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肺动静脉畸形致急性脑梗死一例
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·病例报告·

患者 女性，70岁，主因突发性意识丧失伴右

侧肢体无力、言语不能 34小时，于 2021年 6月 10日
下午 16∶00收入首都医科大学附属北京天坛医院。

患者入院前 1天 6∶00突发意识丧失致跌倒，急诊至

当地医院，体格检查无法配合，仅可见右侧肢体无

自主活动，头部 CT未见脑出血，发病后 2小时美国

国立卫生研究院卒中量表（NIHSS）评分 20分，遂予

rt⁃PA静脉溶栓（0.90 mg/kg），意识转清，NIHSS评分

降至 9分，右侧肢体肌力 3级，有自主活动，但无法

言语；发病后 6小时再次出现意识障碍，复查头部

CT仍无脑出血，遂转至我院急诊（6月 9日 17∶00）。

实验室检查（6月 9日）：血常规白细胞计数 10.34 ×
109/L［（3.50 ~ 9.50）× 109/L］，中性粒细胞计数 7.64 ×
109/L［（1.50 ~ 8.00）× 109/L］，凝血功能纤维蛋白降

解 产 物 29.10 μg/ml（< 5 μg/ml）、血 浆 D ⁃二 聚 体

13.80 μg/ml（< 0.55 μg/ml），肝肾功能试验、血清钠、

血清钾、血清氯、血糖均未见异常。头部 MRI（6月
10日）显示左大脑中动脉（MCA）供血区新发梗死灶

（图 1a），MRA未见颅内大动脉急性闭塞（图 1b），检

查过程中患者意识逐渐转清，急诊以“脑梗死”收入

院。既往有高血压病史 5年，未规律服用降压药物，

血压维持于 120/80 mm Hg（1 mm Hg = 0.133 kPa）；

晕厥史 40年，常如厕后突发意识丧失（具体发作频

率不详），持续 3 ~ 5 min可自行缓解，未曾诊治；否认

糖尿病病史、吸烟史，余无特殊。

诊断与治疗经过 入院后体格检查：血压为

187/100 mm Hg，意识清晰，混合性失语，双侧眼动正

常，右侧鼻唇沟稍浅；右侧肢体肌力 4级、左侧 5级，

肌张力正常，右侧 Babinski征阳性，NIHSS评分 4分，

矛盾栓塞风险评分（RoPE）3分（无糖尿病病史 1分、

无吸烟史 1分、皮质梗死 1分）。入院约 2小时再次

意识障碍伴烦躁，体格检查：血压 211/118 mm Hg，
昏睡状态，混合性失语，双眼向左凝视，右侧鼻唇沟

稍浅，四肢肌张力正常，肌力、感觉系统和共济运动

查体不合作，四肢腱反射正常，右侧 Babinski征阳

性，脑膜刺激征阴性。心电监护脉搏血氧饱和度

98%。立即予以地西泮 5 mg静脉注射，患者仍躁动

不安，伴脉搏血氧饱和度降至 90%，遂予以气管插

管开放呼吸道，静脉泵入咪达唑仑 0.06 mg/（kg·h）
镇静。影像学检查：头部 CT（6月 10日）显示左侧颞

叶低密度影（图 2）；CTP显示左侧额顶枕叶片状异

常灌注（图 3）；CTA未见颅内大动脉急性闭塞。双

下肢静脉超声提示左下肢肌间静脉血栓。治疗方

案调整为低分子量肝素 4100 IU/d皮下注射、阿司匹

林 100 mg/d口服抗栓治疗，及左乙拉西坦 0.50 g/次
（2次/d）口服预防癫痫。入院第 5天（6月 14日）复

查 CT显示右侧颞顶叶新发梗死灶（图 4），由于患者

双侧大脑半球出现新发脑梗死灶，责任动脉分别为

左大脑中动脉主干和右大脑中动脉下干，提示脑梗
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死发病机制为栓塞；经颅多普勒超声（TCD）发泡试

验监测双侧颈内动脉（ICA）虹吸段（双侧深度均为

65 mm），平静呼吸时向左肘正中静脉注射激活的生

理盐水 12秒后可见双侧颈内动脉虹吸段“雨帘”状

微气泡信号（图 5）；胸部 CT提示双肺炎症，CT肺动

脉造影（CTPA）提示左下肺血管束局限性增粗伴多

发结节、肺动静脉畸形（图 6）。入院后第 8天（6月
17日）采集患者肘静脉血 5 ml行全外显子组测序

（深圳华大医学检验实验室），未见遗传性出血性毛

细血管扩张症（HHT）致病基因。综合临床表现及

辅助检查结果，明确诊断为脑梗死。经治疗，患者

意识逐渐转清，拔除气管插管，继续皮下注射低分

子量肝素预防再次栓塞，同时予以苯磺酸氨氯地平

5 mg/d口服降压、哌拉西林钠他唑巴坦钠 4.50 g/次
（3次/d）静脉滴注抗感染、泮托拉唑 40 mg/d静脉滴

注保护胃黏膜、谷胱甘肽 1.80 g/d静脉滴注改善肝

功能。入院第 15天（6月 24日）复查头部 MRI提示

右侧颞叶血肿（图 7），遂停用低分子量肝素。患者

共住院 20天，出院时神志清楚，精神尚可，生命体征

平稳。出院后继续服用苯磺酸氨氯地平和左乙拉

图 1 头部影像学检查（6月 10日）所见 1a 横断面 DWI显示左侧颞叶、顶叶、岛叶高信号影 1b MRA显示颅内大动脉无明显
狭窄或闭塞 图 2 头部横断面 CT（6月 10日）显示左侧颞叶低密度影（箭头所示） 图 3 头部横断面 CTP检查（6月 10日）所见
3a 左侧额叶脑血容量增加（红色区域所示） 3b 左侧额叶脑血流量增加（红色区域所示） 3c 左侧额叶达峰时间缩短（蓝色区
域所示） 3d 左侧额叶平均通过时间缩短（蓝色区域所示） 图 4 头部横断面 CT（6月 14日）显示右侧颞顶叶新发低密度影（箭
头所示）

Figure 1 Head imaging findings on June 10 Axial DWI showed hyperintensity in the left temporal lobe, parietal lobe and insula
(Panel 1a). MRA showed no significant stenosis or occlusion of intracranial large vessels (Panel 1b). Figure 2 Head axial CT on
June 10 showed hypointensity in left temporal lobe (arrow indicates). Figure 3 Head axial CTP findings on June 10 The cerebral
blood volume (CBV) increased in left frontal lobe (red areas indicate, Panel 3a). The cerebral blood flow (CBF) increased in left frontal
lobe (red areas indicate, Panel 3b). The time to peak (TTP) of the left frontal lobe was shortened (blue areas indicate, Panel 3c). The
mean transit time (MTT) of the left frontal lobe was shortened (blue areas indicate, Panel 3d). Figure 4 Head axial CT on June 14
showed new hypointensity in right temporo⁃parietal lobe (arrow indicates).

1a 1b 2 3a

3b 3c 3d 4

图 5 TCD发泡试验显示，双侧颈内动
脉虹吸段可见“雨帘”状微气泡信号
5a 左颈内动脉 5b 右颈内动脉

Figure 5 TCD foam test showed the
"rain curtain" microbubble signals in
the siphon section of both ICA Left
ICA (Panel 5a). Right ICA (Panel 5b).

5a 5b
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图 6 CTPA检查（6月 16日）所见 6a，6b 横断面 CTPA显示
左下肺多发类圆形结节强化血管团影，边界清晰，明显强化
6c，6d 冠状位 CTPA显示，左下肺类圆形结节强化血管团影
（箭头所示），左侧连接一增粗血管束，为输入动脉，右侧可见
一细小迂曲血管影，为引流静脉

Figure 6 CTPA findings on June 16 Axial CTPA showed
multiple clearly defined circular nodules in the left lower lung,
which were significantly enhanced (Panel 6a, 6b). Coronal
CTPA showed circular nodule enhanced vascular mass in the
lower left lung (arrows indicate), a thickened vascular bundle
was connected on the left as the input artery, and a small
tortuous vascular shadow was seen on the right as the drainage
vein (Panel 6c, 6d).

6c 6d

6a 6b

图 7 头部MRI检查（6月 24日）所见 7a 横断面 T1WI显示右侧颞叶低信号影，周围可见水肿（箭头所示） 7b 横断面 T2WI显示
右侧颞叶混杂信号影，周围可见水肿（箭头所示） 7c 横断面 FLAIR成像显示右侧颞叶混杂信号影，周围可见水肿（箭头所示）
7d 横断面 SWI显示右侧颞叶肿胀，可见多发斑片样低信号影，周围可见水肿（箭头所示）

Figure 7 Head MRI findings on June 24 Axial T1WI showed hypointensity in the right temporal lobe with surrounding edema (arrowindicates, Panel 7a). Axial T2WI showed mixed hypointensity and hyperintensity in the right temporal lobe with surrounding edema(arrow indicates, Panel 7b). Axial FLAIR showed mixed hypointensity and hyperintensity in the right temporal lobe with surrounding
edema (arrow indicates, Panel 7c). Axial SWI showed swelling of the right temporal lobe with multiple patchy hypointensity and
surrounding edema (arrow indicates, Panel 7d).

7a 7b 7c 7d

西坦（剂量同前）。出院后 3 个月（9月 28日）电话随

访，改良 Rankin量表（mRS）评分 3分，遗留右侧肢体

活动不利，辅助下可行走，部分生活自理。

讨 论

肺动静脉畸形是临床罕见的先天性肺血管发

育异常，CT检出率约为 0.038%［1］，解剖学特征为动

脉与静脉直接相连，约 85%患者肺部瘘管直接连接

肺动脉［2］；少数患者伴复杂静脉瘘，肺部瘘管与多根

动脉相连接，且病变范围累及多个肺段［3］。多发肺

动静脉畸形且直径 > 2 cm，或供血动脉直径 > 3 mm
的肺动静脉畸形与神经系统并发症风险增加有关，

单发肺动静脉畸形或直径 < 2 cm的肺动静脉畸形通

常并不出现明显临床症状。肺动静脉畸形临床表

现各异，其中最常见为呼吸系统症状，19% ~ 59%患

者伴神经系统并发症［4］，缺血性卒中、短暂性脑缺血

发作（TIA）、脑出血、癫痫发作或脑脓肿等神经系统

疾病可能为首发临床症状。心外分流相关肺动静

脉畸形是隐源性卒中的潜在危险因素，当肺动脉畸

形处供血动脉直径 > 3 mm时，由于毛细血管网过滤

功能丧失，肺内右至左分流，导致栓塞事件，神经系

统症状严重程度与肺部瘘管大小和数量相关［2，5］。

本文患者为 70岁女性，既往有晕厥史 40年，未

予重视，发病后多次出现意识丧失，DWI提示左大

脑中动脉供血区新发梗死灶，MRA未见颅内大动脉

狭窄及急性闭塞，考虑发病后血栓自溶，DWI与
MRA结果不匹配。据 TOAST分型，病因除外大动脉

粥样硬化型（LAA型）和小动脉闭塞型（SAO型）［6］。

入院后患者再次出现意识丧失，头部 CT未见出血，

CTA未见颅内大动脉急性闭塞，CTP提示左侧额顶

枕叶高灌注，考虑为血管再通后血压偏高，导致梗

死部位呈高灌注，同时为预防高灌注后癫痫发作以

及大面积脑梗死导致继发性癫痫等严重神经系统

并发症，故予以抗癫痫治疗。患者病情危重，反复
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出现意识丧失、肺部感染等症状，因此入院后积极

完善各项检查以寻找病因。胸部 CT显示右肺中叶

炎症性改变，CTPA显示左下肺血管束局限性增粗

伴多发结节影，考虑肺动静脉畸形。TCD发泡试验

提示右向左分流，提示体循环如左心房、左心室或

主动脉中出现微泡，结合影像学提示双侧大脑半球

均存在新发脑梗死，累及双侧大脑中动脉供血区，

因此认为脑梗死发病机制为栓塞。根据解剖位置

将右向左分流分为心内分流和心外分流［7］，其中心

内右向左分流疾病包括卵圆孔未闭、房间隔缺损、

室间隔缺损，心外右向左分流疾病包括肺动静脉畸

形和动脉导管未闭，右向左分流常与隐源性卒中、

偏头痛等有关［8］。本文患者 RoPE评分 3分（无糖尿

病病史 1分、无吸烟史 1分、皮质梗死 1分），RoPE评

分为 0 ~ 3分时卵圆孔未闭导致脑卒中的风险接近

零，故卵圆孔未闭致脑梗死可能性较低［9］；胸部 CT
提示可疑肺动静脉畸形，因此患者为心外右向左分

流，进一步行 CTPA可见类圆形结节强化血管团影，

其左侧连接一增粗的输入动脉、右侧可见一细小迂

曲的引流静脉，证实为肺动静脉畸形。多数肺动静

脉畸形与遗传性疾病有关，常见病因为遗传性出血

性 毛 细 血 管 扩 张 症 ，系 定 位 于 第 9 号 染 色 体 的

Endoglin基因变异或定位于第 12号染色体的 ALK1

基因变异所致的常染色体显性遗传性疾病，前者导

致 HHT1型，后者则导致 HHT2型［10⁃11］。遗传性出血

性毛细血管扩张症的常见临床表现为鼻出血、皮肤

黏膜毛细血管扩张，以及肺部、脑、脊髓、肝脏、胃肠

动静脉畸形，其中，HHT1型患者肺动静脉畸形和脑

动静脉畸形发生率更高。遗传性出血性毛细血管

扩张症的诊断标准为：（1）复发性或自发性反复鼻

出血。（2）内脏受累，胃肠、肝脏、肺部或脑动静脉畸

形。（3）口唇、指甲、鼻腔等部位皮肤黏膜毛细血管

扩张。（4）有家族史或存在基因变异。若至少具备

以上 4项中 3项即可明确诊断，仅具备 2项则为疑似

诊断［12］。本文患者除影像学检查发现肺动静脉畸

形外，无鼻出血史，口唇等部位皮肤黏膜未见毛细

血管扩张，无家族史，且基因检测未见遗传性出血

性毛细血管扩张症相关致病基因，故排除诊断，最

终确定脑梗死发病机制为左侧小腿肌间静脉血栓

脱落，栓子随血流进入肺动脉并在肺动静脉畸形处

直接进入肺静脉，随后流至左心系统进入体循环，

再随血流进入脑组织，引起脑梗死。

经胸超声心动图声学造影（cTTE）是诊断肺动

静脉畸形的重要方法，cTTE提示右向左分流时，若

1 ~ 3 个心动周期后探测到气泡，则考虑心内分流；

若 ≥ 5 个心动周期后探测到气泡，则考虑肺动静脉

畸形可能［13］。TCD发泡试验监测 11秒时探测到气

泡，考虑心内分流；监测 15秒时探测到气泡，则考虑

肺动静脉畸形，该时间点与心率密切相关，15秒约

为 6 个心动周期，由于肺动静脉畸形患者存在持续

性右向左分流，而卵圆孔未闭未合并肺动脉高压患

者为潜在型分流，平静呼吸时即可探测到气泡而无

肺动脉高压，故考虑肺动静脉畸形［14］。TCD发泡试

验还可用于隐源性卒中危险因素的筛查，将空气与

生理盐水完全混匀后经肘静脉注射，通过 TCD监测

颅内大动脉信号，平静呼吸时静脉注射 10秒后观察

是否有微泡信号，随后行 Valsalva动作并再次注射

空气与生理盐水混合物，观察 10秒后是否有微泡信

号。本文患者 TCD发泡试验监测双侧颈内动脉虹

吸段（双侧深度均为 65 mm），平静呼吸时左肘正中

静脉注射激活的生理盐水 12秒后，双侧颈内动脉虹

吸段均探测到“雨帘”状微气泡信号，但因患者病情

较重，Valsalva动作不配合，故未行 Valsalva动作，但

平静呼吸时发泡试验呈强阳性，且静脉注射生理盐

水后 12秒监测到微泡信号，因此认为存在心外右向

左分流。生理状态下，健康人同样存在一定程度的

右向左分流，cTTE可以预测肺动静脉畸形的大小和

干预必要性，cTTE发现 ≤ 30 个微泡，则肺动静脉畸

形相关中枢神经系统事件风险较低，而 > 100 个微

泡是脑脓肿和脑血管事件的独立预测因素［15⁃16］。采

用微泡生理盐水进行 cTTE检查时，分流阳性但胸部

和腹部 CT并未发现动静脉畸形可辅助诊断仅显微

镜才可观察到的病变。肺动脉 DSA是诊断肺动静

脉畸形的“金标准”，可以详细提供其体积、部位、数

量等，但因其有创性且可能存在并发症，并不适用

于病情较重或基础疾病较多的患者［17⁃18］。胸部 CT
是诊断肺动静脉畸形的重要参考，多层螺旋 CT增强

扫描的敏感性较高，可发现较小病灶，且可准确显

示复杂型肺动静脉畸形。肺动静脉畸形最常见的

影像学表现是肺动脉周围明确界限的结节［19⁃21］。肺

部 CTA可以较好显示肺动静脉畸形患者异常的血

管结构，为血管内治疗提供依据。肺动静脉畸形影

像学征象需与真性肺动脉瘤、结缔组织病、慢性血

栓栓塞性肺动脉高压、继发于结核或脓毒性栓塞的

肺动脉假性动脉瘤、支气管病变或肿瘤等相鉴别。

本文患者肺部 CT及 CTPA均提示肺动静脉畸形可
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能性大，且以意识丧失等神经系统症状为首发症

状，既往晕厥史 40年，TCD发泡试验强阳性，平静呼

吸时双侧颈内动脉虹吸段探测到“雨帘”状微气泡

信号，肺动静脉畸形诊断明确，然而遗憾的是，由于

患者病情较重，未能完善 cTTE及肺动脉 DSA。研究

表明，肺动静脉畸形发生率随年龄的增长逐渐增

加，其神经系统并发症发生率亦随之增加，因此应

对肺动静脉畸形患者密切随访，积极预防并发症发

生。肺动静脉畸形的治疗包括经皮导管介入治疗

和传统手术切除，后者适用于单发较大病灶，且病

灶位于单一肺叶，而介入治疗创伤小、对肺组织损

伤小，但不适用多发弥漫性病变［22］。本文患者因病

情较重，一般状态较差，合并多系统疾病，暂不适宜

上述治疗，可待患者病情好转后，再次评估以确定

是否进一步治疗。

综上所述，本文报道 1例肺动静脉畸形致脑梗

死病例，发病率较低，是隐源性卒中的重要原因，早

期识别及治疗对改善患者预后具有重要意义。
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