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·专题·小儿神经外科疾病·

Ｇａｌｅｎ静脉动脉瘤样畸形 ６ 例诊治及预后分析
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【摘要】 　 目的　 探讨 Ｇａｌｅｎ静脉动脉瘤样畸形的治疗方法及预后，并总结临床经验。 　 方法　 回
顾性分析 ２０１５年 ５月至 ２０１８年 ８月广州市妇女儿童医疗中心神经外科收治的 ６例 Ｇａｌｅｎ静脉动脉瘤样
畸形患儿的临床资料，６例均接受神经介入栓塞治疗，其中男 ３ 例，女 ３ 例，年龄 ３ 个月至 ２ 岁（中位年龄
１１． ８个月），总结该病的临床及影像学特点、治疗方法及随访结果。 　 结果　 ６ 例均采用神经介入栓塞治
疗，栓塞方式包括单纯球囊辅助弹簧圈、单纯球囊辅助 Ｇｌｕｂｒａｎ２外科胶及弹簧圈结合 Ｇｌｕｂｒａｎ２外科胶三
种方式，４例通过 １次栓塞治疗后治愈，１例通过 ２次栓塞治疗后治愈，１ 例通过 ２ 次栓塞治疗后瘘口仍存
有少量残留；４例术前合并脑积水者均未行脑脊液分流手术，栓塞术后 ＭＲＩ随访结果显示脑积水均明显缓
解，术后 ４ ～１６个月复查 ＤＳＡ均未复发。 　 结论　 Ｇａｌｅｎ静脉动脉瘤样畸形在儿童群体中的发生率可能高
于成人，神经介入栓塞治疗安全有效，术后脑积水往往能自行缓解，大多数患儿预后良好。
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　 　 Ｇａｌｅｎ 静脉动脉瘤样畸形（ ｖｅｉｎ ｏｆ Ｇａｌｅｎ ａｎｅｕ
ｒｙｓｍａｌ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＶＧＡＭ）也称大脑大静脉动脉瘤
样畸形，是一种罕见的颅内动静脉分流病变，约占

所有脑血管畸形的 １％ ［１，２］ 。 但随着围产医学的发

展和影像学诊断技术的进步，越来越多的 ＶＧＡＭ 病

例被检出，治疗方法首选血管内栓塞治疗。 就目前

的医疗技术而言，如果能够及时接受治疗，大多数

患儿可以存活并正常发育［３］ 。 广州市妇女儿童医

疗中心神经外科自 ２０１５ 年 １ 月至 ２０１９ 年 ３ 月收治
的 １５２ 例经数字减影血管造影（ ｄｉｇｉｔａｌ ｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎ
ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＤＳＡ）确诊的小儿脑血管疾病患者中，
共诊治出 ６ 例 Ｇａｌｅｎ 静脉动脉瘤样畸形，现就其临
床特点、诊治过程和预后情况报道如下：
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材料与方法

一、临床资料

６ 例 ＶＧＡＭ患儿中男 ３ 例，女 ３ 例，年龄 ３ 个月
至 ２ 岁，中位年龄 １１． ８ 个月，其中 ２ 例在出生时通
过 Ｂ超确诊，１ 例在母亲孕期通过 Ｂ 超确诊。 所有
病例术前行磁共振成像（Ｍａｇｎｅｔｉｃ Ｒｅｓｏｎａｎｃｅ Ｉｍａ
ｇｉｎｇ，ＭＲＩ）、磁共振血管成像（Ｍａｇｎｅｔｉｃ Ｒｅｓｏｎａｎｃｅ
Ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＭＲＡ） 及磁共振静脉造影 （Ｍａｇｎｅｔｉｃ
Ｒｅｓｏｎａｎｃｅ Ｖｅｎｏｇｒａｍ，ＭＲＶ）检查。 就诊时临床表现
包括：头围增大 １ 例、癫痫样发作 １ 例、发育落后 ２
例、无明显症状 ２ 例（通过 Ｂ 超发现）；术前合并脑
积水 ４ 例，其中 １ 例为重度脑积水。 术前胸片提示
心影明显增大且心脏彩超提示肺动脉高压 ２ 例，但
均无心衰症状；术前有 ２ 例存在明显颜面部血管青
紫迂曲；６ 例 ＶＧＡＭ患儿详细资料见表 １。

二、治疗方法

６ 例术前均已获得确诊，１ 例治疗前已在外院行
ＤＳＡ检查；完善术前检查后，患儿均接受神经介入

栓塞治疗，设备为 ＧＥ公司的 ｉｎｎｏｖａ ３１００ 型双 Ｃ 臂
血管造影机，造影剂均选用等渗性非离子造影剂碘

克沙醇（商品名：威视派克），手术均采用股动脉穿

刺动脉入路栓塞瘘口。 根据患儿年龄及体重分别采

用规格为 ４Ｆ －６Ｆ动脉鞘，首先取 ４Ｆ椎动脉管行全脑
血管造影，明确瘘口位置、供血动脉数量、直径大小及

迂曲程度，必要时进一步行 ３Ｄ造影，重建后选取最佳
工作角度，精确展示瘘口位置及供血动脉走向，然后

根据微导管超选造影的情况，选择单纯弹簧圈栓塞、

球囊辅助弹簧圈栓塞、球囊辅助液体栓塞剂栓塞及弹

簧圈联合液体栓塞剂栓塞，本组液体栓塞剂均采用

Ｇｌｕｂｒａｎ２外科胶，所有的栓塞干预均以栓塞瘘口为
目的，以减少术后复发。 其中 １例术中评估供血动脉
较多且瘘口流量过大，为避免过多辐射及防止术后

血流动力学剧烈变化，分 ２ 次进行栓塞治疗； １ 例于
复查后进行第 ２ 次栓塞治疗； 余 ４ 例均仅进行 １ 次
栓塞治疗，其中 １ 例同时合并额叶动静脉畸形，用
Ｇｌｕｂｒａｎ２ 外科胶对其进行一期栓塞治疗（典型病例
见图 １）。 术后均在 ＩＣＵ监护，适当控制血压，１２ ｈ后
拔管。 患儿均未行脑积水分流手术。

表 １　 ６ 例 ＶＧＡＭ患儿的临床资料、治疗方法及随访结局
Ｔａｂｌｅ １　 Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｄａｔａ，ｔｒｅａｔｍｅｎｔｓ ａｎｄ ｆｏｌｌｏｗｕｐ ｏｕｔｃｏｍｅｓ ｏｆ ６ ＶＧＡＭ ｃａｓｅｓ

序号 性别
月龄

（月）
首发症状

合并脑

积水
供血动脉

治疗方案 ／
治疗次数

结局
复查时间（月）

ＤＳＡ ／ ＭＲＩ
脑积水预后

１ 女 １７ 发育落后 无 单支 ５０％Ｇｌｕ ／ １ 治愈 １２ ／ ４２ －

２ 男 ３ 面部静脉怒张 重度 多支 Ｃｏｉｌｓ ／ ２ 治愈 １６ ／ ２０ 明显缓解

３ 男 ９ 出生 Ｂ超确诊 中度 单支 Ｃｏｉｌｓ ／ １ 治愈 ６ ／ ２ 完全缓解

４ 女 ２ 孕期 Ｂ超确诊 无 多支 Ｃｏｉｌｓ ／ １ 治愈 ４ ／ １２ －

５ 女 １６ 癫痫发作 中度 多支 Ｃｏｉｌｓ ＋ ３３％Ｇｌｕ ／ １ 治愈 ６ ／ ３ 完全缓解

６ 男 ２４ 头围增大 中度 多支 Ｃｏｉｌｓ ＋ ２５％Ｇｌｕ ／ ２ 残留 ７ ／ ６ 完全缓解

　 注　 Ｃｏｉｌｓ：弹簧圈；Ｇｌｕ：Ｇｌｕｂｒａｎ２ 外科胶，５０％指栓塞剂浓度；ＤＳＡ：ｄｉｇｉｔａｌ ｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，即数字减影血管造影

图 １　 Ｇａｌｅｎ静脉动脉瘤样畸形的介入栓塞治疗　 图 Ａ、图 Ｂ 分别为壁型 ＶＧＡＭ，球囊辅
助单纯 Ｇｌｕｂｒａｎ２ 液体栓塞剂栓塞术的术前、术后图片； 图 Ｃ、图 Ｄ 分别为脉络丛型
ＶＧＡＭ，ｃｏｉｌｓ ＋ Ｇｌｕｂｒａｎ２ 外科胶栓塞术的术前、术后图片； 图 Ｅ、图 Ｆ分别为壁型 ＶＧＡＭ，
球囊辅助单纯弹簧圈栓塞术的术前、术后图片； 图 Ｇ、图 Ｈ分别为同期 Ｇａｌｅｎ静脉动脉瘤
样扩张病例的造影表现。

Ｆｉｇ． １　 Ｅｎｄｏｖａｓｃｕｌａｒ ｅｍｂｏｌｉｚａｔｉｏｎ ｏｆ ｖｅｉｎ ｏｆ Ｇａｌｅｎ ａｎｅｕｒｙｓｍａｌ ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ
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结　 果

血管造影结果显示：脉络膜型 ４ 例，壁型 ２ 例，
单支供血 ２ 例，多支供血 ４ 例，无一例来自前循环的
供血；其中 ５ 例实现完全栓塞治愈，１ 例残留 １ 条微
小供血动脉无法确认来源，但由于瘘口流量非常

小，遂继续随访。 术中无一例出现操作相关并发

症。 １ 例以癫痫发作就诊的患儿术后未服用抗癫痫
药，随访 ２ 年 １０ 个月未见发作。 术前发育落后的患
儿术后均得到明显改善。

患儿均获得完整随访，随访内容包括 ＣＴ、ＭＲＩ
及 ＤＳＡ复查，复查 ＤＳＡ 的时间为术后 ４ ～ １６ 个月，
ＣＴ或 ＭＲＩ复查次数 ２ ～ ４ 次，结果表明扩张的 Ｇａ
ｌｅｎ静脉逐渐缩小，脑积水在术后 ２ 个月内均明显缓
解，临床症状改善，无需行脑脊液分流手术。 虽然

颜面部静脉扩张青紫的患儿术后均得到了一定程

度的改善，但随访周期内未完全恢复正常。 １ 例术
前有明显脑萎缩的患儿术后 ３ 个月常规复查 ＭＲＩ，
虽然脑积水症状明显缓解，但出现了右侧慢性硬膜

下血肿，中线结构有明显移位；虽然患儿无明显临

床症状，但仍接受了血肿钻孔引流术，术后 １ 个月复
查 ＣＴ血肿基本吸收，脑组织复张良好。

讨　 论

ＶＧＡＭ属于罕见的脑血管疾病，主要由胚胎发
育时期未退化的前脑正中静脉与供应脉络丛的动

脉形成异常沟通所致，本质上是位于大脑大静脉池

的动静脉瘘，但真正的 Ｇａｌｅｎ 静脉往往已经退化且
并不参与引流［４］ 。 与之对应，大脑大静脉动脉瘤样

扩张（ｖｅｉｎ ｏｆ Ｇａｌｅｎ ａｎｅｕｒｉｓｍａｌ ｄｉｌａｔｉｏｎ，ＶＧＡＤ）是指
临近区域存在动静脉畸形或硬膜动静脉瘘，Ｇａｌｅｎ
静脉参与引流；同时由于下游静脉狭窄，Ｇａｌｅｎ 静脉
往往出现异常扩张，相较于真性 ＶＧＡＭ，ＶＧＡＤ 属于
继发性的大脑大静脉畸形［５］ 。

ＶＧＡＭ病例在成人医院罕见，国内大多数均为
个案报道，但本院在 ３ 年多的时间内共诊治出 ６ 例
ＶＧＡＭ患儿，说明 ＶＧＡＭ病例在儿童医学中心相对
来说并不少见，占同期所有婴幼儿脑血管疾病患者

人数的 １７％ ，文献报道 ＶＧＡＭ可以占到新生儿脑血
管异常的 ３０％左右［６ － ８］ 。 我们认为，检出率的提高

可能与围产医学的快速发展及影像学诊断技术的

不断提高有关，本组有 ４ 例患儿出生时已通过 Ｂ 超

确诊，由于 Ｂ超诊断 ＶＧＡＭ具有很高的特异性和敏
感性，同时具有无创、安全和低成本的优势，还可以

评估患儿的心脏功能和肺动脉高压情况，因此推荐

其作为围产期 ＶＧＡＭ 的基本检查方法［８ － ９］ 。 ＭＲＩ、
ＭＲＡ及 ＭＲＶ 检查在 ＶＧＡＭ 中的诊断价值在于初
步明确瘘口位置及供血动脉的数量，同时确认有无

血栓、脑积水、脑萎缩等其它神经系统损伤，对制定

治疗策略至关重要，是必须检查的项目，一定程度

上也可替代 ＤＳＡ 作为复查手段；另一方面，对 ＭＲＩ
评估后无需接受急诊手术的患儿，在获得初步诊断

后可以不用接受诊断性的脑血管造影检查，避免手

术创伤及潜在的放射损伤。 我们的研究中有 ３ 例均
通过术前ＭＲＩ评估，择期在接受 ＤＳＡ检查的同时行
栓塞治疗，但 ＤＳＡ 仍然是 ＶＧＡＭ 诊断的金标准，能
在诊断的同时进行血管内栓塞治疗，与 ＭＲＩ 比较可
以更准确评估瘘口位置、流量大小、供血动脉数量、

有无静脉窦高压及异常代偿静脉的开放等［１０，１１］ 。

本组 ２ 例患儿存在颜面部静脉怒张，因高流量的血
流导致静脉窦高压、继而引起脑正常静脉回流障

碍、后经过眼静脉 －面静脉等颅外静脉代偿所致，
其术后恢复往往需要较长时间。

根据脑血管造影供血动脉的细节和瘘管的位

置，临床常采用 Ｌａｓｊａｕｎｉａｓ等［５］人的分类方法将 Ｇａ
ｌｅｎ静脉动脉瘤样畸形分为脉络膜型和壁型，这对判
断预后及制定血管内栓塞策略有一定的指导意义。

由于脉络膜型供血动脉瘘口流量大，容易引起心

衰，多见于新生儿，治疗难度大，预后差；相比之下，

壁型多见于婴儿及儿童，预后相对较好［１２］ 。 ＶＧＡＭ
的症状和预后取决于三个因素：第一，心力衰竭的

严重程度，与动脉分流的程度直接相关；第二，动静

脉直接分流引起的脑盗血和静脉压增高引起的脑

缺血；第三，由于静脉高压和中脑导水管压迫导致

的脑积水［１３，１４］ 。 由于上述临床表现及预后指标和

患儿发病时年龄密切相关，经 Ｇｏｌｄ 等［１５］ 提出和

Ａｍａｃｈｅｒ等［１６］修订后，目前临床上将 ＶＧＡＭ 分为新
生儿型、婴儿型、儿童和成人型 ３ 种类型，高输出性
心力衰竭多出现在新生儿，婴儿多表现为脑积水、

发育落后等，儿童和成人最常见的表现为头痛、癫

痫发作和智力障碍等。 文献报道 ＶＧＡＭ 中脑积水
的发生率约为 ７０％ ，但只有 １ ／ ４ 需接受分流手
术［３］ ，本组 ６ 例中有 ４ 例脑积水，与文献报道结果相
近，经栓塞治疗后随访结果表明脑积水均得到明显

缓解，无一例行分流手术，脑积水缓解的主要原因

在于术后静脉窦和脑脊液间的压力差减轻或逆转，
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同时 ＭＲＩ随访结果显示扩张的静脉球均有不同程
度的缩小，解除了对中脑导水管的压迫。 随着血管

内栓塞材料和技术的发展，Ｇａｌｅｎ 静脉动脉瘤样畸
形的治疗效果和预后与显微手术时代相比已经取

得了革命性的突破，由于手术难度极高，且容易导

致患儿死亡，Ｇａｌｅｎ 静脉动脉瘤样畸形目前几乎均
通过介入栓塞治疗，经积极治疗后多数患儿预后良

好。 经动脉途径栓塞是首选方案，结合本组病例的

治疗经验我们认为，Ｇｌｕｂｒａｎ２ 外科胶浓度可调，且
具有良好的弥散性，推荐结合弹簧圈应用于瘘口栓

塞，基本可实现经动脉途径栓塞住所有瘘口或供血

动脉的目的，从而避免采用更危险的经静脉途径

栓塞。

总之， Ｇａｌｅｎ 静脉动脉瘤样畸形是临床上相对
罕见的脑血管疾病，但在新生儿和婴幼儿群体中却

相对多见，其临床表现和预后与发病年龄密切相

关，外科治疗首选血管内栓塞治疗，经积极治疗后

大多预后良好。
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