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病例资料
!

患者#女#

!"

岁)于
!"#B

年
#

月
%#

日

无明显诱因突发头痛#以胀痛为主#进行性加重#伴有

恶心呕吐#呕吐物为胃内容物)当日于外院就诊#治疗

后症状未见好转#

!

月
!

日转入我科)追问家族史#其

姐姐妊娠
!E

周时因凝血功能异常于当地医院死亡)

患者孕
#"

周#曾于
!"#%

年
##

月因$孕
!

个月#胎停育%

行人工流产术)平素月经规律#否认高血压(糖尿病及

其他遗传病史)有青霉素过敏史)入院时查体!神质

清楚#语言流利+双侧瞳孔等大等圆#直径约
%,,

#直

接(间接对光反射均灵敏+双侧额纹对称#双侧闭目有

力#双侧鼻唇沟对称#伸舌偏右#余颅神经正常)右上

肢肌力
%

h级#肌张力增高+左侧肢体及右下肢肌张力

正常#肌力
B

级+双侧跟
H

膝
H

胫试验稳准#四肢肌容积正

常#感觉未见异常#腱反射
,

(对称+双侧病理反射未引

出)颈有抵抗#
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P

征阳性)

入院后实验室检查示!红细胞计数
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#凝血酶时间
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#纤维蛋白降

解产物
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)肝肾功能

及生化电解质值均在正常范围内)脑脊液压力
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'+抗凝血酶

'
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'抗原
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&正常值
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头颅
@Q

(

6MA

及
6M>

检查示!上矢状窦及右侧乙状

窦内条带状血栓形成+右侧乳突炎&图
#

')

完善检查后给予低分子肝素抗凝(甘露醇降颅

压(维持水电解质平衡等治疗)

!

月
B

日至
$

日患者

出现头晕后癫疒间大发作
%

次#持续时间
B

!

!",-2

#

表现为双眼向下凝视#口角及四肢抽搐#严重时呼之

不应#伴意识丧失)予以甘露醇快速静滴(地西泮静

推后症状缓解#后续予丙戊酸钠微泵和口服治疗#未

再发作)

患者
!

月
B

日右上肢肌无力加重#肌力
!

h级#后逐

渐恢复至正常+头痛缓解)

!

月
##

日在静脉麻醉下行

L

超阴道下刮钳术#术程顺利)术后加用华法林抗凝#

并根据国际标准化比值&

A?M

'调整用量)

!"#B

年
%

月

C

日出院#查体!神质清楚#语言流利#伸舌居中#四肢肌

张力正常#肌力
B

级#双侧病理反射阴性#颈软#无抵抗)

!"#B

年
$

月随访#患者病情平稳#继续口服华法林)
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图
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!

患者入院后头颅影像学检查

'

!头颅
@Q

显示上矢状窦高密度影+

L

!头颅
6MAQ

#

_A

显示上矢状

窦高信号影+

@

!

6MAQ

!

_A

显示上矢状窦混杂信号影+

F

!

6MAQ

#

加

权显示右侧乙状窦高信号影+

R

!

6M>

显示上矢状窦血栓形成+

^

!

6M>

显示右侧横窦和窦汇内血栓形成
=

箭头示窦内血栓
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论
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脑静脉系统血栓形成&

(+1+K1)3:+2/0;
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#

@>Q

'是一种以颅内静脉窦和&或'脑静脉血

栓形成为特点的(少见的脑血管疾病#病因复杂多样)

@>Q

常为急性或亚急性起病#多有颅内压增高症状#如

头痛&约
E%d

患者出现#女性更多见'(恶心(呕吐(视乳

头水肿等+上矢状窦血栓形成患者#可出现癫疒间发作

&

!Dd

'或精神障碍&

!"d

'+血栓延伸到皮质运动区(顶

叶等区域的静脉#可表现为急性或进行性的局灶性运动

或感觉障碍&

!!d

'#并伴有局灶性或全面性癫疒间发

作,

#

-

)

@>Q

最常见的病因包括先天或获得性凝血机制

障碍#女性又因其特有的一系列危险因素#如妊娠(产褥

期(口服避孕药等致使其患病率高于男性,

!

-

)本例患者

是妊娠合并先天性凝血功能异常致多发性颅内静脉窦

血栓形成)

在
@>Q

的病因中#遗传性抗凝蛋白缺陷较为罕

见#因此
@>Q

易漏诊和误诊)若
@>Q

患者#尤其是不

明原因的(年轻的缺血性卒中患者凝血功能异常#应高

度重视)除询问个人及家族史#密切关注患者的临床症

状(体征(特征性影像学表现外#必要时检测血浆
O@

(

O5

(

'QH

'

抗原等#如条件允许可行基因检测#从而明确

病因)早确诊不仅有利于制定个体化治疗方案(控制病

情进展和改善预后#且能够及时预防其家族中其他携带

致病突变基因的成员血栓的形成,

%

-

)获得性因素往往

诱发易栓症患者发病#明显增加血栓形成的机会#故当

有遗传性缺陷时#应尽量避免血栓形成的危险因素&如

大手术(外伤(口服避孕药和感染等'+若无法避免时则

应积极预防血栓形成#并尽可能做到早诊断(早治疗)

对于无临床症状但
O@

(

O5

活性降低和&或'

'QH

'

抗原

缺乏者#尤其具有遗传性血栓形成倾向的患者#也应该

予以高度重视)但对于此类患者是否需要提前采取干

预措施#目前尚无一致意见)

@>Q

发病形式多样#临床医生若对该病的基本特

征缺乏充分的认识#极易导致误诊和漏诊#延误病情#

造成不可挽回的损失)因此#当接诊具有高危因素的

患者出现头痛(癫疒间或不符合动脉分布的脑梗死时#须

警惕本病的发生)本例患者是青年女性#仅以头痛症

状起病#我们通过详细询问其个人及家族史#结合临床

症状(体征(各项辅助检查和头颅
6M>

的影像学表现

获得了及时(明确的诊断#并且通过相关凝血指标的检

测#证实了病因的推断)考虑任该疾病发展至妊娠后

期#血栓加重风险更大#权衡利弊后予以手术终止妊

娠)术前给予短效低分子肝素抗凝#确保治疗同时尽

量降低手术出血风险#术后给予脱水降颅压(控制症状

性癫疒间等对症处理#并在术后适时应用抗凝药#出院后

定期复查凝血指标并根据
A?M

调整华法林剂量#从而

达到有效控制病情(预防
@>Q

复发的目的)
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