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发作性睡病是一个慢性神经变性并且可能有自

身免疫介导的终身性疾病，临床表现为病程初期睡

眠增多，病程初期或随后出现猝倒( 强烈情感刺激

导致的肌肉失张力) ［1］，可能出现的症状有入睡前

或觉醒前幻觉、睡眠瘫痪、夜间睡眠问题( 生动的梦

境、夜间经常觉醒) 、性格和行为改变、肥胖、认知障

碍、性早熟［2］，约 10% 的患者出现四大症状［3 － 4］。
临床较为少见，容易出现误诊。

1 临床资料

患儿女性，6 岁，因“入睡时出现幻视 10 月”入

院。于 10 月前无明显诱因反复出现夜间入睡时幻

视，诉见到各种鬼怪( 具体不能详细描述) 而惊醒，

有时大叫、躁动不安，以至于不敢入睡。1 月后病情

渐加重，老师发现其白天上课时候也入睡，在活动中

有跌倒，多在站立、行走、看电视或进食时容易出现。
家长认为患儿夜间睡眠差，白天精神不好而未引起

重视。发作时患者双眼闭合，四肢发软，呼之不应。
每次持续 2 ～ 10 分钟后可唤醒，醒后容易出现嗜睡、
烦躁、哭闹。发作次数逐渐增多，最多每天发作十余

次。曾先后在多家医院反复就诊，诊断为癔症、癫痫

等而予以抗癫痫治疗，效果不佳，精神症状更为明

显，精神萎靡、吐字不清、不自主吐舌、睡眠增多，脾

气暴躁、爱哭闹、经常打人。发病以来患儿易怒、言
语及活动减少，10 个月内体重增加 7Kg，饮食、大小

便正常。既往史、个人史正常，无家族史。体格检

查: T36． 8℃，P101 次 /分，Ｒ18 次 /分，Bp95 /65mmHg，身

高 112cm，体重 23Kg。除吐字不清外，其余查体未

见明显异常。智力发育正常。精神检查: 意识清晰，

定向可。言谈举止与周围环境协调。对答基本切

题。除病史外未引出幻觉、妄想，未见思维障碍。情

绪不稳定，易激惹。注意力欠集中。检查过程中，时

有双眼闭合，需大声呼唤才能勉强睁开。自知力

存在。
辅助检查: ( 1 ) 血常规、血生化、丙戊酸钠血药

浓度、肌酶学、头颅 CT、胸片、心电图、心脏彩超、脑

脊液压力、常规及生化均无异常。头颅 MＲI: 右侧海

马沟稍增宽。( 2 ) 视频脑电图报告: 清醒中各区以

欠规则 5 ～ 8Hz20 ～ 80μvθ、α 活动相混合为背景，间

有低幅 β 活动，两半球大致对称。过度换气试验

( HV) 视反应正常。睡眠周期紊乱。全程监测中未

见癫痫样放电。( 3 ) 多导睡眠监测: 行白天过度嗜

睡检查，即多次小睡潜伏期试验。夜间多导睡眠图

监测示平均睡眠潜伏期缩短为 6 ～ 8min，觉醒次数

增多，睡眠觉醒周期紊乱，ＲEM 潜伏期缩短，直接进

入 ＲEM 睡眠，ＲEM 期睡眠在全部睡眠的比例增高。
经过充足的睡眠( ≥6h) 后，次日试验见 2 次睡眠始

发快速眼动期。
结合以上资料，最终诊为发作性睡病。给予利

他林 5mg /d 治疗 5 天，症状基本缓解，患儿白天睡

眠明显减少，尤其是在学校上课时间。随访 1 年，患

儿可正常生活、上学。

2 讨 论

该病患病率约为 0． 2% ～ 0． 9%，男女患病率无

明显差异，多数病例始发于 10 岁以后，10 岁以前发

病者约占 5%，部分患者有家族史。有研究表明脑

内神经肽 orexin 缺乏或其受体功能缺陷可能导致发

作性睡病的发生［5］，也有报道认为与脑干网状结构

上行激活系统功能降低或桥脑尾侧网状核功能亢进

有关。主要表现为发作性睡病四联症: 发作性睡眠

100%、猝 倒 70%、入 睡 前 幻 觉 25%、睡 眠 瘫 痪

5%［5 － 7］。上述四联症并非每位发作性睡病患者均

全部出现，约 2 /3 患者仅表现为短暂性睡眠发作，另

1 /3 患者除短暂性睡眠发作外至少伴有三个附加症

状之一，以猝倒发作最多见。部分患者可同时伴有

夜间睡眠障碍及情感障碍。其病理生理学改变主要

是睡眠周期紊乱、快速眼动睡眠期提前出现，一般在

睡眠开始 8min 内或一入睡即刻出现，其临床表现与

快速眼动睡眠期睡眠调控障碍明显相关［4 － 6］。该患

儿有明显的睡眠幻觉、白天睡眠增多、猝倒，尤其脑

电图可见睡眠周期紊乱，多导睡眠图提示睡眠潜伏

期缩短、睡眠周期紊乱，加上该患儿发病后体重明显

增加( 10 个月内体重增加 7Kg) ，性格发生改变，也
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1 病 例

病例 1: 患者，女性，51 岁，农民，山东沂南人。
于 2 月前被狗咬伤，当时未作任何处理。于 7 天前

出现不能行走、恐惧害怕、紧张不安、失眠、哭泣、言
语零乱，到当地医院治疗 1 天病情无好转，转至某市

级医院治疗，给予甲古胺、奋乃静等药物治疗，仍失

眠、言行紊乱、双目呆滞，不能行走，且出现四肢肌张

力高，时有怕水怕风，但仍能喝水，于 2007 年 12 月

7 日 11 时转入我院。入院体格检查: 四肢肌张力

高，余未见异常。精神检查: 意识朦胧，定向力差，表

情茫然，对问话时答，时不答，答话欠切题，未引出错

觉、幻觉及感知综合障碍。未见妄想。记忆、智能无

法检查。注意力涣散，情绪不稳，易烦，行为做作，幼

稚，无 自 知 力。辅 助 检 查: 血 常 规: Hb155g /L，

WBC11． 8 × 109 /L，N 0． 703，L 0． 183，M 0． 114。心

电图示: 窦性心动过速，T 波异常，ST 段Ⅰ、avl，Ⅱ、
Ⅲ、avf V2 － V6 下移≥0． 05mv。诊断: 癔症性精神

病。给予氯硝西泮 1mg 静脉点滴。下午 3 点出现

呕吐咖啡色胃内容物，夜间呈谵妄状态，牙关紧闭，

全身肌张力高，血压 150 /80mmHg，T38． 8℃，分泌物

多大量流涎、咽不下水，烦躁不安，时有抽搐，于 12
月 8 日 8: 30 分自动出院，当日下午死亡。经讨论，

改诊狂犬病。
病例 2: 患者，男性，30 岁，农民，山东郯城人。

因紧张恐惧、烦躁不安、恶心、呕吐 7 天于 2003 年 9
月 20 日入院。2003 年 8 月 24 日在当地被狗咬伤

右侧面部及内眦部，及时到当地医院清创缝合，泪道

导管引流，并常规注射狂犬疫苗。于入院前 7 天病

人出现失眠、头痛、呕吐，害怕自己得了狂犬病，于入

院前 3 天病情加重，表现为彻夜不眠，反复呕吐，呕

吐物为胃内容物，含胆汁，大量流涎，不敢进水，述头

痛，心里难受，担心得了狂犬病等，求治心切。初步

诊断为: 混合性焦虑抑郁反应。给予输液、青霉素、
氯硝西泮、奋乃静等药物治疗，症状无明显减轻，仍

呕吐大量胃内容物，含胆汁，大量流涎、咽不下水，烦

躁不安，9 月 22 日，体温升至 37． 4℃，9 月 25 日，体

温 39． 4℃，且出现昏迷，抽泣样呼吸，渐停止，
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心跳

支持文献报道的发作性睡病有一些体重增加、性格

改变等一些非特异性症状［4］。根据典型的临床表

现和多导睡眠脑电图监测结果不难做出诊断，但临

床上很少有患儿四联症全部典型出现，因而容易出

现误诊。该患儿以睡眠幻觉为首发就诊，根据患儿

的年龄及发作特点，虽然脑电图检查未见癫痫样波，

但一直应用了抗癫药。反复更换多家医院均误诊为

颞叶癫痫、癔症等，使明确诊断更加困难。虽然有睡

眠增多的表现，但并不以此为主诉，又缺乏全面细致

的病史采集、忽略本病的特征是误诊本病的根本原

因，提示临床医师采集病史要有宽广的临床思维，加

强不同学科之间的联系与沟通，提高少见病、疑难病

例的诊疗水平很有必要。
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