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脑动静脉畸形出血并多发巨大动脉瘤一例

黎尚诗
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图１　ａ）ＣＴ平扫示左侧颞叶多个有蒂相连的葡萄状稍高密度影（箭），瘤体边界清楚；ｂ）左侧颞顶叶脑实质内点状、蚯蚓状钙

化灶（箭）；ｃ）Ｔ１ＷＩ左侧颞顶叶巨大动脉瘤（长箭）及后方杂乱条状畸形血管（箭）；ｄ）Ｔ２ＷＩ动脉瘤（长箭）及畸形血管（箭）累

及左额颞顶叶；ｅ）ＭＲＩ增强矢状面，动脉瘤体明显强化（箭）；ｆ）ＭＲＡ左侧额颞顶叶纡曲扩张条状、蜂窝状流空血管影，呈乱

麻状高信号影，供血动脉源于左侧大脑中动脉，巨大动脉瘤（箭）位于畸形血管前方。

　　病例资料　患者，女，６１岁，高血压５年，突发右侧肢体活

动不灵７ｈ，神智清醒入院，既往感头痛；查体：四肢肌力Ⅳ，以右

侧明显，病理征阳性。

ＣＴ平扫所见：使用ＰｈｉｌｉｐｓＢｒｉｌｌｉａｎｃｅ１６排螺旋ＣＴ机，采

用３ｍｍ层厚扫描，ＣＴ示左侧颞叶外侧裂区域密度均匀、边界

清楚的多个有蒂相连的圆形葡萄状密度稍高影，周边伴小点状

及条状钙化影（图１ａ），病灶大小３．０ｃｍ×３．８ｃｍ，ＣＴ 值

５７．０ＨＵ，顶叶实质内见蚯蚓状、点状高密度影（图１ｂ），ＣＴ值

２２３．０ＨＵ，其间弥散片状出血灶，上述病灶周边无明显水肿带

征象。ＣＴ诊断：①左侧额颞顶叶脑动静脉畸形并顶叶出血；②

左侧额颞叶多发巨大动脉瘤。

ＭＲＩ：使用日立Ｅｃｈｅｌｏｎ１．５Ｔ超导型磁共振扫描仪，行常

规平扫加增强，在ＥＣＨＥＬＯＮＶｅｒｓｉｏｎ２．２工作站做 ＭＲＡ多

方位后处理重建；ＭＲＩ示左侧额颞顶叶大小不等多个类圆形、

条状流空信号影，瘤体内见血栓征象，瘤体大小２．５ｃｍ×

３．５ｃｍ（图１ｃ、ｄ），增强扫描矢状面瘤体强化明显（图１ｅ），ＭＲＡ

显示左侧颞、顶叶纡曲扩张条状互相缠绕的流空血管影，供血

动脉源于左侧大脑中动脉，引流静脉扭曲增粗（图１ｆ）。ＭＲＩ诊

断：①左侧额、颞、顶叶脑动静脉畸形伴顶叶出血；②左侧额颞
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叶巨大动脉瘤。

讨论　颅内血管畸形分为脑动静脉畸形（ｂｒａｉｎａｒｔｅｒｉｏｖｅ

ｎｏｕｓｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＢＡＶＭ）、海绵状血管瘤、毛细血管扩张、静

脉畸 形 ４ 型，其 中 以 ＢＡＶＭ 多 见，发 病 率 为 ０．３５％ ～

１．１０％
［１］。ＢＡＶＭ是脑血管胚胎发育不良形成团状扩张的畸形

血管，是一种常见的脑血管变异，动静脉之间没有毛细血管网

而直接相通，影像学表现为粗大的供血动脉和引流静脉；动静

脉畸形分脑实质动静脉畸形和硬脑膜动静脉畸形，前者为先天

性，好发于大脑中动脉分布区。由于ＢＡＶＭ 存在动静脉短路

现象，致邻近脑实质缺血萎缩，临床以癫痫、头痛、伴颅内出血

为主要表现。颅内动脉瘤病理类型有浆果形、梭形和夹层动脉

瘤［２］，文献［３］报道发病率是脑内动脉瘤的１／７，人群中的发生率

约０．１４％，超过２．５ｃｍ的动脉瘤称为巨大动脉瘤。本例属先

天性脑实质动静脉畸形合并多发巨大动脉瘤，病变累及左侧额

颞顶叶实属少见。

脑动静脉畸形并发巨大动脉瘤以往依赖脑血管造影确诊，

ＤＳＡ是明确诊断的金标准，可融诊断治疗为一体，但因其操作

复杂、技术要求高、风险大、需具备一定的硬件设备，在基层不

易开展。近年来随着１．５Ｔ磁共振在基层的应用，ＭＲＡ操作简

单、安全，在无ＤＳＡ设备的条件下此项检查是对脑血管造影的

补充，为明确病变的血供来源及定位和定性诊断提供了可靠的

影像学依据。ＢＡＶＭ的治疗原则有显微外科手术、血管内栓塞

治疗、立体定向放射治疗、保守治疗。根治最理想的方法是外

科手术切除，但受病变大小、部位、供血动脉及引流静脉的影

响。介入栓塞是临床常用的治疗方法，对较大病变需多次逐步

栓塞方能获得较好临床效果，３ｃｍ以下的病灶适合定向放射治

疗，但存在放射性损伤的并发症。
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　　病例资料　病例１，女，５３岁。以发现高血糖７年，双下肢

浮肿５ｄ入院。入本院后体检：脾肋下可触及５ｃｍ。实验室检

查：乙肝标志物均阴性，空腹血糖８．０ｎｍｏｌ／Ｌ，肝功能：总胆红

素（ＴＢＩＬ）为１１０μｍｏｌ／Ｌ（正常３．４～１７．７μｍｏｌ／Ｌ），直接胆红

素（ＤＢＩＬ）６．７μｍｏｌ／Ｌ（正常０～６．８μｍｏｌ／Ｌ），间接胆红素（Ｉ

ＢＩＬ）４５μｍｏｌ／Ｌ（正常１．７～１０．２μｍｏｌ／Ｌ），肌酐２２０．０μｍｏｌ／Ｌ

（男性 ４４～１３３μｍｏｌ／Ｌ，女性 ７０～１０８μｍｏｌ／Ｌ，小儿 ２５～

６９μｍｏｌ／Ｌ），谷氨酰转氨酶（ＧＴ）２０５Ｕ／Ｌ（０～５０Ｕ／Ｌ），谷丙

转氨酶（ＡＬＴ）１２０Ｕ／Ｌ（正常＜４０Ｕ／Ｌ），谷草转氨酶（ＡＳＴ）

２６０Ｕ／Ｌ（正常＜４０Ｕ／Ｌ），血、尿常规正常。Ｂ超：肝门静脉海

绵样变性；脾大。ＣＴ扫描及血管成像示门静脉主干闭塞，自扩

张的脾静脉发出细小的血管进入肝脏（图１ａ），脾静脉和肠系膜

上静脉扩张，两者汇合后汇入到左肾静脉最后汇入到下腔静

脉，肠道静脉血少部分回流入门静脉（图１ｂ），脾大。ＣＴ诊断：

结合病史考虑Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形可能性大。

病例２，男，７４岁。２０多年前发现肝大、脾大，就诊于北京

多家医院无法解释原因，近几年血常规白细胞血小板轻度低，

半年前无诱因出现发冷发热，但测体温正常，体检：脾肋下可触

及２ｃｍ。实验室检查：白细胞总数（ＷＢＣ）３．６×１０９／Ｌ（正常

（４～１０）×１０９／Ｌ），血小板（ＰＬＴ）８１×１０９／Ｌ（正常（１００～

３００）×１０９／Ｌ），尿常规正常，肝功能：总胆红素（ＴＢＩＬ）为

３０μｍｏｌ／Ｌ（正常３．４～１７．７μｍｏｌ／Ｌ），谷氨酰转氨酶（ＧＴ）

１０２Ｕ／Ｌ（０～５０Ｕ／Ｌ），谷丙转氨酶（ＡＬＴ）８０Ｕ／Ｌ （正常

＜４０Ｕ／Ｌ），谷草转氨酶（ＡＳＴ）９０Ｕ／Ｌ（正常＜４０Ｕ／Ｌ）。Ｂ超：

肝大、脾大。ＣＴ扫描及血管成像示门静脉发育细小（图２ａ）。

胃冠状静脉明显增粗，脾静脉增粗，脾静脉汇入到胃冠状动脉，

汇入左肾静脉，最终回流到下腔静脉（图２ｂ）。ＣＴ诊断：结合病

史考虑Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形可能性大。且以上２人均有不同程度性

格改变，举止反常。经本院内科治疗２例患者好转出院。

讨论　先天性门腔静脉分流畸形首次于１９７３年 Ａｂｅｒｎ

ｅｔｈｙ
［１］对１例１０个月大的不明死因女婴尸解时报道，因此以

Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ命名。Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形是一种罕见的先天性门体静

脉分流畸形，目前国外文献共报道５０例
［２］。

正常门静脉系统起源于妊娠第４～１０周胚胎外的卵黄静

脉和脐静脉，并分别引流卵黄囊和胎盘的静脉血。两条静脉在

胚胎４周时有３个交通支，因此容易造成门静脉解剖上的异常

交通。下腔静脉的胚胎发育也颇为复杂，它起源于几个静脉通

道，其发育的复杂性及其与卵黄静脉发育的密切关系或是先天

性肝外门静脉与体静脉之间的异常吻合的原因。

１９９４年 Ｍｏｒｇａｎ等将 Ａｂｅｒｎｅｔｈｙ畸形分为二型
［３］。Ⅰ型

（端侧分流型）：门静脉完全缺失，胃肠道的血完全向下腔静脉
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