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脑干海绵状血管畸形研究进展"

黄冠又 综述!甘鸿川#审校

"贵州省贵阳市第二人民医院神经外科
!

EECCU!

$

!!

"关键词#

!

血管畸形#海绵状#脑干#显微外科治疗

"中图分类号#

!

%ND!

"文献标识码#

!

1

"文章编号#

!

!GN!:UFDU

"

BC!G

$

CB:CBGB:CF

!!

脑干海绵状血管畸形&

M-#9+.2*@/#L*-+(=.@#$?(-@#29(+

!

'64

'是神经外科中的少见疾病!约占颅内海绵状血管畸形的

Sf

"

FEf

#

!:S

$

!桥脑是
'64

的好发部位!文献报道的平均发

病年龄为
DB

岁左右#

!C

$

!但也有文献指出该病也好发于青少

年#

S

$

"本文就该疾病的自然史*临床表现*影像学特征及手术

治疗综述如下"

A

!

自然病史

对于
'64

自然病史缺乏前瞻性的研究!多为回顾性研

究#

!

$

"各个研究中心报道的年出血率各不相同#

!C:!!

$

!近期文

献报道
'64

的患者年出血率在
Bf

"

B!f

#

!B

$

!再出血率为

Ef

"

FCf

#

!F

$

"

b(+>[9($K#

等#

G

$研究指出无出血史的患者年

出血率为
C3Gf

!既往有出血史的患者再出血率为
D3Ef

"

I*--($9

等#

!D

$报道
EB

例
'64

患者!年出血率为
F3Uf

!再出血

率为
FD3Nf

"

J(-2*-

等#

!E

$总结
!CC

例
'64

临床资料!认为血

管畸形出血后!更易再发出血!统计出第
!

年出血率为
Ef

!再

出血率为
FCf

"

R#=/K

等#

!

$对
DD

例
'64

进行回顾性研究!

发现再次出血距第一次出血中位间隔时间为
B

年!其年出血率

为
DBf

!当第二次出血后!再出血发生的中位间隔时间缩短为

E

个月!月出血率为
Uf

"

R#/=K

等认为
'64

的自然史回顾性

研究没有特异性!其研究应该针对非症状患者!并且进行长期

非干预性的研究"

1M$#

等#

!G

$回顾性分析有临床症状且影像学

证实的
BEB

例
'64

!其年出血率和再出血率分别是
D3Gf

和

!E3Cf

"

1M$#

等认为回顾性计算年出血率是困难的!有的患

者出生后就发生该疾病!随着年龄增长可能会再次出血!还有

些患者去大型医疗中心就诊时血管畸形可能已经再次出血!此

时病情已很危重"因此
'64

的年出血率和再出血率只能在

一些普通人群中进行评估"

4*+(+

等#

!N

$近期报道一组单中心

研究的
EB

例
'64

病例!没有计算年出血率!其再出血率高达

GS3Bf

"

O#+

<

等#

!U

$报道
!FN

例!年出血率和再出血率较国外

偏高!分别为
Gf

和
GCf

!表明
'64

一旦有过出血!再出血的

发生率就很高"

B

!

临床表现

'64

出血量相对较少!病程长短不一!很少形成大的血

肿!临床表现多病灶出血或反复多次出血或脑干受压引起的颅

高压征及神经功能损害症状!

5#@99

等#

!C

$报道
'64

瘤体出血

后近
NBf

的患者会出现颅神经功能损害症状!仅
!F3Uf

的患

者经手术治疗后症状可完全恢复!并且指出三脑室及桥脑与中

脑交界处有较高的病灶出血发生率"

R#=/K

等#

!

$研究发现!

'64

患者手术前位于中脑的病灶出血次数明显高于桥脑和延

髓!差异有统计学意义&

!

$

C3C!

'"

'64

临床症状主要表现为

头痛*眩晕*视物重影*呕吐*肢体活动障碍*感觉障碍等!神经

系统体征可表现为眼球运动障碍*眼球凝视*锥体束征*共济失

调等"其症状可突然加重或已消失的症状再次出现!少部分症

状逐渐加重!呈复发
:

缓解的病情变化模式!有些患者容易被误

诊为脑梗死*脑干脱髓鞘改变*脑干肿瘤或感染#

!N

$

"与幕上海

绵状血管畸形多发癫痫相比!

'64

较少表现癫痫发作#

B

$

!

R=#+

<

等#

!F

$报道
FC

例
'64

中!其中
!

例为多发性
'64

!仅

表现为癫痫发作)

E

例复发
:

缓解型患者中!有
F

例被误诊为多

发性硬化"

C

!

影像学特征

6_

诊断
'64

有较高敏感性!典型的
'64

在
6_

上表现

为边界清楚的结节状高密度影!无占位效应和周围脑组织水

肿"

4%7

在
'64

的诊断中具有较高的诊断价值!尤其
5O7

*

\%]_B

序列在
'64

方面有很高的敏感性和特异性#

!S:BC

$

"典

型的
'64

在
4%7

上表现为低信号环的.爆米花/或.桑葚/样

混杂信号团块影!为多次出血后形成"

'64

组织可因钙盐沉

积而发生钙化!灶周脑组织形成完整的含铁血黄素沉积的胶质

脑膜是
'64

的
4%7

影像学特征#

B!

$

"

_!

加权像可表现为高

信号*低信号或混杂信号强度!

_B

加权像可为高信号!周边有

环形或半环形低信号影!提示为含铁血黄素沉积!增强后病灶

多无明显强化"数字减影血管造影&

H51

'对于
'64

诊断无

明显特异性!一般未见明显血管异常!很少见到供血动脉和引

流静脉!若合并其他血管畸形!则可能见到异常血管团"

b9+

等#

BB

$报道
!C

例
'64

患者术前采用常规
4%7

*

6_

基础上进行

了三维旋转血管造影成像!运用交互式计算机图形成像可清楚

显示
'64

与周围重要血管及神经的位置关系!不仅有助于确

定手术入路和进入脑干安全区域切除病灶!并且相对于二维成

像!三维成像更有利于诊断和筛查
'64

合并发育性静脉畸形

&

H&1

'"

4%7

的弥散张量成像&

H_7

'能够清晰显示神经传导

束在脑白质及脑干中的走行"对于
'64

患者而言!根据病变

与传导束的位置关系可制订最佳化的手术入路!避免损伤重要

的脑干功能结构#

BF

$

"

BGB

重庆医学
BC!G

年
!

月第
DE

卷第
B

期

"

基金项目$贵阳市卫生系统高层次创新型青年卫生人才培养计划项目&

BC!D

筑卫生科技合同
CCS

号'"

!

作者简介(黄冠又&

!SUBh

'!主

治医师!硕士!主要从事颅底肿瘤和脑血管疾病研究"

!

#

!

通讯作者!

]:@#9$

(

<

0/NGGS

#

!GF3/(@

"



E

!

诊断与鉴别诊断

'64

的诊断主要依靠头颅
6_

和
4%7

检查!并且
4%7

表

现与病程长短及组织病理学改变密切相关#

BF

$

!结合典型的临

床表现!

'64

需注意与脑干肿瘤*高血压脑干出血及动静脉畸

形&

1&4

'相鉴别"高血压脑干出血和脑干肿瘤出血后一般无

含铁血黄素沉积!

4%7

增强扫描可见肿瘤组织呈不规则团块

状或环状强化!并且较少反复出血"

1&4

可见畸形血管团及

供血动脉*引流静脉!行
H51

检查可与之鉴别"

G

!

治疗方式

由于
'64

位置深在!周围临近重要的神经结构和血管!

手术切除风险较大!因此并非所有的
'64

均适合手术治疗"

对于初次出血就诊的患者!可以定期观察病变发展情况!尤其

应注意病灶的影像学变化"如对于偶然发现无症状的小病灶!

瘤内无出血或出血较少!出血后能很快吸收!或是病灶相对脑

干位置深在!手术显露病灶存在困难!则可考虑保守治疗"对

于术前全身条件差!基础疾病多而复杂的患者应慎重考虑治疗

方案"

_#-+#-9.

等#

BD

$对
B!

例
'64

患者进行研究!其中
!E

例

行非手术治疗!

G

例行手术治疗!经长期随访观察后认为对某

些患者保守治疗可能要优于手术治疗!但差异无统计学意义

&

!

%

C3CE

'"总的来说!对于小病灶*出血少或无出血及无明

显临床症状的
'64

!可以优先考虑严密观察和保守治疗"

对于血管瘤体较大*瘤内出血!有明显占位效应!伴有颅高

压症状的
'64

患者而言!应考虑手术切除#

BF

$

"手术治疗只限

于向外侧生长的病变!对于病灶首次出血和未达到软脑膜的病

变!不主张手术切除"手术时机的选择也存在争议!对
'64

实施手术的根本目的在于尽量保护周围正常脑组织前提下全

切病变!预防再次出血#

!E

$

"主张早期手术的原因在于早期清

除血肿并切除病灶可及时解除脑干占位效应!改善神经功能!

当血肿机化后会使手术难度增大#

!!

!

!U

$

"

O#+

<

等#

!U

$提出对伴

意识障碍*影像学检查示有张力性血肿者!需要急诊手术"对

症状性出血*

4%7

提示病灶有占位效应者!手术应尽早施行!

在血肿尚未完全机化!周围组织的玻璃样变及纤维化程度尚轻

时手术容易施行!效果也好"

4#209*.*+

等#

!!

$认为早期手术效

果优于延期手术!提出发病后
!C

"

BC>

为最佳手术时机"

R#=/K

等#

!

$主张对于位于桥脑和延髓的可早期手术!而中脑

'64

可延期手术!原因是早期手术对于中脑
'64

预后相对较

差"有的学者则主张亚急性期手术!

60*+

等#

BE

$认为有的
'64

需要在
B

周左右才能经
4%7

扫描确诊!有的患者发病
G

周后

血肿可逐渐吸收并液化!这有利于清除血肿并切除病灶!晚期

手术可清除附着在病灶周围胶质增生组织的机化血肿"

a#=.:

9+

<

*-

等#

BG

$报道亚急性期手术的多数患者术后短期临床症状

得到明显改善!原因在于手术清除液化的血肿带来的减压效

果"

5#@99

等#

!C

$认为出血后
F

个月内和
F

个月后的手术效果

无明显差异"在出血急性期不宜急诊手术!因为血肿组织质地

较脆!血管畸形和脑干之间的界面尚不清楚!较难切除病变"

随着立体定向放射外科技术的发展!立体定向放射治疗

&

5%5

'也开始作为
'64

的一种治疗手段!其中伽玛刀治疗

'64

的技术也越来越成熟!文献报道
5%5

在一定程度上可减

少
'64

病灶体积!并且减少年出血率!对于无法手术切除的

病灶!可考虑行伽玛刀治疗#

BN

$

"有文献报道经
5%5

治疗的最

初
B

年内!

'64

的年出血率可由
!!3Cf

"

!E3Cf

降至
!3Cf

"

B3Df

#

BU

$

"但
5%5

治疗
'64

存在严重不良反应及诱发新生

病灶可能!因此其治疗的适应证仍存在争议!还需进一步研究

及长期随访观察疗效#

BS

$

"

H

!

预后与随访

R#=/K

等#

!

$研究认为中脑较位于桥脑和延髓的
'64

预

后要差!原因可能是位于中脑的病灶术前再出血率高于桥脑和

延髓!同时术后颅神经损伤后恢复相对较差"

\-(..

等#

BU

$复习

文献!认为
'64

患者术后早期并发症发病率相对较高

&

DEf

'!

!Ef

的患者术后长期随访预后相对较差!手术全切除

的患者约
S!f

预后较好!而
GBf

部分切除的患者中!病灶可能

会再次出血"

I*--($9

等#

!U

$对
EB

例患者进行
F

"

!E

年随访!有

DB

例患者术后神经功能恢复良好或未出现继发神经损伤"

H=K#2[

等#

FC

$对
N!

例患者进行平均
!N

个月的随访!

GBf

的患

者术后症状好转!

bJ5

评分提高!

BNf

患者无变化!

!!f

患者

恶化!认为经显微外科手术切除病变的大部分患者预后较好!

神经功能和生存质量得以改善"

有必要进一步研究
'64

的自然病史!针对病灶位于脑干

不同部位的患者应选择个体化治疗方案!采用合理的治疗方

式!掌握好手术时机和手术指征!同时加强随访观察!让患者获

得良好预后和生存质量"
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内'的发生率属于可接受水平!

!

个月

后的并发症发生率很低"复发性腹股沟疝二次术后尿潴留发

生率偏高!多发生于高龄男性!与患者的前列腺增生情况密切

相关!可能亦是该类患者复发的主要原因"此外!只要技术足

够熟练!
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与
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一样能够完成手术!且对腹腔的干扰更

小"
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而言!可能需要更熟练的操作技巧及较长

的手术时间!本研究并未得到统计性差异!可能与
_]J

修补复

发性腹股沟疝技术的学习曲线有一定关系!对于技术足够熟练

的医生而言!

_]J

的难度并不比
_1JJ

大)且
_]J

的并发症

发生率并不比
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高&
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C3CE

'"当然更可靠的结论仍有

待大样本的病例对照及长期随访"
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