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Abstract: Objective: To explore the clinical features and therapeutic strategy of Paroxysmal autonomic instability with 
dystonia (PAID) induced by viral encephalitis. Methods: The clinical data of one child with PAID induced by viral en-
cephalitis diagnosed in our hospital was analyzed retrospectively. Results: The child presented with intermittent agita-
tion, fever, diaphoresis, tachycardia, tachypnea, hypertension, extensor posturing and seizures. Through the treatment of 
combined drugs, the child was gradually improved and discharged. After a follow-up of one and a half years, themus-
cular tension of limbs returned to normal and there were not serious neurologic sequelae. Conclusion: The PAID in-
duced by viral encephalitis is rare. Early recognition is of paramount importance to start treatment in an early stage and 
various drugs should be combined to alleviate PAID. 
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摘  要：目的：探讨病毒性脑炎所致阵发性自主神经性不稳伴肌张力不全(PAID)的临床特点及治疗对策。方法：

回顾性分析本院收治的 1 例病毒性脑炎所致 PAID 的临床资料。结果：患儿出现阵发性躁动、发热、多汗、呼

吸急促、心动过速、血压升高、肌张力障碍和抽搐症状，经联合用药治疗后，患儿逐步好转出院，随访 1 年半，

四肢肌张力恢复正常，未遗留下严重后遗症状。结论：由病毒性脑炎所致的 PAID 较少见，应注意早期识别，

积极控制 PAID 症状，宜尽早联合两种或两种以上药物治疗。 
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1. 引言 

阵发性自主神经性不稳伴肌张力不全(paroxysmal 

autonomic instability with dystonia, PAID)是一临床较

少见的综合征，常由各种中枢神经系统损害所致，如

严重的颅脑外伤、缺氧性脑损害，还可见于颅内肿廇、

颅内出血及脑积水等[1]。但由中枢神经系统感染(如病 

毒性脑炎、化脓性脑膜脑炎等)引起的 PAID 报道尚少，

现将本院收治的 1 例病毒性脑炎所致 PAID 报道如下。 

2. 临床资料 

患儿，女，6 岁 6 月，2011 年 5 月 1 日因“反复

发热 8 天，频繁抽搐半天”在当地医院诊治，考虑“中 

枢神经系统感染”，予以“抗感染、降颅压、止惊”*通讯作者。 
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等治疗，患儿稍好转，体温稍有下降，波动在 38.0℃

左右，但仍偶可及抽搐，意识尚清，对答准确。并行

头颅 CT、腰椎穿刺脑脊液检查示均未见明显异常。5

月 4 日凌晨患儿再次出现频繁抽搐，表现为神志不清，

双眼上翻，面色发绀，牙关紧闭，四肢强直抖动，有

时呈角弓反张状，全身强直，持续约几十秒后缓解，

缓解后意识不能恢复正常，且每间隔几十秒发作 1 次，

予以苯巴比妥、咪达唑仑止惊不能缓解，急转入我院

PICU 诊治。既往体健，否认外伤史。体格检查：T 

40.9℃，HR 204 次/分，RR 60 次/分，BP 116/67 mmHg，

体重 17 kg。神志不清，呼吸急促，可及明显吸气性

三凹征，双侧瞳孔等大，直径约 0.3 cm，对光反射消

失，颈部强直，四肢肌张力强直性增高，四肢腱反射

活跃，可见四肢阵发性活动，双侧病理征(+)。入院后

考虑“中枢神经系统感染、惊厥性癫痫持续状态”。

经阿昔洛韦抗病毒，甘露醇降颅压，苯巴比妥(15 

mg/kgd)、咪达唑仑(0.2 mg/kgh)持续泵入及水合氯醛

(0.5 ml/kg)保留灌肠等止惊，患儿仍阵发性抽搐，且

呼吸急促，面色发绀，SaO2 < 85%，予以静推维库溴

铵(0.1 mg/kg)后，行气管插管术机械通气维持呼吸，

约 3 min 后抽搐停止。入院第 2 d 行腰穿脑脊液(CSF)

检查示：WBC 3.0 × 106/L，葡萄糖 5.2 mmol/L (2.8~4.5 

mmol/L)，蛋白定量 554 mg/L (120~600 mg/L)，氯化

物 114.0 mmol/L (117~127 mmol/L)，单疱病毒 IgG、

IgM 均阴性，墨汁染色(–)，CSF 结核杆菌 DNA 检测

阴性，CSF 培养阴性。经治疗后患儿体温渐下降。入

院第 6d，患儿四肢阵发性肌张力增高，有时伴抖动，

发作频繁，伴高热，最高达 T39.9℃，呼吸急促(50~60

次/分)，心动过速(心率 > 150 次/分)，血压升高(120~ 

137/80~91 mmHg)，胸背部大汗淋漓，予以物理降温

及布洛芬退热，硫酸镁(50 mg/kg, bid)等处理，仍高热，

但血压可降至正常，继而采用亚冬眠疗法(氯丙嗪、异

丙嗪各 1 mg/kg，q8 h)，体温渐降至 38.0℃左右，将

咪达唑仑调至 0.3 mg/kgh，患儿症状渐改善，复查血

常规(8.77 × 109/L)，降钙素原 0.151ng/mL (0.051~2 

ng/mL)。此后上述症状间断发作，3~4 次/d，每次持

续约 1~4 h。发作期同步监测脑电图(EEG)示未见痫性

放电。经神经科专家会诊考虑严重脑损伤后 PAID，

将咪达唑仑调量至 0.4 mg/kgh 持续泵入，继冬眠疗法

镇静降温，并加用安坦(苯海索) (1 mg, q 12 h)，氯硝

西泮(0.5 mg, tid)，一周后(6 月 1 日)患儿体温 37.8℃，

呼吸平稳，并撤机，患儿四肢肌张力仍有阵发性增高，

双上肢伸直，腕部屈曲，双下肢呈伸直姿势，偶伴有

肌肉抽动。头颅 MRI 示双侧下丘脑、脑干可见异常信

号。转入神经科病房，苯海索逐渐加量至 2 mg，q8 h，

氯硝西泮加量 1 mg，q8 h，症状有所缓解，但仍出现

PAID 症状发作 1 次，持续时间较前缩短，且患儿四

肢肌张力仍高，不能行走，构音困难，遂加用巴氯芬，

初始剂量早晚各 5 mg，渐加量至 10 mg，q8 h。一周

后四肢肌张力显著改善，PAID 未再发作，并能站立，

下地扶走，构音稍欠清，好转出院，同时予以康复训

练。随访半年后，患儿四肢肌张力基本恢复正常，行

走基本正常，说话清晰，智力与同龄人无差异，仅遗

留背部肌肉稍紧张伴脊柱略向左侧侧弯。 

3. 讨论 

PAID 为严重脑损伤的并发症，是以发作性的易

激惹、躁动、多汗、高热、血压升高、心动过速、呼

吸急促伴肌张力增高及伸性姿势为主要临床特征的

综合征。既往学者多冠以不同命名，如创伤性脑损伤

后自主神经功能障碍、自主神经功能障碍综合征、急

性下丘脑功能不稳、下丘脑–中脑功能失调综合征、

间脑综合征、发作性自主神经或交感神经爆发等等
[1-3]。但目前以 Blackman 等[1]命名的 PAID 运用最为广

泛。 

已有文献[1]显示引起 PAID 的最常见病因为严重

脑外伤、缺氧性脑病，而由中枢神经系统感染所致的

报道尚少，虽有 2 例结核性脑膜炎[4,5]和 1 例肺炎链球

菌脑膜脑炎[6]所引起的 PAID，但笔者尚未查阅到有关

病毒性脑炎所致 PAID 的报道。结合患儿病史、体格

检查、CSF 常规生化检查、血清学检测和影像学检查

等，本例患儿病毒性脑炎诊断成立，限于实验条件，

无法明确病原病毒。Blackman 等[1]制定的 PAID 诊断

标准为：严重的脑损伤、体温大于 38.5℃、脉搏 ≥ 130

次/min、呼吸频率至少在 40 次/min、谵妄、多汗及肌

张力障碍(如：肌僵直和去大脑强直姿势)，且需排除

其他原因的情况下，要求上述症状每天发作 1 次，至

少连续 3 天。本例患者完全符合上述标准，即为病毒

性脑炎所致阵发性自主神经性不稳伴肌张力不全诊

断成立。Rabinstein[7]认为该标准过于严格，漏诊的患
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者会因得不到相应处理而可能影响疾病的预后。 

由于有一些疾病与 PAID 临床表现相似，容易产

生混淆，如恶性综合征、恶性高热、脊髓自主神经失

反射、中枢热、间脑癫痫、脑炎后锥体外系症状等等，

因此在诊断 PAID 时需要与这些病症相鉴别[1]。其中

恶性综合征患者均有精神类药物使用病史；恶性高热

为遗传性疾病，可由麻醉药的使用而导致骨骼肌强直

性收缩，产生大量热量，导致体温持续且快速增高，

并有肌肉溶解症状；脊髓自主神经失反射多见于 T6

水平以上的高位脊髓损伤；中枢性高热患者常有下丘

脑受损病史，出现高热时常不伴有出汗，且对退热药

物不敏感；间脑性癫痫患者发作时出现植物神经功能

障碍，同时 EEG 可见相应痫性放电，一般抗癫痫药

物治疗有效；脑炎后锥体外系症状常常持续存在，无

阵发性的特性，且对自主神经功能的影响不大。本例

患儿无精神和麻醉药物应用史，为发作性自主神经功

能障碍为主要表现，无脊髓损伤，脑电图正常等可以

排除上述疾病。我们的观察还发现，本例患儿 PAID

常于清醒状态或急性期昏迷状态下出现，而很少出现

于睡眠状态。 

PAID 的发病机制尚不甚明确，下丘脑是自主神

经较高级中枢，与大脑皮质、脑干、脊髓有广泛的纤

维投射，参与自主神经功能、神经内分泌及情绪反应

的调节。有学者认为其可能由皮质和皮质下连接下丘

脑的抑制通路以及下丘脑与脑干自主神经中枢的联

系出现功能障碍，使得交感神经兴奋中枢(丘脑室旁

核、中脑导水管周围灰质)失去抑制所致[8,9]。本例患

儿颅脑 MRI 显示双侧下丘脑对称性异常信号，也可进

一步佐证上述观点。此外，由于副交感神经的低级中

枢位于脑干，脑干受损也有可能加重 PAIN 临床症状，

本例头颅 MRI 提示双侧下丘脑、脑干同时受累，可能

是本例患儿病情较重、持续时间较长的原因之一。

PAID 的发作可能与疼痛、体位不适、膀胱刺激、吸

痰、翻身等诱发因素相关[9]，本例患儿因吸痰和更换

胃管有诱发发作，故在临床上应注意护理，避免不必

要的操作。 

针对 PAID 的治疗，目前仍以药物对症处理为主，

常用的药物有吗啡、溴隐停、心得安、可乐定及苯二

氮卓类药物等，另外，巴氯芬、丹曲林及右美托咪啶 

也在控制 PAID 症状时显示出良好效果[6,8,10]。临床上

常采用以上一种或数种药物联合控制 PAID 症状，目

前尚无证据显示哪种药物更具治疗优势。而本例患儿

采用了肌松剂维库溴铵、苯二氮卓类药物(咪达唑仑)

持续泵入，冬眠灵(氯丙嗪、异丙嗪)降温镇静，硫酸

镁降压止惊，苯海索、氯硝西泮及巴氯芬改善肌张力

障碍。我们的体会是维库溴铵、咪达唑仑起效快，作

用肯定，适合于疾病早期应用，存在明显的量效关系，

可能存在较大的个体差异，应予注意。当患儿进入恢

复期后，宜应用口服制剂，如苯海索、氯硝西泮和巴

氯芬等，联合用药优于单药，一般用量有可能大于常

规用量，也存在个体差异，需要根据临床改善情况逐

渐调整用量，提倡个体化用药治疗。有研究[11]显示苯

海索用于治疗肌张力障碍，目标剂量可达 25~40 

mg/d，对于耐受性较好者，甚至可达 60~100 mg/d。 

频繁而持续的 PAID 发作易加重颅脑损害。PAID

可导致高代谢、高血压、心肌坏死、颅内压增高、诱

发脑水肿，从而加重脑缺血和坏死，增加患儿的致残

率和死亡率[9,12]。Fernández 等[13]对 37 例严重脑损伤患

者进行临床分析，并发 PAID 的患者较未并发 PAID 者

死亡率更高，且入住重症监护室(ICU)的时间更长，更

不利于短期神经康复。本例患儿的 PAID 发作如能在

早期被识别，及时进行联合药物对症处理，则有可能

明显缩短呼吸机应用时间。故对 PAID 的早期别、诊

断及积极治疗有利于让患者渡过急性期，并改善预后。 
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