍、偏瘫、肌力

下降等症状[1-3]。在胎儿脑发育过程中，神经母细胞瘤

不能由室管膜下向大脑皮质表面移行是导致脑裂畸形

的重要因素，其基本表现为横贯大脑半球的裂隙，致

使裂隙外端的软脑膜与内端的室管膜相连接，形成所

谓的软脑膜-室管膜裂隙，裂隙的表面覆盖灰质。其

病理改变可分为两型，Ⅰ型为融合型，与蛛网膜下腔

不相交通，在凹陷和隙室之间可见到带状异位灰质；

Ⅱ型为分离型，较大的脑裂与蛛网膜下腔相交通 [4]，

其中 80%~90%伴透明隔缺如和胼胝体发育不全等畸

形。CT、MRI能良好显示脑裂畸形的病理解剖特征，

且 MRI 优于 CT[5]。本文报道 1 例脑先天发育不良患

者，其特点为影像学表现有双侧脑裂畸形、灰质移位

伴透明隔缺如等明显异常，而临床表现仅为右侧肢体

轻度瘫痪。经过短期强制性运动疗法治疗后功能明显

改善。

1 病历简介

患者女性， 22 岁。因“右侧肢体活动不灵 21

年”诊断为“脑发育不良”，于 2010 年 8 月 2 日收入

院。患者系足月顺产儿，出生时无明显异常。3 个月

能翻身，6个月会坐，1岁时发现右侧肢体无力。智力

发育与同龄儿童无明显差异。14个月会走，但步行速

度较慢，行走时右脚全足底着地，且右手精细活动欠

灵活。曾就诊于当地医院，头颅 MRI 提示脑发育不

良。给予针灸等治疗无好转。按期接受义务教育，习

惯于左手写字，学习成绩中等偏下。其母诉围产期无

异常。一弟体健。查体：内科查体无阳性体征。专科

情况：神清语利，简易精神状态评定(MMSE) 26 分，

计算力稍差；韦氏智力量表检测：操作商 87，智商

76。颅神经无异常。四肢肌张力正常，左侧肢体肌力

正常，右侧肢体近端肌力正常，远端Ⅲ~Ⅳ级，右踝

背屈不充分，右手腕关节背伸 10°，右手协调性和准

确性较差，右手拇指对掌、对指不能。患手运动时，

对侧手做同样的动作，形成镜影动作，书写时未发现

镜影文字(反体字)。四肢腱反射正常，右侧 Hoffmann

征和 Babinski征阳性。能独坐独站，右腿单腿站立时

间较左侧短，步行速度较慢。步态分析见右侧表现全

足底着地，左腿站立相较右侧延长，右侧膝关节迈步

相屈膝不充分，右踝关节于迈步相末期未见明显背

屈。辅助检查：脑电图正常；MRI显脑裂畸形，伴灰
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质异位、透明隔缺如(图 1)。

入院时患者 Fugl-Meyer 运动功能评分 (FMA)88

分，改良巴氏指数 (MBI)95 分，系解纽扣、开关拉

链、穿脱鞋需帮助。针对患者运动功能障碍的特点，

采用强制性运动疗法进行训练，包括前臂旋后训练、

手指楼梯训练、拍球训练、撕纸训练。训练目的为改

善右前臂旋后功能、腕背伸，提高右上肢运动协调

性、精细运动能力，提高右手实用性。每日行作业疗

法(OT)训练 3次，运动疗法(PT)1次；每日强制性使用

患侧上肢 6 h，每周 5次，共 2周。

治疗后 FMA 评分 93 分，生活完全自理。出院时

嘱患者将强制性运动疗法的理念应用于日常工作生活

中，尽可能多使用患手，包括吃饭用筷子、梳头、刷

牙等。
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A、B、C、D：T1加权；E、F、G：T2加权，H：磁共振波谱。

图 1 患者典型影像学资料

2 讨论

脑裂畸形是一种严重的脑发育不良，临床较罕

见，且症状缺乏特征性，主要表现为精神运动发育迟

缓和癫痫，其病因及发病机制不明。哥伦比亚的研究

发现，35 例脑裂畸形患儿部分有围产期事件，其中

21.6% 有新生儿窒息史、 10.8% 有胎粪污染羊水，

10.8%母亲从事有早产风险的工作，10.8%母亲吸烟，

34.3%母亲未行产前检查；部分患儿有神经疾病家族

史，14.3%有癫痫家族史，5.7%有精神发育迟滞家族

史；影像学上单侧型占 62.9%，双侧型占 37.1%，分

离型占 60%较融合型多见，额叶最易累及。最常见的

临床表现为智力发育迟缓 (80% )和脑性瘫痪 (80% )；

37.1% 伴有癫痫发作，最常见的类型是复杂局部性发

作[6]。

脑裂畸形多以癫痫为首发症状，可表现为各种不

同类型的发作，且常常是药物难以控制的顽固性癫

痫 ， 移 位 灰 质 团 块 与 癫 痫 的 发 生 密 切 相 关 。

Nishibayashi 等为 1 例患 11 年难治性癫痫的 24 岁患者

进行了辅助运动区和运动前区脑皮层切除，术后组织

学研究发现皮层和皮层下胶质细胞显著增生 [7]。国内

郝继恒等用手术治疗脑灰质移位继发难治性癫痫 1

例，术中切除移位灰质及周围部分皮质后，皮层脑电

图明显好转，术后癫痫完全缓解 [8]。Lopes 等对 44 例

脑裂畸形患者的研究发现，双侧分离型脑裂多发生严

重的运动缺陷[3]。

脑裂畸形的预防提倡妊娠期按时产检，3D 超声
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检查可在胚胎期早期发现脑裂畸形[9-10]，通过终止妊娠

降低该病发生率。治疗方面尚无特殊疗法，多建议给

予康复治疗辅以理疗、针灸等，至今治疗疗效报道的

文献较少。

强制性运动疗法做为一种新的康复治疗方法，主

要适用于脑卒中恢复期(发病 6 个月~1 年后)患者上肢

运动功能。该疗法需要患者具备以下条件：患侧上肢

腕背伸超过 10°，拇指掌侧或桡侧外展 10°，其余 4 指

中任意 2指的掌指和指间关节可以伸 10°；无明显平衡

障碍，能自己穿戴吊带(一般第 1天在治疗人员监督下

练习如何操作)，能安全地戴着吊带走动；无严重认

知障碍，包括感觉性失语、注意力不集中、患侧忽

略、视觉缺陷、记忆障碍等；无严重并发症，无严重

痉挛和疼痛。治疗方案主要包括限制使用健侧和强制

性使用患侧两方面。限制使用健侧是指用休息位夹板

或吊带将健侧上肢固定，每天在清醒时的固定时间不

少于 90%，持续 12周。强制性使用患侧是指使用患侧

上肢的强度每天达 6 h，每周 4 次，持续时间为 2 周。

训练内容强调实施“针对性治疗程序 (shaping proce-

dure)”，即根据患者的具体运动障碍，选择适宜的功

能训练。如果患者在一开始不能完成该项活动，则将

运动按顺序分解，并帮助患者完成该序列活动。在完

成过程中，对患者的任何改善均给予及时、清晰的语

言反馈。凡参加治疗者，均需要签署同意书，保证在

14 d 内，90%的非睡眠时间均要使用吊带固定健侧肢

体，同时接受 10 d(每周 5 d)根据患侧上肢状况的治

疗。

本例脑发育不良患者虽有巨大的双侧脑裂畸形伴

灰质移位及透明膈缺如等多种形式的脑发育不良改

变，但临床仅表现为右侧肢体远端活动不灵活和计算

功能轻度减退，病程中从未出现癫痫发作，脑电图检

查正常。该患者脑裂畸形的程度和临床症状的严重性

没有明显的相关性，与 Vinayan 报道的病例相同，可

能与皮层组织丢失较少、少量重要的白质纤维间联系

功能存在以及神经可塑性有关 [11]。此外，患手远端肌

力较差且协调性和精细运动功能障碍，一方面可能与

大脑运动皮层功能减退有关，还可能与患者自幼长期

不使用右侧肢体所致的废用性肌无力和萎缩有关；经

过针对性的强制性运动疗法短期训练后，患者运动功

能明显改善。该病例提示，偏瘫手进行强制性、重复

性作业练习和行为矫正，对于治疗肢体运动障碍，提

高患者的肢体运动功能和日常生活活动能力以及回归

社会具有重要意义。

强制性运动疗法与神经发育疗法或其他传统的运

动疗法不同，在脑损伤患者康复方面，经过从动物实

验到临床应用，都有可靠的有关神经可塑性的神经科

学基础[12]。因此，被认为有可能成为 21世纪脑损伤康

复治疗体系中的新技术。
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