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·论著·

成人长期显著性脑室扩张症的临床诊断与治疗分析

蓝胜勇，徐鹏，钟书，苏复海，唐玺和

广西壮族自治区人民医院神经外科，广西 南宁　５３００２１

摘　要：目的　探讨成人长期显著性脑室扩张症的诊断与治疗。方法　回顾性分析我院神经外科收治的成人长期显著
性脑室扩张症１７例患者的临床特点，诊断，治疗及预后。结果　１７例患者中，男女之比为１．４∶１（男１０，女７），平均年龄

４６．３岁（２７岁 ～５８岁）。主要临床表现为头痛（１００％）及认知功能障碍（７２．２２％，１３例）。１７例患者共 ２１次手术，随

访６月 ～８年，症状均得到不同程度的改善，本组无死亡病例。４例行定压脑室 －腹腔分流术，其中３例术后症状加重，须

再次手术，改为可调压分流管。行可调压脑室 －腹腔分流术者，术后均经 ３次以上压力调整。８例行神经内镜三脑室底

造瘘术，术后１例出现硬膜下血肿，经穿刺外引流后恢复。结论　①成人长期显著性脑室扩张症是一种特殊类型的脑积

水，须经过严格术前评估 ② 手术方式应选择可调压脑室 －腹腔分流或三脑室底造瘘。
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　　成人长期显著性脑室扩张症（ｌｏｎｇｓｔａｎｄｉｎｇｏ
ｖｅｒｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌｏｍｅｇａｌｙｉｎａｄｕｌｔｓ，ＬＯＶＡ）是慢性梗阻性
脑积水的一种特殊亚型，由 Ｏｉ等［１］首先报道。本

文就本院 １７例成人长期显著性脑室扩张症作回顾
性分析，现报道如下：

１　对象与方法
１．１　一般资料

本组共 １７例，男 １０例，女 ７例；年龄：２７岁至
５８岁，平均 ３６．３岁 ±８．２岁，头围 ５９ｃｍ～６５ｃｍ，
平均 ６１．４ｃｍ±２．８ｃｍ。

·４３·
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１．２　临床表现与影像学检查
所有病例均有头痛，１５例有呕吐等颅内压增

高的表现；１３例有轻度认知障碍，主要表现为记忆
缺损、计算力下降、执行能力减退等。ＣＴ及 ＭＲＩ提
示无明显占位或异常影像学表现提示中脑导水管

堵塞，表现为侧脑室及三脑室扩张，四脑室正常，

并且伴有蝶鞍扩大或破坏。

１．３　手术治疗
脑室腹腔分流术（ｖｅｎｔｒｉｃｕｌｏｐｅｒｉｔｏｎｅａｌｓｈｕｎｔ，ＶＰｓ）：

本组中９例行脑室腹腔分流术，选择定压阀门的４例
患者中，３例为中压分流管，１例为高压分流管；８例
（含３例原行定压阀门分流患者）可调压阀门压力设
定均高于腰穿压力 ４０ｍｍＨ２Ｏ。脑室端选择侧脑室额
角或枕角置管，阀门放置于同侧乳突后皮下，腹腔端

于脐与髂前上棘连线的中外三分之一进入腹腔。

神经内镜下第三脑室底造瘘术（ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃｔｈｉｒｄ
ｖｅｎｔｒｉｃｕｌｏｓｔｏｍｙ，ＥＴＶ）：８例行脑室镜下三脑室底造
瘘术。经右侧侧脑室额角 －室间孔 －第三脑室入
路。造瘘部位选择于双侧乳头体前方三角区最薄

弱处，先以双极电凝烧灼造瘘，活检钳扩大瘘口至

０．５ｃｍ，明确显露基底动脉，再用平衡液冲洗瘘口，
确认瘘口通畅、与脚间池充分沟通。

２　结果
术后行头颅 ＣＴ检查，随访 ６月 ～８年，平均随

访时间 ４５个月。脑室腹腔分流无堵管、手术通道
出血、感染及死亡病例。３例行中压分流管的患者
术后随访 ２～３个月，出现少量硬膜下积液，头痛
加重，认知功能无明显改善，再次手术改为可调压

阀门分流管，高压分流管患者症状改善，恢复良

好；行可调压分流管患者术后 ３～５个月症状轻度
改善，表现为头痛减轻，经反复调压（每次增／减
１０ｍｍＨ２Ｏ），高于术前腰穿压力３０ｍｍＨ２Ｏ～５０ｍｍＨ２Ｏ
后头痛症状消失。行第三脑室造瘘术患者中 １例
３８天后出现硬膜下血肿，经穿刺外引流后恢复，余
患者术后无并发症，头痛消失，认知功能改善明

显。

３　讨论
ＬＯＶＡ的诊断标准包括严重的脑室扩张、头围

增大（超过正常人群的两个标准差）以及影像学上

蝶鞍扩大或破坏。在婴幼儿时期产生的不明原因

的中脑导水管的不全性梗阻脑积水，可能与有神经

纤维瘤病、Ｘ染色体突变和静脉发育异常等有关，
影像学表现为侧脑室及三脑室严重扩张。成年后

可能出现智能低下、步态不稳及尿失禁三联征等临

床症状［１，２］。

３．１　一般特点
ＬＯＶＡ症状产生于 ４０岁 ～５０岁的成年人，本

组年龄 ２７岁 ～５８岁，平均年龄 ３６．３岁，较文献报
道稍提前，男女之间无明显差异，本组男女性别比

例为 １．４：１。本组临床表现主要为颅内高压及额
叶损 害 引 起 的 症 状，包 括 头 痛 （１００％）、呕 吐
（７６．９％）及认知功能障碍（６１．５％），与文献报道
相似［３，４，］。头围增大（超过正常 ２个标准差）及影
像学上蝶鞍破坏是 ＬＯＶＡ区别于成人期其他类型
脑积水的特征性表现［１－４］。见图 １

图 １　中脑导水管不全性梗阻引起侧脑室及三脑室明

显扩张，并伴有蝶鞍破坏

３．２　手术时机的选择
ＬＯＶＡ起始于儿童期、症状产生于成年期，是具

有时序性的特殊类型的脑积水。脑脊液动力学是

在不断变化的，如果脑脊液产生与吸收失衡仍处于

自身代偿范围内，即使头围增大并伴随着脑室扩

张，也并不意味着脑积水进展［１，３］。静止期脑积水

与进展期完全不同，在脑积水的发展过程中，二者

可以相互转化。在产生症状前，脑脊液循环通过自

身代偿机制，如其他循环通路、调节产生及吸收等

保持平衡，当代偿超过极限后，便产生临床症状［５］。

ＡｌＪｕｍａｉｌｙ等［３］认为 ＬＯＶＡ最常见的症状为头痛及
平衡障碍，还有智能低下、尿失禁等。于儿童仅有

脑室及头围增大，而无其他临床症状，被称为 ＬＯ
ＶＡ前期，属于静止脑积水。手术治疗的目的是将
进展期脑积水转变为静止期脑积水。

ＬＯＶＡ自然病程发展随着颅内压（ｉｎｔｒａｃｒａｎｉａｌ
ｐｒｅｓｓｕｒｅ，ＩＣＰ）缓慢增高，需要几十年时间转变为进
展期脑积水，当患者处于静止期时，并不推荐积极

的手术干预［２－５］。但当已转变为进展期脑积水，出

·５３·
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现症状后，由于患者脑顺应性下降，手术治疗会产

生更多难以预料的并发症，部分患者需经多次手术

治疗，认知功能也很难完全恢复［６，８］。

手术治疗的最佳时机应选择在症状产生前，脑

脊液自身调节机制即将失代偿的时期。但这一时

期很难根据影像学及临床症状进行确定，是 ＬＯＶＡ
治疗的难点［３，５，６］。巴塞罗那瓦尔德西布伦大学医

院一项研究［６］：７２小时持续硬膜外 ＩＣＰ监测，记录
并分析 ＩＣＰ波形，结合神经心理学评估指导 ＬＯＶＡ
的治疗对将失代偿期及活动期 ＬＯＶＡ行脑室 －腹
腔分流，效果满意。该研究认为①静止期：ＩＣＰ平
均值小于 １２ｍｍＨｇ。②将失代偿性脑积水：ＩＣＰ平
均值小于 １２ｍｍＨｇ，伴有 Ａ波或 Ｂ波出现（Ａ波：
ＩＣＰ大于 ２０ｍｍＨｇ，持续 １０分钟 Ｂ波：ＩＣＰ波幅变
化 ０．５－２／分钟，持续 １０分钟）；③活动性脑积
水：ＩＣＰ平均值大于 １２ｍｍＨｇ。本组中患者均为活
动期 ＬＯＶＡ，经治疗后头痛及呕吐等颅内高压症状
消失，但认知功能仅表现为记忆及语言功能明显好

转，运动功能部分改善。

３．３　手术方式的选择
所有研究均认为有症状的 ＬＯＶＡ需手术治

疗［２４］。三脑室底造瘘术与脑室腹腔分流术的预后

不同的研究都有各自的观点，对于术式的选择未统

一。

脑室腹腔分流术效果的关键是阀门压力的选

择。本组中 ９例行脑室腹腔分流，其中 ３例选择中
压阀门的患者术后均出现硬膜下积液，症状加重，

再次手术改为可调压阀门，并且阀门压力初始设定

均明显高于术前腰穿压力，经术后反复调整后，稳

定的阀门压力均高于术前腰穿压力，初次手术采用

高压定压阀门的患者恢复良好，这与 Ｏｉ等［１］报道

的相似。这可能是由于长期脑室扩张，引起脑组织

顺应性下降，相似或低于腰穿压力的分流阀门导致

分流过度，短时间内颅内压明显下降，出现硬膜下

血肿。根据文献报道，ＬＯＶＡ患者经脑室腹腔分流
后很少见脑室明显缩小，脑室扩张经过漫长的时期

缓慢转化为有症状的进展期，其自身脑脊液循环的

调节机制与普通脑积水并不相同，选择高于腰穿压

力阀门，少量分流部分脑脊液后，便可以达到转变

为静止期脑积水的目的。

神经内镜三脑室底造瘘术是目前较为推荐的

手术方式。本组中 ８例采用该手术方式，术后除 １
例出现硬膜下血肿经外引流治愈外，其余患者均恢

复良好。相对于脑室腹腔分流术，三脑室底造瘘术

比较符合正常的解剖生理学，同时可避免分流管堵

塞、分流管感染、感染及分流过度或不足等并发

症［９］。但由于 ＬＯＶＡ患者三脑室长期异常扩大，蝶
鞍破坏，三脑室底会出现厚韧、凹陷等变化，给手

术增加风险及难度［７］，据文献报道，三脑室造瘘术

的并发症大概为 ３％ ～６％，主要为术后癫痫、颅内
血肿形成等。

综上所述，ＬＯＶＡ是一种具有时限性的慢性梗
阻性脑积水。其病理生理还需进一步研究，治疗选

择应个体化，对于无症状的患者，可以结合持续颅

内压监测鉴别处于静止期还是将失代偿期，对于静

止期患者，不推荐积极的手术干预，对于将失代偿

期和进展期患者，可以选择可调压脑室 －腹腔分流
术或三脑室底造瘘术。
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