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颅内蛛网膜囊肿并发癫痫的研究进展
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摘 要：颅内蛛网膜囊肿是一种蛛网膜间先天或后天脑脊液聚集的颅内占位性病变，多数不伴发其他症状，少数可伴发头痛、认

知障碍及癫痫等。癫痫为常见的脑部疾病之一，癫痫反复发作可造成较大的疾病负担。目前，颅内蛛网膜囊肿与癫痫的关联尚

不明确，其最佳治疗方式也存在争议，该文就颅内蛛网膜囊肿并发癫痫的流行病学、临床特点、发病机制以及治疗进行综述，旨在

加深对颅内蛛网膜囊肿并发癫痫的认识。                                                         [国际神经病学神经外科学杂志, 2024, 51(6): 51-57]
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Research advances in intracranial arachnoid cyst complicated by epilepsy
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Abstract： Intracranial arachnoid cyst （IAC） is a type of intracranial space-occupying lesion resulting from the congenital 
or acquired accumulation of cerebrospinal fluid in the arachnoid membrane. Most patients do not have other symptoms， 
while some patients may present with the symptoms such as headache， cognitive impairment， and epilepsy. Epilepsy is a 
common neurological disorder that can cause significant disease burden due to recurrent seizures. Currently， the association 
between IAC and epilepsy remains unclear， and there are still controversies over the optimal treatment methods. This article 
reviews the epidemiology， clinical features， pathogenesis， and treatment of IAC complicated by epilepsy， in order to 
reinforce the understanding of this condition.
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蛛 网 膜 囊 肿（arachnoid cyst， AC）最 早 由 Bright 于

1831 年定义，是分裂的 2 层蛛网膜间聚集类似脑脊液的

液 体 而 形 成 的 良 性 占 位 性 病 变 。 颅 内 蛛 网 膜 囊 肿

（intracranial arachnoid cyst， IAC）主要是先天发育异常引

起，也可由头部创伤、感染等后天因素所致［1］。IAC 通常

无症状，有时可伴发头痛、共济失调、认知障碍、帕金森

病、生长迟缓、发作性精神病以及癫痫发作等［2-5］。癫痫

是多种原因导致的脑神经元高度同步化异常放电所致的

综合征，全球有 7 000 多万人受其影响［6］。IAC 与癫痫的

关系尚存在争议。有学者指出，IAC 多偶然发现于癫痫患

者，与癫痫的发作类型和其脑电图表现无关，IAC 的存在

与癫痫之间没有因果关联［3，7-9］。然而，也有研究表明癫

痫与左颞部 AC 之间存在很强的相关性，海马区 AC 可能

与失神性癫痫有关，局灶性癫痫与 IAC 之间可能存在明

确的关联［10-11］。IAC 伴发癫痫是否需要手术也存在争议，

北京天坛医院程阳泉等［12］提出，IAC 继发癫痫的手术治

疗效果优于药物治疗。然而，Orduna 等［3］报道了 2 例脑电

图异常与 IAC 位置一致的儿童患者，1 例手术治疗后症状

并未缓解，1 例在没有接受任何治疗的情况下症状消失。

尽管目前已有较多的文章对 IAC 与癫痫的关联及其
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治疗进行了研究，但是既往研究多为回顾性研究和病例

报道、研究存在较大偏移、样本量受限等问题，IAC 与癫痫

的关系及其最佳治疗方法尚不确定（表 1）。本文现就

IAC 并发癫痫的流行病学、临床特点、发病机制、辅助检查

及其治疗进行综述，以求进一步认识他们之间的关系。

1　IAC并发癫痫的流行病学

IAC 占所有颅内占位性病变的 1.7%［13］，成人患病率

约为 1.4%，儿童患病率为 2.6%［2，14］。Rabiei 等［15］的一项

基于人群的研究表明，在年龄大于 70 岁的 1 235 名群体

中，IAC 的发生率为 2.3%（n=29），IAC 患者与对照组（n=
290 例）均未伴有癫痫，两组患者在头痛、头晕、头部外伤、

痴 呆 、抑 郁 或 既 往 髋 部 骨 折 的 发 生 率 上 也 均 无 差 异。

Nikolić 等［11］研究了健康者与局灶性癫痫患者 IAC 的频

率，与健康对照组（3/114，2.6%）相比，在局灶性癫痫组中

发现 IAC 的比例更高（19/180，10.6%）。Hall 等［16］对 2007
年至 2016 年间诊断为 IAC 的 485 例患者进行了病例回顾

研 究 ，其 中 425 例（87.6%）无 症 状 ，癫 痫 发 作 有 41 例

（8.5%）。Del Brutto 等［9］在年龄≥20 岁的 1 157 名阿塔华

帕居民中发现，计算机断层扫描显示有 25 人（2.2%）有幕

上蛛网膜囊肿（supratentorial Arachnoid cysts， SACs）。25
例 SACs 中发现癫痫 1 例，患病率为 4%（1/25），同一人群

没有 SACs 的 1 132 例 研 究 对 象 中 癫 痫 患 病 率 为 2.7%
（31/1 132），两者间没有统计学差异。综上，IAC 并发癫

痫的患病率文献报道存在较大差异（0.0%~8.5%），与未患

IAC 的癫痫患病率是否存在统计学差异尚不确定，需要基

于人群的大样本进行进一步研究。

2　IAC并发癫痫的临床特点

2. 1　IAC 的临床特点

IAC 是颅内囊肿中最常见的，在儿童颅内囊肿中可达

64.1%［17］。IAC 通常在 CT 或磁共振检查时偶然发现，大

多数没有症状（87.6%），发病率约为 1.4%，男女发病率是

表 1　IAC 与癫痫的相关性研究汇总

文献

1997年，Arroyo等

2002年， Yalc¸ın等

2019年，Del Brutto等

2022年，Orduna等

2002年，Maria等

2017年，Nikolić等

研究目的

调查 IAC 与癫痫病灶的

关系

确定 IAC、癫痫发作类型

和脑电图异常之间的可

能关系

评 估 幕 上 蛛 网 膜 囊 肿

（SACs）是否与癫痫发作/
癫痫相关

阐明癫痫患者的 IAC 手

术治疗是否有效

确定在儿科人群中 IAC
最常见的神经体征，并

评估囊肿的定位和临床

特征之间是否有相关性

研 究 与 健 康 对 照 组 相

比，局灶性癫痫患者中

IAC的频率

研究类型

回顾性研究

回顾性研究

横断面研究

回顾性研究

回顾性研究

回顾性病例对照研究

研究对象

在 癫 痫 诊 所 接 受

CT 或 MRI 扫描、发

作间期脑电图或发

作期脑电图的患者

20 名 IAC 并癫痫的

门诊随访患者

年龄≥20 岁的阿塔

华帕居民

2 例癫痫类型和致

痫灶与 IAC 部位相

吻合的患者

45例 IAC患者，年

龄2~17岁

接受视频脑电图监

测的 180 例患者和

114例健康对照者

结果

仅有 4 例（23. 5%）患者的癫痫

灶邻近囊肿

只有 1 例患者的癫痫发作类型

和脑电图异常与 IAC 的位置相

对应

比值比[OR] =1. 71;95%CI 
0. 22~13. 3;P= 0. 607

1 例手术治疗无效，另 1 例无症

状（未接受药物或手术治疗）

IAC 对颞叶区域有强烈的偏

好，并在 31% 的病例中与癫痫

相关。IAC 伴发癫痫患者明显

偏向于左颞区（92%的病例）

局灶性癫痫组 IAC的比例较高

（19/180;10. 5%），健康对照组

（3/114;2. 6%） (P=0. 012)

结论

IAC 常是癫痫患者

偶然发现的，并不

一定反映癫痫灶的

位置

IAC 可能与特定的

癫痫发作类型和脑

电图灶无关

SACs 与癫痫发作/
癫痫之间缺乏关联

IAC 和癫痫之间没

有因果关系

癫痫患者与左颞部

蛛网膜囊肿之间存

在很强的相关性

IAC 多见于局灶性

癫痫患者。局灶性

癫痫和 AC 之间的

明确联系是可能的

图 1　IAC示意图
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否有差异报道不一［2，15］，部分研究发现男性发病率高于女

性。IAC 单侧出现较多，且多见于左侧，以中颅窝囊肿最

为常见（约 34%∽50%），后颅窝次之，男性倾向于位于颞

窝 ，女 性 倾 向 于 位 于 桥 小 脑 角（pontine cerebellar 
angle）［14，16，18］。有研究指出，蝶鞍和鞍上囊肿更可能出现

症状，而中颅窝囊肿出现症状的可能性较小。

2. 2　IAC 并发癫痫的临床特点

2. 2. 1　癫痫发作与年龄和位置可能无关

部分研究显示，有症状的 IAC 患者明显更年轻，幕上

IAC 与癫痫发作高度相关，颞部囊肿与癫痫发作的关系更

大 。 在 儿 童 症 状 性 IAC 患 者 中 ，癫 痫 发 作 占 比 可 达

47.4%，为最常见的主诉［10］。然而，IAC 本就于儿童中发

现较多并主要位于幕上间隙，且较多儿童 IAC 继发于头

部外伤。因此，年轻、幕上的 AC 患者更易并发癫痫的结

论可能需要进一步的验证。近年来，各部位蛛网膜囊肿

伴发癫痫的病例均见报道。Aljuboori 等［19］报道了 1 例全

面性癫痫发作的鞍上蛛网膜囊肿患者，Li 等［20］报道了 1
例硬膜外蛛网膜囊肿并发癫痫的患者，Gan 等［21］报道了 1
例与小脑蛛网膜囊肿相关的癫痫。由此看来，癫痫发生

与否似乎和 IAC 的位置没有明确相关性。

2. 2. 2　癫痫发作与囊肿体积可能无关

部分病例报道，即使蛛网膜囊肿巨大，IAC 患者可能

出现其他临床症状或到较晚时才偶然发作，Nasr 等［22］报

道了 1 例巨大 IAC 女性患者到 43 岁才第一次发作，De 
Longpre 等［23］报道了 1 例长 12.3 cm，宽 16.5 cm，高 7.9 cm
的巨型 IAC，囊肿在右半球引起颞叶上部、后部以及中线

结 构 移 位 ，然 而 该 患 者 在 27 岁 时 才 首 次 发 作 。 Yavuz
等［24］报道了 1 例 18 个月男婴出现巨大的额颞顶 AC 相关

的左侧上睑下垂。Khoulali 等［25］报道了 1 例 11 个月女婴

发生 IAC 相关的巨头畸形，他们认为 1 岁以下的婴儿在囊

肿定位和增大方面与年龄较大的儿童和成人的 IAC 明显

不同。因此，对不同年龄段的 IAC 并发症进行进一步研

究可能是需要的。

2. 2. 3　IAC与特定癫痫类型和脑电图相关性差

靳俊功等［26］研究了 64 例颞叶 AC 并发癫痫的患者，

发现囊肿的位置和大小与癫痫类型和脑电图异常类型无

明显相关性。Yalçın 等［8］在 8 例 IAC 并发癫痫的患者中发

现，仅 1 例患者的异常脑电图与蛛网膜囊肿病灶位置对

应。Mackle 等［27］报道了 1 例 IAC 患者的临床病史和影像

学异常疑似引起右半球癫痫发作，但脑电图显示结构正

常的左半球有局灶性慢波。以上结果表明，IAC 与特定癫

痫类型和脑电图相关性差，蛛网膜囊肿并发癫痫可能存

在更复杂的病因。

2. 3　IAC 并发癫痫的辅助检查

2. 3. 1　影像学检查

使用 CT 脑池造影确定囊肿和蛛网膜下腔间的流动，

有助于确定是否需要手术。基于动态 CT 池造影的分类

有助于确定手术指征。一些有症状的完全交通性 IAC 患

者可能不需要手术干预［28］，使用 Gd-DTPA 作为造影剂的

磁共振池对儿童 IAC 的诊断和治疗具有重要的临床价

值 ，基 于 动 态 MR 脑 池 造 影 的 分 类 有 助 于 提 出 手 术

建议［29］。

2. 3. 2　脑电图

分析患者脑电图与 IAC 的位置关系在 IAC 并发癫痫

患者的手术治疗中尤为重要。对于大脑解剖结构复杂的

患者来说，确保颅内电极的稳定性是一项技术挑战，Hoyt
等［30］提出在治疗蛛网膜囊肿患者的局灶性药物难治性癫

痫时，可在颅内脑电图监测期间使用纤维蛋白封闭剂将

硬膜下电极固定到凹陷的皮质表面，以稳定电极。

2. 3. 3　神经心理学评估

早期评估 IAC 患者的发育迟缓和神经精神问题是重

要的，在儿童 IAC 患者中，大约 1/4 患有精神或运动发育

迟缓，少数儿童被诊断为神经精神疾病。IAC 与认知功能

的损害有关，癫痫发作也对认知有负面影响［31］。Sandvik
等［32］建议使用全面且经过验证的神经心理学评估工具标

准化评估症状以及术后结果，他们发现一些颞叶 AC 对一

般认知能力有负面影响，且这种损伤可以通过手术得到

改 善 。 Arslan 等［33］表 示 ，快 速 轻 度 认 知 障 碍 筛 查 测 试

（The Quick Mild Cognitive Impairment Screen， QMCI）是评

估 癫 痫 患 者 认 知 状 态 的 一 种 有 效 、实 用 的 方 法 。

Kwiatkowska 等［34］报道了 1 例学生在行囊肿开窗术后，出

现了术前未曾出现的癫痫发作和认知功能减退，由于缺

乏术前的神经心理学评估，难以解释不良结果出现的原

因。因此，新诊断的患者应尽快进行认知功能评估。

3　IAC并发癫痫的机制

3. 1　占位效应

传统观点认为，IAC 的症状通常是对周围颅内组织的

占位引起的，虽然多数 IAC 在整个生命周期中都保持稳

定，但有些 IAC 可以扩张和压缩周围的结构，通过局部占

位效应引起头痛、运动或感觉障碍和癫痫发作等症状。

有文献报道，术前囊肿大于 3 cm 的患者占位效应明显，更

容易诱发癫痫。IAC 扩张的机制有以下四种：①囊内表面

CSF 分泌；②囊性内容物与脑脊液之间的渗透梯度；③囊

肿与蛛网膜下腔之间的狭缝阀机制；④静脉或动脉源性

囊内液体搏动。

3. 2　高血管壁切应力

李宛凌等［35］ 提出，IAC 通过其占位效应使得邻近血

管狭窄，继而血管壁切应力增高，从而引起癫痫。他们通

过建立血管模型进行血流动力学分析发现，IAC 伴发癫痫

患者与 IAC 不伴发癫痫患者的颞区脑血管压力变化十分

相似，血压参数也十分接近，而 IAC 伴发癫痫患者邻近血

管的平均壁面切应力大于未伴发癫痫患者。有研究认
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为，高血管壁切应力可能通过影响血脑屏障的完整性从

而引起癫痫［36］。

3. 3　遗传因素

Nikolić 等［11］曾推测 IAC 与癫痫可能有共同的遗传病

因。多组学分析发现，IAC 相关基因在染色质修饰中富

集，并在对神经和脑膜发育至关重要的妊娠中期转录网

络中融合［37］。IAC 和正常蛛网膜样本有 9 个基因表达不

同 ：ASGR1、DPEP2、SOX9、SHROOM3、A2BP1、ATP10D、

TRIML1、NMU 在 AC 中表达下调，而 BEND5 表达上调［38］。

Li 等［39］发 现 延 伸 蛋 白 4（elongation protein 4， ELP4） 
rs986527 多态性影响 IAC 患者临床症状发生率及 TNF-α、

IL-1β 表 达 水 平 ，提 示 ELP4 与 IAC 的 发 病 机 制 有 关 。

Wang 等［40］报道了 1 例 7 岁女童入院前发作全身性强直阵

挛性癫痫，她 6 岁的表妹 9 个月后出现头痛，磁共振证实

两个女孩均存在 IAC，Sanger 测序结果显示精氨酸-谷氨

酸二肽重复序列（RERE）存在杂合错义突变，推测 RERE
的突变可能与家族性 IAC 的发病机制有关。因此，对 IAC
患者进行基因检测和神经行为随访是值得的，以上基因

是否与癫痫相关值得进一步研究。

有学者提出脑脊液流动障碍、颅内高压、局部脑组织

功能障碍、梗阻性脑积水也可能是 IAC 出现癫痫等症状

的原因。

4　IAC并发癫痫的治疗

4. 1　药物治疗

由于 IAC 维持患者重要的神经功能，因此可采取保

守方法治疗。研究报道，IAC 并发癫痫通过药物治疗可以

控制发作。Macklet 等［27］报道了 1 名 IAC 伴癫痫发作的患

者在接受拉莫三嗪治疗后 6 个月内无发作，Nasr 等［22］报

道了 1 例巨大 IAC 伴发局灶性持续性癫痫患者用丙戊酸

钠和左乙拉西坦片等抗癫痫药物完全控制了癫痫发作。

破裂的 IAC 可能引起癫痫发作，乙酰唑胺是一种安全有

效的治疗破裂 IAC 的选择，其通过减少脑脊液的生成来

降低颅内压［41］。然而，尚不清楚药物治疗的长期效果。

4. 2　手术治疗

IAC 并 发 癫 痫 是 否 应 该 移 除 IAC 尚 存 在 争 议 。

Koch［42］通过分析 76 例患者术后 IAC 大小和癫痫发作，发

现 IAC 继发性癫痫患者在 IAC 容量降低的情况下癫痫发

作将得到改善。然而，Tamimi 等［43］的研究显示囊肿体积

减小百分比和残余体积与手术疗效无关。多数学者认

为，伴有难治性癫痫、EEG 和 MRI 证实 IAC 与局灶性癫痫

之间的关系、非沟通性囊肿、囊肿生长或破裂迹象是手术

的指征。

术前确定 IAC 与癫痫的关系至关重要，所有 IAC 伴发

癫痫患者必须仔细寻找可能存在的其他结构异常，若考

虑 IAC 可能与癫痫无关，可能仅需要对其他异常结构进

行手术，如颞叶发育不良、海马硬化等［44］。IAC 并发癫痫

的手术方式包括囊肿切除术、立体定向抽吸术、囊肿-腹

腔分流术、显微外科开窗和内镜开窗，内镜开窗、显微手

术开窗是最常用的手术方法［45］。显微手术和内镜手术同

样有效，但内镜开窗术由于创伤小、安全性高而被高度

推荐［46］。

4. 2. 1　内镜开窗

颞叶癫痫患者在内镜下行蛛网膜囊肿开窗术的预后

良好［47］，Guler 等［48］认为，内镜开窗治疗大脑外侧裂 AC 是

开颅手术和囊肿腹腔分流术的良好替代，开窗数量越多，

二次手术的可能性越小。Refaee 等［49］认为，内镜下脑桥

中脑侧膜开窗是脑脊液从囊肿流向基底池（特别是桥小

脑池）的捷径，可增加内镜治疗中颅窝 AC 的疗效，这项技

术对脑脊液在基底池内流动的影响还需要进一步的研

究。有研究报道，囊肿开窗治疗 IAC 在某些情况下可能

引起神经心理学症状，如失语症、认知能力恶化、记忆功

能障碍等［45］。

4. 2. 2　显微镜手术

对于未破裂的症状性颞叶 AC 的管理，显微镜手术似

乎是比分流或内镜更有效的治疗方法，无症状期更长，并

发症更少［50］。Elkheshin 等［51］对 25 例症状性颞部 AC 患儿

采用眉眶上锁孔显微手术开窗，69% 患者的癫痫得到改

善，并发症风险较低，临床和神经影像学均有较好的改

善。Sajko［52］等报道 1 例 IAC 相关的右颞叶药物难治性癫

痫进行显微开窗术后囊肿体积减小，癫痫发作减少，最终

完全无癫痫发作。Sinurat 等［53］报道了 3 例伴头痛和癫痫

发作的中颅窝 AC 患者行显微手术开窗后，随访 1 年头痛

消 失 ，在 服 用 低 剂 量 苯 妥 英 钠 后 再 也 没 有 发 作 过 。

Stanishevskiy 等［54］报道了 1 例伴脑电图癫痫样活动的右

半球巨大 AC 在行显微外科造瘘术后，异常脑电图罕见的

正常化。

图 2　蛛网膜囊肿并发癫痫可能的机制示意图
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5　手术并发症

虽然囊肿开窗和分流可以减轻或消除临床症状，但

手术并发症也有时会发生。研究发现，分流至颅外可能

发生感染、引流过度，导致头痛、低颅内压。一项 Meta 分

析显示，颅外分流组术后感染率高于颅内引流组［55］。AC
切除或开窗后常出现复发、急性发展的脑积水，小于 2 岁

的中窝 AC 患者开窗术后硬膜下积液或脑积水的发生率

升高［56］。一项研究［16］报道了术后硬膜下积液的可能原

因：①大量脑脊液不能迅速吸收，脑脊液通过内壁开窗进

入硬膜下腔；②脑组织长期受压后发育不良，脑组织缓慢

重新扩张。进一步研究颅内脑脊液的流动力学可以更好

地了解这些并发症的原因。

6　总结与展望

现有研究发现 IAC 的位置和大小与癫痫的类型和脑

电图类型无关，IAC 体积减小的百分比和残余体积与手术

疗效无关。因此，IAC 与癫痫之间可能没有因果关联。然

而，现有研究局限在回顾性研究、样本量小、存在较多选

择偏移，其关联的探索需要在进一步的大样本、前瞻性研

究或循证医学中进行。目前，部分文献报道 IAC 在家族

中发生，有学者提出遗传可能是 IAC 和癫痫的共同病因，

IAC 并发癫痫是否由共同致病基因引起有待进一步探索。

由于癫痫的症状较明显，IAC 并发癫痫的认知能力及其他

精神疾病常常被忽略，神经心理学检查在 IAC 并发癫痫

的患者中有待普及。IAC 并发癫痫的原因可能是囊肿的

占位效应，然而在巨大 IAC 中也可不发生癫痫，因此在把

癫痫归因于 AC 时应当谨慎，对 IAC 并发癫痫的治疗应当

积极寻找引起癫痫的真正原因和致痫灶。有的 IAC 并发

癫痫的手术治疗效果好，而有的 IAC 并发癫痫的手术治

疗无效，这可能与 IAC 占位的时间有关，目前对 IAC 占位

时间的研究尚未见文献报道，加强无症状 IAC 患者的随

访 可 能 为 我 们 探 索 IAC 与 癫 痫 的 关 联 及 其 治 疗 提 供

线索。
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