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脑静脉畸形２例报告并文献复习

赵建廷　谭显西＊　赵兵
温州医学院温州附属第一医院神经外科，浙江 温州　３２５０００

摘　要：目的　探讨脑静脉畸形的影像学特点、临床特点及诊治原则。方法　对我科治疗的 ２例患者进行回顾性研究，
并结合国内外报道的病例进行文献复习。结果　其中１例有症状性癫痫，１例有头痛头晕症状；１例手术治疗，１例保守

治疗，短期随访患者预后良好。结论　脑静脉畸形在血管畸形中属于少见的，其临床症状不典型，影像学表现具有一定

特征性，多数情况下可选择保守治疗，合并巨大脑内血肿可考虑手术治疗。

关键词：脑静脉畸形；诊断；治疗

　 　 脑 静 脉 畸 形 （ｃｅｒｅｂｒａｌｖｅｎｏｕｓｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，
ＣＶＭ）是一种先天性脑血管病变，本病也称为脑发
育性静脉异常，由许多异常扩张的髓样静脉和其汇

集成一中央引流静脉干两部分组成，但大多数患者

无明显临床症状、体征，故临床少见。我们总结

２０１０年 １２月我科收治的 ２例脑静脉畸形，现报告
如下，并结合文献复习对其临床、影像及治疗等方

面的特点进行分析讨论。

１　临床资料
例 １，男，４０岁，因反复抽搐 ２年余入院。２年

前无明显诱因下突然出现神志不清，呼之不应，四

肢强直伴抽搐，持续约 ２分钟后好转，反复发作。
查体未见明显异常，外院头颅 ＣＴ及 ＭＲＩ检查提示
右额静脉畸形伴局部软化灶形成。门诊头部 ＭＲＩ
提示右额叶陈旧性出血后改变，脑电图提示中度弥

漫性改变。入院后行 ＤＳＡ检查提示右额静脉畸形
（见图 １）。完善术前准备，行右额开颅，畸形血管
切除术（视频脑电监测），术中右额极见粗大的回

流静脉，畸形血管位于右额深部。

术后病理证实为静脉畸形，给予抗癫痫药物治

疗，电话随访患者无癫痫发作，恢复可。图 １：静脉
期显影，髓静脉呈车辐状，聚集后汇入一根或多根

粗大的引流静脉，经表浅的皮层静脉进入静脉窦，

特征性征象呈“水母头”状。

　图 １　静脉期显影，髓静脉呈车辐状，经表浅的皮层
静脉进入静脉窦，特征性征象呈“水母头”

状。

例 ２，女，４２岁，因突发晕厥 １次，头痛头晕 ６
小时入院，体格检查：一般情况好，神经系统检查

无阳性体征。急诊查头颅 ＣＴ提示未见明显异常，
数字减影血管造影（ｄｉｇｉｔａｌｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，
ＤＳＡ）检查提示右额静脉畸形（见图 ２），收住我科
保守治疗。给予药物对症处理，病情好转后出院，

电话随访患者无癫痫发作。图２静脉期显影，髓静
脉代偿性扩张放射状引流到静脉，经皮层静脉进入

静脉窦。
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　图 ２　静脉期显影，髓静脉代偿性扩张放射状引流
到静脉，经皮层静脉进入静脉窦。

２　讨论
１９２８年 Ｃｕｓｈｉｎｇ和 Ｂａｉｌｅｙ［１］首先将脑静脉畸形

看作一种独立的疾病。ＭｃＣｏｒｍｉｃｋ［２］回顾了脑血管
畸形的病理，首先详细描述了脑静脉畸形的病理特

点。Ｗｏｌｆ［３，４］首先描述了病理证实的静脉发育不良
（ｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔａｌｖｅｎｏｕｓａｎｏｍａｌｙ，ＤＶＡ）的血管造影特
点。

２．１　流行病学特点
据尸检报告脑静脉畸形的发生率占脑血管畸

形的 ２．５％ ～２．６％，是动静脉畸形的 ３～４倍 。

发病年龄一般在 ２０～６０岁之间，男女比例相仿。
静脉畸形可发生于脑的任何部位，但最常发生于大

脑中动脉供血区、小脑前下动脉分布区和大脑大静

脉系统的属区，其中 ６５％ 发生于幕上，额叶约占

４０％；３５％ 位于幕下，小脑约占 ２３％。约 １／３患
者合并海绵状血管瘤。

２．２　发病机制及分型
ＣＶＭ是一种由静脉成分构成的脑血管畸形，即

由异常扩张的髓静脉丛和一条或多条引流静脉组

成［５］。目前认为颅内存在深浅两类静脉系统，两者

之间有较多的吻合支，即髓静脉相连，髓静脉又分

表浅和深部髓静脉，此外还存在脑贯穿静脉联系表

浅和深部的髓静脉。当其中某一静脉系统出现异

常时，如发育异常、梗阻或动静脉分流致静脉压升

高时，髓静脉代偿性扩张或出现异常的静脉支向另

一静脉系统引流，出现 ＣＶＭ 改变。依据发病部位
可分为幕上、幕下，根据髓静脉的深浅和引流静脉

的方向又可分为浅型和深型。幕上浅型者引流入

脑表面静脉和上矢状窦，深型者汇入侧脑室室管膜

下静脉系统；幕下浅型者引流入小脑蚓静脉或小脑

表面静脉，最后汇入直窦、窦汇、横窦或岩上窦，深

型者引流入第四脑室的室管膜下静脉，最后汇入第

四脑室侧隐窝静脉、桥横静脉及前中央静脉。也有

作者将 ＣＶＭ分为弥漫型和局限型，前者异常的髓
静脉弥漫分布于幕上和幕下，后者局限在某一脑

叶。

２．３　临床表现
ＣＶＭ临床上偶有癫痫发作、蛛网膜下隙出血、

脑内出血等，有约 １／３患者无神经症状。颅内出
血多半是由于混合性静脉 －海绵状血管瘤与动静
脉畸形共存所致［１３］。

２．４　影像学特点
２．４．１　ＣＴ及 ＣＴＡ　ＣＴ平扫阳性率较低，可表现
为圆点状、线形等高密度影，可伴有钙化，提示有

血管畸形的可能。除了脑静脉畸形合并脑出血或

高密度的海绵状血管瘤能明显显示外，大部分均未

明显显示。但增强后 ＣＴ扫描可见扩张的细小髓静
脉呈典型的“水母头”状汇入粗大的引流静脉，呈

明显高密度强化。ＣＴＡ三维重建利于显示脑静脉
畸形结构的全貌特征。

２．４．２　ＭＲ表现　ＭＲＩ平扫髓静脉通常为长 Ｔ１
长 Ｔ２信号；而引流静脉通常为长 Ｔ１短 Ｔ２流空信
号影，或长 Ｔ１长 Ｔ２信号影。其信号特征与血管
粗细及血流的快慢有关。引流静脉较粗大易于显

示，而髓静脉显示率相对较低，部分可仅见引流静

脉而未能显示髓静脉，多方位、薄层扫描有助于改

善成像。增强扫描时，引流静脉和扩张的髓静脉明

显强化，并可见引流静脉与邻近的硬脑膜窦或室管

膜下静脉相连。ＭＲ检查亦有助于发现海绵状血
管瘤或动静脉畸形等其他脑实质病变［６９］。

２．４．３　ＤＳＡ表现　脑静脉畸形在脑血管造影中
的异常表现由髓静脉丛和引流静脉组成，故血管造

影时动脉期和毛细血管期可无明显异常。正常髓

静脉直径 ＜０．０２ｍｍ，血管造影不显影，在脑静脉
畸形中髓静脉直径扩大 １０～１００倍，在静脉期显
影，呈车辐状或放射状，聚集后汇入一根或多根粗

大的引流静脉，经表浅的皮层静脉进入静脉窦，特

征性征象呈“水母头”状，出现此典型表现即可诊

断。脑静脉畸形循环时间基本正常，亦有明显延长

的［６９］。

脑静脉畸形的血管造影诊断标准为：①病变血
管出现在静脉期，缺乏供血动脉，动脉期和毛细血

管期可无明显异常；②许多细小扩张的髓静脉；③
经扩张的脑贯穿静脉（表浅型）和室管膜下静脉
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（深部型）引流。

３　诊断和治疗
脑静脉畸形诊断主要靠影像学诊断，而 ＤＳＡ是

其诊断的金标准。但是 ＤＳＡ是有创检查，头部 ＭＲＩ
对其脑静脉畸形诊断敏感性高，还可发现是否伴海

绵状血管瘤等脑实质病变。病理学发现，异常静脉

的壁可增生、纤维样变及钙化，肌纤维及弹力纤维

丧失，而其周围的脑实质正常。组织学表现为聚集

的不同口径的薄壁血管，间隔有正常脑实质。管壁

由纤维结缔组织和扁平内皮细胞构成，缺少平滑肌

和弹力纤维，亦可发生透明变性或胶原增生。血管

造影诊断的静脉畸形一般均能得到病理证实，而只

凭病理诊断，不一定可靠，因为切除的一小部分标

本并不能完全代表病变的全部。

目前多数研究者认为扩张的小静脉尚有引流

功能，是正常代偿，外科手术切除可能会发生脑肿

胀、术后脑坏死等灾难性后果。近年的研究表明，

脑静脉畸形不易出血，同时组织学发现，尽管是畸

形的引流静脉，但它引流正常脑组织的血流，在其

周围缺乏正常的引流静脉，手术切除静脉畸形会导

致严重的脑静脉回流障碍，多数作者趋向保守观

察。Ｎａｆｆ等［１０］曾对 ９２例未经治疗的脑静脉畸形自
然史进行随访研究，出血的危险性每年仅 ０．１５％，
其它症状如头痛、癫痫也会逐渐改善。因此认为脑

静脉畸形是一种良性病变，主张保守治疗。手术应

持谨慎态度，如反复出血或有神经系统体征者方可

手术治疗。基于同样的原因且放射治疗脑静脉畸

形有 ３０％的放射并发症，静脉对放射线不敏感，也
不主张放射治疗。血管内介人治疗由于脑静脉畸

形的解剖特点和低血流特征，不适宜行介人治疗。

然而，由于出血问题日益受到重视，采取手术疗法

的绝非仅有。Ｍａｒｉａｍ［１１］认为静脉畸形的手术治疗
应着眼于出血或血栓形成的并发症而并非静脉畸

形，如血肿清除、去骨瓣减压、脑室外引流术等。

Ｇａｂｒｉｅｌｅ［１２］认为静脉畸形的引流静脉是导致血流异
常的原因，有潜在的出血风险，可导致周围新的畸

形形成，应当手术治疗但需注意三点：①“全切”可
能还有残留，导致再出血，而且 ＭＲＩ不能排除小的
残留，周围含铁血黄素沉积带切除可能有助于完全

切除；②静脉畸形是周围脑组织唯一引流静脉时，
不适于手术；③后颅窝静脉畸形不适于手术，可导

致灾难性后果。

综上所述，脑静脉畸形治疗方法的争议较大。

我们的体会是，对癫痫者应采取保守治疗，对有出

血者，根据患者的具体情况和医生的临床经验，可

采用手术治疗，但暴露和切除范围不能过于局限。
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ｗｅｉｇｈｔｅｄｉｍａｇｉｎｇ． ＪＭａｇｎ Ｒｅｓｏｎ Ｉｍａｇｉｎｇ， ２００８，２８：

１５０６１５０９．

［１０］ＮａｆｆＮＪ，ＷｅｍｍｅｒＪ，ＨｏｅｎｉｇＲｉｇａｍｏｎｔｉＫ，ｅｔａｌ．Ａｌｏｎｇｉｔｕ

ｄｉｎａｌｓｔｕｄｙｏｆｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｖｅｎｏｕｓｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓ：ｄｏｃｕｍｅｎｔａ

ｔｉｏｎｏｆａｎｅｇｌｉｇｉｂｌｅｈｅｍｏｒｒｈａｇｅｒｉｓｋａｎｄｂｅｎｉｇｎｎａｔｕｒａｌｈｉｓｔｏｒｙ

［Ｊ］．Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙ，１９９８，５０（６）：１７０９１７１４．

［１１］ ＡｂｏｉａｎＭＳ，ＤａｎｉｅｌｓＤＪ，ＲａｍｍｏｓＳＫ，ｅｔａｌ．Ｔｈｅｐｕｔａｔｉｖｅ

ｒｏｌｅｏｆｔｈｅｖｅｎｏｕｓｓｙｓｔｅｍｉｎｔｈｅｇｅｎｅｓｉｓｏｆｖａｓｃｕｌａｒｍａｌｆｏｒｍａ

ｔｉｏｎｓ．ＮｅｕｒｏｓｕｒｇＦｏｃｕｓ，２００９，２７（５）：Ｅ９．

［１２］ＷｕｒｍＧ，ＳｃｈｎｉｚｅｒＭ，ＦｅｌｌｎｅｒＦＡ．ｅｔａｌ．Ｃｅｒｅｂｒａｌｃａｖｅｒｎｏｕｓ

ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｓａｓｓｏｃｉａｔｅｄｗｉｔｈｖｅｎｏｕｓａｎｏｍａｌｉｅｓ：ｓｕｒｇｉｃａｌｃｏｎ

ｓｉｄｅｒａｔｉｏｎｓ．Ｎｅｕｒｏｓｕｒｇｅｒｙ，２００５，５７（１）：４２５８．

［１３］ＷｉｌｉｍＧ，ＢｌｅｎｓＥ，ＤｅｍａｅｒｅｌＰ，ｅｔａｌ．Ｓｉｍｕｌｔａｎｅｏｕｓｏｃｃｕｒ

ａｎｃｅｏｆｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔａｌｖｅｎｏｕｓａｎｏｍａｌｉｅｓａｎｄｃａｖｅｒｎｏｕｓａｎｇｉｏ

ｍａｓ．ＡＪＮＲ，１９９４，１４：１２４７．
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