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摘  要 

儿童脑积水是小儿神经外科常见的并发症，临床上很多原因导致脑脊液吸收和分泌失调，进而出现脑室

系统扩张，并对脑组织造成损害，造成儿童生长发育延迟或停滞。儿童作为特殊的群体，有其自身的特点。

随着近些年分子生物学和基因检测方面的发展以及对脑积水遗传学的深入研究，让我们对脑积水有了更深入

的认识。为了更好的应用于临床，本文主要对儿童脑积水的病因、诊断、临床表现及治疗进行综述。 
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Abstract 
Hydrocephalus in children is a common complication of pediatric neurosurgery. Various reasons 
lead to the imbalance of cerebrospinal fluid absorption and secretion, leading to ventricular sys-
tem expansion, and damage to brain tissue, so that children’s growth and development delay or 
stagnation. Children as a special group, children have their own characteristics. With the devel-
opment of molecular biology and gene detection in recent years and the in-depth research on the 
genetics of hydrocephalus, we have a deeper understanding of hydrocephalus. This article reviews 
the etiology, diagnosis, clinical manifestations and treatment of pediatric hydrocephalus. 
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1. 前言 

脑积水是神经外科常见的一类疾病[1]，许多原因导致脑脊液分泌过多、吸收障碍，进而导致脑脊液

在颅腔中蓄积过多[2]。导致脑积水的原因有多种，各种发病机制各不相同。儿童作为特殊的个体，脑积

水的临床表现因年龄而异。按照发病机制将脑积水分为交通性脑积水和梗阻性脑积水[3]，根据其发病不

同，现在目前多采用手术治疗，内镜下第三脑室造瘘术和脑室腹腔分流术等治疗。 

2. 病因 

根据发病原因分为先天性脑积水和后天性脑积水。 
先天性脑积水：主要是指出生后 12 个月之前诊断的脑室内脑脊液一场蓄积伴脑室扩张[4]，并产生一

系列相应的临床综合征。随着胎儿 B 超、MRI 等影像技术的发展和普及，确诊出更多的脑积水。研究发

现脑积水不仅存在于新生儿及婴儿，也存在于未出生的胎儿，发现某些类型的脑积水的形成与基因突变

有关[5]。如：X 连锁脑积水综合征是最常见的遗传性脑积水。最常见的基因突变类型为 L1ACM 基因突变，

L1ACM 基因是一种促进神经组织正常发育和再生过程中的神经黏附蛋白[6]，在神经元发育期间表达，在

神经元黏附、轴突延伸中起作用。当 L1ACM 基因突变时发生脑积水。常表现为智力低下、大头畸形、双

下肢痉挛强直等。MPDZ 基因突变同样与脑积水的发生有关[7]。室管膜细胞层位于脑脊液与脑组织之

间，确保了脑脊液的正常功能。据研究发现 MPDZ 基因是用来维持室管膜细胞层完整性的。当 MPDZ
基因突变时引发室管膜细胞剥脱，人体会修复，出现大量的胶质细胞增生，导致脑脊液通过中脑导水

管时受阻[8]。CCDC88C 基因突变后经过非经典型 Wnt 信号通路，影像脑脊液循环通路进而导致脑积

水的发生[9]。 
在一些胎儿先天性脑积水患者中[10]，室管膜剥脱、联合器官功能障碍、chiari 急性 Dandy-Walker

畸形、脑膜膨出与脑积水的发生相关。脑室占位如肿瘤、囊肿、寄生虫等也可以阻塞脑脊液循环通路导

致脑积水的发生。 
胎儿脑膜、脑室发生炎症或出血时可导致室管膜瘢痕组织形成，导致脑室阻塞和脑积水的形成。也

可以引起脉络从上皮细胞脑脊液分泌增多导致脑积水的形成。脑室炎症也可以导致室管膜细胞纤毛发育

障碍和功能异常进而导致脑积水的形成[11]。有研究发现脑室炎症时会诱导神经组细胞的血源磷脂酸分泌

增加[12]，使神经祖细胞在脑室壁的定位异常，使得室管膜细胞无法生长，最后形成脑积水。室管膜纤毛

运动的方向是具有极化方向的[13]，出现功能障碍时会导致脑积水的发生。 
获得性脑积水： 
儿童获得性脑积水常有明确的病因，如：外伤、感染、肿瘤、出血等，不同的病因常用不同的发病

机制。儿童颅内肿瘤导致脑积水的脑积水可分为术前脑积水和术后脑积水。术前脑积水指脑脊液循环通

路受到肿瘤压迫，脑脊液循环受阻而导致的脑积水常见于第三脑室、第四脑室、松果体区、小脑的肿瘤。
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大多数位于中线部位。有些肿瘤可伴有脑脊液分泌增加也可导致脑积水，如脉络从乳头状瘤。术后脑积

水可分为急性或慢性脑积水。急性术后脑积水是指术区组织发生水肿、粘连、阻塞或肿瘤组织阻塞脑脊

液通路而形成的，需要紧急处理。慢性术后脑积水是因为蛛网膜下腔阻塞，脑脊液吸收障碍而引起，同

样需要手术解除梗阻。肿瘤发生脑脊液转移时，肿瘤广泛播散于脑室系统和蛛网膜下腔，引起脑脊液回

流受阻，导致脑积水的发生。 
出血性脑积水可以在出血早期或者晚期出现脑积水。早期是由于血凝块对脑室通路压迫或者阻塞脑

脊液流出道而导致脑室系统急性扩张[14] [15]。晚期脑积水是指由于蛛网膜颗粒纤维化、蛛网膜绒毛纤维

化后导致脑积水的形成。研究发现出血导致的脑积水与血液及其代谢产物有关，如：血红蛋白、铁、凝

血酶、TGF-β [16] [17]等有关。 
儿童感染性脑积水是继发于各种中枢神经系统感染所致，常为混合型脑积水，形成机制复杂。可以

表现为脑脊液循环通路受阻和吸收障碍，也可发生蛛网膜粘连、蛛网膜下腔积液等。外伤性脑积水是指

颅脑外伤后导致的脑积水，可发生于脑脊液循环的任何部位，属于梗阻性脑积水，常由脑室内出血、蛛

网膜粘连、蛛网膜颗粒纤维化等原因造成。血管顺应性也影响脑脊液的循环，有人认为当引流脑脊液的

静脉引流阻力增加时，会影响脑脊液的回流，如静脉血栓形成[18]、颅底静脉出口狭窄及颅面发育畸形等

会导致脑积水的形成。 

3. 诊断 

3.1. 临床表现 

脑积水的临床表现因年龄而异的，脑积水的症状和体征包括颅内压增高的症状，如：[19] [20]头痛、

恶心、呕吐、复视、嗜睡、共济失调等表现。婴幼儿可出现呼吸暂停和心动过缓、易激惹等表现，或者

出现癫痫难以控制。也可以出现落日征[21]、展神经麻痹、视野缺损、视盘水肿，Macewen 征、囟门膨

出、头皮静脉充盈明显，头围进行性增大等临床表现。 

3.2. 辅助检查 

3.2.1. 脑脊液检查 
脑脊液常规及生化可以明确有无中枢神经系统感染，明确病因。测量脑脊液动力学，可有助于明确

是否有椎管内梗阻，评估行分流手术的可行性。当怀疑中枢神经系统肿瘤时，可以行肿瘤相关性检查。 

3.2.2. 影像学检查 
B 超是观察胎儿、婴幼儿脑积水最简单、最方便、最直观的无创方法，可以有效的测量出两个额角

及整个侧脑室的大小。胎儿时期行宫内超声诊断脑积水是一种早期有效的诊断方法。B 超也可用于手术

中进行多个平面的动态观察，有助于判断术野暴露是否充分。CT 和 MRI 是诊断脑积水最常用的影像学

方法。可以初步判断有无脑积水、以及脑积水的严重程度，并且对脑积水的病因诊断有一定帮助。影像

检查可见脑室扩大，常用 Evan’s 指数(双侧侧脑室额角间最大距离/同一平面双侧颅骨内板的最大距离)来
测量脑室扩张程度，帮助诊断脑积水。MRI 检查能更好的显示颅内解剖以及发生脑积水的病因，且没有

任何辐射。CT 检查则更加快速、便宜，常用于急诊或较大的儿童。 

4. 治疗 

脑积水的治疗原则是解决脑积水和解除病因。脑积水有不同的病因，有不同的病理机制，治疗脑积

水时要充分分析导致脑积水发生的原因，具体分析，有针对性的个体化治疗。脑积水目前的治疗包括保

守治疗和手术治疗。 
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4.1. 保守治疗 

临床上常有部分静止性脑积水可以暂时不需要手术治疗，仅需要临床观察。当患者出现脑积水时，

但全身情况不稳定不适合做手术时，可以暂时保守治疗，为手术准备。部分出血后脑积水有自行缓解的

可能，临床医生可以对患者进行保守治疗。当颅内发生感染时，需要尽快找到发生感染的原因，进行抗

感染治疗以及预防和控制感染性脑积水的发生，避免发生脑积水。若发生脑积水后需要进行脑脊液外引

流，有助于减轻脑积水对脑功能的损害。据相关研究证明乙酰唑胺及呋塞米可以使脉络从减少分泌脑脊

液。但现在认为，这两种药物只是一种临时性措施，不能从根本上解决脑积水，常用于出血后脑积水的

治疗，只是作为行手术治疗之前而采取的一种过渡性治疗。 

4.2. 手术治疗 

4.2.1. 内镜手术 
内镜手术是指不依赖分流管的分流术，是通过外科手段改变脑脊液引流通道的方法，内镜手术治疗

包括病因治疗、疏通治疗和旁路治疗，可根据患者的病情选择不同的手术方式。对于脑室内肿瘤、脑室

内囊虫，或蛛网膜反弹他沟通囊肿等占位性病变引起梗阻性脑积水时，可通过内镜下切除肿瘤，摘除囊

虫，蛛网膜囊肿造瘘术等病因治疗。对于有明确梗阻的脑积水而没有明确占位的可以行疏通治疗如单侧

或者双侧室间孔狭窄或闭塞导水管狭窄，第四脑室流出道狭窄或闭塞等可以行疏通手术包括内镜下室间

孔成形术，导水管成形术，第四脑室室间孔成形术等。部分脑积水不能有效的疏通梗阻部位时，可以改

变脑脊液循环通路，使脑脊液绕过梗阻部位直接或间接进入蛛网膜下腔，也称为不依赖分流管的分流术。

如内镜下第三脑室造瘘术，内镜下透明隔造瘘术等。透明隔囊肿一般无需治疗，当囊肿引起临床症状时

可以行内镜下透明隔造瘘术进行治疗。 
脑积水内镜手术并发症： 
按照并发症发生的时间顺序可以将并发症分为术中并发症、近期并发症，和远期并发症。术中并发

症包括术中出血，颅内重要结构损伤、心律失常等。近期并发症包括术后发热、低颅压、硬膜下积液等。

远期并发症包括漏口闭塞或漏口远端形成新的梗阻。 

4.2.2. 脑脊液分流术 
当导致脑积水的病因解除后仍无法改善的脑积水，只能采取姑息性治疗方法，脑脊液分流术是最常

见的治疗方法。是在体内建立新的脑脊液引流通路，将多余的脑积水引流至身体的其他地方，恢复颅内

脑脊液的平衡。脑脊液分流术是依赖分流管的分流术，将分流管在人体建立一个通道，将脑脊液引流至

其他地方。如：侧脑室–帽状腱膜下分流术，侧脑室–矢状窦分流术，侧脑室–腹腔分流术，侧脑室–

心房分流术，腰大池–腹腔分流术等。目前最常用的是侧脑室–腹腔分流术。脑室端穿刺点位于右侧侧

脑室额角或枕角，分流管从脑室经皮下隧道置入腹腔。 
分流术的手术适应症： 
颅内占位无法切除，术后梗阻不能解除者，颅内出血后或颅内感染后脑积水，在感染控制后脑脊液

培养阴性，血性脑脊液改善后性分流术。脑积水合并明显颅内高压、严重脑神经功能损害的临床表现。

脑积水合并颅内压增高和出现癫痫症状等。 
分流术手术禁忌症： 
颅内感染及分流管通路上感染及腹腔严重感染未有效控制；脑室，脑实质出血急性期：有腹水及腹

腔粘连严重者；脑脊液蛋白含量过高(>2 g/L)；有血液疾病及身体条件不允许者。 
分流术的并发症： 
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虽然脑脊液分流手术不复杂，但分流术目前时颅脑外科手术中病发率最高的手术。并发症包括早期

的围手术期出血、感染、分流管阻塞。远期并发症包括分流管断裂、颅内或腹腔内分流管异位、脑脊液

引流不足、脑脊液过度引流、癫痫等。出现围手术期颅内出血多因为手术时穿刺次数过多及分流后颅内

压骤降有关，术后做好止血等处理。术后感染发生率 20%，仅次于分流管阻塞死亡率达 18%，出现脑室

炎时死亡率 30%~40%。感染可分为颅内感染，切口感染，皮下隧道感染、腹腔感染等。术中严格无菌操

作，加强患者营养。皮下隧道穿刺应轻柔，避免隧道过浅，应在皮下隧道路径中做皮下浸润，使皮肤损

伤降低。分流术做脑室反复穿刺时造成皮质损伤，进而导致发生癫痫发生。分流管堵塞时脑积水分流术

失败最常见的原因，可以见到分流装置的任何地方，发生率约为 14%~58%。脑室端堵塞常见原因有脑组

织碎块、血凝块、脉络从阻塞等。腹腔端常见原因为大网膜包裹所致，主要是引起的炎症及感染。分流

管腹腔端预留管造成弯曲、成角等。术中应避开大网膜以及减少炎症的发生。分流阀堵塞的常见原因为

血凝块堵塞所致。术中应尽量减少出血，脑脊液蛋白含量大于 2 g/L 也容易导致分流系统堵塞。分流管断

裂常见原因为分流管阀门连接处结扎线结扎过紧，分流管被撕裂，分流管老化等。分流不足常见原因是

分流系统可逆性不完全阻塞，常见是由于脉络从、神经胶质粘连、脑室出血至蛋白性粘连，炎症和肿瘤

细胞等阻塞，患儿可以表现进行性脑积水的症状和体征患儿在分流术后发生分流不足占 1%。分流过度可

引起患儿颅内低压、硬膜下血肿、裂隙样综合征、颅缝早闭和小头畸形。目前普遍认为分流管的虹吸作

用为脑脊液过度引流的主要原因。腹腔内可出现腹腔积液、脏器穿孔、腹腔粘连和分流管异位等。 

4.2.3. 减少脑脊液形成 
减少脑脊液生成也是治疗脑积水的一种手术方法。脑脊液是由脉络丛、室管膜上皮细胞等分泌。减

少脑脊液生成的手术包括脑室内脉络丛切除或者烧灼术。主要用于非梗阻性脑积水及分流手术失败或不

适合进行分流的患者，因单纯切除或灼烧脉络丛手术效果不佳，目前多与内镜下第三脑室底造瘘术手术

联合治疗。 

5. 总结和展望 

脑积水是神经外科的常见病因，复杂且临床疗效不佳的疾病。随着现代影像学和科学技术的发展，

让我们更加了解导致脑积水的发病原因。根据不同的发病机制可以选择更好的治疗方法，目前以内镜手

术和分流术为主治疗脑积水的方法。但就是科技发展如此之快的今天，脑积水的术后并发症也很严重，

这就需要我们临床工作者及科研人员想出一种更好的办法，设计出一种不容易感染、可以调节的压力阀

分流管。在保证患者安全状态下进行有效的引流脑脊液，达到临床治愈，让患者有长期、良好的预后。

现在研究者已经在脑积水的遗传学和分子机制方面进行研究。在生命早期对其进行干预，降低脑积水的

发生和发展。 
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