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【摘要】目的 探讨合并大面积颅骨缺损的脑积水病人分流术后反常性脑疝的临床特征及诊治方案。方法 回顾性分析2019
年1月至2022年12月收治的8例合并大面积颅骨缺损的脑积水分病人的临床资料。结果 8例均为交通性脑积水，其中高颅压

性脑积水2例，正常压力或低压力性脑积水6例。8例均行脑室-腹腔分流术，分流管选择可调压分流阀+重力辅助阀/抗虹吸阀，

术后2周内出现反常性脑疝，其中7例上调分流阀压力后反常性脑疝临床表现消失；1例上调分流阀压力至200 mmH2O仍存在

反常性脑疝临床表现，行颅骨成形术后缓解。5例行颅骨成形术，术后下调分流阀压力。结论 合并大面积颅骨缺损的脑积水，

不恰当的分流阀初始压力设置可导致反常性脑疝，建议此类脑积水病人选择可调压分流阀+重力辅助阀/抗虹吸阀，因为通过上

调分流阀压力可及时治疗反常性脑疝。颅骨成形为改善反常性脑疝病人预后的有效方法，同时成形术后应根据病人具体情况

及时调整分流阀压力。
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Diagnosis and treatment of paradoxical herniation after cerebrospinal fluid shunt in patients with hydrocephalus associated
with large skull defect
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Central Theater Command, Wuhan 430070, China

【Abstract】 Objective To investigate the clinical features, diagnosis and treatment of paradoxical herniation after cerebrospinal
fluid shunt in patients with hydrocephalus associated with large skull defect. Methods The clinical data of 8 patients with hydrocephalus
associated with large skull defect who were admitted to our hospital from January 2019 to December 2022 were retrospectively analyzed.
Results All the patients suffered from communicating hydrocephalus, including 2 patients with high cranial pressure hydrocephalus and
6 with normal or low pressure hydrocephalus. All patients underwent ventriculoperitoneal shunt, and the adjustable pressure shunt valve+
gravity auxiliary valve/anti-siphon valve were used in all the patients. Paradoxical herniation occurred in all the patients within 2 week
after shunt. The clinical manifestations of paradoxical herniation disappeared after the shunt valve pressure was raised in 7 patients, and
the clinical manifestations of paradoxical herniation were still present in 1 patient after the shunt valve pressure was raised to 200
mmH2O, which were relieved after cranioplasty. Five patients underwent cranioplasty, and the shunt valve pressure was reduced after
operation. Conclusions In the patients with hydrocephalus associted with large skull defect undergoing cerebrospinal fluid shunt,
improper initial pressure setting of the shunting valve may cause paradoxical herniation. The adjustable pressure shunting valve+gravity
auxiliary valve/anti- siphon valve is recommended for these patients, because the paradoxical herniation can be treated in time by
increasing the pressure of the shunting valve. Cranioplasty is an effective method to improve the prognoses of patients with paradoxical
herniation, and the shunt valve pressure should be adjusted in time according to the specific conditions of patients.
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● 论论 著著 ●

去骨瓣减压术作为急性颅内压增高的主要抢救

措施，多用于急性重型颅脑损伤、严重脑出血、大面

积脑梗塞、恶性脑水肿等药物或其他治疗措施无效

的恶性颅内压增高病人。这类病人术后继发交通性

脑积水为脑脊液分流术的适应证[1~3]，但由于大面积

颅骨缺失，骨窗区域头皮失去颅骨支撑，加之大气压

的作用，合并大面积颅骨缺损的脑积水诊治较其他

类型脑积水复杂。分流术中分流阀初始压力设置标

准尚无明确的指导意见，不恰当的初始压力设置，可

导致脑脊液过度内引流，从而出现骨窗处皮瓣塌陷、
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CT显示脑室系统缩窄和中线明显移位以及不同程

度的意识障碍等表现，临床称为反常性脑疝

（paradoxical herniation，PH）[4~6]，严重影响病人的预

后，甚至危及病人的生命，一旦出现应给予及时的诊

治。2019年 1月至 2022年 12月收治 8例合并大面

积颅骨缺损的脑积水，行脑脊液分流术后并发PH，

现结合相关文献总结如下。

1 资料与方法

1.1 一般资料 8例中，男 3例，女 5例；年龄 20~64
岁，平均44岁；4例急性重型颅脑损伤，2例高血压性

基底节区出血，2例颅内破裂动脉瘤。2例行双侧去

骨瓣减压术，6例行单侧去骨瓣减压术（3例左侧，3
例右侧），单侧颅骨缺损面积大小约12 cm×14 cm。8
例病人的临床资料见表1。
1.2 临床表现 8例分流术后 2周内出现PH表现。4
例意识清醒中，2例表现为持续性头晕、头痛，坐立时

症状明显加重，2例由意思清醒转为意识模糊；4例

昏迷病人意识障碍程度加深，由睁眼昏迷转为刺痛

睁眼。8例均表现出骨窗部位头皮明显塌陷（皮瓣下

陷），平卧、头低脚高位，骨窗部位头皮塌陷程度稍减

轻。

1.3 影像学表现 8例在出现明显头皮塌陷时行头颅

CT检查发现脑室系统明显缩窄、中线结构显著移

位，环池部位受压、结构显示不清（图1）。
1.4 治疗方案 首先，上调分流阀压力至 200 mmH2O
（分流阀可调压力范围最高限）；对无严重心肺肾功

能障碍的病人，予以较大剂量静脉补液（24 h内入量

2 500~3 000 ml），同时采取头低脚高体位。待病人

意识状态好转、头皮塌陷程度减轻、头颅CT检查示

脑室系统缩窄消失、中线结构回位、环池结构受压缓

解后，逐渐下调分流阀压力至合适水平。5例在病情

稳定后行颅骨成形术，3例拒绝行颅骨成形术。

2 结 果

分流阀压力上调至 200 mmH2O，结合头低脚高

体位及静脉输液，7例1~2 d内临床表现及影像学表

现明显改善（图 1C、1D）；1例将分流阀压力调定至

200 mmH2O，仍存在反常性脑疝表现，行颅骨成形术

后缓解，分流阀压力仍设定为 200 mmH2O（图 2）。4
例颅骨成形术后分流阀压力根据病人具体情况适当

下调。

3 讨 论

3.1 合并颅骨缺损的脑积水分流术后并发PH 脑脊

液分流术是治疗非梗阻性脑积水的首选方案，感染、

堵管是其最常见并发症 [7~9]，PH则为其少见并发症
[10]。PH由Schwab等[11]于1998年首次报道，又称低颅

压性脑疝、反常性天幕疝、矛盾疝，是指大气与颅腔、

椎管内存在明显的压力差而导致脑组织移位所形成

的脑疝；影像学检查表现为不同程度的自骨窗侧向

健侧方向的脑中线偏移，脑室受压缩窄，环池结构显

示不清，临床表现为低颅压症状，如持续性或体位性

头痛、不同程度意识障碍，部分病人可表现头晕、视

力改变、颅骨缺损侧瞳孔改变、畏光、颈强直、情绪改

变、记忆力下降等症状，在行Valsava动作后可有加

重表现[4~6]。近年来，临床对去骨瓣减压术后PH越来

越关注，多集中在去大骨瓣减压术后不当腰椎穿刺

术及腰大池过度引流等医源性因素所致[12，13]。去骨

瓣减压术后非医源性因素并发PH亦有报道[14]。PH
是多种机制共同作用的结果[4~6]：①大面积颅骨缺损

是并发PH的主要原因，在大气压一定时，大气对皮

瓣的压力与骨窗大小正相关，故骨窗大小是影响大

气对皮瓣压力的决定因素；②脑脊液分流过程中不

表1 合并颅骨缺损的脑积水分流术后并发反常性脑疝病人的临床资料

病例

病例1
病例2
病例3
病例4
病例5
病例6
病例7
病例8

年龄

（岁）

50
28
20
41
53
45
64
55

性别

女

男

男

男

女

女

女

女

病因

急性颅脑损伤

急性颅脑损伤

急性颅脑损伤

急性颅脑损伤

颅内破裂动脉瘤

高血压性基底节区出血

颅内破裂动脉瘤

高血压性基底节区出血

颅骨缺

损侧别

左侧

右侧

右侧

双侧

左侧

双侧

右侧

左侧

颅骨成

形术

是

是

是

是

是

否

否

否

分流术前颅内

压（mmH2O）
50
270
220
150
180
180
80
80

分流阀压力（mmH2O）
初始

压力

70
160
140
140
140
140
70
90

发生反常性脑

疝后调定压力

200
200
160
180
180
180
180
130

成形术后分流

阀调定压力

90
200
140
140
160
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适当的压力设定，导致脑脊液过度引流，大气与颅腔

之间出现压力梯度，成为PH的重要危险因素；③皮

瓣下沉综合征，大面积颅骨缺失导致大气压及皮瓣

重力直接作用于骨窗皮瓣上，由于缺少颅骨的支撑

作用，皮瓣塌陷，颅腔容积减少，脑组织移位，诱发

PH；④虹吸效应，受大气压力的直接影响，骨窗区硬

膜腔发生部分形变或移位，大脑皮层及颅内的静脉

回流量增加，引发脑脊液动力学的虹吸效应在一定

程度上导致脑脊液容量亏欠。

3.2 分流术后PH的治疗 合并有大面积颅骨缺损的

脑积水分流术后应警惕PH，结合病人临床表现、骨

瓣塌陷程度及动态影像学检查可明确诊断。为防治

PH，我们建议：①尽早行颅骨成形术是治疗PH的根

本措施；②上调分流管压力、大量静脉补液、腰椎穿

刺术注射生理盐水，以及采取头低脚高位是颅骨成

形术前有效的抢救手段 [15]；③成形术后应根据病人

临床反应、脑室系统变化调整分流管压力。本文 5
例通过颅骨成形术、3例通过上调分流管压力均取得

良好治疗效果。

3.3 合并大面积颅骨缺损的脑积水分流术后 PH的

预防措施 ①选择可调压分流阀+重力辅助阀/抗虹

吸阀可以减少过度分流。②将分流阀初始压力设置

为较高档位，循序渐进的调至合适档位 [16]。③同期

行脑脊液分流术和颅骨成形术。Ting等 [17]报道显

示，与分期行脑脊液分流术和颅骨成形术比较，同期

手术总并发症发生率和再手术率并无显著差异。合

并有颅骨缺损的脑积水的诊治较其他类型脑积水复

杂，同期行脑脊液分流术和颅骨成形术的安全性尚

存在一定争议[18，19]，先行脑脊液分流术可能出现PH，

选择可调压分流阀+重力辅助阀/抗虹吸阀，同时将

分流阀初始压力设置为较高档位，循序渐进的调至

合适档位可降低PH的发生概率。一旦出现，应积极

处理，上调分流管压力结合颅骨成形术可有效治疗

PH。

3.4 关于“反常性脑疝”命名的商榷 传统概念认为

“脑移位”就是脑疝。但脑疝一般发生在颅内压增高

病人中，颅内压增高是发生脑疝的根本原因，当颅内

压增高超过颅内代偿能力时，就会发生移位，压迫脑

图 1 合并颅骨缺损的脑积水病人分流术后反常性脑疝的

影像表现

A. 脑室系统进行性扩张，脑室周围间质水肿表现，腰椎穿刺术测

得压力为50 mmH2O；B. 分流术后出现反常性脑疝表现，脑室系统

明显缩窄，中线结构显著移位，头皮塌陷，此时分流阀压力为 70
mmH2O；C. 分流阀压力上调至200 mmH2O复查CT显示脑室缩窄、

中线移位表现消失；D. 颅骨成形术分流阀压力下调并维持 90
mmH2O

图 2 合并颅骨缺损的脑积水病人分流术后反常性脑疝的

影像表现

A. 脑室系统进行性扩张，脑室周围间质水肿表现，腰椎穿刺术测

得压力为 270 mmH2O；B. 分流术后出现反常性脑疝表现，脑室系

统明显缩窄，中线结构显著移位，头皮塌陷，此时分流阀压力为

160 mmH2O；C. 分流阀压力上调至 200 mmH2O复查CT显示脑室

缩窄、中线移位表现消失；D. 颅骨成形术分流阀压力维持在 200
mmH2O
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干及相应颅神经而出现脑疝症状。从理论上讲，颅

内压不高不会发生脑疝。但在特殊情况下，因各种

病因去骨瓣减压术后并发交通性脑积水时，先行脑

脊液分流术后，因分流阀压力设定过低，颅内压虽不

高，但因受大气压力等因素影响，仍会使颅内外发生

压力梯度差，当大气压力高于颅内压时，就会发生去

骨瓣处皮瓣塌陥、脑移位而压迫脑干，出现类似“脑

疝”的表现。这时发生的所谓“反常性脑疝”是由大

气压与颅内压存在明显的压力差所导致，称之为“类

脑疝”或“低颅压性脑疝”可能比较合适。

总之，合并大面积颅骨缺损的脑积水，不恰当的

分流阀初始压力设置可导致反常性脑疝，建议此类

脑积水病人选择可调压分流阀+重力辅助阀/抗虹吸

阀，因为通过上调分流阀压力可及时治疗反常性脑

疝。颅骨成形为改善反常性脑疝病人预后的有效方

法，同时成形术后应根据病人具体情况及时调整分

流阀压力。
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