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　　脑海绵状血管畸形是种常见的血管性病变，
它易发生少量、多次出血而引起症状，大量出血少

见。儿童因海绵状血管畸形发生颅内大量出血的

文献少有报道，现报道 ２例儿童脑海绵状血管畸形
并发急性大量出血的病例。

１　病例资料
病例 １：患儿，男，６岁，以突发神志不清伴呕吐

３小时入院。神经系统查体：昏睡状态，双侧瞳孔

３．０ｍｍ，光反射灵敏。颈稍抵抗，四肢可见活动，
双侧巴氏征阴性。头颅 ＣＴ示：左侧小脑半球血
肿，量约 １５ｍｌ。四脑室受压变形，幕上脑室扩张。
入院后急诊在全身麻醉下行左小脑半球血肿清除

和脑室外引流术。

手术中见血肿内质软，紫红色病变，予切除送

病理。病理结果回报示海绵状血管畸形。患儿术

后恢复良好出院。（见附图 １）
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图 １　图 Ａ示左侧小脑半球出血，四脑室受压变形，向对侧移位；图 Ｂ示行左小脑半球血肿清除术后改

变，血肿清除彻底，骨瓣复位；图 Ｃ示病理报告为海绵状血管畸形。

　　病例 ２：患儿，女，１３岁，以头痛伴呕吐 １天来
院。神经系统查体：神志清楚，双侧瞳孔 ２．５ｍｍ，
光反射灵敏。双侧视野检查粗测无缺损，双侧眼底

检查未见异常。颈无抵抗，四肢肌力 ５级，双侧巴
氏征阴性。既往患儿右顶枕出血病史 ７月，在当地

医院经保守治疗好转后出院。我院头颅 ＭＲＩ示：
右侧顶枕叶混杂信号影，考虑海绵状血管畸形多次

出血。入院后在全身麻醉下行右顶枕开颅颅内血

肿清除和病变切除术。手术中见血肿为暗红血性

液伴部分血肿。实体部分为紫红色病变，周围脑组
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织黄染。予清除血肿，切除实体组织送病理。病理

结果回报示海绵状血管畸形。患儿术后恢复良好

痊愈出院。（见附图 ２）
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图 ２　图 Ａ：Ｔ１像示右侧顶枕叶混杂信号影，中线稍向对侧移位；图 Ｂ：Ｔ２像示行右侧顶枕开颅术后改

变，血肿清除彻底，脑室旁可见多个小的海绵状血管畸形病变；图 Ｃ：ＧＲＥ序列示双侧脑室旁及

额叶多发海绵状血管畸形。（图 Ａ为手术前 １日检查；图 Ｂ、图 Ｃ为手术后 ７日检查）

２　讨论
脑海绵状血管畸形是由畸形的血管团组成，包

括小的供血动脉和引流静脉，之间没有正常脑组

织，周围脑组织多伴有胶质增生和含铁血黄素沉

积［１］。在中枢神经系统中脑海绵状血管畸形发病

率为 ０．３％ ～０．５％［２］。

脑海绵状血管畸形出血率为 ２．５％／年／人，海
绵状血管畸形的出血史是发生再次出血的密切相

关因素［３］。在 ＭＲＩ上我们可以发现海绵状血管畸

形先前出血的特征性影像表现。最典型的为在 Ｔ２
像上混杂信号团块周围表现为含铁血黄素沉积的

低信号，常称为“爆米花”样改变［２］。后颅窝海绵

状血管畸形被认为出血率高于幕上病变［２，４］。病例

１中患儿发生出血，术中探查时未见陈旧血性液和
含血黄色素沉积，考虑为初次出血。在病例 ２中，
术中探查见血肿腔含有血肿的暗红血性液和海绵状

血管畸形周围脑组织有含血黄色素染色，结合 ７月
前患儿右顶枕出血病史考虑为病变再次出血。海绵

状血管畸形的出血可分为病变内出血和外出血。病

变内出血可使海绵状血管畸形的体积增大，周围被

胶质增生包绕，防止出血进入脑组织。病变外出血

是海绵状血管畸形出血进入周围脑组织间隙，影像

上多见海绵状血管畸形被血肿部分包绕现象。本组

２例患者均发生病变外出血，可能是血液受到的外
界压力较小未能早期止血而发生大量出血。

ＣＴ可以诊断出海绵状血管畸形合并钙化，出
血和囊性变的情况，不是海绵状血管畸形的主要检

查方法。ＭＲＩ是检查脑海绵状血管畸形的最有效
检查方法，并且可以根据海绵状血管畸形影像学特

点进行分期［５］。ＧＲＥ序列是一种梯度回波序列，过

去曾有人称为“出血序列”，对出血灶形成的正铁

血红蛋白和脱氧血红蛋白非常敏感。海绵状血管

畸形在 ＧＲＥ序列中常表现为均匀性极低信号，边
界清晰。ＧＲＥ序列在对脑内微小出血和小型未发

生出血病变的显像上要优于 Ｔ１和 Ｔ２序列［６］。在

病例 ２中的术后 ＧＲＥ序列中发现双侧脑室旁及额
叶多发海绵状血管畸形，显像效果明显优于 Ｔ１和
Ｔ２像检查，所以 ＧＲＥ序列更适合多发海绵状血管
畸形的诊断和随诊。在病例 １中患儿因为是后颅
窝出血，并且出血量大于 １０ｍｌ，患儿伴有意识障
碍，需急诊手术，故术前未行头部 ＭＲＩ检查。在术
后的 ＭＲＩ检查中未见其它部位有海绵状血管畸形
病灶。

儿童颅内海绵状血管畸形临床表现和成人相

似，多表现为癫痫，出血和局灶性神经功能障碍。

儿童海绵状血管畸形被认为比成人更具有侵袭性，

有报道儿童海绵状血管畸形出血率要高于成人［７］。

但发生大量出血的病例少见，为个案报道［８９］。本

组病例中患者均因急性颅内大量出血入院，病例 １
为首次出血，但由于出血部位为小脑，后颅窝狭小

的空间成为患儿病情迅速加重的原因而需急诊手

术治疗。在病例 ２中患儿发生出血为再次出血，是
在先有海绵状血管畸形第 １次出血局部形成占位
脑组织受压的基础上发生出血，从而增加了原有神
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经功能的破坏加重了病情。病例 ２患儿在第 １次
出血的 ７月后即发生再次出血，我们分析是儿童海
绵状血管畸形的高侵袭性和再次出血的高发生率

可能是发生出血的原因。病例 ２患儿为颅内多发
病变，不除外希佩尔·林道综合征可能。希佩尔·

林道综合征是一种罕见的常染色体显性遗传疾病，

血管母细胞瘤常累及小脑、脊髓、肾脏和视网膜，

发病年龄在 １８－３０岁［１０］。在本例患儿住院查体

中未见合并视网膜病变，颅内出血发生在非常见出

血部位，是顶枕叶而不是小脑。患儿腹部彩超检查

未见肾脏病变，并且患儿未进行基因学检查，所以

我们目前不考虑希佩尔．林道综合征。我们需定时
随诊来及时了解患儿病情变化。

儿童颅内海绵状血管畸形大出血少见，病变外

出血可能是发生大量出血的原因。海绵状血管畸

形发生出血的部位和是否再次出血是影响患儿病

情加重的因素。有必要对发生第 １次出血的海绵
状血管畸形患儿早期手术治疗避免再次出血。
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