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病历摘要

患者 男性，48 岁。主因突发头痛、呕吐伴意识不清

18 h，于 2013 年 4 月 21 日入院。入院前 18 h 无明显诱因突发

头痛，呈全脑爆发性剧痛，伴非喷射状呕吐，呕吐物为胃内容

物和暗红色血性液体。发病后意识状态呈渐进性下降，至入

院前 2 h 处于昏迷状态，呼之不应，刺激四肢无反应。病程中

无双眼凝视、口角歪斜、肢体抽搐等症状。

既往史 患者既往无头颈部外伤史、中枢神经系统感染

病史、肌纤维发育不良或神经纤维瘤病等中枢神经系统遗传

性疾病病史。

个人史及家族史 无特殊。

入 院 后 体 格 检 查 血 压 190/120 mm Hg（1 mm Hg =
0.133 kPa），心率 128 次/min，呼吸 38 次/min，体温 36.8 ℃，血

氧饱和度 76%。呈深昏迷状态，双侧瞳孔等大、等圆，直径约

2 mm，直接对光反射消失；脑膜刺激征阳性；四肢肌张力增

高，疼痛刺激无反应，双侧 Babinski 征阳性。双肺可闻及明

显的干、湿啰音，以双下肺更为显著。

诊断与治疗经过 入院后完善相关检查，头部 CT 检查

显示，广泛性蛛网膜下隙高密度影，以延髓和脑桥前方明显，

脑室系统轻度扩张，中线结构居中（图 1）。急诊气管插管，

行侧脑室穿刺引流术，控制血压，降低颅内压，同时予抗血管

痉挛、胃肠减压，以及预防应激性溃疡、神经源性肺水肿和肺

部感染等对症治疗。经治疗患者意识状态逐渐好转，生命体

征趋于平稳，遂行全脑血管造影检查，左侧椎动脉于动脉早

期可见延髓周围异常迂曲血管影，考虑硬脑膜动⁃静脉瘘，其

余血管未见明显异常（图 2）。患者肺部感染病情严重，持续

高热，呼吸深而急促，呼吸道分泌物较多，间断出现血氧饱和

度降低并呼吸衰竭，无法耐受外科手术。遂转入我院内科治

疗呼吸衰竭并调整全身状况，呼吸机辅助呼吸，强化抗感染

治疗，电子支气管镜清理呼吸道深部痰液；脱离呼吸机后，仍

然反复出现阵发性呼吸困难，甚至合并心肌缺血、晕厥等情

况。经综合治疗 40 余天后病情趋于稳定，虽然呼吸困难仍

间断发作，但肺部感染已得到控制，遂转入神经外科，于全身

麻醉下行经左远外侧入路延髓动⁃静脉瘘探查并瘘口阻断术

（图 3）。术中可见颅颈交界区硬脑膜动⁃静脉瘘伴脑干腹侧

静脉引流，经术中吲哚菁绿荧光造影确认瘘口并予以电凝夹

闭，再次荧光造影确认异常血管结构消失。手术过程顺利，

术后未再发生呼吸困难，7 d 后病情明显改善，遂出院。术后

3 个月复查时，经口通气、进食，肺部感染痊愈，神志清楚、语

言流利，生活能够自理，无新发或遗留神经功能障碍；DSA 检

查显示瘘口阻断满意，异常血管结构消失（图 4）。

临床讨论

神经外科主治医师 患者为中年男性，以自发性蛛网膜

下隙出血急性发病，合并应激性溃疡、吸入性肺炎、呼吸衰

竭。既往史、个人史及家族史无特殊。查体提示颅内压升

高、意识状态降低、脑膜刺激征阳性。临床诊断较为明确：自

发性蛛网膜下隙出血（Hunt⁃Hess 分级Ⅳ级）；呼吸衰竭；肺部

感染；应激性溃疡。急救措施较为恰当，如侧脑室穿刺引流

术减压，气管插管辅助呼吸和呼吸道护理，同时予以控制血

压、降低颅内压、抗血管痉挛，以及预防应激性溃疡、神经源

性肺水肿和肺部感染等对症治疗，及时有效，使患者安全度

过急性期。为明确出血原因，应早期进行干预，待患者生命

体征平稳后行全脑血管造影，以排除颅内动脉瘤、动⁃静脉畸

形等常见出血原因，切勿遗漏其他相对少见的脑血管病变。

对于硬脑膜动⁃静脉瘘，若发现可疑动⁃静脉交通，及时调整

采样角度，以便从最佳方向观察瘘口及周围解剖结构。三维
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容积再现（VR）可辅助分析并了解动⁃静脉瘘之血管构筑形

态。全脑血管造影应重点观察：（1）确认供血动脉和病灶周

围的血管病变。（2）尽可能明确瘘口位置和数目。（3）确认引

流静脉，以及与血流相关的脑血管病变，如扩张、狭窄、闭塞、

静脉曲张等，明确引流方向和途径。（4）了解周围正常血管的

循环途径［1］，术前仔细识别引流静脉类型对制定手术方案至

关重要［2］。明确诊断后，应考虑手术时机、选择手术方式，并

注意预防术中可能出现的问题和术后并发症。该例患者动⁃
静脉瘘位于延髓，反复出现呼吸功能障碍，在麻醉条件允许

的情况下应早期进行干预治疗，阻断瘘口，使曲张的引流静

脉恢复正常，同时维持该区域的正常血流动力学。手术方法

可采取瘘口和软脑膜引流静脉阻断、经动脉或静脉途径血管

内栓塞、立体定向放射治疗等，开颅手术可于直视下操作，瘘

口阻断完全、治愈率高、病残率和病死率低，建议作为首选治

图 1 头部 CT 检查所见 1a 延

髓周围蛛网膜下隙出血 1b 脑

桥周围蛛网膜下隙出血

Figure 1 Cranial CT images on
admission showed subarachnoid
hemorrhage around medulla (Panel
1a) and pons (Panel 1b).

图 2 左侧椎动脉造影显示硬脑膜动⁃静脉瘘，由椎动脉第 3 段脑膜支供血，经脑干腹侧静脉向头侧引流（箭头所示） 2a
汤氏位像 2b 侧位像 图 3 经左远外侧入路行延髓动 ⁃静脉瘘探查并瘘口阻断术 3a 术中可见曲张的引流静脉
3b 瘘口阻断后异常血管结构消失 图 4 术后 3 个月时，左侧椎动脉造影显示动⁃静脉瘘消失 4a 汤氏位像 4b 侧
位像

Figure 2 Left vertebral angiography showed a DAVF arising from meningeal branch of the third segment of vertebral artery
while draining into ventral perimedullary veins (arrows indicate). Towne's view (Panel 2a). Lateral view (Panel 2b). Figure
3 Medullary AVF probe and fistula closure was performed through left far lateral approach. Varicose vein could be seen
during the surgery (Panel 3a). Abnormal vessel disappeared after occlusion of fistula (Panel 3b). Figure 4 Left vertebral
angiography 3 months after operation showed the DAVF disappeared. Towne's view (Panel 4a). Lateral view (Panel 4b).
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疗方法。

神经外科主任医师 约有 80%的自发性蛛网膜下隙出

血由颅内动脉瘤破裂所致，颅内血管畸形仅占 5%。硬脑膜

动⁃静脉瘘为颅内血管畸形的一种，位于颅颈交界区者临床

极为罕见，目前在 PubMed 可检索到的病例不超过 50 例，且

多为个案报道，循证医学资料较少。国外学者根据引流静脉

类型、途径和动⁃静脉瘘胚胎组织学等对硬脑膜动⁃静脉瘘进

行分型［3⁃5］，其中 Cognard 等［3］据静脉引流特点将其分为 5 种

类型，本文患者为Ⅴ型，以脑干、脊髓周围静脉引流为特征，

临床十分少见，一般预后不良。大样本病例调查资料显示，

Ⅴ型硬脑膜动⁃静脉瘘低于 5%［3，6⁃7］；其典型临床表现为出血

倾向和进展性髓内病变，后者可造成严重的脑干和脊髓功能

障碍。该例患者发病后肺部感染症状十分严重，持续高热，

呼吸急促，呼吸道分泌物多，间断出现呼吸衰竭。经系统的

内科治疗后仍反复出现呼吸困难，结合病灶特殊部位，考虑

其呼吸困难与原发病有关：（1）延髓呼吸中枢受损。延髓网

状结构内有呼气中枢和吸气中枢，是呼吸中枢最重要、最基

本的组成部分，二者互相联系，维持呼吸运动的自动性与节

律性。（2）上段颈髓或膈神经受损。膈神经由第 3 ~ 5 对脊神

经前支构成，其神经元位于上段颈髓前角灰质内，膈神经麻

痹可导致膈肌运动障碍，使肺部（尤其是肺底）分泌物排出困

难，从而发生坠积性肺炎。静脉淤血引起的中枢性呼吸障

碍，若不及时针对病因治疗，容易反复发作，迁延不愈，因此，

对于此类患者提倡早期治疗。该例患者椎动脉造影未见脊

髓前动脉，延髓和上段颈髓可能由椎动脉入颅处小分支供

血，若行血管内栓塞治疗，易损伤上述重要解剖结构之供血

动脉，导致脊髓或脑干梗死，诱发呼吸骤停或及他严重并发

症。因此治疗方法选择开放性手术较为安全，术中行体感诱

发电位（SEPs）和运动诱发电位（MEPs）监测可进一步提高手

术安全性。经远外侧入路可清楚显露硬脑膜动⁃静脉瘘，剪

开齿状韧带是关键，显露不清可以磨除部分枕骨髁。配备荧

光造影的手术显微镜有助于术中判断瘘口位置及数目。如

果存在多支供血动脉，术中不能清楚分辨时，可以闭塞膨大

的静脉，扩大空间后再阻断瘘口，实时荧光造影可以明确瘘

口阻断完全及异常血管结构消失，确保手术成功。

讨 论

硬脑膜动⁃静脉瘘（DAVF）为动脉与静脉在硬脑膜处的

异常直接连接，通常为硬脑膜动脉或颅内动脉脑膜分支的动

脉血直接流入硬脑膜静脉窦，二者之间不存在类似动⁃静脉

畸形中的血管畸形团。除硬脑膜血管外，软脑膜和脑实质静

脉亦常受累。硬脑膜动⁃静脉瘘是一类异质性极高的中枢神

经系统血管畸形，部位不同、血管构筑不同，其临床表现和自

然病史亦各不相同。

颅颈交界区为上至枕骨大孔、下达枢椎，由颅后窝底和

椎旁肌肉、筋膜围绕形成的解剖区域，重要结构有延髓和上

段颈髓；后组脑神经与第 1 ~ 3 对脊神经；枕动脉、椎动脉及

其分支；环绕枕骨大孔、寰椎、枢椎的静脉及硬脑膜静脉窦；

连接寰椎、枢椎及枕骨的韧带和肌肉［8］。广义而言，凡瘘口

或引流静脉涉及颅颈交界区的硬脑膜动⁃静脉瘘，均称为颅

颈交界区硬脑膜动⁃静脉瘘，因其特殊病变部位、出血倾向性

高、常合并其他脑血管病变，而不同于临床常见的脑或脊髓

硬膜动⁃静脉瘘［9］。

相对于颅内动 ⁃静脉畸形，硬脑膜动 ⁃静脉瘘发病率较

低，约为前者的 1/10［10］；而颅颈交界区硬脑膜动⁃静脉瘘更为

罕见，仅占全部硬脑膜动⁃静脉瘘的 5%［3，6⁃7］。其发病率低的

原因，可能与不同的静脉引流方式有关。胸腰髓多为细小脊

神经根静脉引流，易因回流不畅而诱发动⁃静脉分流；而颈部

静脉引流途径十分丰富，故发生硬脑膜动⁃静脉瘘的可能性

较小［11］。相对于其他类型的血管畸形，成人型硬脑膜动⁃静
脉瘘发病年龄较晚，多于 40 ~ 60 岁发病［4，12］，性别构成比尚

待大样本病例资料证实。

由于颅颈交界区硬脑膜动⁃静脉瘘发病率极低，其病因、

发病机制和自然病史目前尚不十分明确。一般认为，该病系

后天获得，可能继发于静脉窦血栓形成或静脉回流障碍后的

侧支循环建立［4］。各种原因引起的静脉高压，导致硬膜小叶

上的微血管连接开放，形成瘘口。在此过程中，由于低氧而

诱发的一些炎性因子，如血管内皮生长因子（VEGF）、碱性纤

维母细胞生长因子（bFGF）等亦有可能参与动 ⁃静脉瘘的形

成［13］。其他获得性因素还包括手术史、耳炎、颅脑创伤等。

硬脑膜动⁃静脉瘘形成后，由于动脉血直接流入静脉使静脉

压升高、血流速度加快，引发静脉迂曲扩张、静脉壁脆化变

性、动脉瘤样结构形成，这可能是硬脑膜动⁃静脉瘘出血的主

要原因，如果主要引流血管为硬膜下静脉，则出血倾向更为

明显。与此同时，静脉高压会加重引流障碍而致静脉淤血，

使静脉压进一步升高，产生恶性循环。在有限的硬脑膜下空

间内，迂曲扩张的静脉可压迫周围脑组织，产生占位效应。

此外，由于动⁃静脉分流，正常延髓和脊髓供血可能会受到影

响，导致低灌注和缺血。虽然其病理生理学机制十分复杂，

但临床观察发现，除外出血和神经组织的器质性损伤，上述

病理改变都是可逆的，通过有效的治疗可以改善病变所引起

的神经功能缺损症状。

以出血发生率为指标，硬脑膜动⁃静脉瘘可以简单分为

良性（benign）和侵袭性（aggressive）两种类型。良性患者症

状轻微，部分可表现有搏动性耳鸣、颅内杂音和局灶性神经

功能缺损［4］；而侵袭性患者，特别是由延髓或脊髓周围静脉

引流的硬脑膜动 ⁃静脉瘘患者，症状较为严重、病情进展迅

速，可表现为：（1）自发性蛛网膜下隙出血，头痛，恶心、呕吐，

脑膜刺激征阳性和颈部疼痛。典型的胸腰髓硬膜动⁃静脉瘘

患者极少发生出血［11］，而上段颈髓硬膜动⁃静脉瘘，尤其是向

头侧引流并汇入颅内静脉窦的患者较易发生出血［7］。（2）脑

干和脊髓功能障碍，可表现为延髓麻痹如饮水呛咳、吞咽困

难、声音嘶哑、构音障碍，以及伸舌、转颈、耸肩无力等，同时

伴四肢瘫痪或双下肢瘫痪，腱反射亢进，颈部针刺觉减退和
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呼吸困难等［9，14］。髓周静脉引流越广泛，越易出现脊髓功能

障碍［15⁃16］。（3）颅内压升高和脑水肿，当颅内主要硬脑膜静脉

窦受累时，可因窦内压升高而影响静脉回流，造成颅内压升

高，表现为头痛、呕吐、视物模糊。（4）神经根性疼痛，当合并

脊神经根动脉供血血管畸形时，可以出现明显的神经根疾病

症状与体征［11］。当硬脑膜动 ⁃静脉瘘的自然病史呈侵袭性

时，应将其以危急重症看待，临床上需早发现、早诊断、早治

疗［17］。当患者出现以上临床症状与体征时，在排除其他常

见病因后，应结合头颈部 MRI 和 DSA 进行诊断。MRI 检查显

示病变区域脑干和脊髓肿胀、T2WI 呈高信号，周围有“匍匐”

状血管流空影，注射对比剂后脊髓周围呈线样强化，提示颅

内血管畸形。当病变时间较长时，病灶邻近脊髓甚至出现萎

缩。值得注意的是，硬脑膜动⁃静脉瘘产生的继发病变区域

不一定紧邻瘘口，可位于其头侧，亦可在其尾侧，取决于引流

静脉高压后迂曲扩张的部位［15］。以脑缺血为主要表现的患

者，如果未细致分析血管影像，可误诊为小血管病引起的缺

血性卒中。但此类患者可以出现阶段性复发和病情加重，常

规的抗血小板和抗高血压治疗无效，以此可提示髓内血管畸

形［17］。识别硬脑膜动⁃静脉瘘、寻找瘘口、明确诊断并制定治

疗方案，需行全脑血管造影检查，包括双侧颈内动脉、颈外动

脉、椎动脉，必要时还应包括甲状颈干和肋颈干，以排除低位

颈髓硬脑膜动⁃静脉瘘［11］。DSA 显示颅底和上段颈髓周围血

管畸形，动脉与静脉直接交通，无血管畸形团形成，其具体构

成为：（1）供血动脉，可来源于颈内动脉系统（眼动脉、脑膜垂

体干、颈动脉海绵窦段的其他分支）、颈外动脉系统（咽升动

脉、枕动脉、脑膜中动脉）、椎动脉系统（椎动脉干、椎动脉脑

膜支、椎动脉发出的脊髓神经根动脉分支、脊髓前动脉、脊髓

后动脉）、颈升动脉和颈深动脉等［9，11⁃14］。（2）引流静脉，在动

脉期即可显影，可向硬脑膜静脉窦引流，亦可伴脊髓前静脉

或脊髓前外侧静脉引流，髓周静脉迂曲扩张呈“蚯蚓”样，同

时可形成动脉瘤样结构；静脉多向头侧引流、其次是同时向

头侧和尾侧引流和单纯向尾侧引流［11，14］。颅颈交界区硬脑

膜动 ⁃静脉瘘常合并髓周动 ⁃静脉瘘（PAVF），后者为扩张的

软脑膜动脉与静脉之间连接，二者血管结构形态相似，且解

剖部位联系紧密，提示二者病理学机制密切相关。当硬脑膜

动⁃静脉瘘和髓周动⁃静脉瘘并存时，表现有以下规律［11，14］：首

先，二者多发生在同侧；其次，具有共同的静脉引流且多在延

髓或脊髓腹侧；第三，均有出血倾向。

对于侵袭性硬脑膜动⁃静脉瘘，部分栓塞不能降低出血

倾向，唯有完全阻断所有瘘口，使迂曲扩张的引流静脉恢复

正常，才能达到治愈目的［3］。对于颅颈交界区硬脑膜动⁃静
脉瘘，手术和介入治疗均为可选择的外科方法，迄今为止，外

科手术仍为首选。介入治疗的问题在于，颅颈交界区硬脑膜

动⁃静脉瘘供血动脉细小、迂曲，大多数直接起源于椎动脉，

介入治疗技术难度较大，栓塞并发症风险高。而手术治疗则

可于直视下准确并完全阻断瘘口，有利于发现和处理可能存

在的出血源，治疗安全性和可行性均高于介入治疗［13⁃14］。其

手术要点是，完全阻断所有瘘口或阻断硬脑膜下引流静脉起

始部，同时处理合并的动脉瘤等异常血管病变。对合并硬膜

静脉窦引流者，确定静脉窦无功能后将其阻断并切除［2］。由

于局部血流动力学复杂或血管造影条件的限制，复杂的硬脑

膜动⁃静脉瘘术前 DSA 检查难以确切显示病变全貌，实际瘘

口可能不止一个，术中行阻断操作后，观察膨大的引流静脉

是否随之变扁、颜色变暗，以证实瘘口是否阻断完全［17］。更

为可靠的标准是术中行荧光造影或 DSA 检查，明确各异常血

管结构均消失，恢复正常血流。

大多数病例报道显示，颅颈交界区硬脑膜动⁃静脉瘘合

并蛛网膜下隙出血的患者，Hunt⁃Hess 分级为Ⅰ ~ Ⅱ级，且血

管痉挛发生率低，经有效治疗后总体预后较动脉瘤性蛛网膜

下隙出血佳［18］。如果患者合并缺血性或占位性神经功能缺

损，在脑干、脊髓发生不可逆性变化之前阻断瘘口，降低静脉

压，使曲张的静脉恢复正常，患者多可获得良好预后。Sato
等［14］根据治疗后症状是否改善，将检索到的 58 例Ⅴ型硬脑

膜动⁃静脉瘘病例分为两组，结果显示，术前 T2WI 显示脑干

呈高信号为预后不良的危险因素。这一回顾性病例分析亦

显示相对于介入治疗，行手术治疗的患者总体疗效更佳［14］。

本文患者以蛛网膜下隙出血发病，并反复出现呼吸系统

并发症。回顾既往文献，仅 4 例合并呼吸功能障碍［12⁃13，17，19］，

均存在严重的脑干和脊髓功能障碍，其呼吸困难的原因可能

是病变累及上段颈髓前角灰质，导致膈神经功能障碍，造成

呼吸无力。本文患者除阵发性呼吸困难外，无其他局灶神经

功能缺损，术中可见动⁃静脉瘘口位于延髓腹外侧，曲张的软

脑膜静脉向头侧引流，故膈神经及其神经元损伤的可能性较

小，其呼吸困难的原因可能是血流动力学改变引起脑干深部

网状结构低灌注，影响呼吸中枢，形成阵发性呼吸功能障

碍。术后患者血流动力学异常得到纠正，呼吸功能障碍未再

出现，进一步提示可能与血流动力学有关。说明对于出现呼

吸功能障碍的颅颈交界区硬脑膜动⁃静脉瘘患者，排除神经

源性肺水肿等急性情况后应考虑尽早手术，阻断瘘口，使淤

血的静脉和局部血流动力学恢复正常；在器质性病因得到有

效干预后，中枢性呼吸困难可迅速而明显好转。

颅颈交界区硬脑膜动⁃静脉瘘为临床罕见的中枢神经系

统血管畸形，其自然病程呈侵袭性，具有出血倾向，可导致复

杂和严重的神经功能缺损，早期诊断并施行有效治疗，可获

得良好预后。
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