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　　ＫｌｅｉｎｅＬｅｖｉｎ综合征（ＫｌｅｉｎｅＬｅｖｉｎｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＫＬＳ）又称
为反复发作性过度睡眠、周期性过度睡眠、嗜睡贪食综合征，
是一种罕见的以周期性过度睡眠为特征的疾病［１３］。我院

２００９年收治１例罕见ＫＬＳ患者，现对其病例资料进行回顾，
并对相关文献进行复习。

１　病例资料

　　患者男性，２２岁，汉族，江苏人，因“反复发作性过度睡眠

２年余”于２００９年２月来我院就诊。患者于２００６年４月无
明显诱因上课时出现不可抗拒的睡眠，持续１周左右后自行
完全恢复，以后类似症状周期性发生：２００６年３次、２００７年３
次、２００８年１次、２００９年１次，末次发作为２００９年１月。每
次发病间隔２～１２个月，每次持续５～１５ｄ，２次为饮白酒后
发病，酒量约２５０ｇ。每次发作前半期每日睡眠时间超过２０
ｈ，可自行觉醒进行进餐和排泄，进食量无明显变化。睡眠期
间可被强行唤醒，唤醒时烦躁，简单回答１～２个问题后继续
入睡，无暴力行为。发作后半期每日睡眠时间１６～２０ｈ，觉
醒时感精力差，反应慢，不愿与人接触，喜单独在空旷处散
步。发作期间伴有性欲增强，无发热、出汗，无小便失禁。曾
予“利他林”治疗，首次可使睡眠时间稍减少，以后无效。发
病间歇期无明显异常。就诊时精神和神经系统检查未见异
常，头颅 ＭＲＩ、脑电图正常。

　　多导睡眠图（ｐｏｌｙｓｏｍｎｏｇｒａｐｈｙ，ＰＳＧ）检查除觉醒略增多
外，未见明显异常：记录时间６０５ｍｉｎ，睡眠效率９２．３％，非快
速眼动睡眠 （ｎｏｎｒａｐｉｄｅｙｅｍｏｖｅｍｅｎｔｓｌｅｅｐ，ＮＲＥＭ）１、２、３、４
期和快速眼动睡眠 （ｒａｐｉｄｅｙｅｍｏｖｅｍｅｎｔｓｌｅｅｐ，ＲＥＭ）时间分
别为５１．５、３１６、４７、２３、１２１ｍｉｎ，各自潜伏期分别为１１．５、１５、

２９．５、３９、１６９．５ｍｉｎ，睡眠呼吸紊乱指数０．６４次／ｈ，脑电波基
本频率为９～１０Ｈｚ，未见异常波发放，睡眠中无打鼾，氧饱和
度未见降低。多次睡眠潜伏期试验（ｍｕｌｔｉｐｌｅｓｌｅｅｐｌａｔｅｎｃｙ
ｔｅｓｔｓ，ＭＳＬＴ）正常：监测４次，平均潜伏期１６．８ｍｉｎ，未监测
到ＲＥＭ睡眠。诊断：ＫｌｅｉｎｅＬｅｖｉｎ综合征。患者拒绝碳酸
锂治疗，随访至今未有发作。

２　讨　论

２．１　病因及发病机制　ＫＬＳ的病因及发病机制目前仍不明

确，可能为一种器质性疾病。Ｙｏｕｎｇ等［４］研究发现 ＫＬＳ患

者下丘脑有炎症改变。Ｄａｕｖｉｌｌｉｅｒｓ等［５］认为 ＫＬＳ是病毒感

染后引起的自身免疫性疾病，损害的部位以下丘脑为主。该

病可能与病毒感染、５羟色胺及多巴胺代谢失调有关，遗传

因素也起一定作用［６］。本例患者的病史及辅助检查未能证

实与这些因素有关，但有两次发病是在饮酒后出现，推测饮

酒可能是本例ＫＬＳ的诱因。

２．２　临床表现　青少年是最常见的发病人群，２／３为男性，

犹太人中的发生率可能偏高［７］。轻度的感染、饮酒、吸食大

麻、头部外伤、睡眠剥夺、劳累、紧张等因素有可能是ＫＬＳ发

病的诱发因素［１］。反复发作性的过度睡眠是诊断ＫＬＳ的必

备症状，大多突然出现，难以抗拒，每日持续２０ｈ左右，觉醒

期间用于进食和排泄，无睡瘫和猝倒发作，每次发作持续时

间为数天至数周，发作频率不一，多为数月１次。

　　过度睡眠发生时常伴以下症状。（１）认知障碍：几乎所

有患者都会出现，表现为意识模糊，精力不能集中，注意力和

记忆力下降，少数患者会有非现实感、思维中断、幻觉、谵妄。

（２）进食异常：发生率为８０％，典型表现为大量无选择的强迫

进食，可造成体质量增加，少数患者大量饮水，可有食欲下

降。（３）情绪障碍：约一半患者发病时伴有抑郁情绪，１５％有

自杀倾向，绝大多数患者随过度睡眠结束而消失，激惹几乎

见于所有患者，尤其是睡眠、进食和性要求被阻止时，少数有

攻击行为。（４）性欲亢进：接近一半患者出现淫秽语言、暴露

性器官等表现，严重者袭击异性。（５）强迫行为：１／３患者有

唱歌、书写、咀嚼等强迫动作。

　　ＫＬＳ患者体格检查一般正常，少数患者可有植物神经功

能障碍表现，如面部发红、过度换气、出汗、流口水等。ＫＬＳ
的另一临床特点是发作间歇期完全正常，预后良好，随着病

程的延长，发作频率减少，病情严重程度减弱，多数患者在发

病４～８年后，发作自行消失［４］。４％以下患者遗留认知功能

下降，不排除与治疗药物有关［１］。本例患者过度睡眠发作时

伴有情绪障碍和性欲亢进及可能的认知障碍，符合 ＫＬＳ表

现，但没有进食异常。因此对本例患者，可以诊断为ＫＬＳ，但

不宜诊断为嗜睡贪食综合征。

２．３　辅助检查　包括垂体激素在内的血清学检查和脑脊液
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检查可正常，头颅 ＭＲＩ正常，功能磁共振可表现为丘脑活性

增加，额叶活性减少［８］。部分患者在发作时脑电图检查可发

现弥漫性慢波活动，但无 性放电。ＳＰＥＣＴ主要表现为发

作期双侧丘脑持续低灌注，部分皮质和基底节区也见低灌

注，少数症状持续时间较长患者在无症状期仍可有部分颞

叶、额叶和基底节低灌注［９１０］。Ｈｏｅｘｔｅｒ等［１１］发现纹状体转

运子结合力下降，提示ＫＬＳ的发病可能涉及到多巴胺系统。

本例患者未行ＳＰＥＣＴ和ＰＥＴ检查，因此缺乏功能影像学的

资料。间歇期ＰＳＧ和 ＭＳＬＴ检查一般正常，与间歇期相比，

ＫＬＳ发作时ＮＲＥＭ的比例下降（主要是１、３、４期），尽管睡

眠总时间是增加的，但由于觉醒增多，睡眠效率却下降［１２］。

Ｈｕａｎｇ等［１３］对ＫＬＳ发作期ＰＳＧ的变化进行了深入研究，发

现：在过度睡眠发作的前半期ＮＲＥＭ 显著减少，而在后半期

尽管临床仍处于发作期，但 ＮＲＥＭ 的比例逐渐恢复至与间

歇期相似；而ＲＥＭ在前半期是正常的，而在后半期减少。即

使在发作期的不同时段，ＰＳＧ的表现也不同。ＭＳＬＴ检查发

现，发病期睡眠潜伏期缩短，可在睡眠起始阶段即进入

ＲＥＭ［１，１３］。本例患者在发作间歇期行ＰＳＧ检查，因此无法

提供更多的对诊断有用的信息。

２．４　诊断和鉴别诊断　睡眠障碍国际分类标准关于 ＫＬＳ
的诊断有如下标准：间歇性过度睡眠；发作时每天睡眠时间

至少１８ｈ；每年发作至少１次，持续３ｄ至３周；除外其他疾

病。因此ＫＬＳ所伴随的一些症状如贪食、性欲亢进是否出

现不是诊断ＫＬＳ的必备条件，诊断主要依据临床表现，ＰＳＧ
等辅助检查仅有参考意义。根据其临床特点，ＫＬＳ容易与发

作性睡病、特发性睡眠增多症等睡眠增多性疾病鉴别，还需

要进一步除外的是导致嗜睡发作的一些器质性疾病，如影响

到下丘脑的肿瘤、炎症、外伤、脱髓鞘等，所以头颅影像学的

检查是必需的。另外还需要与情感性精神病、精神分裂症和

某些特殊类型的癫 鉴别。

２．５　治疗　目前仍缺乏有关 ＫＬＳ双盲、随机、安慰剂对照

治疗的研究。苯丙胺、哌甲酯和莫达菲尼等中枢兴奋剂似乎

可减少患者的过度睡眠，但不能减轻伴随的行为和认知障

碍，反而会增强已存在的性欲亢进，因此兴奋剂有无必要使

用有待商榷。神经安定类药物、电抽搐和胰岛素休克治疗对

精神和行为症状无效。包括三环类、５羟色胺再摄取抑制剂

在内的抗抑郁药对ＫＬＳ发作无预防效果。Ｐｏｐｐｅ等［１４］对个

别病例采用锂盐治疗，发现可以减少发作频率、减轻发作严

重程度和缩短发作时间，尤其对那些发作频率高和行为异常

比较明显者效果更为明显。抗癫 药物丙戊酸钠和拉莫三

嗪也对部分ＫＬＳ病例有治疗效果［１５１６］。鉴于总体治疗效果

不佳，该病治疗的重点应该是发作时加强看护，并教育患者

认识到此病是一种良性疾病。
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