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【摘要】　自发性低颅压是一种脊髓脑脊液漏引起的以直立性头痛为主要表现的疾病，患者被迫

卧床，生活质量明显降低，严重者可继发硬膜下血肿等并发症，临床实践中存在误诊率高、检查和治疗

手段开展不足等问题。为提高临床医师对自发性低颅压的认识，规范疾病诊疗，中国医师协会神经内

科医师分会和中国研究型医院学会头痛与感觉障碍专委会组织专家结合国内外临床实践和近年的文

献证据，经反复讨论，针对自发性低颅压的临床识别、检查流程、诊断标准、治疗和随访共计制订了

30条推荐意见。
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【Abstract】 Spontaneous intracranial hypotension is a disease characterized by orthostatic 
headache caused by spinal cerebrospinal fluid leakage. Patients have to remain bedridden, which 
significantly affects their quality of life. In severe cases, complications such as subdural hematomas 
may occur. Clinical practice reveals a high rate of misdiagnosis and insufficient implementation of 
diagnostic and treatment measures. To improve clinical physicians′ understanding of spontaneous 
intracranial hypotension and to standardize the diagnosis and treatment, the Neurologist Branch of 
the Chinese Medical Doctor Association and the Headache and Sensory Disorders Committee of the 
Chinese Research Hospital Association organized experts to develop a total of 30 recommendations 
on the clinical identification, examination processes, diagnostic criteria, treatment, and follow‑up of 
spontaneous intracranial hypotension based on domestic and international clinical practices and 
recent literature evidence after extensive discussions.
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自 发 性 低 颅 压（spontaneous intracranial 
hypotension，SIH）是 一 种 由 脊 髓 脑 脊 液

（cerebrospinal fluid，CSF）丢失所致的致残性疾

病［1］，临床通常表现为直立性头痛及其他伴随症

状［2］。头痛于坐立位时出现，平躺后缓解，使患者

被迫长期卧床，影响生活和工作，降低健康相关生

命质量（health related quality of life， HRQoL）［3］，严

重时可出现硬膜下血肿［4］、脑静脉系统血栓形成［5］、

昏迷［6‑7］等并发症，而长期慢性CSF漏则可能出现中

枢神经系统表面铁沉积症［8］、连枷臂样双臂肌萎缩

（bibrachial amyotrophy， BA）［9］和行为变异型额颞叶

痴 呆 样 脑 下 垂 性 痴 呆（brain sagging dementia， 
BSD）［10］等并发症。SIH 的常见病因包括脊柱骨赘

或钙化的椎间盘刺破硬脊膜、脊髓神经根硬脊膜憩

室 破 裂 和 脊 髓 CSF 静 脉 瘘（CSF‑venous fistula，
CVF）［11］，而 CSF 鼻漏或耳漏等颅底 CSF 漏则通常

不会引起SIH［2］。

SIH相对少见，在临床实践中有时容易误诊为

偏头痛、脑膜炎、精神心理障碍等［12‑13］，尤其是当头

痛直立性特征不典型、CSF 压力正常、头颅影像学

检查正常时，诊断较为困难［14］。同时，SIH 的治疗

在国内仍旧以保守治疗为主，硬膜外血贴（epidural 
blood patch， EBP）和外科手术等治疗开展不足。

国内目前仍缺乏本土化的诊疗指南或专家共

识，其临床诊疗亟待多学科专家共识予以指导，而

国外指南的部分推荐意见与我国国情不符［1］。因

此，为指导我国临床医师对 SIH 的规范化诊治，针

对 SIH临床实践中常见的问题，基于当前可获得的

国内外最佳临床证据，明确证据质量和推荐强度

后，结合我国国情，中国医师协会神经内科医师分

会和中国研究型医院学会头痛与感觉障碍专委会

的专家共同制订了“自发性低颅压诊疗专家共识

（2024版）”。

一、共识制订方法学

（一）共识制订专家组

中国医师协会神经内科医师分会和中国研究

型医院学会头痛与感觉障碍专委会组织来自全国

各地的神经内科及神经外科、急诊科、影像科、疼痛

科、麻醉科等其他相关学科专家成立共识制订专家

组，包括临床医师、方法学专家和循证医学专家等

共 60 名。共识制订工作于 2024 年 2 月启动，于

2024年7月定稿。

（二）共识涵盖的范围和目的

本共识涵盖的临床问题包括：SIH 的临床表

现、量表评估、辅助检查、诊断、治疗及随访。此共

识适用于各级医疗机构神经内科、神经外科、急诊

科、疼痛科、麻醉科等学科相关医师。共识的目标

人群为疑诊 SIH的患者，不适用于硬脊膜穿刺术后

头痛、颅底 CSF 漏、创伤或手术后脊髓 CSF 漏的

患者。

（三）共识注册与撰写

共识制订参考了《中国制订/修订临床诊疗指

南的指导原则（2022版）》［15］和《世界卫生组织指南

制订手册》［16］的制订流程及方法学标准。通过多轮

调研我国一线临床医师的实际诊疗过程，广泛检索

和评价国内外相关研究证据，共同起草并议定相关

诊断及治疗推荐意见，依据指南研究与评价工具

（appraisal of guidelines for research and evaluation 
Ⅱ，AGREE Ⅱ）［17］和卫生保健实践指南的报告条目

（reporting items for practice guidelines in healthcare，
RIGHT）［18］撰写全文。本共识已在国际实践指南注

册平台（http：//www.guidelines‑registry.cn）进行注册

（注册号：PREPARE‑2024CN380）。

（四）证据的检索、评价与分级

本共识对中国知网、万方全文数据库、中国生

物医学文献服务系统、PubMed、Embase、Cochrane 
Library 和 Web of Science 等中英文数据库进行检

索。检索式由“自发性低颅压”“自发性颅内低压”

“脊髓脑脊液漏”“低颅压性头痛”“spontaneous 
intracranial hypotension”“low CSF pressure 
syndrome”“low CSF volume syndrome”“intracranial 
hypotension”“low CSF pressure”“low CSF volume”

“CSF hypovolemia” “CSF hypovolaemia”
“spontaneous spinal CSF leak”“spinal CSF leak”和

“CSF leak syndrome”等中英文相关词汇以逻辑符

号组合而成，检索时间为从建库到 2023年 12月，语

种限制为中文或英文，研究类型为系统评价或荟萃

分析、随机对照试验、队列研究、病例对照研究、横

断面调查、病例系列分析等。同时，补充检索相关

指南或共识以及其中纳入的参考文献等。

对设计严密、研究质量较高的文献进行总结分

析，共识的推荐意见基于最高等级的研究数据，当

无高质量研究或者研究结论不确定时，结合本共识

制订专家组的一致意见，按照推荐分级的评估、制

定 与 评 价（The Grading of Recommendations 
Assessment Development and Evaluation， GRADE）
的要求进行证据等级评估。将证据质量分为 4级，

采用证据到推荐表方式，结合医学干预的利弊权
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衡、证据质量、医疗措施的可行性与适用性、价值观

念与偏好、医疗成本与资源等因素，采用国际通行

的 Delphi 方法，对共识推荐进行讨论，对有争议的

推荐意见多次讨论，经三轮专家投票，将同意程度≥
80%的专家意见定义为达成共识，并确定推荐意见

强度（表1）。

（五）共识的发布、传播与更新

草案形成后经相关学科多轮专家论证形成最

终共识并完成撰写。共识制订委员会将在专业期

刊、相关网站和学术会议中介绍和传播，有计划地

在全国范围内通过继续教育学习班等多种形式进

行推广，了解共识的临床应用和传播情况，评价共

识实施对相关临床决策的影响。

二、流行病学

我国目前尚无相关流行病学数据。近期国外

基于人群的调查研究显示，其年发病率约为（3.7~
3.8）/10 万［19‑20］。国内病例资料研究显示 SIH 男女

比例约为1∶2，发病年龄24~73岁，平均37.5岁［21］。

三、发病机制

SIH 的病理生理机制仍未完全阐明。既往认

为CSF压力降低和（或）体积减小是其核心机制［22］。

近 期 有 学 者 提 出 ，静 水 等 压 点（hydrostatic 
indifference point，HIP）的概念可以更好地解释

SIH［23］。人体平卧位时，颅腔内与脊髓各处 CSF 压

力相等；当坐立位时，颅腔内压力降低转为负压，而

腰骶部压力升高，CSF 压力自上而下逐渐升高；坐

立位时某处压力与平卧位时压力相等，此处即为

HIP，通常位于颈 7‑胸 5水平［24］。SIH患者CSF发生

丢失后，硬膜囊的顺应性升高，坐立位时 HIP 发生

下移，颅腔内负压增加［23］，继之颅内静脉系统扩张、

硬脑膜内小血管扩张、垂体增大、硬膜下积液/血
肿、内耳外淋巴液丢失、脑组织下移，牵拉脑膜血管

神经等痛敏结构，从而产生头痛、前庭耳蜗症状以

及其他颅神经症状［11］。

四、临床表现

（一）头痛症状

直立性头痛是 SIH最核心的症状，典型的直立

性头痛多于坐立位 15 min 内出现，平躺后 15~
30 min内缓解［22］。国内一项回顾性研究显示，具有

直立性头痛症状的 SIH患者，在直立性特征最显著

时，100%的患者坐立位 2 h内头痛症状可出现或加

重，98.3%的患者平躺后 1 h内头痛症状可缓解［25］。

然而，头痛的直立性会随着病程的进展变得不典

型，直立位后头痛出现或平躺后缓解的潜伏期会逐

渐延长［26‑27］。

除了典型的直立性头痛外，部分患者头痛症状

可具有其他非典型的特点［22， 28］：（1）非直立性的迁

延性的慢性每日头痛或头部发胀感；（2）迁延性的

慢性每日头痛和（或）颈痛和（或）肩胛间区疼痛数

日或数周后出现直立性头痛；（3）直立性头痛后出

现长达数月之久的伴有模糊直立性的慢性每日头

痛；（4）始发表现为霹雳样头痛，后继出现直立性头

痛；（5）矛盾性体位性头痛，卧位时出现，立位时缓

解；（6）后半天头痛，清晨时无头痛，下午或傍晚出

现；（7）劳力性头痛，由剧烈活动诱发；（8）间歇性头

痛，间歇期可达数周、数月或数年；（9）无头痛，仅有

头颅影像学异常。

2021年国外一项荟萃分析显示 97%的患者具

有头痛症状，其中 92%具有直立性头痛，8%仅有非

直立性头痛；其中头痛部位包括枕部（33%）、弥散

性/全头部（30%）、额部（21%）、额枕部（11%）和颞

部（8%）［14］。头痛的性质可以是搏动性的，也可以

是非搏动性胀痛，有患者描述为“头朝着颈部向下

拽的感觉”［22］。头痛大多数是双侧的［22］，并且经常

在咳嗽或做 Valsalva 动作时加重［28］。国内两项回

顾性研究分别显示 97.6%［21］和 99.2%［25］的患者具有

直立性头痛，头痛的部位以枕部最常见（47.5%），疼

痛性质以非搏动性胀痛最常见（61.9%），86.7% 在

Valsalva动作时痛感明显加重［25］。

（二）其他症状

除头痛之外，SIH 经常伴有颈部僵硬、前庭耳

蜗症状、恶心呕吐等其他神经系统症状，有时伴随

症状甚至可以掩盖头痛症状［2］。伴随症状一般在

头痛数天或数周后出现，亦可在头痛缓解后出

现［2］。2021 年美国一项纳入 202 例患者的单中心

回顾性研究以及国内两项分别于 2018年和 2023年

纳入 165例和 118例的单中心回顾性研究分析统计

表1 本共识推荐意见的推荐强度和证据等级标准

级别

推荐强度

1级

2级

证据级别

A级证据

B级证据

C级证据

D级证据

说明

强推荐

弱推荐

高质量的随机对照试验

质量较低的对照试验或设计良好的队列研究或病例
对照研究

质量较低的队列研究或病例对照研究

无同期对照的系列病例分析或专家意见
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了多种临床症状的出现频率（附表 1，扫描文前二

维码查看）［2， 21， 25］。

推荐意见 1：当临床表现为头痛，且坐立位 2 h
内头痛出现或加重，平躺后 1 h内头痛消失或减轻

时，应当考虑直立性头痛。（2D）
推荐意见 2：当临床表现为直立性头痛，或病

程中头痛症状曾出现过典型的直立性特点时，应当

考虑SIH的可能性。（1B）
推荐意见 3：当直立性头痛伴随颈部僵硬、前

庭耳蜗症状、恶心呕吐等症状时，更支持 SIH 的诊

断。（2C）
推荐意见 4：咳嗽或做 Valsalva 动作时头痛加

重，应考虑存在 SIH的可能性。（2C）
推荐意见 5：当缺乏典型直立性头痛时，应综

合考虑，不能完全排除SIH的诊断。（1C）
五、量表评估

既往研究中，曾使用多种量表用于评估 SIH的

头痛症状和其他总体症状的严重程度，以及对生活

质量的影响，包括数字疼痛强度量表（numerical 
rating scale， NRS）［29‑30］，视觉模拟评分法（visual 
analogue scale，VAS）［31‑32］，偏头痛残疾评估量表

（migraine disability assessment，MIDAS）［6， 33‑34］，欧洲

五 维 健 康 量 表 （European quality of life 
5‑dimensions， EQ‑5D）［3， 35］，头 痛 影 响 测 评 量

表‑6 （headache impact test‑6， 
HIT‑6）［35‑39］，总体改变印象（patient 
global impression of change， PGIC）
［36， 38， 40］ 和 36 项健康调查简表（the 
MOS 36‑item short‑form health 
survey， SF‑36）［41］。

推荐意见 6：推荐至少使用一

种量表评估 SIH 疼痛症状严重程度

和对生活质量的影响。（1D）
六、辅助检查

（一）头颅电子计算机断层扫描

（computed tomography，CT）
头颅 CT 可发现双侧硬膜下积

液、双侧不对称或单侧硬膜下血肿、

脑 池 减 小 和 脑 室 变 窄 等 征 象

（图 1），在急诊期间有助于排除蛛

网膜下腔出血、脑出血等其他疾

病［22， 42］，但对于 SIH 诊断价值低于

头颅MRI。
推荐意见 7：急诊就诊时，推荐

进行头颅 CT 检查排除蛛网膜下腔出血等其他疾

病，并对硬膜下血肿进行评估。（1D）
（二）头 颅 磁 共 振 成 像（magnetic resonance 

imaging，MRI）
头颅 MRI 是诊断 SIH 最重要的辅助检查［22］。

头颅 MRI 特征性的异常表现包括：硬膜下积液/血
肿（subdural fluid collections）、硬 脑 膜 强 化

（enhancement of the pachymeninges）、静脉系统扩张

（engorgement of venous structures）、垂体充血增大

（pituitary hyperemia）和 脑 下 垂（sagging of the 
brain），英文简写为 SEEPS；但约 20%的 SIH的 MRI
始终无异常［22］。

1.硬膜下积液：通常沿双侧大脑半球凸面薄层

分布，不会引起明显的占位效应［22］（图 2A）。当桥

静脉等小血管被牵拉破裂后，则会出现硬膜下血肿

（图 2B），多数是双侧不对称的，少数是单侧的，可

产生不同程度的占位效应［4， 22］。

2.SIH硬膜脑强化：其特征是均一弥漫性的，其

病理生理基础是硬膜下区的扩张的薄壁小血管，而

非脑膜炎症［22， 43］（图 2C、2D）。软脑膜的血脑屏障

是完整的，因此软脑膜不受累［22］。

3.静脉系统扩张：通常伴随其他征象出现，很

少单独出现或者很少作为最明显的征象出现［22］

（图2C、2D）。

图 1 自发性低颅压常见的 CT特征 A：横轴位示硬膜下积液（箭头）；B：横轴位示单侧

硬膜下血肿（箭头），侧脑室变窄（三角）；C：横轴位示双侧不对称硬膜下血肿（箭头），侧脑

室变窄（三角）；D：横轴位示双侧硬膜下血肿（箭头），血肿内可见隔膜形成；E：横轴位示

双侧不对称硬膜下血肿，血肿内部可见分层（箭头）；F：横轴位示双侧硬膜下血肿（实线箭

头），外侧裂内假性蛛网膜下腔出血（三角），脚间池、环池、四叠体池较小（虚线箭头）
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4. 垂体增大：也是 SIH 常见的异常征象之一

（图 2E），但因年龄和性别不同，垂体正常变异较

大，因此其在SIH的诊断中应用价值不高［44］。

5. 脑下垂：包括多种征象［28， 45］，如小脑扁桃体

下移、中脑下移、中脑导水管开口下移、脑干前后直

径增加、视交叉池减小、桥前池变窄、后颅窝拥挤、

视交叉变平、脑桥腹侧变平、中脑脑桥夹角变小、乳

头体脑桥间距变小、Galen 静脉直窦角减小和静脉

铰链角减小等（图 2E、2F）。有时可伴有脑室

变窄［28］。

2019 年 Dobrocky 等［44］制定了伯尔尼评分，筛

选出 6个可靠性较高的征象并分别赋分，包括硬脑

膜强化、静脉窦扩张和鞍上池变窄（≤4.0 mm）3 个

主要征象（2 分），以及硬膜下积液/血肿、桥前池变

窄（≤5.0 mm）和乳头体脑桥间距变窄（≤6.5 mm）
3 个次要征象（1 分），总计 9 分，用以预测找到 CSF
漏的可能性，分数越高，找到CSF漏的可能性越大。

一项纳入总计 38项研究和 2 078例 SIH患者的

荟萃分析显示 73%存在硬脑膜强化，57%存在静脉

系统扩张，43% 存在脑下垂，38% 存在垂体增大，

35% 存在硬膜下积液/血肿［14］。国内一项 165 例回

顾性研究中 62.4% 存在硬脑膜强化，18.8% 存在硬

膜下血肿［21］；国内另一项 118 例回顾性研究中

85.8% 存在硬脑膜强化，77.9% 存在静脉窦增宽，

76.1%存在鞍上池变窄（≤4.0 mm），76.1%存在桥前

池变窄（≤5.0 mm），70.8% 存在乳头体脑桥间距变

窄（≤6.5 mm），40.7% 存在硬膜下积液/血肿，40.7%
存在小脑扁桃体下移，32.7%垂体增大［25］。

头颅 MRI 各征象的演变可能具有时间依赖

性［46］。一项纳入 89 例的横断面研究发现，与伴有

硬脑膜强化的患者相比，无硬脑膜强化的患者的病

程更久，提示随着病程延长，硬脑膜强化的阳性率

会下降［47］。而另一项纳入 173 例的回顾性研究则

发现硬脑膜强化、中脑脑桥变形、硬膜下积液/血肿

的阳性率会随着病程的延长而逐渐升高［46］。最近

一项纳入 46例接受保守治疗的 SIH 的调查研究了

SIH 的自然史，发现随着病程的进展，硬脑膜强化

的阳性率会下降，但半数以上仍然持续存在，并且

大多数 SIH 患者的头颅 MRI 评分随病程延长而保

持稳定［48］。

推荐意见 8：推荐头颅 MRI平扫和增强扫描作

为SIH的一线检查。（1B）
推荐意见 9：重点评估硬脑膜强化、静脉窦扩

张、鞍上池变窄、硬膜下积液/血肿、桥前池变窄和

乳头体脑桥间距变窄 6个指标，推荐使用伯尔尼评

分预测CSF漏。（1B）
推荐意见 10：当临床症状符合

SIH，但一次头颅 MRI 扫描缺乏 SIH
相关征象时，不能除外 SIH，建议动

态复查。（2C）
（三）脊髓MRI
脊髓MRI能够发现漏出至硬脊

膜外腔的 CSF，其扫描序列应包含

T2加权序列、T2加权压脂序列和三

维高分辨率重T2加权脂肪抑制脊髓

成像（又称磁共振脊髓水成像，

magnetic resonance myelography，
MRM），其常见的 SIH异常征象有脊

髓 长 节 段 硬 脊 膜 外 积 液（spinal 
longitudinal extradural collection，
SLEC）（图 3A、3B）、硬膜内/外静脉

扩张、高颈髓后方软组织内积液

（图 3A、3B），以及憩室、骨赘等结构

异常［22， 49］。MRM 是一种用于检查

CSF 漏的特殊脊髓 MRI 序列，其常

见的 SIH 异常征象包括 SLEC、高颈

髓后方软组织内积液、神经根周围

图 2 自发性低颅压常见MRI特征 A：横轴位FLAIR像示硬膜下积液（箭头）；B：横轴位

FLAIR像示双侧硬膜下血肿（箭头），血肿内可见隔膜和分层；C：横轴位增强T1像可见弥

漫性硬脑膜强化（箭头），上矢状窦扩张（三角）；D：矢状位增强 T1像可见弥漫性硬脑膜

强化（箭头），横窦扩张（三角）；E：矢状位增强 T1像可见垂体充血增大（实线箭头），桥前

池变窄（三角）和乳头体脑桥间距变窄（虚线箭头）；F：矢状位 T1 像可见桥前池变窄

（三角），小脑扁桃体下移（实线箭头），乳头体脑桥间距变窄（虚线箭头）和鞍上池变窄

（空心箭头）
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积液和憩室（图 3C、3D）［50］。直径>8 mm 的憩室可

能具有临床意义［51］。

（四）脊髓造影

脊髓造影是一种经腰椎穿刺向蛛网膜下腔注

射对比剂，再通过影像学检查手段检测从蛛网膜下

腔漏出的对比剂，从而确诊CSF漏的检查方式。经

典的脊髓造影检查方式包括常规 CT脊髓造影（CT 
myelography，CTM），磁共振脊髓钆造影（intrathecal 
gadolinium magnetic resonance myelography，GdM），

放 射 性 同 位 素 脑 池 造 影 （radioisotope 
cisternography，RC）；然而经典的检查方式虽能发现

漏出的对比剂，却不易精确定位漏口的位置，新近

发展的动态脊髓造影则能够通过检

测对比剂初始漏出的位置，从而定

位 CSF 漏口，包括常规动态脊髓造

影 （conventional dynamic 
myelography， CDM）、数字减影脊髓

造 影 （digital subtraction 
myelography，DSM）、动态 CT 脊髓造

影（CT myelography，CTM）［11］。以下

对各种脊髓造影进行逐一介绍。

1. 常规 CTM：常规 CTM 是检查

SIH 患者 CSF 漏的最经典的检查方

法，通过腰椎穿刺向蛛网膜下腔注

射碘对比剂，待碘对比剂与 CSF 充分混合后行 CT
扫描［52］。然而，对于高流量型 CSF 漏，扫描时对比

剂常已大量漏出，跨越多个脊髓节段，常规CTM难

以精确定位漏口（图 4）［28］；对于慢速型CSF漏，经常

难以渗出足够量的对比剂予以检出，延迟 3~4 h扫

描可能提高检出率［28］；对于硬脊膜憩室 CSF 漏，则

无法区分憩室和渗出的对比剂［53］；对于 CVF，常规

CTM则很难检出［54］。目前常规CTM仅用于动态脊

髓造影后确定漏口相关骨质病变，如椎体骨赘或钙

化的椎间盘［11］。迄今国内已被批准的能够鞘内注

射的对比剂包括碘海醇（300 mgI/ml）和碘帕醇

（200~300 mgI/ml）。

2. GdM：GdM通过腰椎穿刺向蛛网膜下腔内注

射钆对比剂查找CSF漏，目前鞘内注射钆对比剂仍

属于超说明书用药，使用需获取知情同意［1］。近期

一项纳入 103 例患者的回顾性研究发现 GdM 对

CSF 漏的检出率并不优于无创性的 MRM［55］；对于

SLEC阳性的患者，与常规CTM类似，由于时间分辨

率较差，扫描时对比剂常已大量漏出，跨越多个脊

髓节段，并且有时会出现假性定位征，GdM难以精

确定位漏口（图 5）［55‑56］；对于 SLEC 阴性的患者，

GdM能够检出部分硬脊膜憩室CSF漏和CVF［56］。

3. RC：RC由于空间分辨率和时间分辨率均较

差，目前在SIH的应用中面临淘汰［1， 57］。

4. 动态脊髓造影：CSF 漏口的定位，是指将漏

口位置限定于两个脊髓椎体节段内［58］。动态脊髓

造影因能够快速捕捉到对比剂初始的漏出位置，从

而精确定位 CSF 漏口，包括 CDM、DSM 和动态

CTM，简要操作过程为：腰椎穿刺并保持臀高头低

俯卧位，鞘内注射碘对比剂（5~10 ml），并立即快速

扫描成像；行 CDM 与 DSM 时采用 C 臂机采集图像

（减影或不减影）（图 6），行动态 CTM 时采用 CT 进

图 4 1例自发性低颅压患者的常规 CT脊髓造影（CTM） A：冠状位CTM示硬脊膜外造

影剂积聚（实线箭头）；B：横轴位CTM示脊髓腹侧硬脊膜外造影剂积聚（实线箭头）；C：横

轴位CTM示脊髓神经根周围造影剂积聚（虚线箭头）

图 3 1例自发性低颅压患者的脊髓 MRI A：颈髓矢状位 T2压
脂像示高颈髓后方软组织内脑脊液（CSF）积液（实线箭头），脊

髓腹侧长节段硬脊膜外CSF积液（三角）；B：胸髓矢状位T2压脂

像示长节段硬脊膜外 CSF 积液（三角）；C：磁共振脊髓水成像

（MRM）冠状位最大密度投影（maximum intensity projection，
MIP）示高颈髓后方软组织内 CSF 积液（实线箭头），脊髓长节

段硬脊膜外 CSF 积液（三角），神经根周围 CSF 积液（虚线箭

头）；D：MRM 矢状位 MIP 示高颈髓后方软组织内 CSF 积液（实

线箭头）
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行连续多次快速薄层扫描直至发现对比剂漏出

（图 7）［59］。典型影像学表现可见对比剂自蛛网膜

下腔流出至硬膜外腔，形成“双线征”样表现，“双

线”开始形成的部位即为CSF漏口的位置［11， 59］。

三种检查方式各有优缺点［59‑61］：DSM时间分辨

率高，但易于受呼吸影响，在颈胸交界区域易受骨

质影响，并且受检查视野的限制，必须提前确定扫

描区域；CDM 时间分辨率高，不受呼吸影响，但在

颈胸交界区域骨质较多，显影同样易受影响；动态

CTM空间分辨率很高，能同时显示漏口周围的骨赘

病变，并且不受颈胸交界区骨质影响，但放射剂量

相比前两者较高，时间分辨率稍差。

当脊髓MRI发现 SLEC时，提示

患者可能存在高流量型 CSF 漏，因

漏口于硬脊膜腹侧多见，因此优先

推荐俯卧位动态脊髓造影［11， 58］。当

脊髓MRI未发现 SLEC时，提示患者

可 能 存 在 硬 脊 膜 憩 室 CSF 漏 或

CVF，定位需行侧卧位动态脊髓造

影检查［1， 11， 53， 60， 62］。硬脊膜憩室CSF
漏可见对比剂渗入神经根周围软组

织内［53］；CVF 可见对比剂通过瘘分

别引流入椎体旁静脉、椎管内静脉、

椎旁肌肉内静脉和椎体静脉［63］。大

多数 CVF 与硬脊膜憩室在位置上相关［64］，CVF 中

CSF的引流是间断的而非持续的，其在检查时开放

与否，受体位、CSF 压力、呼吸周期等影响［65］，侧卧

位、鞘内注射生理盐水、吸气相拍摄等可能提高

CVF阳性率［65‑67］。

对于检查 CSF 漏，多项研究已经发现 MRM 的

灵敏度不劣于常规CTM，同时脊髓水成像具有无辐

射和非侵入性的优点，因此脊髓水成像是替代常规

CTM的有力检查手段［68‑69］。然而脊髓水成像对CSF
漏口的定位能力较差，准确率不足 40%，故目前仍

无法取代动态脊髓造影［11， 55， 70］。

推荐意见 11：推荐脊髓MRI扫描作为 SIH的一

线检查，扫描序列应包含 T2加权序列（横轴位和矢

状位）、T2加权压脂序列［横轴位和（或）矢状位］和

三维高分辨率重T2加权脂肪抑制脊髓成像；重点评

估有无SLEC。（1B）
推荐意见 12：推荐优先采用动态脊髓造影定

位CSF漏口，包括动态CTM、DSM或CDM。（1C）
（五）CSF检查和无创CSF压力检查

SIH 典 型 者 CSF 压 力 低 于 60 mmH2O
（1 mmH2O=0.009 8 kPa），但CSF压力正常不能排除

SIH 的诊断［1］。美国一项纳入 106 例 SIH 的回顾性

研究发现只有约 1/3 患者 CSF 压力≤60 mmH2O，多

图 7 1例自发性低颅压患者的动态CT脊髓造影（CTM） A，矢状位动态CTM示 T3/4椎

间盘水平处硬膜囊内造影剂渗出至硬膜外腔（实线箭头）；B，横轴位动态CTM示 T3/4椎

间盘钙化刺破硬脊膜致造影剂渗出（实线箭头）；C：横轴位动态CTM示T3椎体水平造影

剂渗出至硬膜外腔（实线箭头）

图 5 1例自发性低颅压患者的磁共振脊髓钆造影（GdM） A：

GdM颈段冠状位最大密度投影（MIP）示高颈髓后方软组织内造

影剂积聚（实线箭头），硬脊膜外造影剂积聚（三角），神经根周围

造影剂积聚（虚线箭头）；B：GdM胸段冠状位MIP示硬脊膜外造

影剂积聚（三角）；C：GdM颈段C2水平横轴位示高颈髓后方软组

织内造影剂积聚（实线箭头）；D：GdM胸段T9~10水平横轴位示

神经根周围造影剂积聚（虚线箭头）

图 6 1 例自发性低颅压患者的数字减影脊髓造影 示 T12/
L1 椎间盘水平处造影剂由蛛网膜下腔渗出至硬膜外腔（实线

箭头）
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数为 60~200 mmH2O，约 5% 患者>200 mmH2O［71］。

国内一项 118例回顾性研究中 18.4%的患者CSF压

力 ≤60 mmH2O，79.6% 为 60~250 mmH2O，1.9% 患

者>250 mmH2O［25］。而国内另一项 165例回顾性研

究中 84.2% 的患者 CSF 压力≤60 mmH2O，15.8% 的

CSF压力>60 mmH2O［21］。不同研究之间的CSF压力

不同，可能与纳入患者的病程不同有关，一项纳入

69例脊髓 CSF漏阳性 SIH的研究显示，病程与 CSF
压力具有明显的相关性，病程越短，CSF压力越低，

CSF压力随病程延长而上升至正常范围［27］。

CSF 通常是无色透明的，有时黄变，有时甚至

是血性的，可能与扩张的硬膜外静脉丛被损伤有

关；国内一项 118 例回顾性研究中 CSF 红细胞

50.6%的患者超过 8.0×106/L；CSF白细胞［5（3，9）］×
106/L，其中 44.8% 的患者超过 5.0×106/L；CSF 蛋白

［0.494 0（0.365 5，0.759 0）］g/L，其中 57.5% 的患者

超过 0.45 g/L［25］。当 CSF 出现类似脑膜炎样改变

时，应注意鉴别诊断［72］。

超声测量视神经鞘直径是一种广泛使用的无

创颅内压监测手段，国内一项纳入了 136例患者的

回顾性研究发现卧位视神经鞘直径与颅内压存在

正相关关系，视神经鞘直径<3.15 mm能够预测CSF
压力<60 mmH2O［73］；但国外一项纳入 78 例患者的

研究发现患者视神经鞘直径变异范围较大，在卧位

视神经鞘超声直径的对比中，SIH患者与对照组相

比无明显差异；而在立卧位视神经鞘直径差值的对

比中，伴有直立性头痛的 SIH患者比无直立性头痛

的SIH患者和对照组明显增大［74］。

推荐意见 13：CSF压力正常不能排除 SIH的诊

断，不推荐常规进行腰椎穿刺测CSF压力诊断SIH；

但为排除其他疾病而行腰椎穿刺时，应测量CSF压

力。（1B）
七、诊断

2018 年《国际头痛分类》（第三版）（the 3rd 
edition of the International Classification of Headache 
Disorders，ICHD‑3）［26］中缘于 SIH 头痛的诊断标准

为：（1）满足缘于低CSF压力的头痛诊断标准，并符

合以下标准（3）的头痛；（2）缺乏能够导致CSF漏的

操作或创伤；（3）头痛的发生与 CSF 压力减低或

CSF 漏在时间上相关，或因头痛使后者被发现；

（4）不能用 ICHD‑3 诊断标准中的其他诊断更好地

解释。（备注：①发病前 1 个月内无硬膜穿刺；②对

于存在CSF漏影像学证据的患者，不必行腰椎穿刺

测压）。其中，缘于低CSF压力的头痛诊断标准为：

（1）满足以下标准（3）的任何头痛；（2）CSF 压力<
60 mm CSF 和（或）存在 CSF 漏的影像学证据；

（3）头痛的发生与CSF压力减低或CSF漏在时间上

相 关 ，或 因 头 痛 使 后 者 被 发 现 ；（4）不 能 用

ICHD‑3 诊断标准中的其他诊断更好地解释。（备

注：其中的CSF漏的影像学证据包括头影像学检查

发现脑下垂或硬脑膜强化或脊髓影像学检查发现

硬脊膜外CSF积液）。

2021 年 Schievink［2］参考 ICHD‑3 修订了 SIH 的

诊断标准：（1）满足以下标准（3）的任何缘于低CSF
压力或 CSF 漏的头痛；（2）CSF 压力<60 mm CSF 和

（或）存在 CSF 漏的影像学证据；（3）头痛的发生与

CSF压力减低或CSF漏在时间上相关，或因头痛使

后者被发现；（4）不能用 ICHD‑3诊断标准中的其他

诊断更好地解释。（备注：①诊断标准同时适用于无

头痛但具有其他 SIH 相关症状的患者；②发病前

1个月内无能够导致CSF漏的操作或创伤）。

国际上，部分医疗机构囿于当地条件所限无法

开展相关影像学检查，故 ICHD‑3 中保留了 CSF 压

力<60 mm CSF这一项［2］。而在我国，MRI已成为临

床上普遍应用的影像检查手段［75］，不推荐常规进行

腰椎穿刺测CSF压力诊断SIH。

推荐意见 14：推荐采用以下诊断标准进行诊

断（表2）。（1D）
八、鉴别诊断

（一）肥厚性硬脑膜炎

肥厚性硬脑膜炎是影像学上表现为硬脑膜增

厚的一组疾病，其病因可能是自身免疫性、感染性、

肿瘤性或特发性的，临床表现多为头痛和颅神经麻

痹，与 SIH硬脑膜强化具有均一性和弥漫性的特点

不相同，其硬脑膜强化多为不均一的、结节状的或

斑片状的、局灶性的或偏侧分布的［76］。仔细询问病

史和头颅影像学等辅助检查有助于鉴别诊断。

（二）硬膜下血肿（非SIH相关的）

硬膜下血肿的常见原因包括外伤、动静脉畸

形、使用抗凝药物或凝血功能障碍，以及无特殊原

因的自发性硬膜下血肿，影像学上单侧多见［77‑78］。

在非老年性的慢性硬膜下血肿患者中约 1/4可发现

脊髓CSF漏［79］。SIH相关的硬膜下血肿影像学上多

为双侧［4］，其仅 1/2具有典型的直立性头痛症状，分

析显示年龄低、无基础疾病、头颅影像学显示脑下

垂、假性蛛网膜下腔出血、血肿厚度低是 SIH 相关

的硬膜下血肿的危险因素［80］。仔细判断头痛症状

的直立性特点，询问有无出血性疾病，查看头颅影
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像学有无 SIH相关征象，有助于同非 SIH相关的硬

膜下血肿进行鉴别。

（三）Chiari 畸形Ⅰ型（Chiari malformation type
Ⅰ，CM‑Ⅰ）

CM‑Ⅰ指小脑扁桃体下疝超过枕骨大孔 5 mm
以上的先天畸形，主要表现为 Valsalva动作相关性

的枕颈部疼痛、眼球震颤、共济失调、构音障碍、吞

咽困难及眩晕等［81］。SIH 在影像学上可以出现类

似的小脑扁桃体下移，但其小脑扁桃体通常能够保

持正常形态，而不会类似 CM‑Ⅰ尖锐向下的形态，

通常不超过枕骨大孔 5 mm；另外 CM‑Ⅰ通常不会

出现硬脑膜强化、桥前池变窄、中脑乳头体脑桥间

距变窄和中脑导水管下移等 SIH征象［76， 78］。

（四）颈源性头痛

颈源性头痛有时也可表现为体位相关性头痛，

坐立位时出现，平躺时缓解，常伴有颈部疼痛，其缘

于颈椎或颈部软组织病变，其中高位颈椎或颅颈交

界区的骨关节炎最常见；但与 SIH 不同的是，其疼

痛还与颈部活动相关，扭转或弯曲颈部、翻身侧躺

也可出现疼痛，颈部的影像学检查可发现相应病

变，头颅影像学检查缺乏 SIH 相关征象，仔细询问

疼痛症状的特点有助于鉴别诊断［78， 82］。

（五）硬脊膜穿刺术后头痛（postdural puncture 
headache，PDPH）

PDPH 是一种发生于硬膜外麻醉意外穿破硬

脊膜、蛛网膜下腔麻醉、腰椎穿刺术等诊断性或介

入性椎管内操作后的常见并发症，发生率 2%~40%
不等［83］，一般于术后 5 d内发生，2周内缓解［26］。其

临床症状与 SIH 相似，难以区分；但与 SIH 不同的

是，其头 MRI多数是正常的，临床实践中其诊断主

要依赖临床症状和硬脊膜穿刺术的病史［82］。然而

极少数在硬脊膜穿刺术后表现出直立性头痛的患

者，被发现在与穿刺无关的位置存在 CSF 漏，从而

被诊断为 SIH［84‑87］。若术前曾行头颅和脊髓MRI检
查，仔细阅读有无 SIH 征象，并且仔细询问硬脊膜

穿刺术前的可疑 SIH症状，有助于鉴别诊断。必要

时可行脊髓造影检查明确CSF漏的位置［87］。

（六）体位性心动过速综合征

体位性心动过速综合征是一种自主神经功能

障碍导致的伴有直立性心动过速的直立不耐受，表

现为直立或者直立倾斜试验 10 min 内心率增加≥
30次/min，心率超过 120次/min，并且无直立性低血

压，患者常出现头晕、心悸、抖动、全身无力、视物模

糊、活动不耐受和疲劳，这些症状在平卧位后减轻

或消失［88］，其中有 2%~58%的患者可表现为直立性

头痛，有时甚至可作为主要表现，但其疼痛部位以

额部多见，而 SIH 的疼痛部位以枕部多见，仔细询

问其他症状、直立倾斜试验和头颅影像学检查有助

于鉴别诊断［82］。

九、治疗

（一）保守治疗

目前仍缺乏临床试验评估保守治疗的效果［1］。

一项纳入 17 项开放标签研究和病例系列报告、总

计 748例患者的荟萃分析结果显示，约 28%的患者

在经 7~9 周保守治疗后最终症状缓解［14］。近期一

项纳入了 46 例保守治疗的回顾性研究发现，随访

观察 6 个月以上，临床症状 15% 好转，63% 稳定，

22%加重；影像学表现 24%改善，65%稳定，11%加

重［48］。关于症状改善的速度仍缺乏数据，既往专家

共识认为保守治疗可持续 2周［1］。

保守治疗的措施包括卧床、口服补液或静脉注

射生理盐水（2.0~2.5 L/d），其他可以考虑的措施包

括避免 Valsalva 动作、使用口服咖啡因和使用腹

带，但都缺乏高质量的证据［1］。糖皮质激素的使用

表2 中国自发性低颅压诊断标准

项目

A.临床表现

B.支持诊断标准

C.确诊条件

D.排除条件

诊断标准

内容

（1）临床表现为直立性头痛，或病程中头痛症状曾出现过典型的直立性特征
（2）临床表现为非直立性头痛，伴有颈部僵硬、耳鸣、耳闷或听力下降等其他症状

（1）头颅MRI显示弥漫性硬脑膜强化、静脉窦扩张或脑下垂（鞍上池变窄、桥前池变窄、乳头体脑桥间距变窄）的典型征象
（2）脊髓MRI显示硬脊膜外积液、高颈髓后方软组织内积液和静脉扩张等典型征象
（3）CSF压力<60 mm CSF
脊髓造影显示硬脊膜CSF漏或CSF静脉瘘

发病前1个月内有能够导致脊髓CSF漏的创伤史或操作史，或使用其他诊断能更好地解释疾病

（1）可能的SIH：满足A中第（1）项+D
（2）很可能的SIH：满足A中任意一项+B中任意一项+D
（3）肯定的SIH：满足A中任意一项+C+D

注：MRI为磁共振成像，CSF为脑脊液，SIH为自发性低颅压
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仍有争议，相关研究仅限于个案报道，缺乏循证医

学证据支持［89］。

推荐意见 15：新发病的 SIH患者建议首先采用

保守治疗 2 周，包括卧床、口服或静脉补液、避免

Valsalva动作。（1D）
推荐意见 16：不 推 荐 常 规 使 用 糖 皮 质 激

素。（2D）
（二）EBP
EBP是一种经皮侵入性的治疗方式，将患者的

自体血注入硬膜外腔，以期达到封堵硬脊膜CSF漏

的目的［90］，但目前仍缺乏大型随机对照试验的证据

支持［11］。

1. EBP 的时机：关于 EBP 治疗的时机，目前仍

缺乏证据，从防治并发症的角度考虑，既往专家共

识认为保守治疗2周无效即可进行EBP治疗［1］。

2. 盲法 EBP 和靶向 EBP：依据注射的部位不

同，EBP又分为腰部注射的盲法EBP和以影像学定

位为指导的靶向 EBP［11］。一项荟萃分析显示盲法

EBP（纳入 10 项研究，264 例患者）有效率 69%，靶

向 EBP（纳入 14 项研究，816 例患者）有效率 70%，

二者有效率相当［14］。

但也有部分研究显示靶向 EBP 治疗较盲法

EBP效果更佳。最近一项纳入 51例盲法EBP治疗

CSF漏患者的回顾性研究显示，术后短期内 88%临

床症状完全或明显缓解，但长期仅有 33%可维持；

仅 29% 脊髓 CSF 漏可实现影像学治愈［91］。而一项

病例系列报告，使用MRM定位指导的靶向EBP，初
次有效率可达 82.4%［92］。一项回顾性研究，对比了

MRM、常规CTM和RC定位指导的靶向EBP和非靶

向的盲法 EBP，靶向 EBP 初次有效率达 87.1%，盲

法 EBP 有效率仅为 52%［93］。另有一项回顾性研究

纳入了 193例患者，同样发现靶向EBP比盲法EBP
更有效（OR=8.35）［94］。国内两项回顾性研究中的靶

向EBP首次有效率分别为 87.9%和 89.7%［21， 25］。但

应注意以上结论均不是随机对照试验的结果，同时

既往有关靶向 EBP 研究中使用的定位方法多为静

态成像，时间分辨率差，无法做到准确定位［11］。

3. EBP的注射体积：多项观察性研究发现EBP
治疗的有效率和注射 EBP 的体积相关［1］。一项纳

入 150例MRM定位指导的靶向EBP治疗的回顾性

研究显示，注射体积≥22.5 ml 组和<22.5 ml 组的

EBP有效率分别为 67.9%和 47.0%［95］。另有一项纳

入 202 例患者的回顾性研究通过多变量统计分析

同样发现 EBP 注射体积与有效性相关（OR=1.64），

使用Loess拟合曲线发现与有效性相关性最好的注

射体积为20 ml［94］。

4. EBP的有效率：初次EBP无效或效果不持续

者，可于 2~4周后考虑重复 EBP治疗［1］。一项纳入

25 例 EBP 治疗的回顾性研究结果显示，初次 EBP
有效率为 36%，二次EBP和多次EBP则将总体有效

率提高至 56%和 78%［96］。一项纳入 80例盲法 EBP
治疗 SIH的回顾性研究显示，初次EBP治疗的有效

率 87%，二次 EBP 治疗后的总体有效率则提高至

90%［97］。另一项纳入 94 例盲法 EBP 治疗 SIH 的回

顾性研究显示，即使分节段大量注射 EBP，初次

EBP 治疗的有效率仅 28.7%，而二次 EBP 和三次

EBP 治疗则将总体有效率分别提高到 41.5% 和
46.8%［98］。

此外，EBP 还有多种修改的操作方式［90］，如多

水平注射［98‑99］、经导管注射［100］、注射纤维蛋白

胶［101］等。

对于CVF，多项观察性研究发现EBP治疗效果

差。一项纳入22例CVF的回顾性研究中，仅有3例

在联合硬膜外自体血和凝胶贴后症状缓解［64］。另

一项纳入 44例 CVF 的回顾性研究中，40例进行了

EBP或凝胶贴治疗，治疗后只有 1例症状长期缓解

无复发［102］。但新近的一项病例系列报道了 13 例

CVF在CT引导下的注射纤维蛋白胶后临床症状和

影像学异常均全部改善［103］。

5. EBP的安全性与禁忌证：EBP作为一种简便

易行的微创治疗，安全性较高，不良反应通常轻微

并且短暂，如局部背痛、神经根痛、感觉异常、麻木、

耳鸣、眩晕和心动过缓等［14］。其他罕见的不良反应

包括感染、硬脊膜刺破、硬膜下血肿、马尾综合征、

脊髓压迫、神经根损伤和蛛网膜炎［1］。其绝对禁忌

证包括：患凝血功能障碍性疾病、菌血症或脓毒血

症、穿刺部位感染和未获取知情同意；其相对禁忌

证包括：正在使用抗血小板药物或抗凝药物，局部

解剖结构畸形、获得性免疫缺陷综合征［90， 104］；围手

术期暂停抗血小板药物或抗凝药物时需权衡出血

与血栓的风险，具体暂停使用时间可参考椎管内麻

醉相关指南［105‑106］，其对 EBP 效果的影响仍有待进

一步研究。EBP具体操作细节可参考《硬膜外腔入

路自体血补片修复椎管内脑脊液漏技术规范》［107］。

6.术后管理：关于 EBP 术后相关管理措施，目

前同样缺乏证据支持。目前国外指南建议术后

平卧 1~3 d，期间观察有无头痛及其他症状，术后

4~6 周建议避免弯腰、拉伸、扭转脊柱，避免提重
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物、便秘、闭嘴咳嗽等Valsalva动作［1］。

推荐意见 17：保守治疗 2 周症状仍然无法缓

解，排除禁忌证后，推荐行EBP治疗；有条件的医疗

机构优先行靶向EBP治疗。（1D）
推荐意见 18：如初次 EBP 治疗无效或效果不

持续，可考虑于2~4周后重复EBP治疗。（2D）
推荐意见 19：CVF 可考虑 CT 引导下纤维蛋白

胶注射治疗。（2C）
（三）外科手术

由于 SIH 手术人群和手术方式具有较高的异

质性，目前仍缺乏足够的证据支持标准化的推

荐［1］。当经过保守治疗和多次靶向EBP治疗后，仍

然有严重的头痛或严重的颅神经症状或具有高危

的硬膜下血肿等并发症时，应考虑为难治性 SIH，

考虑给与外科手术治疗［108］。具体外科手术的方式

应结合CSF漏的类型和位置、操作的可行性和风险

性，以及患者的偏好［1］。

对于脊柱骨赘或钙化的椎间盘引起的腹侧硬

脊膜破裂，后入路手术方式最为常用，具体过程为：

沿后正中线切开皮肤及皮下组织，剥离椎旁肌肉，

暴露棘突、椎板，切除半侧椎板，切开硬脊膜，剪断

齿状韧带，游离神经根和脊髓，牵拉韧带断端翻转

脊 髓 ，确 认 硬 脊 膜 裂 孔 ，切 除 相 应 骨 赘 或 钙

化［11， 109］。对于可缝合的硬脊膜缺口，可显微镜下

给予水密缝合；对于无法缝合者，可给予人工硬膜

或自体筋膜贴敷封堵；术中需监测脊髓神经电生理

功能［11， 109］。对于侧方硬脊膜憩室的CSF漏，则无需

切开硬脊膜，直接通过硬膜外入路缝合硬脊膜即

可，切除神经根近端突出的蛛网膜［11， 109］。结合患

者具体情况，也可适时选择前入路和侧方入路等手

术方式［1］。一项纳入 15 例难治性 SIH 的回顾性研

究中，14例接受了手术治疗，其中 13例直立性头痛

消失，1 例直立性头痛减轻［108］。一项纳入 47 例手

术治疗患者的回顾性研究中，98%最终症状完全缓

解，其中 9%术后发生短暂的神经功能缺损［110］。另

一项纳入 69 例手术治疗患者的回顾性研究中，

52.0% 术后症状完全缓解，42.0% 部分缓解，5.8%
无变化，通过多变量分析发现病程是影响术后效果

的重要因素，受试者工作特征（ROC）分析显示病程

12周内手术治疗术后效果较好［109］。

对于 CVF，手术过程包括椎板切除术、椎骨关

节面切除术、神经根和静脉闭合术，一项纳入 42例

外科手术治疗的回顾性研究显示术后大多数病例

症状改善，其中 48.7%头痛完全缓解，26.8%缓解了

一半［102］。最近一项研究报道了一种新的经静脉介

入治疗方法，将导管通过奇静脉或半奇静脉，置入

CVF 相关的神经根周围静脉，使用 Onyx 液体栓塞

材料进行封闭；总计纳入 100 例手术患者，术后

58 例患者临床症状完全缓解，37 例患者临床症状

有明显好转，10 例术后有轻微并发症但并未造成

严重后果，7 例术后在初始治疗部位发现 CVF
复发［111］。

推荐意见 20：当经过保守治疗和多次靶向EBP
治疗后，仍然有严重的头痛或严重的颅神经症状或

具有高危的硬膜下血肿等并发症时，可以考虑外科

手术治疗。（1C）
推荐意见 21：CVF 患者保守治疗无效时，可直

接考虑外科手术治疗。（1C）
推荐意见 22：具体外科手术的方式应结合CSF

漏的类型和位置、操作的可行性和风险性，以及患

者的偏好而决定。（1D）
（四）反 跳 性 高 颅 压（rebound intracranial 

hypertension，RIH）的处理

RIH 是 SIH 外科手术或 EBP 治疗后常见的并

发症，发生率为 7.0%~27.4%不等，临床表现为非直

立性头痛或反直立性头痛，即坐立位时头痛减轻，

平躺后加重［94］，头痛的主要部位由术前的枕部为主

转移至术后的额部和眶周为主［112‑113］，可伴恶心、呕

吐和视物模糊［113］；腰椎穿刺发现部分患者 CSF 压

力升高，少数出现视乳头水肿［112‑113］。

RIH 常在 SIH 术后 48~72 h 内发生，快者可数

小时内发生，慢者可 1 周至 1 个月内发生［112‑113］，一

般认为是自限性的，多数在数天内可缓解，也有部

分持续时间可达数周到数月之久［112‑115］。多数不需

要药物治疗，部分学者曾尝试使用乙酰唑胺、托吡

酯和利尿剂，甚至 CSF 引流，但都缺乏高质量的临

床试验证据［112‑115］。

一项回顾性研究发现 EBP 术后发生 RIH 与

EBP术后症状缓解更持久存在相关性，提示RIH通

常预示EBP封堵CSF漏的成功而非失败［94］。

RIH应注意与自体血蛛网膜下腔弥散鉴别，后

者是一种术中的并发症，发生率为 8.5%，临床表现

与RIH有时不易区分，包括短时的头痛、恶心、呕吐

和心悸等，目前未见遗留后遗症的报道［116‑117］。

推荐意见 23：SIH患者在术前应充分告知术后

RIH 的可能；若术后发生 RIH 可予以严密观察，暂

不给予特殊药物处理；必要时复查头和脊柱CT，排
查自体血蛛网膜下腔内弥散。（1D）
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推荐意见 24：当 RIH 明显并且持续时间较长

时，可考虑尝试乙酰唑胺、托吡酯和利尿剂治疗，必

要时需进一步检查排除其他头痛病因。（2D）
（五）SIH并发症的处理

1.硬膜下血肿：SIH患者约 20% 伴有硬膜下血

肿［4， 25］；关于 SIH硬膜下血肿的治疗，目前仍缺乏高

质量的证据。

SIH 并发硬膜下血肿的危险因素包括：男性、

较长的病程、较大的年龄、复发性严重头痛和神经

功能障碍、硬脑膜强化和脑静脉扩张［29， 33， 118‑119］。对

于体积小和无症状的硬膜下血肿，很多研究认为其

预后良好，只需治疗原发病 CSF 漏即可，多数患者

单独行 EBP 后结局良好［1， 120］。少数因占位效应明

显而出现意识障碍等神经功能障碍症状者，需治疗

CSF漏同时联合血肿清除术［121‑122］。单独行血肿清除

术而不治疗CSF漏，可能导致硬膜下血肿复发［4， 120］。

多数研究认为血肿最大厚度超过 1 cm而无神经功

能障碍的患者，仅治疗CSF漏而不行血肿清除术也

能获得良好结局［4， 120］。目前多数学者对血肿最大厚

度超过1 cm的血肿清除术指征持谨慎态度［120］。

推荐意见 25：当 SIH出现体积小且无症状的硬

膜下血肿时，建议保守治疗硬膜下血肿，同时靶向

治疗CSF漏。（1B）
推荐意见 26：当 SIH出现无症状的最大厚度超

过 1 cm 的硬膜下血肿时，建议积极靶向治疗 CSF
漏，并严密观察病情；如出现意识障碍，则急诊行血

肿清除术，并联合靶向治疗CSF漏。（1C）
2. 脑 静 脉 系 统 血 栓 形 成（cerebral venous 

thrombosis，CVT）：SIH并发CVT的发生率约为 1%~
2%［5， 123‑124］，高 于 普 通 人 群 中 CVT 的 发 生 率

（5/1 000 000）［125］，提示 SIH 与 CVT 存在关联性。

SIH并发CVT的具体机制不清，有报道可能与以下

三点有关：（1）SIH患者CSF丢失，体积减小，颅内静

脉被动扩张、静脉血流速降低、血液呈高凝状态，易

于形成血栓；（2）SIH患者脑位置下移，牵拉颅内静

脉变形，导致血流状态变化，形成高凝状态；（3）SIH
患者的CSF丢失，通过蛛网膜颗粒回流入静脉的比

例减少，导致静脉窦内血液黏稠［123］。

当 SIH并发CVT时，部分患者出现局灶性神经

功能缺损、癫痫发作等症状［124］，少数患者头痛症状

由直立性转变为持续性，但是多数患者没有明显的

头痛症状变化［123］。

由于 SIH并发CVT较为罕见，关于其治疗目前

仍缺乏临床试验证据。既往文献报道中，部分个案

采用保守措施治疗 SIH而未采用EBP，使用抗凝药

物治疗CVT，其中个别发生颅内出血甚至死亡［123］。

可能与 SIH 脑下垂和硬膜下积液牵拉桥静脉破裂

有关；SIH硬膜内有脆弱的新生血管也可能导致迟

发性硬膜下血肿；CVT本身也可以增加蛛网膜下腔

出血和脑实质出血的风险；因此，使用抗凝时应当

谨慎评估其出血风险［123］。也有部分研究先使用

EBP治疗，而后启动抗凝治疗，患者一般耐受良好，

尽管其中也有癫痫、短暂复视和蛛网膜下腔出血的

个别报道［1］。EBP可以修复脊髓 CSF漏，纠正诱发

CVT 的病理生理基础［123］。有个别报道 SIH 合并

CVT的患者进行EBP后，栓塞的静脉窦和皮质静脉

实现了戏剧性的再通，有的甚至未给予抗凝药物治

疗［123］。因此有学者建议：（1）如果患者已启用抗凝

治疗，可临时暂停抗凝并给予 EBP治疗，术后重新

启用抗凝药物；（2）如果患者未使用抗凝药物，可先

行 EBP 治疗，术后再给予抗凝治疗，每 3 个月复查

脑MRI和脑静脉成像［123］。

推荐意见 27：当 SIH 出现局灶性神经功能障

碍、癫痫发作或头痛模式发生改变时，推荐行头颅

CT或磁共振静脉血管成像排查CVT。（2C）
推荐意见 28：当 SIH 并发 CVT 时，应积极给予

靶向 EBP 治疗；是否启动抗凝，应当谨慎评估出血

风险。（2C）
（六）无症状患者的处理

无症状患者是指头 MRI 存在 SIH 相关异常或

脊髓影像学存在 CSF 漏，但患者无 SIH 相关症状。

这种情况可发生在以下三种情况中：（1）因其他疾

病行头增强MRI偶然发现弥漫性硬脑膜强化，其中

部分患者进一步行脊髓造影发现 CSF 漏［126］；

（2）SIH 经保守治疗后，在随访过程中临床症状已

经完全缓解，但复查头增强MRI发现持续存在弥漫

性硬脑膜强化［127‑128］；（3）SIH经EBP等治疗后，临床

症状完全缓解，但头增强MRI发现持续存在弥漫性

硬脑膜强化［129］，或头增强MRI亦恢复正常，但脊髓

影像学检查发现持续存在CSF漏［130］。

目前缺乏有关无症状患者转归或自然史的前

瞻性研究，但长期慢性CSF漏可能会出现中枢神经

系统表面铁沉积症［8］、BA［9］和BSD［10， 131］等风险。

推荐意见 29：推荐与患者充分沟通慢性CSF漏

潜在的长期风险，并充分结合患者意愿选择保守观

察、EBP 或手术治疗 CSF 漏；如果患者选择保守观

察，建议每 1~2 年复查一次头 MRI 和脊髓 MRI（具

体所含序列参考前文）。（2C）
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十、随访

目前缺乏 SIH 患者随访相关的高质量临床试

验证据，国内一项回顾性研究中 87 例患者术后随

访 3个月，10.3% 仍有直立性头痛或有低颅压相关

影像学表现，其余 89.7% 未见直立性头痛复发［25］。

近期国外指南推荐：（1）经过保守治疗、EBP或外科

手术等治疗后临床症状明显缓解的患者，建议随访

3~6 个月；（2）经过治疗后临床症状无明显缓解或

在随访期复发的患者，建议及时复查和治疗；（3）随

访时应同时做临床随访和影像学随访；临床随访内

容包括头痛程度评分、从直立后到出现头痛的时

间、从直立后到出现需要平躺的严重头痛的时间、

从平卧到头痛缓解的时间、其他伴随症状的严重

性、每日累计能够站立的时间；推荐至少使用一种

量表评估 SIH 疼痛症状严重程度和对生活质量的

影响；（4）影像学随访内容包括头 MRI 和脊髓 MRI
（具体所含序列参考前文）［1］。

推荐意见 30：经过治疗后临床症状明显缓解

的患者，建议随访 3~6 个月；临床症状无明显缓解

或在随访期复发的患者，建议及时复查和治

疗。（1D）
本共识结合了最新的临床研究成果和临床实

践情况，重点介绍了 SIH的临床识别、检查流程、诊

断标准和鉴别诊断、干预性治疗和并发症的处理，

旨在提高临床医师对 SIH 的认识，规范疾病诊疗，

改善患者的预后，SIH 推荐诊疗流程见图 8。总体

而言，对于 SIH 的研究，目前需要继续推进高质量

多中心的临床随机对照试验，特别是非侵入性诊断

和靶向治疗的临床研究，将有助于 SIH规范化诊疗

的发展。本共识是基于文献和专家的意见制订，不

具有法律效力，其内容也将随着医学证据的演进而

不断更新，实施时应结合临床具体情况综合考虑。
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