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颅内静脉窦血栓形成（cerebral venous sinus

thrombosis，CVST）是一种少见的脑血管病，随着诊

断意识和技术的进步，CVST的诊断率逐年增加，但

针对其病因的检查还不完善。腰穿是CVST必不可

少的一个检查项目。多数情况下，CVST患者的腰穿

压力高于 180 mmH2O，但也有一部分患者压力正常

甚至存在低颅压。后者十分少见，但对疾病最终的

病因诊断有很好的指向性。现将我科收治的一例

CVST 伴 低 颅 压 综 合 征（intracranial hypotension

syndrome，IHS），最 终 确 诊 自 发 性 脑 脊 液 漏

（spontaneous cerebrospinal fluid leak）的病例报道如

下，以便加强临床医生对CVST病因的探寻意识。

1 临床资料

患者，男，29 岁，因“间断性头痛 2 月余”入我

院。2月前，患者无明显诱因出现低热伴轻度头痛，1

周后低热消失但头痛加重，平躺缓解，坐起加重，严

重时伴心悸、冷汗，无视物模糊、肢体抽搐等症状。

于当地医院就诊，拟诊“病毒性脑炎”，予抗病毒治

疗。患者自觉头痛症状未好转，转诊至当地上级医

院，查头颅磁共振平扫（MRI）及磁共振静脉造影

（MRV，图 1），显示上矢状窦中部、左侧横窦及乙状

窦充盈缺损，左侧颞叶水肿，修改诊断为“颅内静脉

窦血栓形成”。外院住院期间行腰穿检查示颅内压

65 mmH2O。脑脊液常规、生化、外周血肿瘤标志物、

自身免疫指标等检查，结果均为阴性。为进一步诊

治入我院治疗。既往无外伤史、无搬运重物史、无手

术及颅内感染史。体格检查：神清语利。颅神经检

查未见异常，四肢肌力Ⅴ级，肌张力正常，共济运动

正常，四肢感觉正常，颈软，脑膜刺激征阴性。辅助

检查：腰椎穿刺压力为20 mmH2O，脑脊液常规、生化

正常；血常规、D-二聚体、肝肾功能、血沉、抗“O”抗

体、ANA、ENA、ANCA、凝血因子检测等未见明显异

常。头颅MRV增强造影（图 2）示：上矢状窦前部未

显影，皮质静脉代偿性扩张，左侧横窦充盈缺损，左

侧乙状窦和颈内静脉未显影，诊断CVST。因两次腰

穿检查压力均低于正常，怀疑脑脊液漏，遂行磁共振

脑 脊 液 水 成 像（magnetic resonance hydrography，

MRH）和 CT 脊髓造影（CT myelography，CTM）（图

3），结果显示颈 1至颈 2椎间隙后方脑脊液渗出影。

临床诊断为：IHS；CVST；自发性脑脊液漏。入院后给

予低分子肝素抗凝，头痛缓解后改为利伐沙班20 mg

口服，同时扩容、镇痛治疗。随访3月，患者头痛基本

缓解，未行硬膜外自体血补片等漏口修补术。

2 讨论

IHS 是头痛的原因之一，主要表现为直立性头

痛，平卧可缓解，可伴恶心、呕吐（38%）、复视（30%）、

听力障碍（20%）、颈部疼痛（18%）、视力下降（12%）

和眩晕（8%）等症状[1]。临床确诊主要通过腰椎穿刺

检查，脑脊液压力≤60 mmH2O为诊断标准。该患者

以“平躺缓解、坐起加重”的直立性头痛起病，腰穿压

力为 20 mmH2O，符合诊断标准。IHS典型的头颅磁

共振表现包括：类似Chiari畸形的小脑扁桃体下沉、

脑桥扁平、视交叉扁平等脑组织下沉的表现；由于脑

脊液容量代偿而出现的硬膜下积液、弥漫性硬脑膜

增厚伴强化、垂体增大、静脉窦腔增宽等；因脑室塌

陷，脑室体积缩小[2]。该患者未出现上述改变，考虑

可能与发病时间短有关。

IHS仅是临床症状诊断，而非最终的病因。造成

IHS的病因包括脑脊液漏、脱水、糖尿病性昏迷、过度

通气、脑膜脑炎、尿毒症、系统性感染等[1]。该患者发

病前无大量脱水的情况，否认糖尿病史，实验室检查

未提示脑膜脑炎、尿毒症及系统性感染的证据，因此

临床医生强烈怀疑存在脑脊液漏。应用磁共振脑脊

液水成像技术和CT脊髓造影，确认患者颈 1至颈 2

椎间隙后方脑脊液渗出影，诊断“脑脊液漏”。

脑脊液漏主要分为自发性和继发性两大类。

Mokri等[2]总结自发性脑脊液漏的可能原因为：不明

原因；先天性硬脑膜/硬脊膜薄弱；脑脊膜憩室；结缔

组织病（包括马凡综合征、关节过度活动、青少年视

网膜脱离、真皮成纤维细胞弹性蛋白和纤维蛋白异

常、家族性脑脊液漏等）。Bassani等[3]曾报道一例马

凡综合征合并自发脑脊液漏的病例，另外Liu等[4]报

道一例关节过度活动患者合并自发性脑脊液漏。继

发性脑脊液漏是由于外伤或医源性损伤导致的脑脊

液向脑硬脊膜破溃处或薄弱处渗出[5]。该患者否认

外伤史，发病前无腰穿或颅脑、脊髓手术史等，因此
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不考虑继发性脑脊液漏。查体和实验室检查未能找到结缔组织

病的证据，颅脑及脊髓磁共振未发现脑脊膜憩室，因此考虑该患

者为不明原因的自发性脑脊液漏。此患者通过磁共振脑脊液水

成像和CT脊髓造影两种方法明确了诊断和漏口的位置。

那么，该患者的三个疾病诊断之间存在着怎样的关联呢？

众所周知，CVST的患者多数是颅内压升高，少数患者颅内压正

常，极少发生低颅压。《中国颅内静脉系统血栓形成诊断和治疗

指南2015》对CVST的定义为由多种原因引起的颅内静脉回流

障碍、常伴脑脊液吸收障碍导致颅内高压为特征的特殊类型脑

血管病，在脑血管病中约占0.5%~1%[6]，其确诊主要通过影像学

检查。数字减影血管造影（digital subtract angiography，DSA）是

诊断CVST的金标准；MRI联合MRV检查的特异度和灵敏度均

可达到90%以上，是临床常用的无创影像学检查方法。显然，患

者低颅压与CVST的临床特征不符，然而，其影像学表现却又符

合CVST的诊断，这一矛盾现象该如何解释呢？笔者认为合理

的解释是患者因为自发性脑脊液漏，导致脑脊液外渗，其容量下

降，造成 IHS。由于颅压降低，静脉系统管窦腔代偿性扩张

（Monro-Kellie 学说）[7]，导致静脉流速降低，多普勒超声检测发

现腰椎穿刺后直窦血流速度下降50%[8]；其次，由于脑脊液更多

地向脑室系统回流，加上总容量不足，导致静脉吸收的脑脊液减

少，静脉血黏度增高[9]；由于缺乏浮力，脑组织下沉，对静脉窦的

硬膜结构造成牵拉，导致部分静脉管腔狭窄和静脉系统内膜损

伤。在上述改变综合作用之下，最终诱发CVST。一个历经7年

的观察性研究，纳入141例 IHS患者，发生CVST 3例（2.1%）[10]。

这远高于自然人群中CVST的发病率，说明 IHS亦是CVST的危

险因素之一。又由于低颅压可能会减轻CVST患者的头痛，一

些患者直到出现静脉性梗死或颅内出血后方明确诊断[11]，延误

了治疗。因此，临床发现 IHS后，应该警惕CVST的发生。

既往 IHS继发CVST的报道中，患者多有外伤、腰椎穿刺或

手术（硬膜外麻醉等）等诱因，女性患者可同时存在服用避孕药

或产褥期等诱发因素，某些患者存在凝血因子基因突变等[11]，当

然也有自发性脑脊液漏患者[10]。IHS合并CVST的患者 40%在

病程中出现头痛性质由直立性头痛转变为持续性头痛的现象。

85%的患者是静脉窦血栓，15%是单纯皮质静脉血栓。还有

10%的患者发生硬脑膜动静脉瘘[10]。55%的患者 IHS采用保守

治疗，但针对CVST给予了抗凝治疗，本例患者也是如此。30%

的患者进行了抗凝和自体血补片的联合治疗。除少数患者遗留

头痛外，多数预后较好。

也有学者发表过对这两种疾病的关系不同的见解，Solar

等[12]认为CVST造成静脉回流受阻，继发高颅压综合征，由于颅

压过高，可能突破患者脑脊膜薄弱处，形成脑脊液漏，进而转变

为低颅压综合征。故此，脑脊液漏和CVST到底孰因孰果？笔

者认为在临床分析过程中，应注意询问患者的首发症状，如以直

立性头痛起病，应首先考虑低颅压-脑脊液漏的存在；如以持续

性头痛伴颅内压增高起病，则首先考虑CVST的诊断。如果患

者在病程中发生头痛特征的转变，则需考虑伴发疾病的可能性，

进而完善检查以明确诊断。在此过程中，腰穿压力的检测至关

重要，能简洁明了地指明方向。

目前国内对于低颅压综合征合并CVST的报道还较少，自

2000年至今，万方数据库报道的例数仅 11例，尚未见脑脊液漏

导致CVST的报道。中国知网自2008年以来仅报道6例低颅压

综合征合并CVST，脑脊液漏导致CVST亦未见报道。希望此例

报道有助于临床医生了解三者之间的关系，减少错漏。
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注：A、C、E：横断面，T1WI序列，可见纵裂后部、左侧小脑近

脑膜处异常窦内高信号影（白色箭头）；B、D、H：矢状位，FLAIR

序列，可见纵裂后部、左侧小脑近脑膜处异常窦内高信号影（白

色三角箭头）；G：头颅MRV示左侧横窦充盈缺损，左侧乙状窦

未显影；H：上矢状窦中部充盈缺损

图1 外院头颅MRI及MRV影像

A B

注：A：矢状位，上矢状窦前部未显影（白箭头）；B：冠状后前

位，左侧横窦充盈缺损（白箭头），左侧乙状窦及颈静脉未显影

（白色三角箭头）

图2 头颅MRV增强影像

A B C

D E

注：A：矢状位，白色箭头所指为脑脊液漏口；B：横断面，椎间

隙周围脑脊液渗出影；C：脑脊液水成像三维重建像。D～E：CT

增强脊髓造影示C1～C2椎间隙后方脑脊液渗出（矢状位白色

箭头），渗出的脑脊液包绕在硬脊膜周围（横断面白色三角箭头）

图3 磁共振水成像（A～C）及CT增强脊髓造影（D～E）
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营养神经的作用，显著改善受损神经的血供，促进受损神经的恢

复[21]。该研究中虽未纳入舌咽神经痛患者，但基于神经痛的共

性，针对难治性舌咽神经痛的患者同样可尝试PENS治疗。随

着显微外科的发展，内窥镜手术的应用，神经电生理技术的术中

监测及影像学的发展和术中应用，显微血管减压术及选择性脊

神经根切断术似有更美好的前景[22]。

本例患者入院时查体发现右侧咽反射消失、右侧软腭低垂

等舌咽神经受损体征，头部MR检查、肿瘤标志物检查均未发现

肿瘤证据，而住院期间通过营养神经治疗后患者右侧咽反射逐

渐好转，推测可能是由于糖尿病周围神经病变导致[23]。舌咽神

经痛是一种发病率较低的疾病，临床易误诊，伴晕厥发作更少

见，故对临床诊疗过程中遇到的本病例做一报道，旨在加深对本

病的充分认识，更好地服务于临床。
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