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脑皮质发育不良（Malformationofcortical

dysplasia，MCD)是难治性癫痫的最重要结构性病
因之一，占癫痫外科病理的19%，也是儿童癫痫
外科最常见的病理，占比约40%2]。外科手术是治
疗MCD相关癫痫的重要手段，包括切除性手术、

离断性手术、神经调控手术、毁损性手术等手术方

式。预后分析显示MCD致痫区的完全切除是术后

无癫痫发作的独立影响因素[3-5]，而合理的癫痫外科
手术技术是达到致痫区完全切除（含离断或毁损）
的根本保障。因此，需要重视癫痫外科手术技术，

以提高术后无发作率。
本共识主要就MCD相关癫痫，尤其是局灶性

脑皮质发育不良（Focalcorticaldysplasia，FCD）相
关癫痫的切除性手术技术、下丘脑错构瘤
(Hypothalamic hamartoma，HH）与脑室旁灰质异

位(Periventricular nodular heterotopia, PNH)的立
体脑电图（Stereoelectroencephalography，SEEG）技
术及其引导的射频消融术（Radiofrequency
thermocoagulation，RFTC)技术、以及癫痫术后早
期癫痫发作的防治形成专家共识。而涉及到半球、

叶、岛叶和中央区癫痫的内容，此前已列人第三
到第六篇专家共识之中，本部不再赘述。

1 MCD相关性癫痫的特点概述

临床问题1：不同MCD相关癫痫中难治性癫

痫的比例一样吗？
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推荐意见1：不同MCD相关癫痫的分子病理
学机制不同，抗癫痫发作药物的选择各异，各自难

治性癫痫的比例有所差别，但其中绝大部分都是药

物难治的（推荐比例96.8%，反对比例0.0%）。
少数FCD患者在初始治疗后甚至在癫痫确诊

较长时间内可以实现癫痫无发作，但大多数患者药

物治疗效果不佳。HH所致的癫痫通常都是药物
难治的[7)，结节性硬化症（Tuberous sclerosis
complex，TSC）患者药物难治性癫痫的比例约为
60%",PNH患者药物难治性癫痫的比例大约为
40%°），皮质下带状灰质异位（Subcorticalband
heterotopias，SBH）患者药物难治性癫痫的比例约
65%，多小脑回畸形（Polymicrogyria，PMG）患者
药物难治性癫痫的比例约为65%。

2 MCD与致痫灶的解部关系概述

临床问题2：癫痫患者发现MCD，一定是致

痫灶吗？

推荐意见2：MCD是癫痫的重要病因，但影

像学发现MCD的患者不一定都伴随癫痫发作（推

荐比例100%，反对比例0.0%）。

皮质发育畸形越重，伴发癫痫的可能性越
大12.13]。超过75%的MCD患者会发生癫痫发作[4,
其中约49.5% 的HH患者可出现癫痫及相关症状"51,
几乎所有SBH患者均并发癫痫",80%~90%的PNH
患者伴有癫痫发作，72%~85%的TSC患者有癫痫
发作史，部分轻型半侧巨脑畸形（Hemimegalencephaly，
HME）患者可无典型临床表现(18)，超过90%的无脑

回畸形患者伴随癫痫发作9，78%~87%的PMG伴

有癫痫发作叫
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临床问题3：不同MCD的影像病理灶与致痫

灶一致吗？

不同病理灶的病理学及组织学特征不同，各自

的致痫性及其与致痫区的关系亦有所不同。大多

数MCD病灶本身具有致痫性，病灶周围甚至远隔

区域也可能是致痫灶。详述如下：

临床问题3-1：FCD的影像病理灶与致痫灶一

致吗？

推荐意见3：多数FCD的影像病理灶与致痫
灶一致，其致痫性及范围根据FCD亚型的不同而

有所差异（推荐比例96.8%，反对比例3.2%）。
在多数发育不良的脑回上都能记录到发作期

或间歇期持续性的痫样放电，皮层脑电图监测提
示FCDI、IⅡIa、某些Ib型本身具有致痫性[20,通
过记录高频振荡活动也证实FCD的原位致痫

性[2。在磁共振反转恢复序列（FLAIR呈“结节
样”或“肿瘤样”高信号、内含气球样细胞的FCD
IⅡb亚型病变中，痫性活动分布有所不同，在富含

气球样细胞的FCD区域（主要是磁共振序列上结

节样改变的中心区域）致痫性最低，而皮质发育不
良的周围皮质虽然不含或罕见气球样细胞，致痫性

却更强[2]。值得注意的是，磁共振表现为阴性的
FCDI型病例在临床上并不少见。高场强磁共振的
应用将有助于FCD影像检出率的提高

临床问题3-2：灰质异位的影像病理灶与致痫
灶一致吗？

推荐意见4：GMH的致痫起源有单独异位结
节起始、单独相关皮质起始及同时起始三种模式，

且存在多个异位结节同时受累的情况（推荐比例

96.8%，反对比例0.0%）。

脑灰质异位症（Graymatterheterotopia，
GMH）的致痫灶有3种起源模式：癫痫发作在异

位结节和功能连接的皮质（通常是上层皮质）中同

时开始者占73.4%，在异位结节中起始发作为20.3%，
只有很少情况（6.3%）仅由皮质起始12。癫痫发作
时多个异位结节同时受累的情况并不少见[24]

临床问题3-3：HH的影像病理灶与致痫灶一

致吗？

推荐意见5：强迫性不自主发笑发作确认来自
于HH，其他类型发作可能来自于HH内或HH
外，甚至因为继发致痫性成为HH外独立起源（推

荐比例100%，反对比例0.0%）。
1994年，颅内电极首次证实强迫性不自主发笑

发作时的放电起源于HH病灶本身125]。然而，部分
患者的癫痫发作类型会出现变化，脑电图特征也会

出现演变。颅内电极脑电监测发现，最初的致痫灶
是依赖于原始病灶（HH病变本身）的，然而随着时

间的推移，继发性致痫灶可能会逐渐形成，并脱离

原始病灶而成为完全独立的致痫灶[26.27]。这时即使
切除原始的致痫灶，也不会影响继发性致痫灶的致

痫性。
临床问题3-4：其它MCD的影像病理灶与致

痫灶一致吗？

推荐意见6：PMG、结节性硬化、脑裂畸形的
致痫灶较影像病理灶更为复杂（推荐比例100%，反

对比例0.0%）。
尽管PMG具有内在致痫性，但致痫网络常常

范围更广或发作起始区并不在影像PMG内"。结
节性硬化的致痫网络还涉及到结节及结节周围组

织，与影像结节并不完全一致[28.29]。脑裂畸形边缘
的皮质、裂隙内的异位灰质都可参与致痫网络。

3 FCD的全切除手术技术

临床问题4：对于FCD而言，全切除如何定义？

推荐意见7：全切程度的判断并非以FCD病
变本身全切为标准，而是评估手术实际切除范围是

否涵盖了术前预定的脑区结构（推荐比例96.8%，

反对比例0.0%）。

FCD的切除范围由包括神经内科、影像科、神

经外科在内的多学科小组在术前及术中确定，术后

根据解剖学及电生理学数据仔细评估，以确定是否
达到完全切除；只有当MRI结构异常区域和脑电

图（Electroencephalography，EEG）放电异常区域被
完全切除时，才被认定是FCD全切除。

对于MRI阴性的FCD病变，即使通过详尽的

多模态术前评估，也难以形成“标准的”全切除方
案。此时，全切程度的判断并非以FCD病变本身

全切为标准，而是评估手术实际切除范围是否涵盖

了术前预定的脑区结构，即切除范围是否包含了广
义上的癫痫起始区及临近的潜在（继发）起始区。

MRI与正电子发射计算机断层显像（PET-CT）的融

合影像、EEG特征性放电模式是勾画MRI阴性病

例切除范围的重要手段。脑磁图、三维重建的高密

度脑电图及具备后处理分析的高场强MRI等技术

的应用，可提高FCD的全切率2]。
临床问题5：FCD要达到术后无发作是否必

须做到病变全切除？
推荐意见8：FCD病灶全切是术后良好疗效的推荐意见8：FCD病灶全切是术后良好疗效的

最重要预测因素（推荐比例93.5%，反对比例
0.0%）。
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研究表明，FCD全切的患者中70%术后无癫
痫发作，而FCD切除不全的患者只有22%实现无
发作。因此，提高FCD手术全切率具有重要的临
床价值。尽管目前已常规开展长程视频EEG、高分

辨率MRI、PET-CT和认知精神测评等标准的术前
评估流程，但对FCDIⅡb亚型之外的弥散性
FCD病变范围的界定仍不理想，许多病例难以达到

全切。此外，FCD病灶位于重要功能区或脑深部结

构也是难以进行手术全切的重要原因[3]。对于范围
较广、累及多个脑叶的FCD病变，可行脑叶离断手

术；相较传统的切除性手术，脑叶离断术创伤小、
癫痫网络破坏彻底，可达到“功能性全切”的疗
效[3]。对于影像学上具有明确沟底征的FCD病例,
近来的观点认为仅仅切除发育不良的脑沟即可达

到与全切除相仿的癫痫控制率[。
临床问题6：通过哪些手段能够实现FCD的

全切除？
推荐意见9：FCD全切除的概念至少包含两个

层面，即在理论层面上正确界定切除的范围，以及

在技术层面上实现目标区域的完整切除（推荐比例
96.8%，反对比例0.0%）。

FCD切除范围的界定需要多学科协作来共同

完成，术前评估资料包括症状学表现、EEG、MRI、
PET-CT、脑磁图（MEG）、神经心理评估等。从神

经影像学的角度来看，FCDⅡ型可出现特征性

MRI改变，如皮质厚度增加、灰白质边界模糊、漏

斗状穿透征等，这些特征使FCD的切除范围实现
“可视化”。然而，21%~58%的FCD病变在传

统MRI序列上无法识别，因此仍需更先进的成像

技术不断应用于FCD的术前评估，包括高场强
（7T）MRI、弥散张量成像（DTI）、弥散峰度成像

(DKI）等。此外，MRI与PET-CT融合影像以及人

工智能分析技术可显著提高FCD的检出率135]。
EEG特征性放电亦是确定切除范围的重要参数，

如FCD的头皮EEG可见与致痫灶部位相关的节律

性癫痫样的放电（REDs），颅内脑电记录可见连续
性癫痫样放电（CEDs）等。

对于功能区外的FCD患者，可基于术前评估

的致痫灶以及术中脑电监测所提示的放电区域行
裁剪式切除。对于FCD位于重要功能区的患者，

可在术中唤醒和（或）皮质电刺激监测下行致痫灶
切除术，此时需要在功能保留与FCD全切之间进
行权衡。近年来，神经外科手术机器人、术中磁共
振、术中超声等技术的应用1361可提高MRI阴性
FCD及脑深部FCD的手术全切率。

4 HH 与 PNH 的 SEEG及 RFTC手术技术

临床问题7：HH患者的SEEG设计的要点有

哪些？

推荐意见10：电极置人的策略与致痫区范围
有关，其核心策略是使HH内尽可能多地分布电极

触点，并确保电极触点覆盖瘤蒂周围，同时还应考
虑是否存在下丘脑以外的致痫区（推荐比例
96.8%，反对比例0.0%）。

SEEG电极置人的策略与癫痫发作类型及致痫

区范围有关。对于有强迫性不自主发笑的癫痫发
作，电极通常可直接放置在HH本身137]。由于HH
病变位置较深，电极置人路径较长，因此SEEG靶

点及路径设计需规避脑内动静脉、第三脑室以及穹
窒、乳头体等重要结构，并根据HH形态、体积、瘤

蒂的分布特点设计电极的靶点和数量，其核心策略
是使HH内尽可能多地分布电极触点，并确保电极

触点覆盖瘤蒂周围。通过这种方式，可全面描记
HH的放电模式，并有利于后期利用RFTC最大限

度的毁损HH病变[38]。然而对于其他类型的癫痫发

作，下丘脑以外也很可能存在有独立的致痫区13]。
在这种情况下，SEEG电极应尽可能靶向所有可能

参与致痫网络的结构，例如扣带回边缘系统、额叶

和叶皮质的中外侧[4，以精确定位致痫灶和指导
后续的RFTC。

临床问题8：PNH患者行SEEG时其设计的

要点有哪些？

推荐意见11：成功的PNH-SEEG方案是将电

极置入假定的致痫结节、周围皮质和直接传播区
域，单纯针对结节的置人方案需谨慎（推荐比例
100%，反对比例0.0%）。

PNH最常见的放电模式是结节和外围皮质同

时起源，此外灰质结节本身、结节外的远隔皮质甚

至叶内侧结构亦可见痫性放电起源，因此癫痫症

状学及头皮EEG结果仍是设计PNH电极置人方案

的重要依据。成功的PNH-SEEG方案是将电极置

人假定的致痫结节、周围皮质和直接传播区域，单
纯针对结节的置人方案需谨慎。由于RFTC已成
为PNH一线治疗方法，因此可考虑在推定的致癫
痫区域进行密集置人1411

临床问题9：HH和PNH患者行RFTC时的
操作要点有哪些？

推荐意见12：PNH的灰质结节有时会整合人
功能性皮质网络，因此PNH的RFTC预毁损需引

起重视；HH的瘤蒂是RFTC的重点靶区（推荐比
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例100%，反对比例0.0%）。

经SEEG引导的RFTC已成为HH和PNH相

关癫痫的推荐治疗方法。RFTC毁损通常在清醒状

态下进行，开始前需常规核对拟毁损电极触点的位

置；随后进行预毁损，选择短时、低能参数（功率
1～3W、时间30～50s），期间动态观察患者语言、
运动等功能的变化，由于PNH的灰质结节有时会
整合人功能性皮质网络，因此PNH的RFTC预毁

损需引起重视。预毁损未出现神经功能缺损的患
者，可增加功率（3~8W）和时间（30～60s）进行永

久性毁损，同时不断观察患者语言、运动等功能。

痫灶内距离较近（≤7mm）的电极触点，可进行不

同电极之间3D交叉毁损。HH的瘤蒂是异常放电

的传导通路，瘤蒂离断是控制发作的最有效途径，
因此瘤蒂是RFTC的重点靶区。毁损后可继续进

行SEEG脑电监测，观察毁损区域放电情况，根据

结果直接拔除或再次热凝；RFTC结束后再次评估

神经系统功能，并行影像学检查确认毁损部位及毁

损范围。多轮多次毁损有提高疗效的潜力，但应警

惕出现永久性并发症的风险。

5其其它MCD切除的手术技术要点

临床问题10：通过哪些手段可以实现GMH
全切除？

推荐意见13：采用电生理监测结合神经导航
技术可以提高病理灶全切除的概率，可通过术中对

痫性放电的监测指导切除范围的界定，若合并其他

脑部异常应当考虑扩大切除范围（推荐比例
93.5%，反对比例0.0%）。

对于双侧、多发或连续型病灶的PNH，以及

SBH等通常与皮层存在广泛功能联系的病灶，或位

于重要功能区、脑深部的病灶，传统切除手术的疗

效往往较差；范围局限的单侧病灶，尤其是单侧单
发结节型灰质异位切除术后效果良好。

为准确定位病灶、明确切除范围，术中应采用
电生理监测结合神经导航技术。术前用导航在头
皮投影异位病灶位置，可指引设计最佳的手术切口

和骨窗范围。开颅后首先在异位病灶及周围皮质
表面使用皮层电极描记放电情况，进一步确认癫痫
样异常放电范围，包括异位病灶、上覆皮层、或同
时来自异位病灶和功能连接的皮层[23.4]。在标记出
痫性放电区域后，进一步确定切除范围。异位病灶
周围的异常白质的切除也是手术成功的关键因

素。导航的应用可指引皮层切口位置，通过最短的
距离、最合适的脑沟裂进入脑深部，同时最大程度

地避免正常皮层损伤。建议在显微镜下实施病变
切除术。病变切除后再次描记深部脑电或皮层脑
电，观察痫性放电是否消失，并分别用导航、显微
镜确认病变是否残留，在痫性放电密集区域继续切

除，若病变位于功能区则可避开皮层血管施行低功

率皮质热灼。
术中超声对于分辨白质灰质也有很好的效果，

且具有实时、便捷的优点，故可应用术中超声辅助

术中神经导航对异位病灶进行精确定位，并可评价

术后疗效。术中超声要求超声医师操作前仔细观

察MRI图像，确定异位病灶的位置及形态，在术中

仔细辨别异位病灶与周围正常组织，以配合手术医
师完成准确定位、完全切除异位病灶。

GMH可能合并其他脑皮质畸形，必须通过系

统全面采集异位病灶、上覆皮质、畸形皮质和可能

出现的致痫灶信号，以更准确地描绘致痫网络、定

位致痫灶、确定切除范围。若GMH合并海马硬

化，且通过深部电极检查发现异位病灶与硬化海马

或颇叶内侧存在同步放电，这时除了切除异位病灶

还应同时行硬化海马、叶前部切除术，以达到更

好的癫痫控制效果[4]

临床问题11：通过哪些手段可以实现MCD
全切除？

推荐意见14：不同MCD的解剖位置和与其

功能联系的皮质范围有所不同，电生理监测及神经

导航技术的应用，有助于采取扩大切除的方式以完

全切除致痫灶（推荐比例93.5%，反对比例0.0%）。

对于其他MCD，也可采用电生理监测结合神

经导航技术。与GMH全切除相似，开颅后先用导

航确定畸形皮质的位置和范围，再使用皮层电极描

记确定致痫灶的位置和范围。在导航指引下切除
痫性放电区域后，再将残余的仍有痫性波发放的异
常区域切除直至消失。致痫灶位于功能区者，可行

小功率皮质热灼术或多软膜下横纤维切断术。每
类MCD的全切除方式应充分考虑其解剖范围与功

能联系的皮质范围。对于范围窄、体积小的局灶性
病变，可优先考虑对局部致痫灶进行完全切除，比
如对于结节性硬化，若异常放电起源于致痫结节及

临近皮质，则在完全切除致痫结节的同时切除周边
一定区域的组织更为有效[28.29]；对于HH，完全切
除对于体积较小且带蒂团块的疗效尤其明显，而对
较大、广泛附着于下丘脑的病变可经额眶颧人路或
采取脑室-颅底联合人路以提高全切除概率[45,46]

对于脑裂畸形，可将脑裂畸形边缘的皮质、裂隙内
的异位灰质进行完全切除130。双对于广泛性病变，比
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如弥漫性多小脑回畸形，可尽早采用多脑叶切除
术，改良大脑半球切除术或半球离断术；对于双侧
无脑回畸形，虽然目前大多采用药物治疗来改善症
状，不过也有报道通过全眠体切开术缓解了癫痫

发作147]。而对于小头畸形、重型前脑无裂畸形等极
其严重、广泛影响皮质的病变，一般不考虑切除性

手术治疗。

6 癫痫术后早期癫痫发作的防治

临床问题12：哪些因素可以影响癫痫术后早
期癫痫发作的发生？

推荐意见15：癫痫患者术后早期癫痫发作主
要与起病年龄、病程、发作类型、术前发作频率、手

术切除部位、手术方式等有关。围手术期停用抗癫

痫发作药物引起血药浓度下降，手术本身对大脑皮

层的刺激，围术期的感染、低血钠、代谢性酸中毒
等并发症也可引起术后早期癫痫发作（推荐比例

100%，反对比例0.0%）。

术后早期癫痫是癫痫外科常见的现象之一，是
指术后住院期间，特别是术后1周内发生的癫痫发
作现象。起病年龄小、病程长、多灶起源的患者发

生术后早期癫痫的概率较高48.9。手术切除部位也
是影响术后早发癫痫的重要因素。叶癫痫术后

早期癫痫的比例低于叶外癫痫手术。全面性癫

痫、癫痫性脑病等行肼眠体切开术等姑息性手术，

术后疗效较差，术后早期癫痫发作也更频繁。围手
术期停用抗癫痫药引起血药浓度下降，可引起患者

原有癫痫发作加重或者出现新的癫痫发作[50]。手术

中脑组织的过分牵拉、挫伤、血管损伤，以及术后
的组织瘢痕等是手术致痫的主要诱发因素。围术

期的并发症，如感染、低血钠、代谢性酸中毒等降
低癫痫发作的阈值，也是术后癫痫发生的重要诱

因 [51, 52]
O

临床问题13：如何预防癫痫术后早期癫痫发
作？

推荐意见16：为预防术后早期癫痫的发生，
需要避免各种可能诱发因素的发生，及时处理各种

并发症，如出血、感染、皮下积液等，预防性使用抗
癫痫发作药物（推荐比例93.5%，反对比例0.0%）。

为预防术后早期癫痫的发生，需要在手术中尽
量减少脑组织的损伤，尽量缩短手术时间。同时在

围手术期，需要避免各种诱发因素，规范使用抗癫
痫发作药物。

避免诱发因素的发生。尽量减少对患者刺激
和各种应激因素；术后给予患者吸氧避免脑缺氧

的发生，及时处理脑水肿、发热、颅内感染等并发
症；减少和避免使用对抗癫痫药物或对癫痫发作
有影响的药物，如喹诺酮类抗生素等。

预防性应用抗癫痫发作药物。为减少术前服
用药物的突然中断对患者的影响，术前的药物应当

在手术当日继续服用[53，术后尽早恢复使用。也可
以根据手术后可能出现的发作类型使用相对应的

抗癫痫发作药物。围手术期应尽量选用广谱、高

效、安全、快速、不影响意识、对生命体征影响小、
多种剂型可选的抗癫痫发作药物。尽可能选择相

互作用少的药物，特别要注意抗癫痫发作药物的不

良反应，必要时监测血药浓度。常用的静脉注射药

物为丙戊酸钠注射液[54]，应用的主要方法是术后
30min内给首次负荷量，然后1h内开始持续静脉

滴注，在患者开始口服抗癫发作药物药物12h后停

用静脉滴注。口服药物可选：丙戊酸钠、左乙拉西
坦、卡马西平和奥卡西平等

临床问题14：出现癫痫术后早期癫痫发作如
何处理？

推荐意见17：癫痫术后早期发作应积极寻找
病因，选择合适的抗癫痫发作药物进行治疗，防止
继发性脑损伤（推荐比例100%，反对比例0.0%）。

术后早期出现癫痫发作，需要分析相关诱发因

素，在及时去除诱发因素的同时调整抗癫痫发作药
物，必要时监测血药浓度。对于局灶性的癫痫发
作，可以观察病情变化，调整口服药物或加大注射
用药物用量；如果出现全面强直阵挛性发作，需要

给予吸氧和及时安定静脉注射治疗，防止产生脑损

害；如果出现癫痫持续状态，特别是惊厥性持续状

态，需要紧急抢救处理，及时终止发作。
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