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表现为丘脑性痴呆的多发性硬脑膜动静脉瘘

并直窦血栓形成１例报道

项正兵，吴凌峰，柴文，吴晓牧，曹文锋
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ＤＯＩ：１０．１６６３６／ｊ．ｃｎｋｉ．ｊｉｎｎ．２０１８．０６．０１４

　　 硬脑膜动静脉瘘 （ｄｕｒａｌａｒｔｅｒｉｏｖｅｎｏｕｓｆｉｓｔｕｌａ，
ＤＡＶＦ）是硬脑膜动脉与静脉窦或皮质静脉的直接
异常交通，ＤＡＶＦ是一种少见的脑血管畸形，占颅
内血管畸形的 １０％ ～１５％，好发于 ５０～６０岁，临
床表现多为波动性耳鸣、眼部症状、非出血性神经

功能缺损［１］、癫痫、脑梗死、蛛网膜下腔出血、脑室

出血等。其中表现为丘脑性痴呆罕见，目前文献仅

见 ２０余例，合并直窦血栓形成的病例更少见，在
ＤＡＶＦ中，多发性 ＤＡＶＦ约占 ６％ ～９％，多发性
ＤＡＶＦ合并直窦血栓形成致丘脑性痴呆，文献未曾
报道，现报道一例如下。

１　临床资料
患者，男，６５岁，因“发作性头晕、视物旋转伴记

忆力下降１月余”于 ２０１７年 ７月 １２日入院。患者
于１月前无明显诱因突发头晕、视物旋转，无头痛，
无恶心呕吐，无肢体乏力，休息约 ６ｍｉｎ后缓解，此
后出现记忆力明显下降，于５月２５日在外院行头部
ＣＴ示，双侧丘脑异常信号。予以拜阿司匹林治疗
后，患者头晕视物旋转未再发作，但记忆力下降无改

善，故来我院，起病以来一般情况可，体重无减轻。

既往史：高血压病 ７年，服用降压药，血压控制
可；否认外伤手术史；否认传染病史；无药物过敏

及中毒；吸烟史 ２０年，每天 １包；偶饮酒。
查体：Ｔ：３６．４℃，Ｐ：７０次／ｍｉｎ，Ｒ：２０次／ｍｉｎ，

ＢＰ：１３９／９２ｍｍＨｇ。简易智能状态量表（ＭＭＳＥ）评
分 １６／３０。心肺腹部查体无异常。神经系统体查：
神志清楚，言语流利；计算力、记忆力下降；理解

力、定向力粗测正常；颅神经体查阴性；颈软无抵

抗；四肢肌力、肌张力、腱反射正常；双侧病理征阴

性。感觉正常。Ｋｅｒｎｉｇ征阴性。指鼻试验、跟膝胫

试验正常。

实验室检查：血常规：ＷＢＣ（６．７×１０９／Ｌ），Ｎ
（８５％），余正常。尿便常规正常。凝血功能正常。
血生化：肌酐（１２４μｍｏｌ／Ｌ）、肝功能、血脂、血糖、
电解质、心肌酶谱均正常；血清梅毒及 ＨＩＶ抗体均
阴性；维生素 Ｂ１２及叶酸大致正常；甲状腺功能正
常、相关抗体均阴性。腰穿脑脊液压力：２１０ｍｍＨ２Ｏ；
脑脊液常规：无色清亮，潘氏试验弱阳性，细胞数

０．０１×１０９／Ｌ；脑脊液生化：蛋白（７０５ｍｇ／Ｌ）、糖
（３．５ｍｍｏｌ／Ｌ）、氯化物（１２９ｍｍｏｌ／Ｌ）。

辅助检查：动态心电图：窦性心律伴不齐，偶发

房早，短阵房速。肺部 ＣＴ：右侧肺中叶内侧段陈旧
性病变。脑电图：边缘状态。心脏彩超：室间隔增

厚，二三尖瓣少量反流。腹部彩超：前列腺增生并

钙化，余无异常。头部 ＭＲＩ＋增强 ＋ＭＲＡ：双侧丘
脑可见长 Ｔ１长 Ｔ２信号，ＦＬＡＩＲ呈高信号，境界尚
清楚，增强示轻度强化，考虑胶质瘤可能；双侧顶

枕叶多发留空血管影，与大脑大静脉相通，增强呈

明显强化，双侧顶枕叶多发异常血管影，考虑静脉

丛瘤；双侧半卵圆中心、侧脑室旁、桥脑可见多发

斑点长 Ｔ１长 Ｔ２信号，考虑多发腔隙性脑梗死。７
月 １４日 ＤＳＡ：右侧颈内动脉造影见颈内动脉及分
支均显影良好，静脉窦左侧侧窦、直窦未见显影；

右侧颈外动脉造影见枕动脉、颞浅动脉增粗，可见

脑膜中动脉分支、咽升动脉、枕动脉分支与 Ｇａｌｅｎ
静脉相通、且 Ｇａｌｅｎ静脉扩张形成静脉瘤，直窦未
见显示，通过大脑上静脉向上矢状窦，基底静脉向

蝶顶窦、大脑中浅静脉、岩上窦向横窦引流。左侧

颈总动脉造影见颈总动脉动脉明显迂曲，颈内动脉

造影无异常，颈外动脉系统见脑膜中动脉分支、咽
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升动脉、颞浅动脉分支与横窦、乙状窦相通。椎动

脉造影示颅内各分支显影良好，直窦后半部显影。

诊断：多发性 ＤＡＶＦ，直窦血栓形成，丘脑性痴
呆，高血压病 ２级，肾功能异常，前列腺增生。诊

断明确后，告知病情复杂，可能需多次介入治疗，

甚至外科手术治疗，但患者家属拒绝我院治疗，于

７月 １９日转北京宣武医院。电话随访至今，患者
在外院行介入治疗（具体不详）后，症状稍改善。

图 １　患者头部 ＭＲＩ表现
注：Ａ：Ｔ１ＷＩ像显示双侧丘脑长 Ｔ１信号；Ｂ：Ｔ２ＷＩ像显示双侧丘脑长 Ｔ２信号；Ｃ：ＦＬＡＩＲ像显示双

侧丘脑高信号；Ｄ：ＤＷＩ像显示双侧丘脑稍高信号；Ｅ：增强显示双侧丘脑轻度强化，双侧顶枕叶多发流
空血管影，增强呈明显强化。

图 ２　患者 ＤＳＡ表现
注：Ａ、Ｂ：右侧颈内动脉造影静脉窦期正侧位示左侧侧窦、直窦未见显影；Ｃ：右侧颈外动脉造影见

枕动脉、颞浅动脉增粗，可见脑膜中动脉分支、咽升动脉、枕动脉分支（白色细箭头所示）与 Ｇａｌｅｎ静脉
相通（白色粗箭头所示）、且 Ｇａｌｅｎ静脉扩张形成静脉瘤，直窦未见显示。Ｄ：左侧颈总动脉造影见脑膜
中动脉分支、咽升动脉、颞浅动脉分支（白色细箭头所示）与横窦、乙状窦相通（白色粗箭头所示）。Ｅ：
椎动脉造影静脉窦期示直窦后半部显影（白色粗箭头所示）。

２　讨论
硬脑膜动静脉瘘（ＤＡＶＦ）是硬脑膜动脉与静脉

窦或皮质静脉的直接异常交通，ＤＡＶＦ是一种少见
的脑血管畸形，病因可能与脑外伤、颅脑手术、感

染、肿瘤、静脉窦血栓形成有关，但大多是特发性

的。

在非出血性神经功能缺损中，进行性认知能障

碍是 ＤＡＶＦ相对少见的症状，包括皮质性认知障碍
和丘脑性认知障碍，其中双侧丘脑痴呆相对更少

见，目前文献报道约 ２０余例，基本都是个案报道。
２０１６年 Ｈｏｌｅｋａｍｐ等［２］报道了 ４例 ＤＡＶＦ致丘脑性
痴呆，供血动脉多为脑膜中动脉、枕动脉分支，静

脉引流均引流至 Ｇａｌｅｎ静脉，引起深静脉高压致双
侧丘脑水肿进而出现进展性丘脑痴呆。其中 ３例
伴直窦血栓形成，经介入栓塞治疗后症状均明显好

转。

本例患者右侧 ＤＡＶＦ的供血动脉及静脉引流至
深静脉系统，直窦未见显示，与上述文献报道一

致。而左侧 ＤＡＶＦ的供血动脉为脑膜中动脉、咽升
动脉、颞浅动脉分支，直接与横窦、乙状窦相通，属

于多发性 ＤＡＶＦ，其同时合并双侧丘脑性痴呆和直
窦血栓形成，文献未见报道。至于多发性 ＤＡＶＦ形
成的原因，目前不清，最近 Ｇｕｏ等［３］综述了所有发

表的多发性 ＤＡＶＦ病例资料，研究认为多发性
ＤＡＶＦ罕见，约占 ＤＡＶＦ的 ６％ ～９％，多发性 ＤＡＶＦ
分为同时发生的和异时发生的多发性 ＤＡＶＦ两种，
并提出了 ３种发病机制，第一，多发性 ＤＡＶＦ是由
于同时多发的静脉窦血栓形成，致静脉高压，静脉

回流受阻，动静脉短路开放，静脉病理性扩张，形

成多发性 ＤＡＶＦ；第二，原先就存在有 ＤＡＶＦ，ＤＡＶＦ
致血液湍流引起血管壁损伤，促进静脉窦血栓的形

成，从而致新的 ＤＡＶＦ；第三，血管源性因子的广泛
表达，诱导多发性 ＤＡＶＦ的形成。结合本例 ＤＳＡ表
现，多发性 ＤＡＶＦ形成的原因推测可能是左侧
ＤＡＶＦ引流至横窦，静脉窦血流逆流，静脉压升高，
诱发直窦血栓形成，进而导致深静脉压升高，形成
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新的右侧 ＤＡＶＦ，深静脉高压导致双侧丘脑水肿出
现丘脑性痴呆。关于 ＤＡＶＦ的治疗有经动脉或静
脉栓塞治疗、微创手术切除治疗、放射治疗、联合

治疗等多种方法，及时的治疗，大部分都能得到很

好的效果。至于 ＤＡＶＦ合并静脉窦血栓形成的治
疗，综合所有个案报道，除了介入或手术治疗外，

均未提及抗凝治疗。本例患者虽未在我院治疗，但

随访显示经外院介入治疗后症状有明显好转，仍未

提及抗凝治疗。Ｇｕｏ等［３］研究建议如果合并静脉

窦血栓形成，可以考虑抗凝治疗。

总之，双侧丘脑性痴呆可能是 ＤＡＶＦ罕见的症
状之一，临床上双侧丘脑病变要考虑到少见的

ＤＡＶＦ，及早诊治，大都可以得到良好的效果。
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１　病历资料
患者女，３６岁，主因左手、舌左侧麻木 ３ｄ，加

重伴头痛 １ｄ，于 ２０１８－０１－０５入院。患者于 ３ｄ
前无明显诱因出现左手、舌左侧麻木，伴乏力，以

左上肢乏力为主，未予重视，１ｄ前症状较前明显
加重，伴头痛、言语不利，伴恶心，非喷射性呕吐。

既往 ５年前诊断为“自身免疫性溶血性贫血”，口
服“甲泼尼龙片 １２ｍｇ，每日 ２次”。无“高血压”
“糖尿病”“冠心病”病史，无吸烟饮酒史，无“青年

卒中”家族史。

查体：Ｔ：３６．７℃，贫血貌，巩膜黄染，右上腹轻
度压痛，Ｍｕｒｐｈｙ征阳性，脾脏下缘平脐。神经系统
查体：神清，轻度构音障碍，左侧鼻唇沟稍变浅，示

齿口角稍右偏，余颅神经查体无定位，左上肢肌力

Ⅳ级，右上肢肌力Ⅴ级，双下肢肌力Ⅴ级。双侧

Ｂａｂｉｎｓｋｉ征阴性。颈软，无抵抗，Ｋｅｒｎｉｇ征可疑阳
性，Ｂｒｕｄｚｉｎｓｋｉ征阴性。

查头颅 ＣＴ平扫未见异常。头颅 ＭＲＩ＋ＤＷＩ＋
ＭＲＡ：右背侧丘脑见小片 Ｔ１等信号，Ｔ２高信号影，
ＤＷＩ呈高信号，边界清，ＭＲＡ未见异常，考虑右背
侧丘脑新发腔隙性脑梗死（图 １）。血常规：ＷＢＣ：
７．０６×１０９／Ｌ，Ｈｂ：９８ｇ／Ｌ，ＰＬＴ：１１８×１０９／Ｌ。初
步诊断：①脑梗死；②自身免疫性溶血性贫血。予
保护神经元、清除自由基及促进侧枝循环建立等治

疗。

　　入院后第 ２天患者间断发热，体温波动于
３６．５℃ ～３８℃，可自行热退，降钙素原 ０．０７ｎｇ／ｍＬ，
血常规：ＷＢＣ：２．６７×１０９／Ｌ，Ｈｂ：７７ｇ／Ｌ，ＰＬＴ：１０８
×１０９／Ｌ。第 ４天体温达 ３８．９℃，患者精神萎靡，
间断发作一过性意识模糊，呼之不应，头痛，恶心，
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