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·专论·

颅内动脉系统主要负责脑组织的血供和氧供，

其病变可以发生相应供血区域的缺血性损伤；颅内

静脉系统则承担脑静脉血和脑脊液回流，主要由脑

静脉和硬脑膜窦构成，包括脑浅静脉、脑深静脉、静

脉窦和颈内静脉等。常见的脑静脉系统疾病包括

脑静脉系统血栓形成（CVT）、脑静脉窦狭窄、颈内动

脉海绵窦瘘（CCF）和颅内动 ⁃静脉畸形（AVM）等。

本文拟就脑静脉系统疾病的诊断与治疗现状及展

望进行简要评述。

一、脑静脉系统血栓形成

1. 病因和危险因素 脑静脉系统血栓形成是脑

血管病的少见类型，其发病率占所有脑血管病的

0.5% ~ 1.0%［1］。脑静脉系统血栓形成病因复杂，可

以分为感染性和非感染性因素、遗传性和非遗传性

因素，其中，感染性因素包括特异性和非特异性感

染，如中耳炎、鼻窦炎、脑膜炎、系统性感染等［2］。近

年来，抗生素广泛应用于临床使感染性因素比例下

降；非感染性因素为主要病因，系各种原因引起的

血液高凝状态所致，如围产期、服用避孕药、自身免

疫性疾病、血液系统疾病等。妊娠期和产褥期女性

若出现持续性头痛，应考虑脑静脉系统血栓形成的

可能。此外，15% ~ 20%的脑静脉系统血栓形成病

因尚不明确［3］。

2. 临床表现 脑静脉系统血栓形成多呈亚急性

或慢性发病，临床表现无特异性，最常见的临床症

状是头痛、视乳头水肿等颅内高压表现，颅内压升

高至一定程度可出现不同程度意识障碍，病变累及

大脑皮质可诱发癫 发作。有 1/3 的脑静脉系统血

栓形成患者可出现认知功能障碍，特别是深静脉血

栓形成和持续性脑实质损害患者［4］。

3. 辅助检查 （1）实验室检查：绝大多数患者血

浆 D⁃二聚体水平升高（> 500 ng/ml），但 D⁃二聚体水

平正常并不能排除诊断，尤其是伴孤立性头痛的患

者［5］。腰椎穿刺脑脊液压力测定可以明确是否存在

颅内高压，结合压颈试验有助于判断是否存在单侧

横窦和乙状窦病变［6］。（2）影像学检查：CTV、MRV
和数字减影血管造影术（DSA）均在脑静脉系统血栓

形成的诊断中占据重要地位，但各有利弊。目前认

为，MRI 结合 MRV 是诊断和随访脑静脉系统血栓形

成的最佳方法［7］。值得注意的是，静脉窦解剖学变

异有可能造成误诊。约 20%的正常人群可存在单

侧横窦部分或完全缺失［7］，因此，对于 MRV 显示单

侧横窦和乙状窦缺失或显影不清的患者，不能立即

诊断是血栓形成还是先天性闭塞，应结合基础疾

病、临床表现和 MRI 检查以综合判断。对于疑似局

部单纯皮质静脉血栓形成的患者，应行磁敏感加权

成像（SWI）或 T2*梯度回波序列（T2*GRE）以辅助诊

断［8⁃9］。DSA 是明确诊断脑静脉系统血栓形成的“金
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标准”［10］，但并非常规和首选检查方法，这是由于

DSA 具有一定的创伤性，仅在其他检查方法不能明

确诊断或同时需行血管内治疗时方采用。近年逐

渐认识的磁共振黑血血栓成像（MRBTI）技术通过有

效抑制血液信号、选择性可视化血栓和间接检测血

流，可以直接对血栓成像，有望成为诊断脑静脉系

统血栓形成的一线影像学检查方法［11］。

4. 治疗 （1）抗凝治疗：首先应针对脑静脉系统

血栓形成的病因行对因治疗。抗凝治疗是首选方

法［6］，对于无抗凝禁忌证的患者应尽早行抗凝治疗，

脑静脉系统血栓形成伴少量颅内出血并非抗凝治

疗的禁忌证，在临床实践中对伴少量颅内出血的脑

静脉系统血栓形成患者行抗凝治疗，可获得良好效

果和预后［7］。抗凝治疗方法包括皮下注射低分子量

肝素或静脉注射普通肝素。关于新型抗凝药治疗

脑静脉系统血栓形成，目前尚处于小样本临床试验

阶段，缺乏与华法林对比的随机对照试验［2］。（2）血

管内介入治疗和去骨瓣减压术：对于抗凝治疗无效

或已有颅内出血不宜行抗凝治疗的患者，应尽快评

估并行血管内介入治疗，包括接触性溶栓术和机械

性取栓术［12⁃13］；对于中度颅内高压患者，可予脱水降

低颅内压治疗；对于伴严重脑水肿、中线移位患者，

应行去骨瓣减压术［14⁃15］。多发性脑实质病变和脑疝

形成是导致脑静脉系统血栓形成急性期死亡的主

要原因。

脑静脉系统血栓形成早期抗凝治疗效果良好，

延迟诊断与预后不良密切相关［16］，可以导致头痛、

局灶性神经功能缺损、昏迷甚至死亡。除患者就诊

延迟外，诊断延迟的原因还可能与临床医师对该病

认识不足有关。因此，临床医师应提高警惕，特别

是对血液高凝状态、头痛且伴颅内高压的患者，应

尽早明确诊断并规范治疗。

二、脑静脉窦狭窄

1. 脑静脉窦狭窄与特发性颅内高压 研究显

示，30% ~ 93%的特发性颅内高压（IIH）患者存在硬

脑膜静脉窦狭窄，病因不明，先天性发育异常可能

是其重要原因［17⁃19］。脑静脉窦狭窄若发生于优势侧

静脉窦，可出现短暂性头痛，严重时可以导致静脉

回流受阻，进而出现进行性颅内高压，表现为头痛、

视力下降等。此外，脑静脉窦狭窄因血液湍流还可

出现搏动性耳鸣［20］。因此，对于进行性头痛或耳鸣

患者，可行头部 CTV 或 MRV 检查以排除局部脑静脉

窦狭窄。

2.血管内 介入治疗 伴横窦和乙状窦狭窄的特

发性颅内高压患者可行血管内介入治疗。对于脑

静脉窦狭窄引起的颅内高压，在有医疗条件的医院

可行逆行脑静脉造影术，如果狭窄远近端压力梯

度 > 12 mm Hg（1 mm Hg = 0.133 kPa），可考虑行静

脉窦内支架植入术。血管内介入治疗可以降低颅

内压、缓解头痛和视力下降等症状［21］，但其长期疗

效和安全性尚待进一步验证［22］。李宝民等［20］采用

支架植入术治疗 12 例脑静脉窦狭窄致耳鸣患者，均

取得较为满意的疗效。

脑静脉窦狭窄临床表现依据静脉窦狭窄程度

和侧支静脉开放与否而呈现较大差异，故常易忽视

和漏诊。对于良性颅内高压或搏动性耳鸣患者，应

排除合并脑静脉窦狭窄的可能。

三、颈内动脉海绵窦瘘

1. 诊断 颈内动脉海绵窦瘘系指颈内动脉海绵

窦段动脉壁或其分支破裂，使颈动脉和海绵窦直接

相通，导致海绵窦内压力升高引起的神经眼科综合

征。患者常就诊于神经内科和眼科。按照病因可

以分为外伤性（75%）和自发性（25%）颈内动脉海绵

窦瘘［23］。临床主要表现为眼球突出、结膜充血、眼

外肌麻痹、进行性视力下降和头痛等，于眼眶、乳

突、颞部可闻及吹风样血管杂音。因此，对于有颅

脑创伤史、出现神经系统和眼部症状、闻及颅内血

管杂音的患者，应考虑颈内动脉海绵窦瘘的可能。

影像学检查至关重要，DSA 仍是明确诊断的“金标

准”，选择性 DSA 检查可以显示动脉期海绵窦及眼

上静脉和眼下静脉的早期显影，确定瘘口位置和大

小，为治疗提供依据。

2. 治疗 目前，血管内介入治疗是颈内动脉海

绵窦瘘的主要方法，包括可脱式球囊栓塞、微弹簧

圈、Onyx 胶栓塞、覆膜支架等介入材料，并根据个体

情况单独或联合应用［24⁃26］。可脱式球囊栓塞术是最

早也是首选治疗颈内动脉海绵窦瘘的方法［27］，适用

于瘘口流量较大、球囊易飘入的患者。但是对于瘘

口较小、瘘口两端血管过于迂曲的患者，球囊辅助

微弹簧圈联合 Onyx 胶栓塞术是合理选择。近年关

于覆膜支架应用于颈内动脉海绵窦瘘的文献报道

逐渐增多，也成为治疗复杂性颈内动脉海绵窦瘘的

有效方法［28］。神经介入科医师应根据瘘口位置、大

小、血管迂曲程度和周围组织情况，选择适宜的介

入材料和治疗方案。

颈内动脉海绵窦瘘误诊和漏诊可以导致突眼、
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视力下降，甚至脑出血，其主要原因是临床医师对

该病认识不足、过分依赖无创性影像学检查。DSA
仍是最可靠的检查方法。因此，对于有颅脑创伤

史、无创性影像学检查异常，以及临床怀疑颈内动

脉海绵窦瘘但无创性影像学检查正常的患者，应行

DSA 检查以明确诊断。

四、颅内动⁃静脉畸形

1. 诊断 颅内动⁃静脉畸形是先天性局灶性脑

血管发育异常，动脉与静脉直接相通而无毛细血管

相连，引起脑血流动力学改变和“盗血”现象，从而

出现相应的临床表现，如脑出血、头痛、癫 发作

等。儿童患者较成年患者更易发生脑出血，因此，

对于儿童或青年自发性蛛网膜下隙出血（SAH）或脑

出血患者，应考虑颅内动⁃静脉畸形的可能。影像学

通常表现为 CT 或 MRI 异常，DSA 仍是明确诊断的

“金标准”，主要表现为动脉期出现不规则扭曲的畸

形血管团，并可见供血动脉和引流静脉。

2. 治疗 颅内动⁃静脉畸形破裂出血是其最严

重的并发症，病残率和病死率均较高。是否对未破

裂的颅内动⁃静脉畸形实施干预尚存争议。2014 年

发表于 Lancet 的药物治疗未破裂脑动 ⁃静脉畸形优

于手术（ARUBA）试验共纳入 223 例年龄 > 18 岁的

未破裂颅内动⁃静脉畸形患者，随机分为药物治疗组

和手术治疗组，经过为期 6 年随访，其结果显示，药

物治疗组患者预后优于、并发症风险低于手术治疗

组［29］。对于破裂出血的颅内动⁃静脉畸形主张采取

积极治疗，包括手术切除、立体定向放射外科治疗

和血管内介入治疗等［30］，其中，手术切除是最主要

的方法，但是对于大型或多发性、脑功能区和深静

脉 引 流 的 颅 内 动 ⁃静 脉 畸 形，难 以 手 术 全 切 除，

Spetzler⁃Martin 分级有助于评价手术风险。对于手

术风险大的患者，可以选择立体定向放射外科治

疗，将高能量的光子束或质子束聚焦于病灶及其周

围界定区域内，使畸形团内膜纤维增生、管腔闭

塞。其主要并发症有放射性坏死，与病灶治疗体积

和放射剂量有关，可以导致新的神经功能缺损或癫

发作。血管内介入治疗是手术切除和立体定向放

射外科治疗的有效辅助方法。对于大型颅内动⁃静
脉畸形，手术切除前应先行血管内介入治疗以缩小

病灶体积、减少术中出血。最佳方案是多学科联合

治疗，根据颅内动 ⁃静脉畸形位置、大小、血管特征

等，制定个体化治疗方案。

无症状性颅内动⁃静脉畸形明确诊断困难，偶见

于体格检查。对于不明原因的头痛、癫 发作、脑出

血，尤其是有自发性蛛网膜下隙出血史和脑出血史

的青年患者，临床医师应考虑颅内动⁃静脉畸形的可

能，并行相关影像学检查以明确诊断。

综上所述，脑静脉系统疾病是临床少见疾病，

在实际工作中有时因临床医师经验的欠缺而忽视，

造成诊断与治疗延误。随着脑静脉系统疾病临床

研究的不断深入，其诊断与治疗水平也不断提高。

临床遇到不典型脑血管病时，应考虑脑静脉系统疾

病的可能，结合患者病史、临床症状与体征、辅助检

查等，做出准确的诊断和合理的治疗。
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·小词典·
中英文对照名词词汇（一）

阿尔茨海默病 Alzheimer's disease（AD）
白塞病 Behcet's disease（BD）
白细胞介素⁃1 interleukin⁃1（IL⁃1）
α⁃半乳糖苷酶 A galactosidase alpha（GLA）
臂踝脉搏波传导速度

brachia⁃ankle pulse wave velocity（baPWV）
表观扩散系数 apparent diffusion coefficient（ADC）
丙二醛 malondialdehyde（MDA）
Binswanger 病 Binswanger's disease（BD）
Fabry 病 Fabry's disease（FD）
常染色体显性遗传性脑动脉病伴皮质下脑梗死和白质脑病

cerebral autosomal dominant arteriopathy with subcortical

infarcts and leukoencephalopathy（CADASIL）
常染色体隐性遗传性脑动脉病伴皮质下脑梗死和白质脑病

cerebral autosomal recessive arteriopathy with subcortical
infarcts and leukoencephalopathy（CARASIL）

超敏 C⁃反应蛋白
high⁃sensitivity C⁃reactive protein（hs⁃CRP）

超氧化物歧化酶 superoxide dismutase（SOD）
重复时间 repetition time（TR）
重组组织型纤溶酶原激活物

recombinant tissue⁃type plasminogen activator（rt⁃PA）
出血性转化 hemorrhagic transformation（HT）
纯感觉性卒中 pure sensory stroke（PSS）
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