
海绵状血管畸形的评估

海绵状血管畸形（CM）是脑与脊髓血管的良性、边界清晰的血管异常。

CM 的 叫 法 很 多 ， 也 称 为 海 绵 状 血 管 瘤 ， 英 文 名 称 包 括 cavernous

hemangioma，cavernous angioma，cavernoma。

CM 与毛细血管扩张症、动静脉畸形、发育性静脉异常（DVA）共同构成脑

血管畸形的四大类型。CM 占中枢神经系统（CNS）血管畸形的 5-13%，

人群比例为 0.02-0.5% 。

这些扩张的毛细血管具有较高的局部出血风险，可导致癫痫与局灶性神经

功能障碍。CNS CM 的发生部位与 CNS 组织的体积呈正相关，80%位于幕

上，15%位于后颅窝，5%位于脊髓。

CM 可呈散发性或家族性常染色体显性遗传。磁共振成像（MRI）无需进行

组织活检就能进行准确诊断，并有助于对其自然史进行更深入的理解。

下面将对海绵状血管畸形的临床表现、自然史、影像诊断与分类进行讨论。



图 1：图示一个典型的 CM。这种血管异常有扩张的血窦，但没有大的供血动脉或引流

静脉。这些血窦处于出血、血栓与机化的不同阶段；其间无神经组织。病灶内无神经组

织，无明显的供血动脉或引流静脉，这在病理上有别于发育性静脉异常、毛细血管扩张

症、微小动静脉畸形。

临床表现

CM 患者的典型表现为癫痫、局灶性神经功能障碍，偶尔表现为急性脑内或

脑室内出血。多达 20%的患者缺乏 CM 的相关症状，仅在头痛检查时意外

发现。临床表现主要取决于畸形的部位/大小以及相关性出血。



幕上 CM 最常表现为癫痫。无症状患者的新发癫痫发生率预计为 1.5-2.4%/

人-年。发生癫痫的最主要原因是铁沉积，它是含铁血黄素内的已知致痫物，

与反复出血有关。幕上病灶的局灶性神经功能障碍远比幕下病灶少。

表现为局灶性神经功能障碍的患者，病变更可能位于脑干与基底节。这些

部位的小出血就可引起急性功能障碍，因为毗邻重要的上行/下行传导束与

深部核团。出血吸收后临床症状趋于缓解。反复出血可能与更严重的神经

功能障碍以及永久性神经功能障碍的风险增高相关。

自然史

CM 的自然史虽已进行了广泛的研究，但癫痫与反复出血的风险仍有待进一

步明确阐述。家族性与散发性的自然史可能非常类似。

家族性海绵状血管畸形为常染色体显性遗传，有很明显的家族癫痫史，并

在 80-90%的患者中表现为多发性 CM。临床表现非常多变，近半数患者无

症状。Zabramski 等的一项研究随访了 6 个有家族性 CM 的家族，症状性

出血率为 1.1%/病灶-年与 6.5%/人-年；每个患者 MRI 上发现的平均病灶

数为 6.5 个。Del Curling 等报道了 26 例单个病灶的散发性患者的癫痫风

险为 1.34%/人-年。

与既往有症状性出血的患者相比，无症状患者的出血率更低。Kondziolka

等报道无症状患者的出血率为 0.6%，而有症状性出血史的患者为 4.5%。



出血突破病灶包膜预示着症状性再出血的风险增加。这种出血也称为明显

病灶外出血，尤其与初次出血近期内再出血率高相关。

Barker 等报道首次出血 28 个月内的年再出血率为 25.2%，28 个月后为

9.6%。有报道显示，未完全切除的病灶再出血率更高。因此，必须完全切

除 CM，使患者彻底获益。

脊髓海绵状血管畸形罕见，因此有效的自然史数据也有限。出血率与其他

CNS CM 可能类似。有症状患者在临床上有进展趋势；因为再出血率高，

建议在 3 个月内切除。

诊断

MRI 是 CM 的首选影像学诊断方法。MRI 引入前，诊断 CM 主要使用计算

机断层扫描（CT），有些小型 CM 很容易漏诊。

典型的 CT 表现是边界清晰的不均匀高密度占位，有不同程度的钙化，轻度

增强或无增强。这些影像学特征应鉴别诊断于其他血管畸形、血肿、钙化

或出血性肿瘤。若怀疑有异常血管结构时可行血管造影，特别是 CM 常合

并 DVA。

典型的 CM 影像无血管结构，没有供血动脉或引流静脉。尽管可行 MRI 与

磁共振血管成像（MRA），但偶尔可能也须行导管造影来进行轴外 CM 与

其他血管畸形或轴外肿瘤的鉴别，比如脑膜瘤。鞍旁 CM 的供血动脉稀少



或罕见，而鞍旁脑膜瘤血供丰富，甚至偶尔可见动静脉分流。单光子发射

计算机断层扫描（SPECT）影像也有用，CM 呈低摄取，而脑膜瘤表现为高

摄取。侧裂与岛叶 CM 在 MRI 影像上可与部分血栓性 MCA 动脉瘤类似。

CM 的 MRI 影像通常十分独特。扩张的血窦缺乏大的供血动脉或引流静脉，

有不同阶段的血栓形成与出血后机化。这些改变被称作“爆米花样”或

“浆果样”表现，在 T2 加权序列更明显。CM 内不夹杂神经组织。

含 铁 血 黄 素 在 CM 周 边 最 明 显 ， 但 也 经 常 出 现 在 病 灶 内 。 梯 度 回 波

（GRE）、磁敏感加权成像（SWI）、甚至 T2 加权序列上均表现为明显的

低信号强度。

许多病变与 CM 的表现类似，必须排除。这些病变包括血栓性动静脉畸形、

血栓性动脉瘤、钙化性低级别胶质瘤、出血性肿瘤。多发性 CM 应着重考

虑与转移瘤鉴别，但大部分静止性 CM 周围无水肿。出血吸收后的随访影

像对于病灶的定性很重要，这些信息首次扫描时通常不明显。



图 2：CM 的典型影像学特征被称为“爆米花样”或“浆果样”表现（左上图）。更明

显的囊外出血灶通常出现在症状性病灶（中排）。左侧岛叶 CM 的左侧 ICA 前后位动

脉造影（左下图）发现一个隐匿性畸形；比较明显（右下图-箭号），诊断为发育性静脉

异常。注意，CM 可与胶质瘤（左中图）或部分血栓性动脉瘤（左下图）表现类似。注



意，除左上图外，以上所有 MR 影像中均有明显的囊外出血表现。

图 3：磁敏感加权成像（SWI）与梯度回波（GRE）序列在诊断 CM 方面通常作用很大。

左图的 T2 加权成像怀疑小脑囊肿，但在分析 SWI 序列的最小强度投影（mIP）重建图

像时，这个表现为低信号的病灶最符合 CM。

GRE 或 SWI 序列有助于确定家族性或多发性 CM 患者的病灶数量，而传统的脉冲序列

却容易漏诊。

分类

最常用的分类系统根据病理相关性与 CT/MRI 表现将 CM 分成 4 个亚型。

该分类系统由 Zabramski 等在 1994 年根据 128 例 CM 的前瞻性研究提出。

Ⅰ型在 T1WI 为均匀高信号，主要包含亚急性出血。随着出血进入慢性期，

血红蛋白分解，吞噬含铁血黄素的巨噬细胞聚集，铁沉积，从而在 T2WI 表

现为低信号环。

Ⅱ型呈更多的结节样、不均一病灶，典型者被认为有“爆米花样”核心。



这种 T1WI 与 T2WI 上表现出的不均一特征，是不同阶段的出血降解物被纤

维胶原组织与钙化分隔所致。与Ⅰ型类似，Ⅱ型病灶的 T2WI 有低信号环。

Ⅲ型表现为慢性出血性占位，因此 T1WI 为等或低信号，T2WI 为低信号。

Ⅳ型在 GRE 影像上为点状低信号病灶。

Zambraski 等注意到，与低信号病灶（慢性出血的证据：Ⅲ型或Ⅳ型病灶）

相比，高信号病灶的患者（急性或亚急性出血的证据：Ⅰ型或Ⅱ型病灶）

出现症状的机会更高。另外，高信号病灶也表现出再发症状性出血的倾向。

虽然该分类有一定的预后判断价值，但根据 MRI 信号强度和周围水肿发现，

大多数症状性病灶都有近期出血的证据，这与将来较高的出血风险相关。
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