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　　【摘要】　目的　探讨原发性免疫缺陷病(PID)患儿注意缺陷多动障碍(ADHD)的发病率以及发病原

因.方法　２０２１年１１月至２０２２年４月,在 PID患者自发创建的患者群中(均经过专科医师确诊)发布

ADHD调查问卷,该问卷使用斯诺佩评估量表(SNAPＧⅣ,家长版),由年龄为６~１８岁的患儿家属自发填

写,每条症状评定采用Likert４分法(０分:完全没有,１分:有一点点,２分:还算不少,３分:非常的多),对总

量表的项目得分均分进行等级划分:轻度(１~１５分)、中度(＞１５~２分)、重度(＞２分).结果　在６８名

PID患儿中有１５名患有 ADHD,发病率为２２０５％,其中男童１２名,女童３名.在６２名免疫缺陷类型为

XＧ连锁无丙种球蛋白血证(XLA)的免疫缺陷患儿中有１２名患有ADHD,发病率为１９３５％,其中男童１１名,

女童１名.结论　PID患儿的 ADHD发病具有高发性,对 PID患儿的 ADHD防治要做到多方面的干预,

例如减少上呼吸道感染的发生,增加对父母的积极心理教育.
【关键词】　原发性免疫缺陷病;　注意缺陷多动障碍;　中西医病因
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InvestigationintothecausesoffrequentlyＧoccurringattentiondeficithyperactivitydisorderinchildrenwith

primaryimmunodeficiencyanddiscussiononthecausesbasedontraditionalChineseandwesternmedicine　
GUOSitongShanxiUniversityofChineseMedicine,Jinzhong０３０６００,China

【Abstract】　Objective　Toexploretheincidenceandcausesofattentiondeficithyperactivitydisorder
(ADHD)inchildrenwithprimaryimmunodeficiencydisease (PID)Methods　From November,２０２１to
April,２０２２,aquestionnaire(SNAPＧⅣ,parentsedition)onattentiondeficithyperactivitydisorder(ADHD)

wassenttothegroupofpatientsspontaneouslycreatedbyPIDpatients(alldiagnosedbyspecialists)The

questionnairewasfilledoutspontaneouslybyfamilymembersofchildrenaged６to１８years,andeachsymptom
wasevaluatedbyLikert４Ｇpointmethod(０:none,１:alittle,２:quitealittle,３:much),andtheaverageofthe
totalscoresweregraded:mild(１to１．５),moderate(＞１．５to２),andsevere(＞２)．Results　Among６８children
withPID,１５childrenhadattentiondeficithyperactivitydisorder (ADHD),andtheincidenceratewas
２２０５％,including１２boysand３girlsAmong６２immunodeficiencychildrenwithXＧlinkedagammaglobulinemia
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(XLA),１２childrenhadADHD,andtheincidenceratewas１９３５％,including１１boysand１girlConclusion　The
incidenceofADHDinchildrenwithPIDishigh,soitisnecessarytointerveneinmanyaspectstopreventand
treatADHDinchildrenwithPID,suchasreducingtheincidenceofupperrespiratorytractinfectionand
increasingpositivepsychologicaleducationforparents

【Keywords】　Primaryimmunodeficiencydisease;　Attentiondeficithyperactivitydisorder;　Etiology
basedontraditionalChineseandwesternmedicine

　　原发性免疫缺陷病(primaryimmunodeficiency
diseases,PID)是由于先天因素或遗传因素导致免

疫系统缺陷,机体抗感染免疫功能低下的一组临床

病症.目前临床已有４３０种PID被逐渐发现[１],并
每年新发现 １０ 余种新的致病基因,总发病率在

１∶１００００~１∶２００００[２],主要表现为反复或慢性

感染、易患肿瘤及自身免疫性疾病为临床特征.

PID逐渐成为一个不罕见的罕见病.注意缺陷多动

障 碍 (attention deficit hyperactivity disorder,

ADHD)为临床常见的心理障碍性疾病,主要症状为

注意力缺陷,活动过度,冲动,认知障碍和学习困难.
通过在 PID 患者群与患者沟通和观察发现,患有

PID的儿童中有部分患儿出现了 ADHD的症状.

１　对象与方法

１１　研究对象　本研究在２０２１年１１月份开始调

查,以问卷调查的方法在全国 PID 患者群中(２０１３
年由一位患者自发创办)发布调查问卷,截至２０２２
年４月份共收集６８份调查问卷.其中６８名(６~
１８)岁PID患者,包括６２名免疫缺陷型为 XＧ连锁无

丙种球蛋白血证 (XＧlinkedagammaglobulinemia,

XLA)的患儿,１名免疫缺陷型为脂多糖反应性米色

锚 样 蛋 白 (lipopolysaccharideＧresponsive beigeＧlike
anchorprotein,LRBA)复合杂合缺陷、２名联合免疫

缺陷 (combinedimmunodeficiencydisease,CID)、

１名免疫缺陷型 p８５ 型缺陷、１ 名免疫缺陷型为

LIg４型、１名原发性慢性肉芽肿病(chronicgranuＧ
lomatousdisease,CGD).由于临床上多以 XLA型

最常见,其余基因型较为少见,故此次调查符合年龄

条件的其余罕见免疫缺陷类型人数较少.为排除由

于基因型对数据结果的影响,故此篇文章统计６８名

患儿的发病率外再剔除其中６名罕见基因型患儿的

数据,再以６２名XLA基因型患儿的患病率进行统计

分析.

１２　诊断标准　本次研究使用问卷调查以及与患

者家长线上交流的方式进行,问卷表为由患儿家长

自发填写的SNAPＧⅣ量表(家长版)[３]作为筛选工

具,该中文版的斯诺佩评估量表(Swanson,Nolan,

andPelhamＧⅣratingscales,SNAPＧⅣ)教师和父母

版由中国台湾学者高淑芬编译,该量表各条目与

２０１３年５月美国精神病学会正式出版«精神障碍诊

断和统计手册»第 ４ 版(diagnosticandstatistical
manualofmentaldisorders,DSMＧⅣ)ADHD诊断标准

相一致[４].该量表共２６题,其中又分为３个分量表,
包括:(１)注意力不集中量表(题目１~９);(２)多动Ｇ冲

动量表(题目１０~１８);(３)对立违抗性量表(题目

１９~２６).此表是 ADHD筛查、辅助诊断积极治疗

疗效与症状改善程度评估的重要工具,台湾学者曾

在台湾多个地区对此量表进行心理测量学分析[５Ｇ６],
大陆学者周晋波等[７]也对父母版量表进行信效度评

价,结果均证实该表具有可靠的信效度.此次调查

除问卷２６个SNAPＧⅣ量表问题外,还增加了额外

调查问题,如患儿的年龄、患儿的性别、免疫缺陷类

型以及有无经过专业医师面诊确诊 ADHD、有无其

他精神疾病史等问题.
具体诊断标准如下:SNAPＧⅣ中２６条题目中每

条的症状评定采用 Likert４分法(选项 A“完全没

有”记０分,选项B“有一点点”记１分,选项C“还算

不少”记２分,选项 D“非常的多”记３分).通过计

算注意力不集中量表(题目１~９)、多动Ｇ冲动量表

(题目１０~１８)以及对立违抗性量表(题目１９~２６)
这３个分量表中的总项目得分总和除以量表的项目

数来表示平均得分.评分越高,症状越严重.根据

SNAPＧⅣ自评量表评分标准将对象划为轻、中、重
度注意缺陷三种类型,均分等级划分为:轻度(１~
１５分)、中度(＞１５~２分)、重度(＞２分).

２　结果

２１　总样本６８名免疫缺陷患儿的 ADHD发病情

况　６８名PID患儿中有１５名患有 ADHD,发病率

为２２０５％,其中男童１２名,女童３名.１５名患儿

中轻度７名,中度６名,重度２名.

２２　在６８名患儿中６２名XLA型免疫缺陷患儿中

的发病情况　在６８名样本中其中６２名免疫缺陷类

型为XLA的免疫缺陷患儿中有１２名患有 ADHD,
发病率为１９３５％,其中男童１１名,女童１名.１２名

患儿中轻度７名,中度３名,重度２名.
在其余６名基因型不为 XLA 的不同免疫缺陷
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型患儿中共有３名为中度 ADHD患者,但由于样本

数量过少,因此不作为参考依据.

３　讨论

本调查数据可见,PID患儿群体中 ADHD存在

高发的趋势,且经过与患者家属交谈与问卷统计,问
卷评分结果为中度、重度的 XLA 型免疫缺陷患儿

均在当地经过专业医师确诊为 ADHD.下文将从

中西医两方面分析其高发的原因.

３１　中医病因病机　ADHD为人们常提及的小儿

多动症,多动症的病因病机最早可追溯到中医经典

«素问生气通天论篇第三»“阴者,藏精而起亟也;
阳者,卫外而为固也.阴不胜其阳,则脉流薄疾,并
乃狂”提出了若是阴阳失衡,阳盛阴衰,经脉中气血

流动快速,甚至会出现神志狂乱的表现.现代医家

概括小儿多动症的病因病机为风、火、痰、瘀、虚;且
可由儿科名家万全提出的“三有余四不足”将病变部

位定位肝、心、脑、肾[８].«素问阴阳应象大论篇第

五»:“风胜则动”,风邪入侵可引动肝风;“南方生热,
热生火,火生苦,苦生心”,心为火脏,«素问灵兰秘

典论篇第八»“心者,君主之官也,神明出焉”,“诸热

瞀瘛,皆属于火”,肝热乘心,母病及子或水亏火旺,
心肾不交都可致其发病;«脾胃论»“脾胃既虚,不能

升浮,为阴火伤其生发之气,荣血大亏,荣气伏于地

中,阴火炽盛,日渐煎熬,血气亏少;且心包与心主

血,血减则心无所养,致使心乱而烦”因此,凡脾虚

者,气血不足,可致患者烦躁不安,心气浮躁;肾者藏

精,生骨髓,髓生肝,PID患儿先天禀赋不足,体弱多

病,肾精薄弱,脑髓失充,另有肾精虚损可致肝血不

足,阴不制阳,在肝肾阴虚的基础上出现虚阳上扰,
则患儿可能会表现为脾气急躁易怒,记忆力减退等

症状.另有刘向哲等[９]通过对中医“先天”的概念和

现代医学心理学相结合的研究发现一个人的心理特

征,即智力、能力、性格,人格、气质、行为等与其先天

禀赋有着紧密的联系,禀赋形成于出生之前,但也受

后天环境的影响[１０].

３２　西医病因病机　对于西医学病因,国内外学者

虽做了大量研究调查,但都未有明确的结论,目前综

合各学者的研究报告,ADHD 由遗传、社会、心理、
环境等多因素共同作用导致.

第一,遗传因素是导致患儿首要、基础的因素,
结合目前对 ADHD家族史、双生子、寄养子等遗传

研究 表 明,ADHD 患 儿 同 胞 患 该 疾 病 的 概 率 为

６５０％,该病具有明显的遗传倾向[１１].此外,目前

分子遗传学的研究已发现多个基因位点与 ADHD
存在相关性,许多不同的基因变异累积是导致此类

疾病发生的原因之一[１２].
第二,神经系统解剖因素,国内外学者通过用头颅

MRI对比 ADHD患儿与正常儿童的大脑结构,发现

ADHD患儿有脑容量的变化以及脑功能的损害[１３Ｇ１４].
第三,在神经生理因素方面是中枢神经系统(主

要为前额叶)的成熟延迟以及大脑皮质的觉醒不足,
这也正与患儿症状会随年龄增长而减轻相吻合[１５].

第四,神经生化因素,国内外学者对 ADHD的

神经生化的研究结果各有不同,各研究综合证明

ADHD与多递质系统的异常有关,其中已有明确的

结果表明儿茶酚胺中的多巴胺和去加肾上腺素在

ADHD的发病过程中的起着关键作用[１６].除此之

外还与５Ｇ羟色胺、兴奋性氨基酸(谷氨酸、天冬氨

酸)和抑制性氨基酸(γＧ氨基丁酸、甘氨酸)等的功能

失调有关.
第五,与其他因素有关,除以上因素外,ADHD

与还与母亲怀孕期间精神焦虑紧张、酗酒、吸烟以及

进食含有大量色素、糖类、水杨酸等食物以及患儿多

种微量元素和维生素的缺乏有关[１７Ｇ１８],的更值得注

意的是家庭因素(包括父母亲文化程度、父母亲职

业、家庭环境、家庭经济状况、父母亲婚姻状况等)、
学校因素都是导致 ADHD发病的主要原因[１９Ｇ２０].

PID 患 儿 除 了 上 述 的 一 些 发 病 原 因 外,其

ADHD高发的原因与PID也有相关性,目前尚未有

文献具体研究报道.但已经有实验证据表明免疫缺

陷会影响青少年的社会行为[２１],该实验用患有联合

免疫缺陷的小鼠(缺少功能性的 T淋巴细胞和B淋

巴细胞)通过实验证明了先天性免疫缺陷的小鼠严

重影响了其的社会行为和学习障碍,在我们调查的

６２名XLA型免疫缺陷患者,他们免疫功能最典型

的免疫特点为 B淋巴细胞的减少,而在 XLA 群体

中 ADHD的高发病率让人十分怀疑与其B淋巴细

胞的减少有相关性,在英国剑桥大学的一项实验研

究表明健康的脑膜同时包括单核细胞和 T、B细胞,
该实验证明了较低的脑膜 B细胞数量与更严重的

异常社会行为表现具有相关性,B细胞的缺乏会导

致行为异常[２２],这些大脑行为与免疫的研究结果更

加为原发性免疫缺陷患儿中 ADHD的高发病率与

两者之间的相关性提供依据.除此之外,值得关注

的是有着 B细胞免疫缺陷的 PID 患儿,例如 XLA
型患儿,由于患儿外周血 B淋巴细胞明显降低,免
疫球蛋白IgA、IgG、IgM 等免疫球蛋白全面低下,从
而导致患儿易患呼吸系统感染性疾病以及并发症包

括肺炎、支气管炎、鼻Ｇ鼻窦炎、中耳炎等[２３],在调查

的所有患儿中由于缺乏各种免疫球蛋白,从出生后
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均一直伴随着反复的上呼吸道感染,在以往的研究

中,陈资伶等[２４]首次研究报道了 ADHD 与反复上

呼吸道感染存在相关性,结果显示在 ADHD儿童中

反复上呼吸道感染的患病率为非 ADHD 儿童的

１７６９倍,此篇调研报道对本文的调研结果具有重

要的支持意义.其中链球菌感染导致的自身免疫性

神经精神障碍被认为是抽动障碍的一个特殊亚

型[２５].从环境、心理的因素来看,所有 XLA 型PID
患儿由于需要每月免疫球蛋白代替治疗,家庭每月

支出巨大,又易患病毒细菌感染而经常导致一些感

染性疾病,例如鼻炎、支气管炎、肺炎等,父母对孩子

的身体状况时常会感到焦虑,认为自己的孩子是脆

弱的.这种家长对患有慢性病的儿童的心理现象也

经常出现在疾病与儿童心理相关研究报道中,格林

和索尔尼特在１９６４年用“perceptionsofchildvulＧ
nerability”即“儿童脆弱性的感知”来描述父母对孩

子健康的焦虑,他们的社会实验调查与分析结果表

明这些父母的焦虑会导致孩子的行为问题[２６].
综合以上原因均可能导致 PID 儿童出现儿童

相关心理障碍问题,因此更应该重视对原发免疫缺

陷患儿的关注与日常心理调护.目前国内外尚未有

过关于原发性免疫缺陷患儿 ADHD的相关报道,本
研究与结果显示了对PID患儿的 ADHD防治要做

到多方面的干预,例如减少上呼吸道感染的发生,增
加对父母的积极心理教育,营造良好的家庭氛围等

都十分关键.
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