
中风与神经疾病杂志 2025 年 7 月 第 42 卷  第 7 期

类脑卒中起病的偏瘫型偏头痛1例报告
并文献复习

景文君 1， 刘华坤 2， 郭智鹏 1

摘 要： 偏瘫型偏头痛（HM）是先兆性偏头痛的一种特殊亚型，发病率低，临床症状多样，诊断较为困难。本

文报道 1例以偏瘫起病的HM患者，该患者发病时间长、病情危重，并伴有顽固性癫痫发作，结合文献复习，以帮助

提高临床医生对HM的认识。

关键词： 偏头痛； 先兆偏头痛； 脑卒中； 癫痫

中图分类号：R747. 2   文献标识码：A

Hemiplegic migraine with stroke-like onset： A case report and literature review JING Wenjun， LIU Huakun，GUO 

Zhipeng.（Jining Medical College， Jining 272067， China）

Abstract： Hemiplegic migraine （HM） is a specific subtype of migraine with aura and is difficult to diagnose due to 
its low incidence rate and diverse clinical symptoms.  This article reports a case of HM with hemiplegia as the initial presen‐
tation.  This patient had a long course of disease and critical conditions and was comorbid with intractable epileptic 
seizures.  A literature review is performed to improve the understanding of this disease among clinicians.
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脑卒中和偏头痛是 2 类普遍的神经血管疾病，

给患者和社会带来了严重的困扰和巨大的经济负

担［1］。虽然偏头痛通常被认为是一种良性疾病，但

某些亚型具有类似脑卒中的临床表现，可能导致残

疾，损害人们的生活质量，例如偏瘫型偏头痛

（hemiplegic migraine，HM），与遗传有关［2］。研究表

明，偏头痛与脑卒中之间存在关联，但其关联的确切

机制尚不清楚［3］。HM是先兆偏头痛的一种亚型，是

一种罕见的单基因常染色体显性遗传的有先兆偏头

痛，患病率约为 0. 01%［4］。HM的发作症状通常是一

侧肢体的无力，类似于脑卒中，因为脑卒中可表现为

头痛，甚至伴有偏头痛样特征，无法及时正确诊断。

HM大多是经过排除后得到的诊断，因为没有特异性

的诊断标志物，基因检测使用并不广泛，极易耽误治

疗。本文通过报道 1例以偏瘫起病的危重 HM 患者

的临床资料，根据该病例的发病过程，并结合文献复

习为临床医生提供借鉴。

1　临床资料

患者，女，12岁。主因“左侧肢体无力、头痛、发

热1 d”于2023年2月19日收住济宁市第一人民医院

神经内科。患者于 1 d 前出现左侧肢体无力，持续

性，伴头痛，以右侧为主，伴有发热，最高体温

39. 0 ℃，伴恶心、呕吐，呕吐物为非咖啡色样胃内容

物。既往有类似发热、惊吓后左侧肢体无力病史。

家属诉幼时疑是发热后智力家较同龄人低。患者母

亲有头痛病史，余未见特殊。

入院查体体温 38. 6 ℃，心率 81 次/min，呼吸

18 次/min，血压 93/54 mmHg（1 mmHg=0. 133 kPa），

神志清，精神差，心、肺、腹部无异常。神经系统查

体：双侧眼球向右不完全凝视，未见眼球震颤，左侧

肢体上肢肌力 0级，下肢肌力Ⅲ级，右侧肢体肌力Ⅴ

级，感觉、共济查体不配合，左侧病理征阳性。颈部

抵抗。余未见特殊。入院诊断“脑血管病待排、中枢

神经系统感染待排”。

实验室检查：白细胞6. 6×109/L（4×109/L~10×109/L），
血红细胞沉降率 13 mm/h（0~20 mm/h），降钙素原

0. 03 ng/ml（0~0. 05 ng/ml），尿常规、粪常规、血生化、

血凝五项、心梗五联、血气分析、血乳酸、类风湿因子

（RF）、布氏杆菌凝集试验等无明显异常。抗中性粒

细胞抗体测定、抗核抗体定性测定、抗核抗体谱、结

核 DNA 未见异常。入院头部 MRI 提示右侧皮质肿

胀（见图1）。
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诊疗过程：患者入院后左侧肢体无力未见好转，

伴发热，体温波动在 37~38. 6 ℃，伴头痛，给予更昔

洛韦抗病毒、甘露醇降低颅内压、氟桂利嗪缓解头

痛、甲泼尼龙抗炎治疗、头孢曲松抗炎及其他对症治

疗。入院 2 d完善腰椎穿刺，脑脊液常规及生化、自

身免疫性脑炎抗体均未见异常，遂停用“更昔洛韦”，

于 1周后体温基本稳定，波动在 36~37 ℃。患者于发

病后 7 d出现癫痫发作，具体表现为双眼向左凝视，

呼叫无反应，牙关紧闭，嘴角抽动，口吐白沫，颈项强

直，右侧肢体肌张力增高，伴呕吐，口服抗癫痫药物

（左乙拉西坦片 0. 5 g 2次/d和丙戊酸钠缓释片 0. 5 g 
2 次/d）后症状未缓解，进入癫痫持续状态。立即给

予气管插管辅助通气、持续咪达唑仑静脉泵入控制

癫痫发作。患者发病 11 d症状相对平稳，未再抽搐，

拔除气管插管，神经系统查体：言语欠清晰，左上肢

肌力Ⅲ级，左下肢Ⅲ+级，右侧肢体肌力Ⅳ级，左侧病

理征阳性。为明确诊断，完善全外显子组测序检测，

提示 ATP1A2 基因（p. Glu1000Lys）存在杂合错义突

变，被归类为可能致病性基因（PS2+PM1+PM2_Sup⁃

porting+PP2+PP3），考虑“偏瘫型偏头痛”。

患者 2023 年 3 月 23 日来济宁市第一人民医院

复诊，言语流利，左下肢肌力Ⅴ-级，病理征阴性。考

虑“偏瘫型偏头痛、癫痫”，继续口服“托吡酯片

25 mg 2 次 /d、左乙拉西坦片左 0. 5 g 2 次/d”。患者

2024年 1月 26日再次复诊，神志清、精神可、无头痛

及肢体活动不灵。

2　讨 论

HM 是先兆性偏头痛的一种特殊亚型，根据

2022年中国偏头痛诊治指南，HM的诊断标准如下：

（1）先兆症状：完全可逆的肢体无力、视觉、感觉、言

语或语言、脑干、视网膜等症状中的至少 1种。（2）至

少满足下列 6项特征中的 3项：至少有 1个先兆症状

持续超过 5 min；2个或更多的症状连续发生；每个先

兆症状持续 5~60 min；至少有 1 个先兆症状是单侧

性；至少有 1个先兆症状是阳性的；与先兆伴发或在

先兆出现 60 min内出现头痛。（3）A、B至少有 2次发

作。（4）不能用国际头痛疾病分类（ICHD-3）中的其

他诊断更好的解释。患者随诊时肌力基本恢复，具

有可逆的肢体无力、言语症状，符合 HM 的诊断标

准［5］。本例患者入院诊断“脑血管病待排、中枢神经

系统感染待排”，但脑脊液检查及头部MRI并不支持

上述诊断。根据全外显子组测序检测结果提示

ATP1A2基因（p. Glu1000Lys）存在杂合错义突变，提

示“HM”。偏头痛患者的先兆期通常表现为视觉先

兆、感觉先兆、语言先兆及其他神经系统症状，而HM
的先兆表现通常是运动先兆，即肢体力量减弱，伴其

他先兆症状［5］。先兆期通常<72 h，而本例患者病程

长达 1个月，比较罕见。HM根据有无至少有 1个一

级亲属有相同的发作，区分家族性偏瘫性偏头痛（fa‐
milial hemiplegic migraine，FHM）和散发性偏瘫性偏

头痛（poradic hemiplegic migraine，SHM）［5］。

目前根据不同的基因突变可将家族性偏瘫型偏

头痛分为3个亚型：CACNA1A基因突变影响钙通道功

能，导致FHM1型（FHM1）；ATP1A2基因突变干扰Na/
K-ATP酶功能，导致FHM2型（FHM2）；SCN1A基因突

变影响钠通道与FHM3型（FHM3）相关，此外，可能还

存在其他尚未被完全确定的基因型，如PPRT2［6，7］。这

些基因突变导致的离子通道功能异常，可能是HM发

病的主要原因。本病例全外显子组测序检测，提示

ATP1A2基因（p. Glu1000Lys）存在杂合错义突变，被

A、B：T1加权序列、T2 FLAIR 可见右侧皮质肿胀（红色箭头），相

应脑沟变浅；C、D：DWI、ADC序列未见明显弥散受限高信号。

图1　患者入院头部MRI
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归类为疑似致病性基因，但追问家族史，患者为领养

儿童，无法进行家族谱系分析，暂无法诊断“FHM”。

与无偏头痛患者相比，HM 的脑卒中风险会增

加［1］，其之间的病理生理机制仍然有待研究。目前

已经提出了几种解释偏头痛缺血性梗死的机制，例

如皮质扩散性抑制（cortical spread depression，CSD）、

脑血流量（cerebral blood flow，CBF）长期或严重减

少、组织对代谢供需错配的敏感性增加、内皮功能障

碍、炎症因子、血管因素、遗传、凝血因子障碍、血小

板聚集等［8］。

CSD是一种强烈的神经元和神经胶质细胞去极

化波，以缓慢的速率扩散到皮质表面，伴随着出现一

阵短暂的、广泛的脑组织充血以及血流量减少，持续

约 1~2 h，从而导致相对脑血流量减少［9］。但这些血

流量的减少不足以导致脑梗死，因此组织本身应该

存在代谢的损伤和遗传易感性［8］。CSD不仅通过触

发三叉神经血管系统激活释放血管活性神经肽降钙

素基因相关肽（calcitonin gene related peptide，CGRP）
等一系列介质引起头痛，还引起一系列神经系统症

状，如视觉障碍、感觉异常和肢体无力等，被认为是

HM发作的重要机制之一［10，11］。

既往有论文报道，发现 HM 患者的头部 MRI 的
流体衰减反转恢复（FLAIR）图像上提示皮质肿胀，

作者认为可能受影响区域内血脑屏障的改变和血管

源性水肿，导致 FLAIR 高信号［12］，本例患者 T1加权、

FLAIR图像（见图 1A、B）可见右侧皮质肿胀，可能与

该机制有关，且多个序列异常，可能与起病较重有

关。同时 MRI 能排除其他可能导致类似症状的疾

病，如脑卒中、脑肿瘤或感染，从而提高诊断的准确

性。本研究患者病程长达 1 月，病程中出现癫痫等

神经系统症状。既往研究 7% 的 HM 会发展为癫

痫［2］，但癫痫发作通常不会与偏头痛发作一起出现，

因为“阈值现象”，即完全或没有触发过度兴奋性和

同步活动，导致皮质扩散、抑制或癫痫发作放电［13］。

因此预防性使用癫痫药物也是预防偏头痛的首

选［14］。本例患者病程中出现顽固性癫痫，出院后口

服抗癫痫类药物，1年内未再复发，提示抗癫痫类药

物可能对HM治疗有效。本例患者口服托吡酯片和

左乙拉西坦片治疗。同时在一项荟萃分析中提示，

托吡酯和左乙拉西坦被证明可以减少每月头痛频率

和严重程度［15， 16］。患者在病程初期有一个高热病

史，但血液中的白细胞和降钙素原水平均正常，我们

认为发热为非感染性原因。在既往报道的病例中患

者也有发热［17］，因此，我们可以推断发热也是HM的

一种伴随症状。但发热并非 HM 的典型症状，既往

研究尚未明确HM与发热的机制。三叉神经血管通

路可以将伤害性信息从脑膜传递到大脑，甚至导致

下丘脑功能障碍［18］，这可能是发热的原因之一。

在治疗方面，HM 的急性发作通常采用对症治

疗，如使用非甾体抗炎药和抗呕吐药物等［10］。治疗

HM主要机制是抑制谷氨酸释放和 CSD的传播。氟

桂利嗪和维拉帕米等钙离子阻断剂可以阻断神经元

Na+和 Ca2+电流并提高 CSD阈值，减少 CSD的发生频

率，从而降低偏头痛发作的风险［19］；拉莫三嗪等钠离

子阻断剂通过阻断电压门控的 Na+通道来抑制谷氨

酸释放［14］；曲普坦类药物可收缩扩张的脑血管，抑制

三叉神经释放血管活性神经肽和神经递质，用于治

疗急性头痛的偏头痛特异性药物，但可能增加脑血

管病风险，临床上需谨慎选择，但在既往研究中提示

对致残性发作的有益影响可能超过风险［20］。新型治

疗药物CGRP受体拮抗剂可以暂时阻断CGRP，用于

预防发作性和慢性偏头痛［21，22］。由于患者病程中出

现了顽固性癫痫、发热等症状，导致生命体征不稳定

的情况，治疗方案需要个体化制定，即联合使用抗炎

药物、抗癫痫药物和对症治疗药物。

3 结 论

综上所述，HM是一种临床表现多样、罕见的偏

头痛，本病例有病程长、病情危重，更为罕见。HM患

者在非发作期通常没有明显的神经系统症状，但神

经系统的易损性和潜在的脑卒中风险不容忽视。本

病只有明确排除器质性原因后，才能诊断。因此在

临床实践中，如果有遇到以偏瘫起病的患者，但不能
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用脑卒中解释时，在排除其他疾病后，可以考虑HM
的可能。基因检测有助于诊断HM，从而与其他疾病

相鉴别。新的致病基因的研究可以更好的解释 HM
病理机制，是一个新的热点。

伦理学声明： 本研究方案经济宁市第一人民医

院伦理委员会审批（批号：KYLL-202311-192），患者

已签署知情同意书。
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