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摘  要 

自发性低颅压综合征(spontaneous intracranial hypotension, SIH)是由脊髓脑脊液漏引起的疾病，典型

的临床表现是体位性头痛。本文就自发性低颅压综合征的流行病学、病理生理、临床表现、辅助检查、

治疗等方面做一综述。 
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Abstract 
Spontaneous intracranial hypotension (SIH) is a disease caused by cerebrospinal fluid leakage in 
the spinal cord, and its typical clinical manifestation is postural headache. This article reviews the 
epidemiology, pathophysiology, clinical manifestations, auxiliary examination and treatment of 
spontaneous intracranial hypotension. 
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1. 引言 

低颅压的典型特征是体位性头痛，于 1898 年 Dr. August Bier 腰椎穿刺后发生并首次报告[1]。他认为

体位性头痛发生的原因是脑硬脊膜穿刺部位持续的脑脊液泄露。现有观点认为，硬脊膜裂口漏出的脑脊

液多于产生的脑脊液，从而导致脑脊液的容量减少及颅内压力降低[2]。1938 年 George Schaltenbrand 首

次提出自发性颅内低压综合征，其最初称为脑脊液缺乏“aliquorrhea”，但随着研究的深入，发现所有的

SIH 都继发于脊髓脑脊液漏，本质是一种脑脊液低容量状态[3]。本文将简述自发性低颅压及其并发硬膜

下血肿的流行病学、病理生理、临床表现、辅助检查、诊断标准、治疗等方面做一综述。 

2. 流行病学 

目前还没有关于自发性颅内压流行病学的大型社区研究，但估计年发病率为每 4~5/100,000 [4]，约

为动脉瘤性蛛网膜下腔出血发病率的一半。尽管自发性颅内压可影响任何年龄的患者，包括儿童和青少

年，但 35 岁至 55 岁的女性最为常见，女性患者约占 63% [5] [6]。 

3. 病理生理 

在早期的报告中，许多患者的脑脊液压力为 60 mmH2O 或更低，因此低脑脊液压力最初被认为是 SIH
的定义特征。然而，最近很多的证据显示大多数 SIH 患者的脑脊液压力并不低，许多患者脑脊液压力在

正常范围内(70~200 mmH2O)，甚至有些患者脑脊液压力可能大于 200 mmH2O [7]。因此，低脑脊液压应

该被认为是一个相对特定但不敏感的 SIH 诊断指标，SIH 的本质是低脑脊液容量状态。 
SIH 通常是由脊柱硬脊膜破裂所致脑脊液漏导致的。脊柱骨赘或钙化椎间盘突出可能会磨损或穿透

硬脑膜，导致硬脑膜撕裂[8]，潜在的结缔组织疾病也可能会导致硬脑膜破裂[9]。此外，脑脊液–静脉瘘

也是 SIH 的少见原因之一，由于椎旁血管畸形导致脊髓神经根周围的脑脊液再吸收增加，从而使脑脊液

容量减少[10]。 
在一项纳入 568 例自发性低颅压患者研究中确定了三种类型的自发性脑脊液漏：硬脊膜撕裂引起的

脑脊液漏为 1 型脑脊液漏，脊膜憩室引起的脑脊液漏为 2 型脑脊液漏，脑脊液–静脉瘘引起的脑脊液漏

为 3 型脑脊液漏[11]。 

4. 临床表现及发病机制 

自发性低颅压的典型特征是直立性头痛，正常情况下，脑脊液包裹着大脑，形成保护性的水垫，保

护大脑免受外界的震动和冲击。当脑脊液压力低时，大脑失去保护垫，并由于重力而向下移动。当患者

站立时，固定在大脑表面的脑膜、血管、脑神经等疼痛敏感结构受到牵拉和变形，导致头痛[12]。因此患

者常常坐位或站立时头痛加重，平躺后头痛缓解。头痛的出现及缓解时间常常为几分钟，性质是搏动性

或非搏动性，部位最常见的是弥漫性或枕部，多数是双侧[5]。此外，在出现硬膜下血肿或脑静脉窦血栓
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等并发症的患者中，可能会出现体位性头痛的消失，甚至出现反常体位性头痛，即仰卧位时头痛加重[13] 
[14]。 

其他常见临床表现包括：由于脑膜刺激引起的恶心、呕吐，由于内耳迷路压力改变引起的眩晕、单

侧听力丧失[15]，由于脑组织下坠牵拉压迫脑神经引起的视物模糊、复视、耳鸣、面肌痉挛、面部麻木或

疼痛等[5] [16] [17] [18]。部分患者还可能出现因为深部脑和脑干受压导致的运动障碍，例如震颤、帕金

森病症状、舞蹈症状、肌张力障碍，额颞叶痴呆[19]，高泌乳素血症[20]，双侧臂肌萎缩症[21]、表面铁

质沉积症[22]、意识水平下降、昏睡及昏迷等罕见并发症[23] [24]。  

5. 影像学检查 

5.1. 脑部检查 

5.1.1. 颅脑 MRI 
增强颅脑 MRI 是诊断 SIH 最敏感的单一成像检查，被公认为诊断 SIH 的首选检查。大约有 20%的患

者颅脑 MRI 是正常表现，因此不能因为无异常的影像学就排除 SIH [25]。MRI 中的 5 个典型表现可概括

为 SEEPS，分别是硬膜下积液(Subdural fluid collection)，硬脑膜强化(Enhancement of meninges)，静脉窦

扩张(Engorgement of venous structures)，垂体充血(Pituitary hyperemia)，脑下垂(Sagging ofbrain) [26]。 
硬膜下积液：根据 Monro-Kellie 学说，颅腔容积恒定，如果脑实质、血液和脑脊液的其中一个成分

的体积减小，那么其他成分的体积必然会有一个补偿性的增加。因为大脑是相对不可压缩的，当脑脊液

容积减少时，血液必须增加。当体积消耗持续超过血管结构的代偿能力时，液体可能从血管内间隙被拉

出并进入硬膜下间隙，导致硬膜下积液[27]。约有 2/3 的患者出现硬膜下积液，通常表现为双侧颅骨内板

下薄层新月形液体聚集，厚度一般小于 1 cm，典型部位是大脑凸面或后颅窝，邻近脑组织无明显受压或

移位。少数患者由于桥静脉撕裂可以出现硬膜下血肿[28]。 
硬脑膜强化：硬脑膜弥漫性强化是 SIH 最常见的特征性改变，约 80%的患者出现该征象，表现为弥

漫性、对称性、连续性硬脑膜线样增强，无软脑膜受累。病理基础是硬脑膜区域壁薄，小血管充血扩张，

通透性增加，增强扫描时钆在硬脑膜微血管及间隙聚集，导致弥漫强化，而软脑膜具有血脑屏障而不出

现增强表现。其他导致硬脑膜强化的情况，如转移性疾病、肉芽肿性疾病或既往硬脑膜下血肿，要么是

结节状或不规则，要么局限于一个区域[29]。与 SIH 相关的硬脑膜增强不应被误认为是感染性脑膜炎，

它通常涉及软脑膜而不是硬脑膜。在直立性头痛的背景下，弥漫性、平滑性硬脑膜增强几乎总是提示 SIH。 
静脉窦扩张：在 SIH 中，颅内脑脊液容量的减少可能导致血容量的代偿性增加，主要表现为硬脑膜

窦扩张[27]。虽然这是一种微弱的影像学表现，但 FARB 等发现 94%的 SIH 患者的优势横窦的下缘是向

外凸起的，静脉窦扩张有助于对 SIH 的诊断[30]。 
垂体充血：垂体是被海绵窦包围的血管密集的器官，SIH 中血管代偿性扩张，垂体可能变得增大，

并在增强磁共振成像上表现为均匀增强，很容易被误认为垂体瘤垂体增生[31]。经过治疗后，垂体大小可

以恢复正常，这个现象比硬脑膜增强好转更早容易观察到。 
脑下垂：SIH 患者中，CSF 容量减少，脑组织依托 CSF 水垫的缓冲作用减弱，站立时受重力作用下

移，这种改变在矢状面上容易观察，主要表现有桥前池、鞍上池、脚间池狭窄或闭塞、脑干前移变扁，

倚在斜坡上；脑沟变浅、脑室狭窄；垂体与视交叉间距变小，视交叉扭曲、下移，可同时伴有间脑受压、

移位；小脑延髓池变窄，幕下脑组织拥挤，小脑扁桃体下移，平枕骨大孔基线水平或下疝几毫米[32]。 
诊断自发性低颅压所需的颅脑影像征象的数量尚未明确界定，没有单一的影像学体征对 SIH 具有特

异性，也缺乏可靠定量指标的临界值[33]。 
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5.1.2. 颅脑 CT 
虽然不像颅脑 MRI 那样具有对 SIH 的结论准确性，但是患有严重头痛的患者就诊时，快速、廉价和

识别 SIH 诊断的影像学检查是具有明显优势的，颅脑 CT 通常是对其进行的首要检查，颅脑 CT 可以显示

硬膜下积液、蛛网膜下腔闭塞或侧脑室塌陷，从而提示诊断，这些发现在紧急情况下具有很高的临床意

义，从而指导临床医生进一步诊治[3] [34]。 

5.2. 脊柱检查 

脊柱成像在 SIH 的检查中起着重要的作用，因为脑脊液漏的显示既能证实诊断，又有助于指导治疗。

脊髓脑脊液漏的影像学表现在很大程度上取决于脑脊液从硬脑膜缺损处漏出的速度，部分取决于漏出的

原因(如脑膜憩室、硬脑膜腹侧撕裂或脑脊液–静脉瘘) [35]。由于较大的硬脑膜缺损导致脑脊液泄漏，在

硬脑膜外腔形成大量积液，可纵向延伸至许多椎节。这些泄漏称为快速泄漏。较小的硬脊膜缺损导致不

超过一个椎体的硬膜外积液，称为慢速泄露。脑脊液静脉瘘常在无硬膜外积液的情况下出现，只有脊髓

血管造影才能发现。 

5.2.1. 脊髓磁共振水成像(MR Myelography, MRM) 
计算机断层脊髓造影(Computed tomography myelography, CTM)长期以来被认为是检测脑脊液泄漏的

金标准[3]。MRM 是重 T2 加权技术，以均匀抑制脂肪信号，来清楚分辨水和脑脊液。MRM 在检测硬膜

外脑脊液方面并不逊于 CTM，于 CTM 相比较，无需腰穿，无需注射造影剂，避免电离辐射，但对慢速

泄露的敏感性低、空间分辨率低及更多的成像伪影[36]。 

5.2.2. 脊髓造影 
CT 或 MR 脊髓造影检查有助于明确脑脊液漏点。通过腰椎穿刺将水溶性对比剂注入脊膜囊，可显示

脊膜憩室、神经根袖扩大、对比剂漏进入组织间隙及囊外液体聚集。漏点可发生在脊髓各段，最常见的

是脊髓颈胸交界处或胸段[5]。CTM 的具有高空间分辨率，能够显示脑脊液(包括漏出的脑脊液)和周围组

织之间的差异，以及钙化椎间盘和骨赘，缺点包括需要进行腰椎穿刺和电离辐射的暴露[37]。一项研究表

明磁共振鞘内钆造影(intrathecal gadolinium MR myelography, GdM)与 CTM 相比，可以更好的检测出脑脊

液漏，但鞘内钆注射尚未获得美国食品和药物管理局的批准，其安全性尚不确定，这项技术很少被使用

[35]。 

5.2.3. 动态成像 
当脑脊液泄露速度非常快时，可能很难确定确切的泄露位置。动态 CTM 在注射造影剂的同时扫描患

者的整个脊柱，进行多次连续扫描，直到泄漏部位可见[38]。数字减影脊髓造影术(digital subtraction 
myelography, DSM)利用传统荧光透视，实时监测鞘内造影剂沿脊柱的通路，以查明高流量脑脊液漏的来

源[39]。这两种技术凭借其高时间分辨率的特点去捕捉造影剂第一次开始渗漏到硬膜外腔的时刻。 

5.3. 放射性核素脑池造影 

放射性核素脑池造影用于评估颅底和脊髓脑脊液漏已经有几十年了。在将放射性示踪剂注射到蛛网

膜下腔后，在 1、2、4 和 24 小时进行平面成像。硬膜外的放射性分布增多构成了脑脊液漏的直接证据。

脑脊液漏的间接迹象包括 4 小时内肾脏和膀胱过早显影，以及 24 小时大脑凸面上无放射性分布[40]。由

于其相对较差的空间分辨率、断层技术的发展以及有限的灵敏度和特异性，放射性核素脑池造影目前不

太常用。 
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虽然对 SIH 影像学检查还没有普遍的共识，但是专家们也提出一些原则[35]：首先，因为增强颅脑

MRI 对明确 SIH 诊断十分重要，所以这应该是常规影像评估的一部分。CTM 和 MRM 通常脑脊液泄露检

测和定位的初始选择，如果在初次成像时有证据表明脑脊液快速泄露且难以定位时，可能需要高时间分

辨率的检测来进一步定位渗漏，这些技术包括动态 CTM 和数字减影脊髓造影和数字减影脊髓造影术。 

6. 自发性低颅内压的治疗 

SIH 的治疗缺少来自随机试验的数据的指导，治疗建议主要基于专家共识和临床病例的回顾性分

析。 

6.1. 保守治疗 

SIH 的保守治疗包括绝对卧床、大量补液、咖啡因和镇痛药物的使用、腹压带的使用。一项研究分

析了 8 例接受保守治疗的 SIH 患者，3 例患者在接受保守治疗后立即完全康复，2 例患者在 6~8 个月后完

全康复，其余 3 例患者仍有持续轻度头痛[41]。SIH 是一种良性疾病，预后往往良好，当患者经保守治疗

无效及 SIH 并发症的发生，应考虑硬膜外补血甚至手术修复。 

6.2. 硬膜外血贴治疗(Epidural Blood Patch) 

目前，硬膜外血贴治疗是自发性低颅压综合征的首选治疗方法，将自体血注入到硬膜外腔，其产生

作用的主要机制是血液直接压迫硬膜和脑脊液漏点处纤维蛋白凝块的形成[42]。EPG 可分为非靶向性治

疗和靶向性治疗。非靶向治疗的注射部位通常选在腰部，注射后，使用 Trendelenburg 体位，以促进注射

的血液向胸部和更高部位扩散[43]。第一次 EPG 大约有 64%的患者头痛症状得以缓解。如果患者一次血

贴治疗后仍有症状存在，可以再次进行 EPG，甚至可以进行大剂量 EPG。考虑大剂量血贴的并发症，建

议至少间隔 5 天进行 EPG。对于非靶向治疗后仍有症状的患者，需要进行脊髓成像定位脑脊液漏的部位，

尝试靶向 EPG 进行脑脊液漏点的封堵[5]。 

6.3. 外科手术 

外科手术治疗适用于非手术治疗失败的患者，手术方法取决于脑脊液漏的类型。硬脊膜的撕裂可以

通过缝合直接修复或放置明胶海绵、纤维蛋白胶和肌瓣修补，脊膜憩室和脑脊液静脉瘘可以使用缝线或

金属夹结扎治疗脑脊液漏点。脑脊液静脉瘘的患者可以采用介入治疗，Brinjikji 等年首次报道了经静脉栓

塞术治疗脑脊液静脉瘘[44]，高达 80%的患者取得了良好的效果[45]。如果栓塞失败，可选择手术结扎脑

脊液静脉瘘。 
在经历 EPG 或手术修复后，一些患者会经历脑脊液压力增加到超生理水平。这种现象被称为反跳性

颅内高压(Rebound Intracranial Hypertension, RIH)，其特征是卧位时头痛加重，可能伴有恶心和视力模糊，

多发生在术后前 36 小时以内[46]。认识到这种并发症是很重要的，因为 RIH 的治疗包括降低脑脊液压力，

这与 SIH 的治疗目的相反。治疗包括头部抬高和口服乙酰唑胺，严重的患者需要腰椎穿刺释放脑脊液来

降低颅内压[47]。 

7. 总结与展望 

根据体位性头痛，自发性低颅压综合征很容易诊断，然而，当它的临床表现不典型时，可以通过典

型颅脑 MRI 影像学表现诊断患者。最新的进展包括脊髓神经影像学研究，以定位脑脊液漏点部位。由于

自发低颅压不可预见的并发症及保守治疗长期卧床状态，因此早期使用硬膜外血贴治疗是有必要的。对

于难治性自发性低颅压患者，可以根据脑脊液漏类型，进行手术修复。 
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