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病例報告 

兒童小腦動靜脈畸形出血後之小腦性緘默症：兩病例報告 

張時中
1  蔡素如

1,2  聶維良
1 

中山醫學大學附設醫院復健科
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  小腦性緘默症(cerebellar mutism syndrome)為一種少見的症狀，大多發生於接受後顱窩腫瘤手術之後

的兒童而少見於成人，只有極少數案例因小腦動靜脈畸形出血而引起。其症狀包括暫時性的緘默症，但

聽理解能力正常，吞嚥機能障礙，可能合併出現躁動不安，認知功能變差，大小便失禁等症狀。在口語

表達能力恢復後會有一段較長時間的構音困難(dysarthria)。 

    本篇報告二位因小腦動靜脈畸形出血術後而產生緘默症之兒童(一位 11歲，一位 15歲)，其緘默不

語持續時間各為 6個月及 2.5個月。此二位患者皆是聽理解能力恢復早於口語表達能力，而且恢復初期

皆表現出躁動不安及吞嚥障礙等症狀。而患者在各項功能逐漸恢復之後，仍持續表現出明顯的構音困

難。 

    小腦性緘默症可能是因術後組織水腫、缺血或小腦結構損傷而造成交叉性小腦-大腦神經功能聯繫斷

絕(crossed cerebello-cerebral diaschisis)，因而影響語言表達功能，但實際的機制則尚未完全明瞭。此病例

報告，希望能提供醫療人員在照顧此類患者時，對其可能出現的症狀及預後能作一個參考。（台灣復健

醫誌 2007；35(2)：117 - 124） 

 

關鍵詞：小腦性緘默症(cerebellar mutism)，動靜脈畸形(arteriovenous malformation)，交叉性小腦-大腦神

經功能聯繫斷絕(crossed cerebello-cerebral diaschisis) 

 

 
 

  前   言   
 

    小腦性緘默症(cerebellar mutism syndrome)首先由

Rekate等人於 1985年提出。[1]其症狀包括暫時性的緘

默不語但口語理解能力正常，口腔運動失用(oromotor 

apraxia)但無顱神經損傷，面無表情(apathy)，情緒不穩

及躁動，運動機能減弱(hypokinesis)，大小便失禁等症

狀。[2-4]在之後則陸陸續續有零星的個案報告，主要為

接受後顱窩腫瘤手術之後的兒童而少見於成人，而且

只有極少數的報告是因小腦動靜脈畸形出血而引起。

除了動作協調及平衡功能外，在文獻報告中小腦損傷可

能會影響高層認知功能(high level cognitive function)，包

括視覺-空間障礙、計劃及執行能力、語言表達之精細

度、反應時間、工作及語言之記憶能力(working and 

verbal memory)等。 

    本文報告兩位因小腦動靜脈畸形出血術後而產生

緘默症的兒童，並回顧文獻探討其可能產生的機制及

將來的預後，提供臨床醫師日後照顧此類患者作為參

考。 
 

  病例報告   
 

病例一 

    一位 11歲女孩，於 2005年 5月 28日突然發生嚴

重頭痛及嘔吐之後隨即失去意識。她被送往中部某醫

學中心急診，並於電腦斷層檢查發現小腦及腦室內出

血，並產生急性阻塞性水腦(圖 1A)。她隨即接受緊急

開顱術將血塊取出。於手術中發現出血部位為小腦之
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動靜脈畸形 (arteriovenous malformation)血管破裂出

血。於同年 6月 13日因患者腦室積水因此又施行腦室

-腹膜引流管置放術(ventricular-peritoneal shunting)。該

患者於開顱手術後約 2 星期逐漸恢復意識，但無法以

言語表達，具吞嚥功能障礙且需以胃造管灌食。雙

側肢體有顯著運動功能障礙，無法維持坐姿平衡。患

者同時表現出焦躁不安且具有攻擊性，即使患者心愛

的寵物或家人都會無預警的被患者攻擊。 

    患者於 3 個月後轉至本院復健科接受治療時發現

患者雙側上肢有明顯之動幅障礙(dysmetria)，尤其右側

較為明顯，而且缺乏功能性操作。雙下肢經常呈現蜷

曲姿勢無法站立或維持坐姿平衡。其雙眼缺乏追視及

搜尋能力。因患者無法配合而未能施以詳細之視野檢

查，但臨床觀察其視野應屬正常。患者無口語表達能

力，面無表情，但可聽懂口語指令並以點頭或搖頭表

示，偶而可發出“啊”聲以表達其憤怒。當旁人試圖與

患者說話或靠近時，患者即表現出焦躁不安或攻擊行

為。對含水量較多的食物(如開水、果汁、蓮霧)容易產

生嗆咳，因此仍以胃造管灌食為主要進食方式。 

    約 4 個月後，患者逐漸可以手勢作簡單表達，焦

躁及攻擊行為也逐漸減少，但仍面無表情，其語言評

估如表 1 所示。患者可由仰臥自行坐起並保持平衡。

在他人扶持下可跨出腳步短距離行走，但仍有明顯步

態不穩及運動失調(ataxia)。其後續追蹤之電腦斷層影

像，顯示小腦蚓部之損傷(圖 1B)。約 5個月後(表 1治

療第五週)患者可以圖形及注音符號溝通板作簡單表

達但仍無口語的表達。而約 6 個月後(表一治療第八

週)，患者開始可發出單字並逐漸發展出簡單短句表

達，但缺乏語調高低快慢變化並有明顯之構音障礙。

另外患者在此時也可不需攙扶自行行走若干步，可自

行持杯喝水，但對較稀之液體仍會產生嗆咳。治療期

間患者因嚴重情緒不穩及攻擊行為而無法作完整心理

認知測驗，但由語言治療及職能治療過程中之評估發

現患者之視覺記憶、視覺空間辨識等有顯著障礙(表 1

治療第五週及第八週)。一年後經電話訪問，該患者吞

嚥及行動能力已恢復至發病前的水準，可以自己自

理，口語表達正常，經常上網與朋友聊天，只是偶而

說話速度會較正常為緩慢，但因家長希望患者能有較

長的療養時間，因此患者尚未回學校就學，而是選擇

接受在家教育，目前日常生活能力已恢復至自理狀態。 

病例二 

    一位 15歲女性，於 2006年 4月 30日突然發生意

識混亂及躁動現象，被送往中部某醫學中心急診後隨

即失去意識。腦部電腦斷層檢查發現於小腦部位出血

及蜘蛛膜下腔出血，並於後顱窩有動靜脈血管畸形(圖

2A)。患者於當天接受腦室外引流，於 4天後接受後顱

窩開顱手術移除血塊及血管畸形。9天後患者意識恢復

但出現有躁動情形；可以手勢作簡單表達但卻無口語

表達能力。於同年 6月 17日因腦室積水(圖 2B)，又造

成嘔吐及意識變差，因此接受腦室外引流手術，並於 6

月 28 日接受腦室-腹膜引流管置放術。術後患者移除

鼻胃管開始由口進食，但對較稀之液體仍偶而會發生

嗆咳。 

    約 2.5個月後患者開始能以簡單之單字表達，3個

月後患者轉至本院治療時可表達出完整句子，但說話

速度緩慢，語調平板，並有輕微的構音障礙，語言治

療評估(表 2及表 3)有顯著的運動失調構音障礙(ataxic 

dysarthria)。約 4個月時患者接受第三版魏氏智力測驗

(Wechsler Intelligence Scale for Children Third Edition，

WISC-III)發現語文智能 77分，為邊緣智能；操作智能

62分，為輕度智能不足(表 4)。而在語文理解的項目中

百分等級為 6屬於邊緣程度(＜5為異常)。於此同時患

者可以在他人稍微扶持下行走，但仍會有輕微的軀幹

運動失調(trunk ataxia)。依患者發病前在校表現推算，

患者在發病前應為中上智能。發病後 7 個月時，該患

者因行走時穩定度不佳仍需他人陪同，日常生活如沐

浴、更衣也需他人協助，因此該患者仍於醫院中接受

復健治療，尚未回歸學校生活。其口語表達速度、語

調及構音仍持續恢復中。 
 

  討   論   
 

    小腦性緘默症(cerebellar mutism syndrome)為一種

罕見的症狀，由 Rekate等人首先於 1985年提出。[1]

其症狀包括暫時性的緘默不語(mutism)但理解能力正

常，面無表情(apathy)，運動機能減弱(hypokinesis)，情

緒不穩(mood lability)，躁動(irritability)，口腔運動功能

失用(oromotor apraxia)，吞嚥困難，半側無力(hemi- 

paresis)及大小便失禁等，但無顱神經麻痺之障礙。[2-4]

主要因小腦本身疾患(如感染或外傷)，或接受後顱窩手

術(最常見為小腦腫瘤)之後所產生，而且兒童較成人容

易發生，[4-7]發生率約為 8-25%。[3] 通常緘默的症狀在

術後 1-2 天後出現，也有報告在術後馬上產生，症狀

持續約 2週-4個月(平均約 6週)。[3,7,8]目前所有的報告

都認為緘默的症狀為暫時性的，口語表達的功能都終

將恢復，但構音困難(dysarthria)的症狀可能會持續存在

數月至數年。因此有學者認為小腦性緘默症為一種極

嚴重形式的共濟失調構音障礙(ataxic dysarthria)。[4]  

    緘默症產生的原因在文獻報告上有大腦布羅卡語 
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 (A) (B) 

圖 1. 病例一的腦部電腦斷層影像。(A)發病當時顯示小腦中線及兩側小腦出血以及蜘蛛膜下腔出血。(B)
四個月之後追蹤顯示小腦蚓部之損傷(箭頭)。 

 

      

 (A) (B) 

圖 2. 病例二的腦部電腦斷層影像。(A)發病當時顯示小腦中線及左側小腦半球之動靜脈畸形，以及小
腦中線部位之出血。(B)兩個月之後追蹤顯示小腦中線、兩側小腦半球之損傷及水腦症(箭頭)。 
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表 1.  病例一之語言及認知評估 

 
治療第一週 

(病後 4個月) 
第二週 第三週 第五週 第八週 

理解 一步驟語句指令達成

率 20-39% 

一步驟語句指令達成

率 40-59% 

二步驟語句指令達成

率 20-39% 

二步驟語句指令達成

率 40-59% 

 

表逹 非口語表達肯定與否

定(手勢或頭部動作)

達成率 40-59% 

1.非口語表達達成率

60-79% 

2.自行選擇要吃的食

物(三選一) 

1.非口語表達達成率

60-79% 

2.以手比“ok”，大姆指

表示“大”，小指表示

“小” 

1.圖形溝通卡指出所

要之物 20-39% 

2.以注音符號溝通板

拼出“ㄑ一ㄠ  ̌ㄎㄜ  ̀

ㄌ一ˋ” 

3.指出點心圖中所要

之食物 

1.寫出父母姓名 

2.寫出數字 1-100 

3.發出“我”，“謝謝”的音 

4.音調不穩，短而急促 

吞嚥 1.約 1c.c 半液狀食物

(semi-liquid)無嗆咳

率 60-79% 

2.舌頭動作範圍 20%

以下 

舌頭動作範圍 40-59% 1.約 1c.c.半液狀食物

無嗆咳率 60-79% 

2.約 1c.c.液狀食物無

嗆咳率 20-39% 

3.舌頭動作範圍40-59% 

  

認知 因攻擊行為無法施測 因攻擊行為無法施測 攻擊行為後會點頭道

歉 

1.九張圖卡指出非成對

之圖卡達成率20-39% 

2.無法指出圖形異同

(四選一) 

1.六塊拼圖需 50%協助 

2.圖卡記憶：2 張可達

成，3張以無法完成 

 

 

表 2.  病例二之口腔運動功能檢查 

 病後三個月 病後六個月 

伸出舌頭 12 12 

伸出舌頭往上翹 11 12 

舌頭前後伸縮 12 12 

舌頭左右移動 12 12 

舌尖抵兩頰 12 12 

舌頭舔上下唇 11 12 

縮嘴唇說“ㄨ” 12 12 

微笑 12 12 

連續說“ㄧ~ㄨ” 11 12 

鼓脹兩頰 11 12 

噘嘴作響 12 12 

吹氣 11 12 

清喉嚨 12 12 

咬下唇 12 12 

上下牙齒相碰出聲 11 12 

舌、硬顎作馬蹄聲 6 6 

上下牙作咀嚼狀 10 11 

*參照榮總失語症測驗，[19]1分表示無反應，12分表示正常 
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表 3.  病例二之運動語言評估 

 病後三個月 病後六個月 

發出“啊—”時間 6.5秒 15.8秒 

數 1-100 4分 5秒 1分 57秒 

呼吸 中度費力 正常 

音調 重度單調，中度顫抖 重度單調，重度顫抖 

音量 中度過強，重度單調 中度單調 

音質 輕度嘶嗄，中度緊張 正常 

共鳴 輕度鼻音過重 正常 

構音 母音正確，子音不正確 正常 

韻律 中度過慢，不適當中斷 重度過慢 

 

 

表 4.  病例二之魏氏智力測驗評估結果 

 分數 智商指數 百分等級* 95%信賴區間 

語文量表 29 77 6 73-85 

作業量表 18 62 1 57-73 

全量表 47 66 1 62-73 

語文理解 22 77 6 73-84 

知覺組織 17 67 1 62-79 

專心注意 13 79 8 74-90 

處理速度  2 50 <0.1 49-66 

*百分等級＜5為異常 

 

言區(Broca area)損傷、上中腦動脈症候群(superior 

mesencephalic artery syndrome)造成中腦網狀活化物質

(midbrain reticular activating substance)損傷、優勢腦輔

助運動區(supplementary motor area)損傷、帕金森病接

受兩側丘腦切除術後(thalamotomy)、廣泛性兩側大腦

皮質下層梗塞、失用症、發音器官損傷、小腦疾患及

精神病(psychosis)等。[7]小腦性緘默症如前所述為一群

症狀集合的症候群(syndrome)，除了語言問題外，同時

也可能會有認知及情緒行為的障礙。而其所造成的認

知及行為問題也可能會再影響語言的表現。而小腦性

緘默症的特點在於這些症狀是因小腦損傷而引起，並

非大腦功能或語言中樞損傷所造成之失語症。在本篇

二個病例中其醫學影像上之損傷部位是在小腦而非大

腦。同時兩位病例在初期皆見有躁動、吞嚥因難、小

便失禁等小腦性緘默症常見的症狀。雖然兩位皆是超

過一星期才恢復意識，而且隨即出現緘默的症狀，難

以確切判定緘默症出現的時間點，但此二位病例在語

言功能上的恢復順序皆是聽理解能力早於口語表達能

力，此一現象也與文獻上的報告相同。[3]同時此二位患

者在緘默的症狀改善後吞嚥功能也逐漸恢復，但口語

表達上仍遺存有語言節律及構音異常等障礙，此也是

小腦損傷後的語言特徵。本次兩位案例在病後皆有水

腦症的現象，是否水腦症會造成此類患者語言的障

礙？案例二在意識恢復後，水腦症產生之前即已出現

無法以口語表達的現象，但可聽懂簡單指令及以手勢

作簡單表達。Siffert等人追蹤 16位小腦腫瘤手術同時

合併有水腦症的兒童發現，緘默症的產生與否與水腦

症無關。[3] 

    造成兒童在術後產生緘默症的原因，有兩種主要

的理論：一為心理層面的假說，亦即選擇性的緘默症

(elective mutism)。[5,9]此種假說認為兒童在手術後覺得

受到背叛，因而產生緘默的症狀。選擇性緘默症的患

者通常在回到家中或熟悉的環境後，語言功能隨即恢

復，而且無構音因難的症狀。但此種假說無法解釋為

何只有接受後顱窩手術的兒童會產生緘默症，而且在

之後常會伴隨長時間的構音障礙。因此目前較被接受
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的為第二種理論—器質性的障礙，也就是小腦的結構

或功能受到影響所致。小腦因聯繫橋腦之神經核、丘

腦、運動及感覺區以及輔助運動區(supplemental motor 

area)等區域，所以除了與一般動作控制、協調及平衡

功能有關外，它在語言及認知功能上也扮演重要的角

色。其中包括說話時的口腔及臉部肌肉動作的協調，

字句的產生及選擇、覆誦、講話時的語調及速度、語

言記憶能力、口語表達的順序及計劃、視覺-空間

(visual-spatial)功能及行為控制等。[2,10-12]但小腦如何影

響語言及認知功能，其實際的機轉則尚未完全明朗。

在本文中兩位患者在其緘默症改善後，其原先出現的

吞嚥障礙也同時漸漸改善。此兩位患者雖未接受吞嚥

攝影檢查，但如表 1至表 3所示此二位案例之口腔動

作控制及舌頭動作控制皆有障礙。Dailey 等人對小腦

性緘默症患者的吞嚥檢查發現，此類患者在口腔期時

對食物的控制有困難，而在咽喉期時則因動作的不協

調，造成吞嚥時喉頭上升較慢，最後導致吞嚥時產生

嗆咳。[7] Bhatoe等人則認為此種吞嚥功能的障礙是因

口腔咽喉運動失用(oropharyngeal apraxia)所造成。[4]  

    在本次的兩個病例中，出血部位皆集中於小腦中

線及其周圍。其之後所追蹤之電腦斷層檢查，在小腦

蚓部(vermis)皆有損傷。現今大部分有關小腦性緘默症

的報告都認為可能與小腦蚓部(小腦中線部位)、蚓部周

圍區域(paravermian region)及小腦深部之神經核(尤其是

齒核，dentate nucleus)等部位有關。[4,10,13,14] Ildan等人報

告 106位接受後顱窩手術後產生小腦性緘默症的兒童，

91.5%小腦蚓部為主要的損傷部位。[5]經由單光子射出

電腦斷層攝影 (Single Photon Emission Computed 

Tomography，SPECT)檢查及臨床上的觀察，小腦這些

結構損傷之所以會影響語言功能，可能與齒核-丘腦-

大腦皮質路徑(dentatothalamocortical pathway, DTCP)

或齒核-紅核-丘腦路徑(dentatorubrothalamic tract)有

關。[2,8,15,16]由 SPECT檢查發現，在說話時兩側小腦蚓

部周圍區域活動反應增加，而當緘默症產生時，在丘

腦、內側額葉、顳葉、小腦蚓部及小腦半球偵測到的

腦部血流(cerebral blood flow)則減少。在緘默症改善

後，上述的大腦區域血液灌流也一同改善。因此現在

認為小腦的損傷，可能會經由 DTCP造成對側大腦輔

助運動區域(supplementary motor area)之血流減少及代

謝功能減弱，使語言輸出功能變差，因而造成緘默症。

此種因小腦損傷而影響對側大腦功能的現象稱為交叉

性小腦-大腦神經功能聯繫斷絕(crossed cerebellocerebral 

diaschisis)。[16] 

    小腦性緘默症的另一重要的現象就是在術後通常

先有一段語言功能正常的時間，1-2天後才出現緘默的

症狀而不是術後馬上出現，並且緘默的症狀為暫時性

的。因此認為小腦性緘默症的發生很可能是因組織水

腫或血管痙攣(vasospasm)而造成，因此才有延遲發生

(late onset)及暫時性的現象。[2,5,13]如前所述，本報告兩

位病例因較晚恢復意識，因此無法判定緘默症產生的

時間點，但兩位的緘默症皆是暫時性的。一位在 6 個

月後恢復口語表達功能，一位在 2.5個月後恢復，只是

在緘默症改善後，兩位皆表現出明顯的構音障礙。另

外這兩位病例在恢復意識後也表現出躁動的現象甚至

嚴重的攻擊行為。在文獻報告中，小腦蚓部損傷範圍

愈大，愈容易出現情感性障礙(包括躁動、攻擊行為、

情緒變動不安、注意力不足等)，甚至出現類似自閉症

的症狀。而有情感性障礙者也較易合併有認知功能障

礙(包括視覺-空間障礙)。[11,12]此種現象也與自閉症患

者的研究發現類似。在自閉症患者的研究上，小腦蚓

部的體積愈小，其對於環境的探索能力愈差，而重覆

性的行為更明顯。[17]而在動物實驗上，早期的小腦中

線損傷，除了對環境缺乏注意力、重覆行為多外，也

更容易出現行為抑制不良(disinhibition)。[18]如前所述，

小腦與腦幹、大腦等多處的結構皆有交通，而兒童時

期這些聯繫的路徑髓鞘化(myelination)尚未完成，因此

兒童相對成人而言，更容易因為水腫、缺血或手術之

損傷而造成這些神經聯繫的障礙，可能可以用以解釋

為何兒童較成人容易出現小腦性緘默症。[2,5]本次兩位

病例雖在後續追蹤之電腦斷層上可發現小腦中線及小

腦半球皆存有明顯的損傷區域，但其症狀皆逐漸改善

至接近正常，可能也是因為兒童腦部之可塑性較高，

或是因水腫消失、腦部血液灌流改善，使小腦-大腦聯

繫功能恢復所致。在文獻報告中，小腦損傷對於高層

次認知功能的影響可能包括執行功能障礙，例如動作

計劃，注意力的轉移，抽象化以及工作執行記憶能力

(working memory)等。[10] Lavisohn等人也發現這些患

者除了有明顯的視覺-空間障礙(如仿畫圖形)外，其計

劃及組織能力也同樣較差，語言表達缺乏精細及複雜

度，反應時間長及語言記憶能力差(如說故事)等。[11]

病例二在發病後之魏氏智力測驗中之作業量表，知覺

組織及處理速度上有明顯的障礙屬輕度智能不足(表

4)，應是較病前表現為差。在作業量表之分測驗中對

事物特徵辨識，圖意邏輯分析及分析整體構成元素之

能力較差(低於平均值 2個標準差)；心理動作速度則顯

著落後同年齡兒童(低於平均值 3個標準差)。其導因也

可能是因小腦的認知功能受損所致。然其症狀雖逐漸

改善，但長期的影響仍需日後較長時間的觀察。 

    目前小腦性緘默症的文獻報告，大部分都是兒童的

後顱窩腫瘤(主要為神經管胚細胞瘤，medulloblastoma)，
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只有極少數的報告是因動靜脈畸形出血而造成的。本

次兩位病例皆是因動靜脈畸形出血而產生之小腦性緘

默症，也是屬於非常少見的個案。而在積極復健治療

後這兩位患者症狀也逐漸改善而能回歸到正常生活

中。 
 

  結   論   
 

    兒童因腦部髓鞘化尚未完全成熟，於小腦因動靜

脈畸形或腫瘤手術後，可能會因水腫或血管痙攣而造

成小腦與大腦神經聯繫功能受損，因而產生小腦性緘

默症，影響語言表達功能，吞嚥功能及情感性障礙。

因此種症狀頗為特殊而且病例較少，希望由此病例報

告能提供臨床醫療人員日後對此種病症的治療參考。 
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Cerebellar Mutism Syndrome Following Arteriovenous  
Malformation Rupture of the Cerebellum:  
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   Cerebellar mutism syndrome is a rare but devastating consequence following posterior fossa surgery 

or lesion. It tends to occure predominantly in children, and is characterized by transient mutism, oromotor 

apraxia, apathy, hypokinesis, irritability and mood lability. The vermis, paravermian region and deep 

cerebellar nuclei are important structures which are highly correlated with the occurrence of cerebellar 

mutism syndrome. We report two cases, aged 11 and 15 years, who developed cerebellar mutism after 

rupture of posterior fossa arteriovenous malformation. Swallowing difficulty, irritability and  aggressive 

behavior occurred concomitant with mutism. For the two cases, their symptoms of mutism lasted for 6 

months and 2.5 months respectively. Unfortunately, dysarthria occurred following the resolution of 

mutism, even though the swallowing ability and behavioral control improved. The pathophysiologic 

mechanism of this syndrome may be due to crossed cerebello-cerebral diaschisis caused by tissue 

swelling, vasospasm or direct injury to these structures of cerebellum. The long term effect of cerebellar 

mutism on high cognitive function remains to be investigated. ( Tw J Phys Med Rehabil 2007; 35(2): 117 

- 124 ) 

 

Key words: cerebellar mutism; arteriovenous malformation; crossed cerebello-cerebral diaschisis 
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