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自发性低颅压综合征的影像学及诊治进展

张丽娜 综述!陈阳美 审校

"重庆医科大学附属第二医院神经内科
!

#%%%$%

#

!!

关键词"自发性低颅压综合征'体位性头痛'磁共振成像'脊髓造影'脑脊液漏

123

!

$%04565

"

7

038890$6)$!*4#*0:%$:0:#0%4:

文献标识码"

,

文章编号"

$6)$!*4#*

"

:%$:

#

:#!:"4"!%4
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自发性低颅压综合征$

8

K

29>@9=2D839>B@GB@93@EA

MK

2>=9!

8329

#

+WR

%#又称脑脊液低容量综合征或自发性脊柱脑脊液

漏(

$

)

#是一组较少见的临床综合征#多由自发性脑脊液漏$

G=!

B=CB28

K

39@EFED31E=@Z

%导致的脑脊液压力降低所致#可能的原

因包括硬膜撕裂*硬膜囊薄弱*微小的创伤等(

:

)

'从
:%

世纪

5%

年代开始#人们逐渐对该病有了许多新的认识#但因其临床

表现复杂多样#极易造成误诊或漏诊'影像学的快速发展在

+WR

的诊断中有着举足轻重的作用'本文将对
+WR

的病因*

临床表现及着重对其影像学检查进行总结#从而有助于对该病

及时准确的诊断#并指导治疗及判断预后'

>

!

+WR

的病因及病理机制

根据
-29B2=![=EE3=

理论!颅腔内容积恒定#脑实质体积*

脑脊液容积和颅内血容积三者之和为一常数'任何原因引起

的脑脊液容量减少均可导致低颅压'目前#大多数学者认为自

发性脑脊液漏是
+WR

的主要病因'发生脑脊液漏的
+WR

患者

中约
:

"

4

被证实有结缔组织疾病$提示可能存在硬脊膜及视网

膜发育不良%

(

$

)

#包括马方综合征(

4

)

*

_AE=B8!I@9E28

综合征(

#

)

*

常染色体显性遗传多囊肾(

"

)

*自发性视网膜脱离等'另外#激

烈运动*喷嚏*咳嗽*椎体骨刺等可致神经根处蛛网膜破裂或脑

膜撕裂#造成脑脊液外漏引发
+WR

(

6

)

'有学者提出了
+WR

另

外两种可能的发病机制!脑脊液生产减少及吸收亢进#但目前

尚无资料证实这些机制'

?

!

+WR

的流行病学及临床特征

?0>

!

流行病学
!

+WR

可发生在任何年龄#发病高峰在
#%

岁左

右#女性较为多见#男女比约为
$U:

(

$

)

'其年发病率为
"

"

$%

万#约为自发性蛛网膜下腔出血的
$

"

:

(

)

)

'

?0?

!

临床表现
!

+WR

临床表现复杂多样#多以急性或亚急性

起病#也可缓慢起病'体位性头痛为其特征性表现#是由脑脊

液量减少*压力降低*脑组织移位下沉等使颅内痛敏结构如脑

膜*血管*脑神经受牵拉所致'国际头痛协会将此类头痛定义

为!直立后
$"H39

内出现或加重#恢复卧位后
4%H39

内消失

或减轻的头痛'

+WR

患者头痛形式多样#可为非直立性*慢性

每日性*劳累性#极少数患者出现爆裂样头痛'其他常见临床

表现有恶心*呕吐$脑膜受刺激%&头晕#眩晕$迷路内压力改

变%&脑组织下坠压迫脑神经可引起复视$第
*

"

8

脑神经受

压%#听觉过敏#耳鸣#耳闷胀感$第
9

脑神经%#视物模糊$视神

经或视交叉受压%#面部麻木或疼痛$三叉神经受压%#面瘫或面

肌痉挛$第
:

对脑神经受牵拉%'颈项牵拉感*僵硬和颈强直

$颈神经根受压%'极少数病例出现帕金森症状$中脑受压%#痴

呆$额叶*颞叶皮质受挤压%#四肢麻痹$脊髓硬脑膜丛扩张%#垂

体功能减退症$垂体充血%#意识水平降低甚至昏迷$间脑受压%

等(

*

)

'

@

!

辅助检查

@0>

!

脑
-/W

!

脑
-/W

是目前公认的诊断低颅压综合征的首

选的无创检查方法'

+WR

在
-/W

中的五大典型表现可概括为

+__.+

#即硬膜下积液$

8DC1DB@EFED31G2EE=G>329

%*硬脑膜强化

$

=9A@9G=H=9>2FH=939

?

=8

%*静脉窦扩张$

=9

?

2B

?

=H=9>2F<=!

92D88>BDG>DB=8

%*垂体充血$

K

3>D3>@B

M

A

MK

=B@=H3@

%*脑下垂

$

8@

??

39

?

2FCB@39

%

(

:

)

'

@0>0>

!

硬膜下积液
!

从
:%

世纪
"%

年代开始#人们认识到了

硬膜下积液与低颅压的关系'

$%P

!

65P

的
+WR

患者可发生

硬膜下积液(

5

)

#包括硬膜下血肿及非血性硬膜下积液'大多数

情况下#这些硬膜下积液可视为水囊瘤$

A

M?

B2H@8

%#表现为双

侧薄薄的新月形异常信号#典型的位于大脑凸面或是后颅窝#

邻近脑组织无明显受压移位'然而#硬膜下血肿发生占位效应

者并不少见(

:

)

'通过治疗脑脊液漏后#大多数硬膜下血肿可自

行好转#仅少数患者需行开颅术或钻孔引流术&若不处理脑脊

液漏#硬膜下血肿极易复发'

@0>0?

!

硬脑膜强化
!

硬脑膜强化为
+WR

的
-/W

扫描最常

见*特征性改变#由
-2ZB3

等(

$%

)于
$55$

年首次报道'

-/W

表

现为弥漫性*对称性*可逆性*连续性硬脑膜线样增强#无软脑

膜受累'此表现的病理基础是硬脑膜区域壁薄小血管充血扩

张#通透性增加#钆在硬脑膜微血管及间隙聚集#出现双侧幕

上*幕下硬脑膜及小脑幕弥漫对称性增强#由于软脑膜具有血

脑屏障而不出现增强表现'有文献报道!约
:%P

的
+WR

患者

没有发现弥漫性硬脑膜强化(

:

)

'

+WR

患者是否出现弥漫性硬

脑膜强化与行
-/W

检查的时间及疾病的严重程度有关'

(DA

等(

$$

)报道出现弥漫性硬脑膜强化的
+WR

患者与未出现者相

比#出现头痛到行
-/W

检查的时间间隔更长($

:%0#X$604

%

1

FC

$

60"X#0#

%

1

)'

@0>0@

!

静脉窦扩张
!

当脑脊液容量减少时#静脉系统代偿性

扩张#可表现为硬膜窦饱满#脑静脉充血扩张#即静脉扩张征

$

<=92D8138>=9832983

?

9

%'这一特征敏感性高#

(@BC

等(

$:

)报

道#

$"

例
+WR

患者中有
$#

例并发横窦扩张'该征象消失比弥

"4":

重庆医学
:%$:

年
*

月第
#$

卷第
:#

期



漫性硬脑膜强化更快#基本与临床症状改善相一致#可作为评

价治疗效果的标志'

@0>0A

!

垂体充血
!

近年人们发现了
+WR

另外一种影像学特

征+++垂体充血'垂体增大可相当显著#类似于垂体瘤或垂体

增生(

$4

)

'

@0>0J

!

脑下垂
!

脑下垂或下沉移位是自发性低颅压综合征影

像学上一种特征性改变'它是由
Q3EE39

?

8

等(

$#

)于
$5)"

年首次

报道'脑
-/W

矢状位可发现以下影像学特征#包括!交叉池变

窄#视交叉变平或下陷#桥前池变窄#小脑扁桃体下疝$有时类

似于
NA3@B3W

型畸形%#脑室变小#脑干前后径增大#后颅窝结

构拥挤(

*

)

'

@0>0K

!

上眼静脉扩张还是塌陷$

13E@>=12BG2EE@

K

8=18D

K

=B32B

2

K

A>A@EH3G<=39

#

+ê

%

!

海绵窦为硬脑膜两层间的不规则腔

隙#易受颅内流体力学影响'上眼静脉是海绵窦的一个支流#

理论上
+ê

也会受到颅内流体力学影响'

R83@2

等(

$"

)报道#

+WR

患者经硬膜外血液贴片治疗后#双侧扩张的
+ê

直径恢

复正常先于其他
-/W

异常表现'因此推测#

+ê

的直径也许

可以作为反映颅内压的标准之一'然而#目前关于
+ê

直径

与颅内压关系的研究很少'

$555

年文献报道#作者通过彩色

多普勒超声发现正常颅内压患者
+ê

的平均直径及管腔内血

流明显小于
+WR

患者(

$6

)

'

:%%4

年
O3B9

?

等(

$)

)认为
+ê

直径

大小和颅内压高低呈正相关'同时#

NA=9

等(

$*

)报道#

+WR

患

者上眼静脉有塌陷现象#脑
-/W

检查发现
+WR

患者
+ê

的平

均直径较正常颅内压患者小$

%05%HHFC$0*"HH

%'与前面文

献报道的不一致#需要进一步研究来探究这一现象'基于彩色

多普勒超声可在床旁实行#不需搬动患者#有助于防止脑脊液漏

复发#有学者推荐使用彩色多普勒超声来评估
+ê

直径(

$"

)

'

+WR

的颅脑
-/W

表现符合
-29B2=![=EE3=

理论(

$

)

#当脑脊

液容量减少时#另外
:

种成分将增加#导致静脉系统代偿性扩

张'在影像学上则表现为硬脑膜强化*颅内静脉窦扩张以及垂

体充血'如果脑静脉充血扩张仍不能完全代偿#则可出现硬膜

下积液以缓解脑脊液容量的减少'桥静脉被牵拉或硬膜下区

域壁薄且扩张的静脉破裂#可引起硬膜下血肿'脑下垂是由于

脑脊液容量减少后对脑组织的浮力作用下降使脑组织向下

移位'

-/W

异常表现可在成功治疗脑脊液漏后数小时至数周内

改善'通常临床上症状体征的好转早于
-/W

异常表现的恢

复'文献报道#根据随访结果提示垂体及硬脑膜充血较硬膜下

血肿及脑膜强化恢复得早(

*

)

'

@0?

!

脑
N;

!

头颅
N;

扫描诊断
+WR

的敏感性较低'部分可

发现硬膜下积液或是蛛网膜下池模糊及脑室缩小'

@0@

!

脊髓造影术

@0@0>

!

计算机断层脊髓造影$

G2H

K

D>=1>2H2

?

B@

K

A

M

H

M

=E2

?

!

B@

K

A

M

#

N;-

%

!

N;-

可准确定位脑脊液漏口的位置#为目前

探测脑脊液漏的最佳选择'该法应用水溶性造影剂进行脊髓

造影#可显示蛛网膜外液体集聚*脊膜憩室*造影剂溢出至鞘旁

软组织'大多数脑脊液漏口发生在脊髓颈胸交界处或胸段'

但
N;

扫描有时会漏掉骶部脑脊液漏'临床中经常出现多个

脑脊液漏口同时存在的情况'

"P

!

$%P

患者在
N

$

!

N

:

水平

发现积液#但这并不是真正的脑脊液漏#即错误定位征$

F@E8=

E2G@E3̀@>32983

?

9

%

(

$5

)

'

N;

超早期和延迟扫描必须兼顾#分别识

别流速快*容量大的漏口和流速慢或间歇性的漏口#而且扫描

范围应当广泛'其缺点是需行腰椎穿刺#需放射线与含碘显影

剂曝露'

@0@0?

!

钆显影后磁共振脊髓造影$

?

@12E393DH!=9A@9G=1-/

H

M

=E2

?

B@

K

A

M

%

!

钆显影后磁共振脊髓造影作用与
N;-

相当#

可准确定位脑脊液漏口位置'缺点是含钆显影剂#无鞘内使用

许可#且为侵入性检查(

:%

)

'

@0@0@

!

重
;

:

加权磁共振脊髓造影$

A=@<3E

M

;

:

!L=3

?

A>=1-/

H

M

=E2

?

B@

K

A

M

#

R;

:

] -/-

%

!

R;

:

] -/-

是一种单激发快

速自旋回波序列#并设定了相当长的回波时间#对水及脑脊液

敏感性很高#是一种适合在
+WR

病患侦测脑脊液漏的影像技

术(

:$

)

'

R;

:

] -/-

上的
4

种表现!高颈段$

N

$

!

:

%积液$错误

定位征%&延神经根处积液$可能是真正脑脊液漏处%&硬膜上积

液'与
N;-

相比#

R;

:

] -/-

的优势!非侵入性$无需腰椎

穿刺%#无需放射线与显影剂曝露#空间分辨率佳$特定某节
<8

某一区%#省时$无需延迟摄影%#精确度可与
N;-

相比#利于

施行针对性的硬膜上血液贴片并且易于追踪(

::

)

'因此#在定

位脑脊液漏方面#

R;

:

] -/-

有望取代
N;-

的角色'

@0A

!

放射性同位素脑池造影$

B@1329DGE31=G38>=B92

?

B@

K

A

M

%

!

腰穿鞘内注射$$$铟后
:#A

甚至
#*A

内动态观察放射性元素的

分布情况有助于
+WR

的诊断'脑脊液漏出脑池造影最典型的

表现为肾及膀胱过早显影#大脑凸面放射性物质活性减低(

:4

)

'

其缺点是可靠性和出现率很低#有创且放射线曝露'

@0J

!

脊柱
-/W

!

低颅压时脊柱
-/W

可表现为硬脊膜下积液*

脊膜憩室*硬脊膜强化和硬膜下静脉丛扩张等'偶尔可发现脑

脊液外溢至椎旁软组织内#从而提供脑脊液漏的定位诊断'亦

需警惕高颈段$

N

$

!

:

%脑脊液外溢$错误定位征%'

]@>@9@C=

等(

:#

)报道#在诊断
+WR

时$尤其是疾病早期%#脊柱
-/W

比脑

-/W

敏感性高'

@0K

!

腰椎穿刺
!

低颅压综合征侧卧位脑脊液压力小于
6%HH

R

:

e

#部分患者的压力测不出#放不出脑脊液#呈,干性穿

刺-

(

:

)

'有些病例脑脊液压力处于正常'另外#脑脊液常规及

生化检查可出现异常结果#如!颜色变黄#淋巴细胞增多及蛋白

量升高'这些现象可解释成血脑屏障通透性增加及脑脊液流

速降低所致'

A

!

治疗及预后

A0>

!

治疗

A0>0>

!

内科保守治疗
!

为
+WR

患者首选治疗方法#包括!体

位治疗$去枕平卧#足高位%#多饮水#静脉补液$每日输注
:%%%

HO

左右的生理盐水%&咖啡因治疗&蛛网膜下腔内注入生理盐

水及地塞米松等'

A0>0?

!

硬膜外血液贴片$

=

K

31DB@ECE221

K

@>GA

#

_Q.

%

(

:"!:6

)

!

内

科治疗无效时的备选方法'该方法是采自体血
$%

!

:%HO

注

入硬膜外腔#然后患者保持头低足高位$

4%l

%

"H39

以上#血液

从注射点可向上下扩展数个椎间隙'单次治疗对约
4%P

的患

者有效#但可反复应用'其作用机制可能是压迫硬膜囊$即刻

效应%及封闭硬脊膜漏$后续效应%'

A0>0@

!

手术
!

对
_Q.

治疗无效者#可采取手术治疗'该法只

针对于有明确脑脊液漏的患者#可考虑通过手术修补硬脊膜漏

来达到治疗目的'

A0?

!

预后
!

大多数
+WR

患者预后良好#约
$%P

患者可复发'

目前尚无对
+WR

患者进行大规模*长时间的随访研究'脑

-/W

有异常表现及脑脊液漏口单一且局限的患者预后良好#

但脑
-/W

正常及脑脊液漏口多且弥散者预后欠佳(

:)

)

'少数

患者经治疗后症状仍持续存在#可能是脑脊液动力学改变后的

后遗症或者是存在一些小且难以探测到的脑脊液漏口'

J

!

展
!!

望

随着影像学的发展#在过去的几十年中#人们对于
+WR

的

认识逐渐加深'然而#许多问题仍未得到解决#如为什么有些

64":

重庆医学
:%$:

年
*

月第
#$

卷第
:#

期



患者会出现明显的脑下沉移位#是否存在一个影像学过渡点来

协助早期识别那些可能会出现严重并发症$如昏迷*痴呆的患

者%&

+WR

患者上眼静脉直径大小和颅内压高低呈正相关还是

负相关&重
;

:

加权磁共振脊髓造影是否优于脊髓
N;

造影#仍

需临床上大规模应用才能证实&

+WR

患者的预后情况需要大规

模*长时间的随访研究来评估'对于那些难治性
+WR

患者#还

需要进一步探索其病因及治疗手段'
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