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摘 要:目的 探讨脑海绵状血管瘤(cerebralcavernomamalformation,CCM)壮族患者的临床特点及其治疗预后。方法

回顾性分析55例CCM壮族患者的临床资料、影像学表现、治疗方案及预后。结果 55例CCM壮族患者平均发病年龄

47.59岁,中位病程12.5d。病灶主要位于幕上,临床表现以头痛、头晕、四肢无力、癫痫为主。3例手术治疗,1例伽马

刀治疗,51例保守对症治疗,经治疗后均无死亡病例,症状均得到缓解或消失。结论 CCM壮族患者临床特点与其他种

族CCM患者类似,保守治疗能获得良好预后。
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  Abstract: Objective ToinvestigatetheclinicalfeaturesandprognosisofZhuangnationalitypatientswith
cerebralcavernousmalformation(CCM). Methods Theclinicaldata,imagingmanifestations,treatment
plansandprognosisof55ZhuangnationalitypatientswithCCMwereretrospectivelyanalyzed. Results The
averageonsetageofthe55ZhuangnationalitypatientswithCCMwas47.59yearsoldandthemediancourseof
diseasewas12.5days.Thelesionsweremainlylocatedinthesupratentorialarea,andthemainclinicalmani-
festationswereheadache,dizziness,weaknessoflimbsandepilepsy.Threepatientsreceivedsurgicaltreat-
ment,onereceivedgammaknifetreatment,and51receivedconventionalsymptomatictreatment.Aftertreat-
ment,therewerenodeathcases,andthesymptomsofpatientswererelievedordisappeared. Conclusion 
TheclinicalcharacteristicsofZhuangnationalitypatientswithCCMaresimilartothoseofotherethnicgroups,

andconventionaltreatmentcanachieveagoodprognosis.
  Keywords: Zhuangnationality;cerebralcavernomamalformation;clinicalanalysis
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  脑海绵状血管瘤(cerebralcavernousmalforma-
tion,CCM)是一种由许多薄壁血管组成的异常海绵状

血 管 瘤。CCM 在 人 群 中 的 发 生 率 为 0.4% ~
0.8%[1],并伴有动静脉畸形。CCM 是一种常染色体

显性遗传病,可分为散发性和家族性两种类型,55%的

CCM有明显家族遗传史[2]。为探讨壮族患者CCM
的临床特点及其治疗后的预后,我们将右江民族医学

院附属医院2017年1月—2019年12月间收治的55
例壮族CCM病例进行回顾性分析,现报道如下。

1 资料和方法

1.1 一般资料 男26例,女29例,年龄范围是3.6
个月到78岁,平均(47.59±17.09)岁。病程范围是2
h到7年不等,中位病程12.5d。

1.2 辅助检查 55例患者均行多序列 MR检查。病

变在T1 表现为混合信号,T2 表现为混合信号和高信

号,病变周围为低信号区。本组患者中3例患者行

DSA检查。

1.3 治疗 3例手术治疗 (眼眶、枕叶、小脑半球各1
例),1例伽马刀治疗,51例保守治疗。

2 结果

2.1 病灶分布及临床症状 43例位于幕上,3例位于

小脑半球,6例位于脑干,3例位于眼眶。右侧基底角、
脑干、右侧顶叶、上颈髓多发性病变1例(共1例)。病

灶最大直径4.4~37.0mm,平均13.1mm。3例

DSA检查发现1例左侧 M1段重度狭窄,另外2例无

异常发现。临床表现头痛17例,头晕14例,四肢无力

9例。癫痫6例,肢体麻木2例,颈肩痛2例,记忆力

受损2例,其他表现晕厥、意识障碍、言语含糊、疼痛、
失眠、呕吐、口角歪斜、无症状各1例。CCM 分布部位

及症状统计详见表1。

表1 55例CCM壮族患者临床症状及病变部位统计

症状 例数(%) 部位 例数(%)

头痛 17(30.91) 半卵圆中心 9(16.36)
头晕 14(25.45) 额叶 9(16.36)
肢体乏力 9(16.36) 颞顶交界 9(16.36)
癫痫 6(10.91) 脑干 6(10.91)
肢体麻木 2(3.64) 顶额 5(9.09)
颈肩痛 2(3.64) 枕叶 5(9.09)
记忆力下降 2(3.64) 基底节 3(5.45)
晕厥 1(1.82) 小脑 3(5.45)
意识障碍 1(1.82) 眼眶内 3(5.45)
言语含糊 1(1.82) 侧脑室前角 2(3.64)
疼痛 1(1.82) 内囊 1(1.82)
失眠 1(1.82) 多发:基底节、脑干、 1(1.82)
呕吐 1(1.82)  顶叶及颈髓上段

口角歪斜 1(1.82)
无症状 6(10.91)

2.2 预后 55例患者治疗后均无死亡。3例均经病

理证实为CCM。1例脑干CCM伽马刀治疗过程中出

现一过性功能障碍加重,后经对症治疗明显好转,恢复

基本肢体功能,遗留有肢体乏力及麻木症状。51例保

守对症治疗,3例癫痫发作次数减少,仍需药物维持,1
例多发病灶患者无力及麻木症状基本消失,余47例症

状基本缓解。

2.3 典型病例 病例1,女,壮族,52岁。于2018年

3月8日突发枕部疼痛,伴有左侧面部、左上肢麻木、
乏力症状,无饮水呛咳、意识障碍、眩晕等。右侧额叶、
脑桥、上颈髓多发海绵状血管瘤(见图1),DSA检查无

明显血管异常(见图2),给予脱水、营养脑细胞及对症

治疗。2018年4月9日随访提示左侧面部、左上肢麻

木,左侧肢体无力症状明显减轻。2018年4月30日

随访见遗留有轻微的左侧口周麻木感,余未诉不适,肢
体麻木及无力症状消失。2018年5月25日随访症状

全部消失。复查头部 MRI未见再出血。

图1 颅脑 MRI
注:图为右侧额叶、脑桥、上颈髓多发海绵状血管瘤(白箭头所

示)。

图2 颅脑DSA
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  病例2,女,40岁,2016年5月10日在劳动过程

中突发左侧面瘫、右侧肢体麻木感,2~3个月后出现

左侧面部疼痛,伴有眩晕、恶心、呕吐、视力下降,确诊

为脑干脑海绵状血管瘤(见图3),脑 MRA未见血管

异常(见图4),经脱水降低颅内压及对症治疗后左侧

面瘫、右侧肢体麻木症状减轻。10个月后(2017年3
月)右侧肢体麻木加重,左眼视物不清,张口困难,行走

不稳,在外院行伽马刀治疗2次,张口困难及行走不稳

症状缓解,遗留有左侧周围性面瘫,左侧 Horner征

(+),伸舌左偏,左侧面部及右侧肢体麻木。2个家系

其他成员筛查未见海绵状血管瘤病灶。检查脑血管未

见明显异常。

图3 颅脑 MRI
注:图为脑干脑海绵状血管瘤(白箭头所示)。

图4 颅脑 MRA
注:图为脑血管未见明显异常。

3 讨论

CCM也被称为脑海绵状血管畸形,是一种罕见的

脑血管疾病,发病率为0.4%~0.8%[1]。病理研究发

现大量薄壁血管形成海绵状异常血管团。由于血管和

血管团的引流是正常的血管直径,瘤内血流速度慢,

DSA检查一般显影正常。CCM 可见于大脑的许多部

位,70%~80%位于幕上脑组织,20%~30%位于幕下

结构。一项临床统计分析显示[3],CCM66%在大脑半

球(浅表),18%在脑干,9%在基底节、丘脑、胼胝体和

脑岛,6%位于小脑。本研究发现壮族CCM 患者病灶

76%位于幕上,11%位于脑干,6%位于小脑,6%位于

框内,1例多发,与其他种群病灶分布基本一致。学者

的研究结果发 现 海 绵 窦 海 绵 状 血 管 瘤 占 CCM 的

0.4%~2%,而内耳道海绵状血管瘤较少见[1,4]。

CCM的主要临床表现为癫痫、局灶性神经功能缺

损和脑出血。目前,对CCM 自然病程的研究主要集

中在出血和癫痫方面。CCM 反复出血是造成临床症

状的主要原因。幕上病灶最常见的临床症状为癫痫发

作,概率明显高于动静脉畸形和胶质瘤等颅内病变,

CCM诱发的癫痫多为难治性癫痫。CCM诱发癫痫的

具体机制尚不清楚,含铁血黄素的沉积可能是诱发癫

痫的重要因素。含铁血黄素导致星形胶质细胞摄取谷

氨酸的减少和中枢神经系统突触的重组。因此,星形

胶质细胞病程越长,致痫灶越大。5年内,4%~6%患

者出现癫痫首次发作。有研究随访了107例无症状

CCM患者,在中位随访时间12.5年的随访中发现并

无癫痫发作[5]。由于CCM 出血的定义不同,不同研

究的CCM 出血率有很大差异。有学者[6]认为脑干

CCM出血率高于其他部位,因为脑干内有大量神经核

和密集的传导束,容易出现症状。本研究发现,在

CCM壮族患者中以头痛、头晕、肢体乏力、癫痫发作为

主要症状,与文献报道中症状基本一致[1],但是出现的

概率有所不同,头痛和头晕症状占据了50%以上。
目前,磁共振成像是诊断CCM 的最佳方法。梯

度回波序列、高场强磁共振敏感加权成像、弥散张量成

像和功能磁共振成像的应用更容易发现CCM 病变。

CT和 MRI联合应用的诊断准确率高于单用 MR和

CT[7],检出率与病理检查基本一致[8]。根据 MRI的

特点,CCM 可分为4种类型:Ⅰ型:病灶中心为高信

号,T2WI为等信号;Ⅱ型:病灶中部呈网状混杂,周围

呈低环 状,爆 米 花 征 较 典 型;Ⅲ型:多 见 于 家 族 性

CCM,T1、T2 等信号或低信号;Ⅳ型:磁共振梯度回波

(gradientecho,GRE)和磁敏加权成像(susceptibility
weightedimaging,SWI)可检测常规序列无法检测到

的小病灶。有文献表明[7],GRE对家族性CCM 的检

出率优于常规 MR。此外,GRE还能鉴别其他脑海绵

状血管瘤病变。SWI能准确识别脱氧血红蛋白和含

铁血黄素,在检测非出血性病变和微血管扩张方面具

有优势,同时明确病变范围。DWI可提高CCM 顺磁
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材料的信号对比度,对鉴别小病灶有价值。因此,常规

MRI、GRE、SWI和 DWI联合应用可显著提高诊断

率[9]。由于病灶内反复出血及钙化,CCM在影像学上

典型表现为“桑葚”征或“爆米花”征。所有病例均经

MRI诊断,具有良好的敏感性和特异性。
目前,手术切除病灶是CCM 的根治性治疗方法。

CT引导立体定向手术安全性高,并发症少,具有较大

的临床应用价值[10],有适应证而无禁忌证的患者预后

较好。CCM的手术适应证主要有:①多发性病灶;②
局灶性神经功能障碍的进展性加重;③病灶位于脑干

表面。对症状轻、病变深的患者建议保守治疗,但随着

手术器械的改进,一些深部病变也可考虑手术切除,建
议对靠近脑干表面并可通过手术安全区域进入深部的

海绵状血管瘤进行手术治疗[11]。不易手术的病灶,伽
马刀治疗明显缓解癫痫发作,不同边缘剂量及体积与

预后无显著相关性,位于颞叶的病灶伽马刀治疗有效

率低。放疗适用于位于中颅窝病灶[12]。CCM 一般预

后良好。脑干部位的病灶出血或再出血的发生率较

高,首次症状性脑出血增加症状性再出血的概率,2年

后再出血概率开始下降[13]。

CCM属于常染色体不全显性遗传疾病,根据发作

类型CCM 可分为散发型和家族遗传型,55%的CCM
有明显的家族遗传史。CCM 基因突变的研究是当前

研究的热点。研究表明[13],与CCM 发病率有关的基

因 主 要 是 CCM1、CCM2 和 CCM3。CCM1 位 于

7q11.2-q21,CCM2位于7p13-15,CCM3位于3q25.2-
27。40%的致病基因位于 CCM1,20%位于 CCM2,

40%位于 CCM3。CCM1~CCM3均有家族遗传倾

向。研究证实三个CCM基因突变可能通过基因突变

调节 WNT/-catenin、TGF-及Notch多条信号通路导

致CCM发生[2,14]。

CCM基因突变与人群和种族密切有关,CCM 在

人群中基因突变的研究可以为患者提供遗传咨询服

务。CCM 的发生可能与 KRIT1蛋白单倍剂量不足

有关,这与此前文献[15]报道相一致,有助于解释 CCM
的发病机制。通过超促排卵,单精子注射及胚胎培养

后,到可供活检的囊胚,将在胚胎发育的第5d或第6
d取外滋养层细胞进行检测,从而筛选出不含此致病

位点的胚胎[16]。CCM 患者颅内病变程度可能与遗传

学相关,SWSⅠ型患儿应尽早手术,术后效果良好;

CCM Ⅲ型患者接受血管瘤病病灶及致痫灶切除术后,
随访效果良好[17]。

本文对55例CCM壮族患者进行了回顾性分析,

CCM壮族患者病灶多位于幕上,与其他种群的研究结

果基本一致[1],手术切除效果好,但手术率低。一般来

说,保守治疗能获得良好预后。
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