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95%的病人有生殖系突变。大约33%的NF2有脊髓或脑干髓

内肿瘤，即室管膜瘤或星形细胞瘤。NF2的严重程度是可变

的，早期研究提出了两种临床表型，其中Gardner表型，疾病

较轻，肿瘤较少，发病较晚；Wishart表型，肿瘤较多，发病较

早，进展较快。分子研究表明，移码突变或无义突变病人的

疾病更严重，这些病人也更有可能患有脊髓髓内肿瘤。

神经鞘瘤病是一种与NF2相关的疾病，以周围神经鞘瘤

和脊髓神经鞘瘤为特征，但没有双侧前庭神经鞘瘤。目前较

统一的神经鞘瘤病的确定诊断标准为：两个或两个以上病理

证实的神经鞘瘤，年龄18岁以上并且影像学上缺乏前庭神经

肿瘤的证据。

脊膜瘤起源于软脊膜的蛛网膜细胞。NF2的脊膜瘤主

要是纤维性的，但也会出现脊膜上皮性肿瘤。脊膜瘤很少有

多发或恶性传播倾向，但是侵袭性很强，侵袭并破坏周围骨

质结构。脊膜瘤与NF2增加肿瘤细胞的增殖活性有关。研

究显示不典型和间变性脊膜瘤比散发性脊膜瘤更加有助于

增加肿瘤细胞增值活性。

本文病例未诉听神经（或第八颅神经）相关症状，体格检

查也未发现任何有关听神经功能受损的体征，影像学检查也

未显示任何颅内或听神经占位性病变，我们进一步排除病人

为NF2，术后病理结果显示两个部位肿瘤为神经鞘瘤，并且

无影像学报告证明第八颅神经发现占位性病变，其诊断更加

接近于神经鞘瘤病的诊断标准，第三个部位肿瘤病理结果为

脊膜瘤。文献报道NF2可合并神经鞘瘤或脊膜瘤，较少文献

提及神经鞘瘤病伴发脊膜瘤，约 5%的神经鞘瘤病并发脊膜

瘤。神经鞘瘤病伴发脊膜瘤比较罕见，临床上需仔细询问家

族史，完整的影像学检查及术后病理检查才能明确鉴别椎管

内多发占位性病变。

（2021-10-05收稿，2021-12-29修回）
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高位颈段脑脊液漏致双侧慢性硬膜下血肿、低颅压综合征1例
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1 病例资料

52岁男性，因头痛伴恶心、呕吐 20 d入院。头痛主要表

现为钝痛，疼痛部位以左侧枕部为主，与体位的关系明显，坐

立位时加重，平躺休息后可自行缓解。入院体格检查未法线

神经系统阳性体征。头颅CT、MRI检查显示双侧额颞顶枕部

慢性硬膜下血肿（chronic subdural hematoma，CSDH），硬脑膜

弥漫性增厚强化，小脑扁桃体低位（图 1A~D）。核素显像检

查显示C1~2水平后方放射性分布浓聚影，多系脑脊液漏出（图

1E~H）。入院后，经绝对卧床休息、大量补液等治疗，无明显

好转。腰椎穿刺术测定颅内压，因无明显脑脊液流出，未能

检测出准确颅内压。综合评估病情后，诊断为自发性低颅压

综合征（spontaneous intracranial hypotension SIH）、脑脊液外

漏、双侧额颞顶枕部慢性硬膜下血肿。采取枕后正中入路手

术治疗。术中沿白线逐层分离肌肉，可见肌肉间质水肿改

变，彻底止血，逐步分离至寰枢筋膜。咬除寰枢椎后弓以探

查硬脊膜，无法明确漏口，遂以大腿阔筋膜与硬脊膜缝合。

术后继续绝对卧位休息、头低脚高位、大量补液等治疗。双

侧CSDH行双侧钻孔引流术。术后 3 d，体位性头痛明显好

转，行腰椎穿刺术检测颅内压约为 80 mmH2O，术后 9 d痊愈

出院。出院后随访5个月，未诉头痛等不适，复查核素显像检

查显示C1~2水平后方未见放射性分布浓聚影（图1I~L）。
2 讨 论

CSDH是神经外科的常见病，少数双侧 CSDH与 SIH有

关。SIH的病因主要是脑脊液体积的减少。目前大多数学者

认为 SIH 的主要病因是自发性脑脊液漏，容易被误诊为

Chiari畸形、慢性硬膜下积液等。硬膜下出血或积液是 SIH
常见的临床表现。临床上，SIH以体位性头痛、硬脑膜弥漫性

增厚强化以及颅内压降低三联征为主要表现。弥漫性硬脑

膜强化是SIH最常见的影像学特征，同时还表现为垂体的体

积增大、静脉窦充血、硬膜下积液等，其中以硬膜下积液最常

见。SIH首选的无创检查方法是头颅MRI检查，典型的MRI
表现是硬膜下出血或积液、硬脑膜强化、静脉结构充盈、垂体

充血以及脑组织下垂，最具特征性的MRI表现为硬脑膜弥漫

性增厚强化。非老年CSDH的椎管脑脊液漏的发生率约为

25%。

目前以腰椎穿刺术监测脑脊液压作为SIH的主要诊断依

据，压力<60 mmH2O有助于SIH的诊断。但脑脊液压力在正

常范围内并不能排除 SIH。因此，对于 SIH的诊断不应过分
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依赖腰椎穿刺术检测的颅内压。另外，CSDH钻孔引流术切

开硬膜时血肿涌出的压力与血肿量、病情严重程度不匹配

时，也要考虑CSDH合并SIH的可能。双侧CSDH需要鉴别是

否合并 SIH。典型的 SIH通常可通过直立性头痛、MRI检查

及腰椎穿刺术测压等确诊。

对于合并 SIH的 CSDH的治疗，重点在于治疗 SIH。而

SIH的治疗以绝对卧位休息、头低脚高位、大量补液等保守治

疗为主，经严格的保守治疗未能治愈者，可行硬膜外血贴法

治疗。手术治疗适用于经保守治疗以及硬膜外血贴法治疗

无效，或症状严重需立即手术的病人。对于漏口明确的病

人，手术修复是安全、有效的。但手术并非首选的治疗方式，

仍需把握好手术治疗适应证，谨慎选择治疗方案。对于

CSDH的治疗，硬膜下血肿量较少或一般情况良好的病人，首

选保守治疗；血肿量较大、占位效应显著的病人，应选择行钻

孔引流术。

总之，双侧CSDH应该警惕 SIH，尤其是非老年、无外伤

病史的病人。高位颈段脑脊液漏致双侧CSDH合并SIH的主

要临床表现及影像学特征分别为直立性头痛和硬膜弥漫性

强化，明确脑脊液漏口位置是关键，手术是一种有效治疗方

法，临床应根据CSDH的个体情况选择保守治疗或钻孔引流

术。

（2021-12-09收稿，2022-12-05修回）

图1 高位颈段脑脊液漏致慢性硬膜下血肿合并自发性低颅压综合征枕后正中入路手术治疗前后影像表现

A. 术前头颅CT示双侧额颞顶枕部慢性硬膜下血肿；B~D. 术前头颅及颈椎MRI示硬脑膜弥漫性增厚强化，小脑扁桃体低位；E~H. 术前核素

显像检查示C1~2水平后方放射性分布浓聚影、脑脊液漏；I~L. 术后核素显像检查，C1~2水平后方未见放射性分布浓聚影
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