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【摘要】　脑动静脉畸形（BAVM）是一类基因突变导致的难治性脑血管结构异常疾病，目前的治

疗措施包括手术切除、介入栓塞以及立体定向放射治疗。三种治疗方式针对不同的病变血管结构各

具优势， 但受限于病变复杂的血管构筑及其与脑组织密切的解剖关系，任何单一治疗措施都无法安

全有效的治疗所有BAVM病例。为了更好地规范和指导我国脑动静脉畸形患者的临床诊疗，国家神

经疾病医学中心、中国医师协会神经介入专业委员会以及世界华人神经外科医师协会放射神经外科

专家委员会经共同讨论，制定了本专家共识。经过深入分析国内外循证医学证据，专家组结合我国的

具体情况，给出针对脑动静脉畸形出血预测因素、妊娠期临床风险、影像学诊断措施、临床治疗策略等

具体临床诊疗问题的 33条推荐意见，以期为全国范围内脑动静脉畸形诊疗提供指导。
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【Abstract】 Brain arteriovenous malformation (BAVM) is a cerebral vasculature disorder 
caused by gene mutation. Current available treatment measures include surgical resection, 
interventional embolization and stereotactic radiosurgery. The three therapeutic methods have 
their own advantages for different vascular structures. However, due to the complex vascular 
architecture of the lesion and its close anatomical relationship with brain tissue, any single 
treatment can not safely and effectively treat all BAVM cases. Therefore, in order to better regulate 
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and guide the clinical diagnosis and treatment of BAVM patients in China, the National Medical 
School for Neurological Diseases, the Professional Committee of Neurointervention of the Chinese 
Medical Doctor Association and the radio‑neurosurgery Expert Committee of the World Chinese 
Neurosurgeons Association jointly discussed and formulated this expert consensus. After in‑depth 
analysis of the evidence of evidence‑based medicine at home and abroad, the expert group combined 
with the specific situation of China, and gave 33 recommendations on specific clinical diagnosis and 
treatment issues such as predictive factors of cerebral arteriovenous malformation hemorrhage, 
clinical risks during pregnancy, imaging diagnosis measures, and clinical treatment strategies, in 
order to provide guidance for the diagnosis and treatment of BAVM nationwide.

【Key words】 Brain arteriovenous malformation; Cerebral hemorrhage; Operation; 
Embolization; Stereotactic radiosurgery

Fund program: the National Natural Science Foundation of China (82220108010, 82330038, 
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脑 动 静 脉 畸 形 （brain arteriovenous 
malformation，BAVM）是一类复杂难治的脑血管结

构异常疾病，其病灶由供血动脉、畸形血管团

（nidus）以及引流静脉组成。由于毛细血管网缺

失，大量血液由动脉经畸形血管直接进入静脉系

统，使病变血管流量显著增大，并最终因破裂出血

或盗血导致患者神经功能障碍，甚至死亡［1‑3］。

BAVM 被认为是脑血管病诊疗中最具挑战的

疾病。目前成熟的治疗措施包括手术切除、介入栓

塞以及立体定向放射治疗。受限于复杂的血管构

筑及其与脑组织密切的解剖关系，任何单一治疗措

施都无法安全有效的治疗所有 BAVM 病例［4‑7］。在

实际BAVM治疗策略制定的过程中，术者需要根据

个体化的病变解剖和血管构筑特点匹配恰当的治

疗方法。对于复杂的病变往往需要组合多种疗法

以取得理想的预后。但 BAVM 在血管构筑和解剖

特点上具有极高的异质性。而显微手术、血管内介

入和立体定向放射等治疗方法分属不同学科，这为

BAVM治疗策略的制定带来了一定的困难和挑战。

第一部分 共识制定方法学

本共识邀请国内神经外科、神经介入以及放射

医学等学科的专家学者组成专家组，针对脑动静脉

畸形诊疗现状的学术论文、行业报告及相关政策文

件 进 行 了 充 分 检 索 ，在 国 内 外 医 学 数 据 库

（Pubmed、Web of Science、PsychoInfo、Cochrane 
library、Embase、万方医学网和中国知网）中，通过

以 下 关 键 词 进 行 检 索 ：“brain arteriovenous 
malformation、 brain vascular malformation、
intracranial arteriovenous malformations、

cerebrovascular disorders、central nervous system 
vascular malformations、 central nervous system 
vascular malformations、 cerebral arteriovenous 
malformation、 cerebral vascular malformation、
arteriovenous fistula、 intracranial hemorrhage、
cerebral hemorrhage、operation、embolization、Gamma 
Knife radiosurgery、 stereotactic radiation、 linear 
accelerator radiosurgery、 steraotactic radiation 
therapies、脑动静脉畸形、脑血管畸形、颅内动静脉

畸形、脑血管病、中枢神经系统血管畸形、中枢神经

系统动静脉畸形、脑动静脉瘘、脑出血、外科手术、

介入栓塞、伽马刀、立体定向放射外科治疗、直线加

速器”。纳入的文献类型包括临床实践指南、专家

共识、综述、荟萃分析和原始临床研究。撰写小组

成员广泛检索文献，并按照美国心脏协会评分系

统［8］对所纳入的文献进行证据质量分级，然后在此

基础上进行推荐强度分级，形成初稿。其中，证据

等级分为 ABC 三个级别，推荐等级分为 I、IIa、IIb、
III，形成最终的推荐意见。缺乏文献证据的意见由

专家委员会成员根据临床经验进行判断，组织专家

讨论后达成共识，初稿完成后，由所有专家组成员

对草拟的共识意见进行匿名投票，当意见达到 70%
的“同意”或“强烈同意”时将其纳入专家共识，低于

70% 同意率的意见经过修改，重新提交下一轮，最

多进行三轮投票，最终形成共识意见。

第二部分 流行病学

BAVM好发于中青年人群。一项纳入 1 289例

患者的队列研究显示，BAVM 平均确诊年龄为

31 岁（95%CI： 30~32 岁），约 50% 的患者在 20~
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40岁之间确诊［9］。该病男女患者比例约为 5∶4［4］。

虽然有关 BAVM 发病率和患病率的研究相对

较少，但已有研究结论较为统一。既往大宗的尸检

研究显示BAVM检出率为（1~1.8）/10万人［3， 10］，6项

分 别 基 于 Northern California、Olmsted County 
Minnesota、New York Islands、Scotland、Netherlands 
Antilles以及 Sweden地区人口的流行病学研究显示

BAVM 的年发病率（incidence）为（1.1~1.4）/10 万

人［11‑16］。随着磁共振的普及，无症状 BAVM 的检出

率逐渐提高 ［12， 14， 16‑17］。一项纳入 15 000 余例头颅

MR结果的荟萃分析显示无症状BAVM的检出率可

高达1/2 000 ［18］。

第三部分 病因和病理生理机制

一、病因

脑动静脉畸形的发病机制研究在近 10年取得

了重要进展，现已明确多数BAVM的病因为血管内

皮细胞基因突变。根据突变模式的不同，BAVM病

例可分为家族遗传性动静脉畸形和散发性动静脉

畸形两种，其中散发性动静脉畸形约占 95%［19‑22］。

（一）家族遗传性脑动静脉畸形

目前研究发现，部分家族遗传性疾病的致病基

因与调控血管发育的通路密切相关，导致患者罹患

脑 BAVM 的风险显著升高。其中最常见的是遗传

性出血性毛细血管扩张症（hereditary hemorrhagic 
telangiectasia，HHT）和毛细血管畸形‑动静脉畸形

（capillary malformation‑arteriovenous malformation，
CM‑AVM）综合征。

HHT 也称为 Osler‑Weber‑Rendu 综合征，是一

种 常 染 色 体 显 性 遗 传 病 ，患 病 率 为 1/5 000~
1/8 000［23］。HHT患者特征性病变是皮肤黏膜表面

的毛细血管扩张和内脏器官（肝脏、肺和中枢神经

系统）的动静脉畸形［24］。HHT 患者最常见的表现

是鼻出血，在临床中有 10%~20%的HHT患者合并

BAVM，根据血管构筑特点可进一步划分为软脑膜

动静脉瘘、团块性动静脉畸形和毛细血管畸

形［25‑26］。在致病机制上，目前至少有 4 种基因与

HHT 发生相关，包括 ENG 基因（编码 Endoglin 蛋

白，是 TGF‑β 的内皮辅助受体，突变后可以导致

1型 HHT）、ALK1基因（编码 ACVRL1蛋白，是跨膜

丝氨酸/苏氨酸激酶受体，可以影响内皮细胞的增

殖和迁移，突变后导致 2 型 HHT）、SMAD4 基因和

GDF2 基因 ［27‑28］。在小鼠模型中，Eng 和 Alk1 基因

的纯合性缺失会导致小鼠胚胎期致死，但是杂合性

突变的小鼠在受到血管内皮生长因子（vascular 
endothelial growth factor， VEGF）刺激后可以形成动

静脉畸形 ［29‑31］。

CM‑AVM 是常染色体显性遗传病［32］。此病外

显率高，97%的患者可以出现面部或四肢的毛细血

管畸形（capillary malformation， CM），常表现为皮肤

表面多发，圆形或椭圆形、红色至紫色的非典型斑

片，多平坦，直径为1~2 cm，带有苍白晕环。大约有

1/3 的患者可以合并有高流量血管畸形，病变结构

以软膜动静脉瘘为主，有文献报道部分CM‑AVM患

者还可以合并有淋巴管畸形［33‑34］。CM‑AVM 的致

病基因为RASA1（编码Ras‑GTPase激活蛋白，突变

后导致 CM‑AVM1型）或 EPHB4（编码 EphB4蛋白，

是 跨 膜 Eph 受 体 酪 氨 酸 激 酶 ，突 变 后 导 致

CM‑AVM2型）［35］。

此外，可导致动静脉畸形发病率升高的家族遗

传性疾病还有 1 型神经纤维瘤病（NF1 失活突变）

以及Cowden综合征（PTEN失活突变），但两者多发

生颅外AVM（如肌肉AVM和椎旁AVM），暂未见合

并BAVM的病例报道［36‑37］。

（二）散发性脑动静脉畸形

近年来，散发BAVM的遗传学机制研究取得了

一系列重要突破。2018 年初，Nikolaev 等［38］在《新

英格兰医学杂志》报道了利用深度全外显子测序

（平 均 序 列 深 度 ，339±64×），在 63%（45/72）的

BAVM 血管内皮细胞中发现功能获得性 KRAS 体

细胞突变（c.35G ➝ T， p.Gly12Val； c. 35G ➝ A， p.
Gly12Asp； c.183A➝T， p.Gln61His），并经过微滴数

字式聚合酶链式反应（droplet digital polymerase 
chain reaction， ddPCR）获得验证，丰度为 2.4%~
4%；而在匹配的患者血样中没有检测到相应突变，

证明动静脉畸形组织中存在体细胞突变。同期，

我国学者利用 422 个肿瘤基因靶向测序（Panel）对

脑‑脊髓 AVM 患者手术切除标本进行超深度外显

子 测 序（平 均 测 序 深 度 1 077±298×），并 通 过

ddPCR 验证；在 31 例（21 例 BAVM，10 例 SAVM）标

本中，发现 27 例携带 KRAS/BRAF 体细胞突变，比

例高达 87.1%。此外，该研究也证实了脑动静脉畸

形与脊髓动静脉畸形在遗传上具有高度同质

性［39］。随后的动物实验通过诱导脑血管内皮细胞

KRAS 突变，成功构建了小鼠 BAVM 模型，证实脑

血管内皮细胞 KRAS 激活突变是散发 BAVM 的

病因［40‑41］。
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二、病理生理机制

1. 出血：出血是 BAVM 最主要的病理生理机

制，畸形血管直径较大且缺少血管周细胞/平滑肌

细胞的保护，高速动脉血流持续冲击畸形团和引流

静脉将导致血管壁物理损伤。同时，畸形血管壁的

慢性炎性反应也可能持续破坏血管壁稳定性。因

此动静脉畸形病灶具有较高的出血风险。

2.盗血：由于动静脉畸形的血流阻力远低于毛

细血管网，因此大量动脉血经BAVM直接回流至静

脉系统，导致其供血动脉远端的血流不足形成“盗

血”，引起相关脑组织灌注不足。长时间的缺氧微

环境导致病灶周围胶质增生，还可能诱导病灶周围

毛细血管扩张和血管新生。血流异常和血管盗血

现象被认为是造成局灶性神经功能障碍以及癫痫

的原因，但目前缺少客观评价工具［42］。

3.静脉高压：BAVM患者脑静脉系统承接了大

量动脉血流。静脉窦在持续性高速血流的冲击下

可能逐渐狭窄，导致脑静脉系统压力升高，进而影

响正常脑组织的静脉回流。静脉高压可能与患者

认 知 能 力 下 降 、癫 痫 发 作 和 神 经 功 能 障 碍

有关［1， 43］。

4.脑积水：脑室出血、畸形团的引流静脉扩张

挤压中脑导水管或第四脑室、静脉高压导致脑脊液

吸收障碍均可引起脑积水，严重时需要行脑室外

引流［42‑44］。

第四部分 临床表现和自然病史

一、临床表现

BAVM 发病年龄通常为 10~40岁，两个发病高

峰年龄段为儿童期和 30~50 岁。BAVM 的临床表

现受年龄，病灶大小、位置和血管结构影响，通常包

括以下5类：

1.颅内出血（40%~60%）：BAVM的颅内出血可

表现为脑实质出血、脑室内出血或蛛网膜下腔出

血，具体取决于病变的位置。蛛网膜下腔出血在表

浅 AVM 中较常见。回顾性数据显示，儿童初始表

现为出血的比例高于成年人（56%比43%）［45］。

2.癫痫发作（10%~30%）：BAVM的癫痫发作通

常以局灶性发作为起始，但随着病情进展可发展为

全面性发作。癫痫发作类型和临床表现受 BAVM
病灶位置和血管构筑影响。位于皮质、大型、多发、

表浅引流的BAVM更易出现癫痫［45］。

3.局灶神经功能障碍：BAVM患者出现局灶性

神经功能障碍的原因可能是出血所致占位效应，或

是癫痫发作后的残留症状［46］。有学者认为盗血是

一部分局灶性神经功能障碍的原因，但目前缺少客

观评价工具。

4. 头痛：伴发于 BAVM 的头痛没有特异性表

现，多数病例很可能为BAVM与其他原因导致的头

痛偶然同时出现。一项研究发现，神经系统检查正

常的头痛患者中有 0.2%患有BAVM［47］。

5. 偶然发现（10%~20%）：随着 MR 设备的普

及，因其他原因接受脑 MRI或 CT 检查而确诊的无

症状BAVM患者比例呈上升趋势［48］。

二、自然病史

颅内出血是 BAVM 最常见且最具危害的发病

方式，是制定治疗决策的关键因素。因此，既往

BAVM的自然病程研究主要针对其出血风险开展。

一项纳入 3 923例患者随访 18 423病人年的荟萃分

析显示BAVM患者总体年出血率为 3%［49］。另一项

纳入了 4 项研究，共 2 525 例患者、随访 6 074 病人

年，年汇总分析显示BAVM颅内出血的总体年发生

率为 2.3%（95%CI：2.0%~2.7%）［50］。ARUBA 试验

的观察组中，年出血率约为 2%［5］。此外，有大样本

量观察性研究显示 BAVM 的年出血风险可能会随

着观察时间延长而下降［51］。

现已知多种因素可能影响BAVM的出血风险。

在未经治疗的BAVM病例中，出血病史是后续出血

事件的最强预测指标。既往荟萃分析表明，未破裂

BAVM 的年出血率为 1.3%~2.2%，而破裂 BAVM 的

年出血率为 4.5%~4.8%［49‑50］。有研究表明神经影像

检查发现的无症状出血同样是再出血的危险因

素 ［52］。高龄被发现可能是出血事件的危险因素。

每增长 10 岁，BAVM 的出血风险大约增加 30%
（HR=1.34，95%CI：1.17~1.53） ［50］。BAVM 的解剖和

血管特征也影响出血事件的发生，包括：仅有深静

脉引流（HR=2.4，95%CI：1.1~3.8），病灶位于脑深部

（HR=2.4，95%CI：1.4~3.4）以及动脉瘤结构（HR=
1.8，95%CI：1.6~2.0）。许多研究显示病变的大小与

出血风险无关［49， 51， 53‑54］。虽然一些回顾性研究发现

体积较小的BAVM具有更高的出血比例，但不能排

除这一结论存在选择偏倚。

临床工作中需综合考虑出血危险因素以预测

BAVM 的出血风险［55］。一项来自哥伦比亚数据库

的研究将“出血为首发症状、深静脉引流和病灶位

于脑深部”三项危险因素进行组合，发现各类情况

的平均年出血率为：没有危险因素（1%），1项危险
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因素（5%），2 项危险因素（10%~15%），3 项危险因

素（>30%）。我国学者通过对 3 900 余例前瞻性

BAVM队列的血管构筑特点进行严格的统计分析，

提出了基于中国人群的 VALE 评分系统。该评分

纳入了 3 个危险因素：累及脑室（2 分）、深部位置

（1分）、单一深静脉引流（2分）及 1个保护因素：静

脉瘤（-4 分）。 VALE 评分系统总跨度为 10 分

（-4至 5分），其中低风险组为-4至‑3分，中风险组

为-2 至 1 分，高风险组为 2 至 5 分，能有效区分

BAVM破裂高危患者［56］。此外，BAVM的破裂风险

与异常血流动力学密切相关，研究发现病变引流静

脉引流受阻或可提示病变存在较高出血风险［57‑58］。

尽管多项研究显示 BAVM 出血的预后优于自

发性脑出血，但其出血后 12 个月的病死率仍高达

12%。高龄和初始血肿体积较大是不良预后的独

立预测因素［59‑60］。但 Abla 等［61］发现与幕上位置相

比，后颅窝 AVM 出血即使血肿量较小也会导致更

差的结果。

癫痫发作是第二常见的 BAVM 临床表现。既

往研究提示在偶然发现的 BAVM 人群中，5年内首

次癫痫发作风险为 8%［62］。相比之下，有自发性脑

出血或局灶性神经功能障碍病史人群的 5 年首次

癫痫发作风险为 23%。癫痫发作的其他危险因素

包括年龄较小、病灶位于颞叶、皮质受累和病灶直

径>3 cm［46］。无颅内出血或局灶性神经功能障碍病

史的患者中，首次癫痫发作后的 5年癫痫再发风险

为58% ［46］。

推荐意见 1：明确 BAVM 的出血风险有助于制

定合理的治疗策略，出血病史是BAVM出血事件的

最强预测因素。此外还需考虑血管构筑等相关危

险因素，综合判断患者的临床风险。（B 级证据，

Ⅰ级推荐）

三、妊娠期和产褥期风险

BAVM 女性患者在妊娠期及产褥期的出血风

险可能更高［63‑68］。虽然尚有争议［64］，但近年来发表

的大样本量研究多为阳性结果。2017 年，Porras
等［66］纳入 270 例女性 BAVM 患者并将患者整个观

察期分为暴露期（妊娠期+产褥期）和非暴露期（整

个观察期‑暴露期），最终发现BAVM患者在暴露期

内的出血风险为 5.7%/年，显著高于非暴露期 1.3%/
年（P<0.001）。Gross 等［65］在对 54 例女性患者的临

床随访中也发现 BAVM 在妊娠期内破裂出血风险

高于非妊娠期（8.1%/年比 1.1%/年，HR=7.91， P<
0.001）。一篇纳入 9项研究超过 60 000余例患者的

系统回顾也提示妊娠和产褥期将增加 BAVM 的出

血风险［69］。

妊娠期内BAVM破裂出血的治疗是棘手的临床

问题，目前已有研究均为小样本临床队列。一项纳

入27例妊娠期破裂但未行外科干预的BAVM患者的

研究中，有7例患者在同一次妊娠过程中再出血，再

出血率为 26%［70］，远高于非妊娠期再出血风险［71‑73］。

Gross等［65］也指出大约有1/4的孕期BAVM出血患者

在怀孕过程中再次出血。妊娠期内出血的BAVM可

考虑采取积极的干预措施。然而，外科干预可能会

对妊娠和胎儿带来的额外风险，因此需在妇产科、新

生儿科及麻醉科等相关专科的共同参与下权衡两者

的风险程度，个体化的制定治疗方案 ［74］。

BAVM患者的分娩方式尚存争议，2017年我国

学者的研究结果提示阴道分娩并不会增加脑动静

脉畸形妊娠出血的风险［75］，但是也有学者建议近期

有颅内出血或新发神经功能障碍的患者应首选剖

宫产［76］。

推荐意见 2：对于患有 BAVM 的备孕患者需告

知妊娠及产褥期的相关临床风险。（B 级证据，Ⅱa
级推荐）

推荐意见 3：妊娠期及产褥期出现新发局灶性

神经功能障碍、剧烈头痛或癫痫的患者，需行头颅

MR检查。（C级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 4：妊娠及产褥期患者的 BAVM 外科

干预需在神经外科、妇产科、新生儿科及麻醉科等

相关专科的共同参与下权衡病变本身临床风险以

及治疗措施对孕妇及胎儿的影响，个体化的制定治

疗方案。（C级证据，Ⅱa级推荐）

第五部分 诊断

一、影像诊断

BAVM的影像学检查在其诊断、治疗策略制定

以及随访中均发挥重要作用。常用影像工具包括

CT、MR 以及 DSA，三者通常需要联合使用以提供

更多的信息［77］。

（一）CT
对疑似颅内出血的患者进行 CT 扫描。CT 平

扫对急性蛛网膜下腔出血和脑实质内出血的灵敏

度超过 90%［78］。虽然CT在检测BAVM或其他病因

方面的价值有限，但还是能发现血管异常的一些潜

在征象，例如扩张或钙化的血管，并且畸形血管团

的密度略高于正常脑组织［79］。脑实质内出血位置
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也有助于区分原发性与继发性出血［80‑81］，年轻的脑

叶或后颅窝出血患者发现 BAVM 或其他脑血管病

的比例较高［81］。CT灌注图像可间接提示BAVM对

颅内血流动力学造成的影响［82］。目前 BAVM 相关

的血流动力学异常可主要归纳为三种模式。第一

种是功能性盗血，指动静脉畸形从供血动脉近端盗

血，导致其远端脑组织供血不足，此时CT灌注成像

可见脑血流量、脑血容量和平均通过时间减少，有

学者认为功能性盗血与癫痫发作相关。第二种模

式称为缺血性盗血，指动静脉畸形从邻近脑组织的

软膜侧支血管盗血，此时 CT 灌注成像可见脑血流

量和血容量减少但在脑实质中的平均通过时间增

加，该机制被认为与局灶性神经功能障碍相关。第

三种血流模式为异常是静脉高压，CT 灌注成像可

见脑血容量和远隔部位大脑的平均通过时间增加。

这些患者表现为进行性神经功能障碍。上述三种

模式很少独立存在，BAVM患者脑血流动力学异常

是多种模式共同作用的结果。

CTA 的优势在于成像时间短，当 CT 平扫图像

发现可疑脑血管病迹象时可直接通过 CTA快速诊

断［83］。CTA 还具有良好的空间分辨率，与 DSA 相

比，CTA在检测脑实质出血患者的血管异常方面具

有理想的灵敏度（83.6%~100%）和特异度（77.2%~
100%）［79， 84‑86］。Josephson等［84］对 526例接受 CTA检

查的脑出血（intracerebral haemorrhage， ICH）患者

资料进行了汇总分析，其CTA对于诊断潜在血管病

因的特异度和灵敏度分别为 0.95（95%CI：0.90~
0.97）和 0.99（95%CI：0.95~1.00）。CTA的局限性在

于易受到金属制品及颅骨的影响而产生伪影。并

且由于 4D CTA 技术尚未普及［87］，CTA 在区分畸形

团血管构筑方面相对DSA处于劣势。

（二）MRI
MRI 具有理想的空间分辨率并且能提供更多

脑组织信息，因此在筛查 BAVM 方面较 CT 更具优

势，病灶在T2加权像上表现为典型的扩张血管流空

信号，是目前筛查BAVM的首选成像方式［84］。大多

数BAVM几乎对周围脑组织没有体积压迫效应，除

非有大的静脉湖压迫邻近的脑实质和脑脊液引流

通路。在未破裂 BAVM 患者中， 畸形团周围脑水

肿的存在是一个重要信号，通常与部分引流静脉血

栓形成有关，导致进行性神经功能障碍、头痛和

（或）癫痫发作。

磁敏感加权成像（SWI）识别既往的微出血灶。

Guo等［52］对 975例BAVM患者进行了一项回顾性研

究，利用 SWI 在 6.5% 的患者中发现了陈旧性出血

的证据，并与 ICH 病史（OR=3.97；P<0. 001）以及随

访中新发 ICH（OR=3.53；P<0.010）均存在相关性。

MR和CT在观察畸形团，脑组织和颅骨方面所能提

供的影像信息各具优势，因此不能互相替代。通过

影像融合技术可以将各类影像数据融合，有助于复

杂病例治疗计划的制定［88］。

目前已普及的 MRA 空间分辨率略低于 CTA。

无论是时间飞跃法还是对比增强法，MRA在检测更

小的血管（直径<1 mm）、动脉瘤［89］、畸形血管团（<
10 mm）［90］，和引流静脉解剖［91‑92］方面还存在一些局

限性。但其无创、无辐射的特点使其在BAVM患者

复查以及特殊人群（如儿童、孕妇）筛查中更具优势。

（三）DSA
DSA是诊断BAVM的金标准，具有目前最理想

的时间和空间分辨率，能够提供准确的BAVM血管

构筑和血流动力学信息［73， 93‑95］。然而，DSA 属于有

创操作，存在较高的并发症风险，如动脉夹层、血

栓/斑块脱落等［96］。此外，BAVM 的 DSA 检查通常

需要高帧率和多次造影，可能导致患者辐射暴露剂

量较高［97］。术者需在充分理解 BAVM 的 DSA 原理

和成像过程的前提下评估以下信息，以便合理制定

治疗策略：（1）供血动脉：明确供血动脉的供血模

式，包括“终末型”以及“过路型”两类。终末型供血

动脉完全进入畸形团，不再向其他脑组织供血。终

末型供血动脉通常是皮质动脉的远端以及小的穿

支血管。过路型供血动脉本质上是较大的动脉血

管发出多个细小分支进入畸形团，但该动脉血管的

远端向正常脑组织供血。（2）动脉瘤结构：动脉瘤结

构是BAVM出血的重要危险结构，可发生在供血动

脉，畸形团以及引流静脉近端。累及供血动脉的动

脉瘤多与血流动力学异常相关，这些病变可以通过

弹簧圈或NBCA胶进行栓塞，文献报道部分体积较

小的血流相关动脉瘤在BAVM闭塞后可自愈。畸形

团内的动脉瘤结构是病灶的薄弱点，可能是血流动

力学以及局部炎性反应共同作用于畸形血管壁的结

果，需要积极干预，通常使用液体栓塞剂进行填塞。

（3）畸形血管团：畸形血管团是BAVM的核心结构，

本质上是大量动静脉瘘的集合。畸形团内若存在流

量较高的瘘口应优先予以栓塞，可降低后续临床风

险并为其他治疗方式创造条件。畸形血管团的弥散

程度对多种外科治疗方式的有效性均有显著影响，

但目前缺少可靠的量化工具对畸形团弥散程度进行

评价。（4）引流静脉：在DSA过程中需要明确是否存
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在流出道狭窄和静脉湖，深静脉是否参与引流以及

引流静脉的数量。这些引流静脉参数对病变进展方

向和治疗决策的制定都具有重要影响。

由于血肿可能对畸形血管造成压迫，一些体积

较小的 BAVM 在出血急性期行 DSA 检查可能呈现

阴性结果，待血肿吸收后，畸形团可能重新显影。

因此，对于非典型部位的脑出血患者，建议在出血

后4周复查血管造影。

DSA 不仅可以相对完整的显示畸形血管团的

结构细节，通过捕捉造影剂的流体力学特征还可以

获得动静脉畸形的血流动力学参数，有学者通过彩

色编码的定量 DSA 技术（color‑cording quantitative，
DSA）对 BAVM 进行了详细的血流动力学分析，发

现“停滞指数”“畸形团血流通过相对速率”等一些

血流动力学参数或与畸形团出血风险相关，是具有

临床参考价值的影像工具［57， 98］。

推荐意见 5：对于可疑的脑出血患者进行脑血

管影像检查（CTA、MRA或 DSA）是合理的。（B级证

据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 6：对于无明确病因反复头疼、癫痫

发作或局灶性神经功能障碍的患者建议采用 MRI
筛查。（C级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见7：DSA是BAVM诊断的金标准，对于

其他影像确诊或可疑的病例应行 DSA 检查。（B 级

证据，Ⅰ级推荐）

推荐意见 8：非典型部位脑出血患者急性期

DSA 阴性患者建议血肿吸收后复查 DSA 或其他脑

血管影像。（C级证据，Ⅱa级推荐）

二、基因诊断

现已明确几乎所有 BAVM 的发生均与基因突

变有关，因此对BAVM患者及亲属进行基因筛查的

必要性是目前需要关注的问题。

研究数据表明接近 90% 的散发 BAVM 病例的

病因为 KRAS或 BRAF体细胞激活突变［38‑39］。目前

尚未发现散发 BAVM 的基因型与表型之间存在明

确的相关性，且关于BAVM患者使用MAPK通路相

关靶向药物的有效性尚无定论。此外，目前尚无手

术切除之外的安全获得 BAVM 组织样本的活检方

式。而对于可以手术切除的BAVM患者，其治愈率

超过95%。

对于家族遗传性BAVM而言，患者面临较高的

脑或脊髓 AVM 复发风险，同时还需考虑疾病的遗

传风险。因此，建议对可疑的家族遗传性BAVM患

者及亲属进行基因检测。以下临床特征提示家族

性 BAVM 可能性大：（1）多发 AVM 病变，包括颅内

存在多个独立的 AVM 病变患者，以及除 BAVM 之

外还合并其他内脏AVM（如脊髓、肺以及肝等器官

存在 AVM）的患者。注意头面部体节性动静脉畸

形 综 合 征（cerebrofacial arteriovenous metameric 
syndromes， CAMS）［99］的病因为体节性体细胞突变，

因此不属家族遗传性 BAVM 病例范畴。（2）存在血

缘关系的亲属确诊脑或其他动静脉畸形。（3）患者

合并多发皮肤红斑及（或）黏膜（口咽鼻）毛细血管

扩张病灶。（4）患者及存在血缘关系的亲属均存在

反复鼻出血和（或）消化道出血病史。

由于家族遗传性 BAVM 的致病基因均为种系

突变（germline mutation），通常使用外周血白细胞

DNA进行测序筛查。可选用的测序技术包括全外

显子测序以及血管畸形相关基因Panel测序。全外

显子测序的优势在于高通量，因此不容易遗漏罕见

的致病基因突变；后者的优势在于测序成本较低，

并且由于测序深度高可用于检测体细胞突变的低

丰度突变，但检测基因均为已知致病基因。

推荐意见 9：可疑的家族性 BAVM 患者应考虑

进行基因检测。（C级证据，Ⅱa级推荐）

第六部分 治疗

目前尚无药物被证实具有闭塞或稳定 BAVM
的治疗效果。该疾病的治疗仍主要依赖外科技术，

包括显微手术、介入栓塞以及立体定向放射治疗。

这三种治疗方式的策略和目标有所区别：显微手术

要求完全切除病灶，旨在快速并永久性消除BAVM
后续的临床风险；立体定向放射治疗损伤较小，其

首要目标同样是完全闭塞畸形团，但需要相对较长

的过程。对于体积较大的病变只能达到部分闭塞

的效果，为了达到理想的治疗结果可能需要配合显

微手术或介入治疗；介入栓塞多数情况不以完全闭

塞畸形团为首要目标，而是通过闭塞危险结构或降

低病变流量的方式实现对临床风险的控制，或为手

术及放射治疗创造有利条件。

现阶段 BAVM 的治疗结果并不理想。该疾病

目 前 规 模 最 大 的 系 统 回 顾（142 个 队 列 ，共

13 698例BAVM患者）显示BAVM的整体治愈率仅

为 46%，治疗相关的永久性神经功能障碍发生率为

6%［4］。此外，ARUBA 研究显示未破裂 BAVM 的有

创治疗预后劣于保守治疗［5］。这表明目前的三种

治疗方式都存在一定局限性，难以适用于所有
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BAVM病例。

一、显微手术

外科手术治疗 BAVM最早可追溯至 19世纪中

期［100］。1927 年，Moniz 首次将脑血管造影应用于

BAVM的诊断［100］，使临床医生逐渐了解BAVM的血

管 结 构 ，为 BAVM 的 成 功 切 除 奠 定 了 基 础 。

1928 年 Dandy 系 统 地 开 展 了 BAVM 的 手 术 治

疗［101］。 1969 年 Yasargil［102］首 次 将 显 微 镜 用 于

BAVM 切除，标志着 BAVM 显微手术治疗的新纪

元。随后，各类神经外科显微手术技术及相应辅助

设备逐渐发展。目前，显微手术成为治疗BAVM治

愈 率 最 高 的 方 式 ，其 治 愈 率 达 95%~99%［103］。

BAVM 切除的常规手术步骤包括：（1）开颅显露病

变：BAVM手术通常要求骨窗范围应充分暴露畸形

团，供血动脉以及引流静脉；（2）辨别并阻断供血动

脉：充分暴露病变后，对应DSA/CTA辨认病灶供血

动脉，供血动脉通常较同级别的正常动脉血管扩张

增粗有助于初步识别。明确供血动脉后应依次分

离并电凝切断，注意流量较高的血管在电凝前应以

AVM 夹或迷你动脉瘤夹阻断其近端，可有效避免

在电凝过程中血管破裂出血。（3）切除畸形血管团：

围绕畸形团，将畸形血管与周边脑组织环状剥离。

因来自畸形团深部的供血无法完全在手术前半程

离断，因此在剥离畸形团的过程中要保护引流静

脉。（4）切断引流静脉：主引流静脉的切断是手术的

最后一步，必须在完全游离供血动脉和畸形团后才

可进行。特别粗大的引流静脉需要缝扎或使用

AVM夹夹闭。（5）缝合伤口。

（一）适应证

显微手术的优势在于迅速并永久性的解除

BAVM临床风险，但手术的有创性决定了显微手术

需要设立严格的适应证来保障治疗安全性。目前

已设立有多个评分系统用于评估 BAVM 显微手术

的安全性，包括 Spetzler‑Martin（SM）分级、史氏分

级、以及在 SM 分级基础上的改良 SM 分级和

Lawton‑Young 分 级 ，其 中 应 用 最 为 广 泛 的 是

Spetzler‑Martin分级系统［104］。

SM 分级根据畸形团的大小、畸形团部位是否

累及功能区以及是否存在深静脉引流将 BAVM 划

分为 5 级。此外，对于一些特殊的病灶，如位于功

能区体积较大且弥散的畸形团或位置较深且极度

弥散的畸形团，虽然未能在评分中获得较高分级，

但因几乎不可避免的手术风险被划分为Ⅵ级，或直

接划分为“不可手术”［104］。SM 分级的优势在于易

于评价，同时对于手术的安全性具有很好的分辨

度。Spetzler 和 Ponce［105］在一项纳入 1 476 例手术

BAVM 患者的汇总分析中指出 SM Ⅰ~Ⅴ级患者预

后不良的比例分别为 4%、10%、18%、31% 以及

37%。Spetzler等据此将 SM Ⅰ~Ⅱ级，SM Ⅲ级以及

SM Ⅳ~Ⅴ级的病例分别划分为三个等级，提出了更

加简洁的 Spetzler‑Ponce 分级（SPC）。该分级对

BAVM 手术难度的划分准确性得到了后续大样本

量队列的验证 ［106‑107］。在一项纳入 641例手术治疗

的 BAVM 队列中，SPC A 级、B 级、C 级的不良预后

［改 良 Rankin 量 表 评 分（modified Rankin Scale， 
mRS）升 高 >1 分］比 例 分 别 为 1.4%、19% 以 及

39%［106］。

目前认为 SM Ⅰ~Ⅱ级病例是合理的手术治疗

适应证；SM Ⅳ~Ⅴ级病例手术风险较高，手术切除

应慎重进行；SM Ⅲ级病例则需要综合患者具体临

床特点和血管结构进行判断。

由于 SM Ⅲ级的病例涵盖范围较广，因此后续

Lawton 等［108］对 SM Ⅲ级的病例进行了更为细致的

分析，发现小体积，功能区以及深部引流的病例

（S1V1E1）手术风险与 SM Ⅰ~Ⅱ级病例相似，建议

手术治疗；中型体积，功能区以及表浅引流的病例

（S2V0E1）具有较高的手术风险；中型体积，非功能

区以及深部引流的病例（S2V1E0）的手术风险介于

上述二者之间，仍需根据具体临床情况进行判断。

（注：S3V0E0 的病例数较少，因此暂无有效数据进

行评价）

（二）术前栓塞

BAVM 手术过程中的困难主要在于来自畸形

团深面的供血动脉，以及畸形团内较高流量的动静

脉瘘结构。这些因素会导致术中畸形团内血流量

难以控制，从而增加手术中的出血风险。因此，有

针对性的对上述结构进行术前栓塞的治疗策略应

运而生，并在处理复杂 BAVM 病例中得到广泛应

用。既往队列研究显示术前栓塞可有效降低术中

出血量并缩短手术时间［109‑111］。对于血流量较大的

畸形团，术前栓塞也被认为具有预防术后灌注压突

破的作用［112‑113］。同时，若病灶内存在明确的动脉

瘤等危险结构，术前靶向栓塞或可降低病变在围手

术期的出血风险。此外，部分BAVM会接受来自硬

膜的动脉供血，这些血管在开颅过程中可能会造成

大量出血，也可通过术前栓塞将这部分血管闭塞降

低相关风险。

目前常用的栓塞材料包括 PVA颗粒以及液体
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栓塞剂（NBCA 以及 Onyx）。PVA 颗粒多在病变供

血动脉走行迂曲的病例中使用。颗粒往往堵塞在

畸形团内各个瘘口的供血动脉远端，但随着时间的

推移会逐渐被冲入引流静脉。因此 PVA颗粒更适

用于复合手术的术中栓塞。在应用液体栓塞剂闭

塞供血动脉后也应在术后早期进行手术治疗。因

为随着时间的延长，动静脉畸形较低的血流阻力会

导致来自脑内、软膜以及硬脑膜的侧支血管向病变

供血并逐渐扩张，有可能增加手术的难度［114］。

理论上通过术前栓塞有效降低畸形团血流量

便可达到降低手术难度的目的。但在术前通过部

分栓塞畸形团以降低 SM分级是否有利于手术尚无

结论。栓塞目标应由介入和手术医师根据病变个

体化的血管构筑共同决策。

（三）手术辅助技术及复合手术室的应用

围绕 BAVM 手术的各类辅助技术以影像技术

为主，其主要目标是降低手术并发症以及提高治愈

率。功能磁共振以及基于 DTI 的纤维束成像对畸

形血管团周围脑组织功能判断更加准确，可以清晰

显示畸形团、功能区以及传导束的关系，避免了因

脑功能重塑带来的手术风险，有助于复杂病例手术

适应证的判断［115‑116］。神经导航在融合CT及MR影

像的基础上使术前畸形团定位更加精准，特别是对

于深部 BAVM 具有显著优势［117‑118］。术中血管显影

技术是另一类重要的辅助技术，包括术中DSA以及

术中吲哚菁绿荧光造影。术中 DSA需要在复合手

术室进行，而后者需要荧光激发设备的手术显微镜

即可（但只能显示暴露在显微镜下的脑表面血管）。

术中血管显影技术的主要作用包括辨别畸形团血管

构筑（荧光造影）以及发现残留 AVM 病灶（术中

DSA）［119‑122］。BAVM术中残留病变是术后短期内再

出血的重要危险因素，对于畸形团结构相对弥散的

病灶应特别警惕。因此建议此类病例的手术应在复

合手术室进行，可有效降低病变不全切除的发生率。

目前复合手术室已在各中心逐步推广，复合手

术室内 BAVM 切除的主要操作流程包括：（1）全麻

后穿刺股动脉置鞘：可选用长鞘以便于术中铺设无

菌单，穿刺侧别以手术体位下便于导管操作为准，

置鞘后需保持鞘内滴注通畅。（2）术前定位：必要时

可在置鞘后于头皮表面安置金属定位点，此后行术

前DSA以精确定位病灶，切口设计需充分暴露供血

动脉、畸形血管团以及引流静脉近端。建议造影后

撤出造影导管以免形成血栓。（3）术中DSA：术中需

明确病灶血管构筑、定位残余病灶时可行术中

DSA，为提高定位的准确性可在术野关键部位或可

疑血管旁放置迷你动脉瘤夹或 AVM 夹作为参照

物。（4）术中栓塞：若病变存在较多来自畸形团深面

的供血可使用微导管超选目标供血动脉进行栓塞，

建议在显微手术开始前进行栓塞。

推荐意见 10：SM I‑Ⅱ级患者可通过显微手术

治疗。（A级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 11：SM Ⅲ级患者异质性较高，其中

评分为 S1V1E1 的病例更适合手术治疗。（B 级证

据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 12：术前栓塞的目标是来自畸形团

深方的供血、高流量的动静脉瘘、动脉瘤样结构以

及来自硬膜的供血动脉，借此降低术中及围术期的

出血风险。术前是否部分栓塞畸形团需根据个体

化的血管构筑以及术者经验综合判断。（C级证据，

Ⅱa级推荐）

推荐意见 13：高级别 BAVM 手术治疗需慎重，

术前行功能磁共振以及DTI扫描，并在术前栓塞和

伽玛刀后进行。（C级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 14：复合手术室有助于复杂 BAVM
的手术治疗。（C级证据，Ⅱa级推荐）

二、立体定向放射外科治疗

20 世纪 60 年代末期，在使用标准的分割放射

治疗BAVM无效之后，人们开始考虑使用立体定向

放射外科来治疗BAVM。上世纪 70年代至 80年代

早期，Barker等［123］尝试使用质子设备低剂量多次治

疗近 1 000 例 BAVM 患者，最后闭塞率只有 20%
左右。

与此同时，Lars Leksell 和 Ladislau Steiner［124］在

瑞典于 1970年使用第一代Leksell伽玛刀装置治疗

了一例小体积的深部BAVM患者，采用双平面血管

造影确定靶区，给予中心剂量 50 Gy的单次立体定

向放射外科治疗，术后 2年血管造影证实其完全闭

塞。 1987 年到 2021 年美国匹兹堡医学中心在

Lunsford 的领导下共治疗 1 302 例 BAVM［125］，中位

随访时间 3年，78%的患者实现了BAVM的完全闭

塞，21%的患者实现了近全闭塞。

此外，直线加速器技术［126‑127］、射波刀［128］也可用

于治疗 BAVM。两种技术均基于分次的立体定向

放疗理念，无需框架固定，但目前两者治疗 BAVM
的临床研究相对较少。文献报道射波刀治疗

BAVM 的 2~3 年的治愈率在 57%~81%［128‑129］。Niwa
等［130］报道了使用射波刀治疗 38例高级别BAVM的

随访结果，其术后 3 年、5 年的闭塞率为 15.2%、
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16.7%。文献报道射波刀放射治疗后的年出血率在

1.3%~4.9%［131‑132］。

（一）适应证

伽玛刀放射外科适用于中、小体积的 BAVM，

尤其是位于深部（脑干、丘脑和基底节）或功能区

（如运动感觉区、语言区、视觉皮质等）的病例；外科

手术后或血管内栓塞治疗后残留的BAVM；无法进

行其他治疗的、有症状的大型BAVM的挽救治疗。

其中，文献报道 SM 分级Ⅲ级的患者是放射外

科良好的适应证［77］。这些病变具有深静脉引流和

（或）位于功能区。特别是对于体积较大、存在深静

脉引流和位于功能区的病灶，显微外科手术和介入

栓塞可能面临较高治疗风险的病例，立体定向放射

外科可通过精准图像引导、传输高剂量放射线至病

灶区域，使 BAVM 逐渐闭塞，且不受位置限制。尤

其对于有过出血史的患者，出血后的软化灶可减少

正常脑组织受到高能射线的照射，减少放射不良反

应（adverse radiation effects， ARE）的发生 ［133］。对

于一些选择性的高级别BAVM，无法通过显微手术

或者采用其他治疗手段具有严重并发症或高死亡

率的患者，放射外科治疗也可获得确切的疗效。

需要注意的是，放射外科治疗后BAVM一般在

治疗后 2~4年才发生延迟闭塞，患者在此期间仍然

具有出血的风险，并有伴发因放射靶区周围的结构

被射线损伤所致的迟发性放射反应的可能。

（二）放射外科病理生理机制

1. 放射外科闭塞 BAVM：高能射线照射畸形

团，损伤血管内皮，诱导平滑肌细胞增殖和细胞外

胶原积累形成，导致内膜逐渐增厚，被照射血管逐

渐形成血栓，最终导致管腔闭塞 ［134］。

2. 射 线 诱 导 的 不 良 反 应（radiation‑induced 
changes， RIC）：目前导致 RIC 的机制尚不完全清

楚。RIC的典型放射学表现是在随访MR上表现为

T2高信号，可能是BAVM间质内及其周围的正常脑

组织被射线照射后，血脑屏障被破坏从而出现

水肿［134‑135］。

（三）治疗策略

1.单次治疗：单次治疗一般适用于中小体积的

BAVM。一般单次治疗的周边处方剂量为 16~22 
Gy，等剂量曲线一般为 50%。一项包含 1 212例儿

童动静脉畸形的研究显示，接受单次立体定向放射

外科治疗（stereotactic radiosurgery， SRS）是安全有

效的，其闭塞率可达 65.9%，整体术后并发症发生

率为 8.0%（包含新发出血、新的神经功能障碍、

死亡）［136］。

体积小于 4 cm3的 BAVM 是接受 SRS治疗预后

良好的因素之一。一项包含 1 012例患者接受伽玛

刀治疗的研究发现，年龄≤65岁、体积 4 cm3、非功能

区、既往无出血史是预后良好的主要因素。基于此

研究结果，形成了能够预测BAVM接受 SRS治疗预

后 的 弗 吉 尼 亚 BAVM 放 射 外 科 评 分（Virginia 
radiosurgery AVM scale， VRAS），其预测伽玛刀治

疗BAVM预后的准确度高于 SM分级 ［137］。

2.分期治疗：较大体积（体积>10 cm3）、位于或

毗邻重要神经功能区、脑干、丘脑等部位的血管畸

形，多采取分期治疗的方案。分期治疗策略主要分

为体积分期和剂量分期 2种方式［138‑139］。

分期治疗的主要目的是提高获益/风险比，主

要出于以下 2种考虑：体积分期主要是降低照射体

积，从而减少ARE的发生；剂量分期主要针对位于

重要神经结构或功能区的畸形，如脑干、视神经、丘

脑、内囊等部位，需要考虑不同神经结构对于射线

的最大耐受量而相应降低剂量。

体积分期，是指将较大体积的畸形团分成若干

部分，相对独立分期治疗，以达到提高畸形团闭塞

率的同时降低放射并发症相当的临床疗效。一般

间隔时间在 3~6 个月［140‑142］。一般体积≥10 cm3 的

BAVM 建议采取体积分期治疗。这样做的目的是

在保持安全的前提下提高最终的闭塞率。在制订

治疗计划期间，一般将BAVM分成数块比例大致相

同的体积。这种策略增加了大脑的修复能力，从而

减少了 ARE 的发生。而对于体积大于 20 cm3的病

变，一般采用多体积分期的策略。在治疗剂量足够

高时，一般每次照射的体积尽量不超过 8 cm3。体

积分期通常以不同供血动脉区域作为划分原则，主

引流区域最后处理。体积分期推荐的周边处方剂

量多为 15~17 Gy，3年的闭塞率能接近 70%。实际

临床工作中因诸多因素的限制，周边处方剂量的推

荐尚无统一意见。Seymour 等［143］报道了体积分期

治疗 31 例 BAVM（最大直径 3 cm）的结果，随访

4.8年后显示：体积分期 2~4期（2期 71%；3期 26%；

4 期 3%），每次治疗的体积为 6.8 cm3，周边处方剂

量 17 Gy，总体闭塞率为 42%，并发症发生率为

13%。并发现周边剂量为 17 Gy 能显著提高闭塞

率。Pollock 等［144］报道了 34 例大型 BAVM（平均体

积 22.2 cm3）采用体积分期治疗的研究：分为 2 期

（间隔 6个月），周边剂量 16 Gy，平均随访 8.2年，达

到 71% 的闭塞率和 6%ARE 发生率，1 例患者在间
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隔期内出血，但 18% 的患者在闭塞后仍发生了

出血。

剂量分期一般指对整个畸形团进行全覆盖、分

期重复的放射治疗，以达到提高畸形团闭塞率同时

降低放射并发症的临床疗效。剂量分期的间隔时

间尚无定论，国内多数的伽玛刀中心的一般间隔时

间需要根据动态的影像随访结果判断，直到畸形不

再继续缩小并无明显的放射性水肿后再进行补充

治疗，间隔时间多在 2~4 年之间。整体而言，大型

BAVM采用剂量分期闭塞率在 0~70%，ARE发生率

0~20%。Foote 等［145］报道，大型 BAVM 采用低剂量

放射外科方案（平均边缘剂量 12.5 Gy），66% 畸形

团缩小。补救性放射外科（平均边缘剂量 15 Gy，平
均间隔 41个月）二期治疗后 60%的闭塞率，1.9%辐

射相关并发症。Park等［146］治疗了 37例大型BAVM
（平均体积 20.42 cm3），采用 2 阶段的剂量分期治

疗，随访 3.1年后，闭塞率达到 62.5%且没有放射性

坏死。在第一期治疗时平均边缘剂量为 13 Gy，体
积达到19.6 cm3，二期治疗时平均体积为 6.9 cm3，边

缘剂量17 Gy（间隔39个月）。

目前，体积分期和剂量分期的最终结果仍然存

在争议，大型BAVM的放射外科治疗方案尚无统一

定论。根据系统综述的结果，大部分研究支持体积

分期的预后优于剂量分期，而推荐的剂量和最优的

间隔时间尚在探索中。

（三）影像定位

BAVM 伽玛刀治疗的影像定位主要通过 DSA
和MRI。DSA检查能够精准显示BAVM血管构筑，

包括供血动脉、引流静脉、畸形血管团；并且能够发

现是否存在出血的高危结构：如高流量瘘、动脉瘤

样结构等；此外，对于既往栓塞的 BAVM， 亦能清

楚的区分栓塞材料与残余畸形团的位置关系，有助

于精准定位。MRI 的扫描序列建议使用 T1、T2、增

强 T1和 3D TOF， 建议采用轴位、无间隔、薄层扫描

（一般要求≤1.5 mm）。提倡DSA/MR的联合定位。

（四）靶区勾画

立体定向放射外科照射的靶区是畸形血管团，

一般不包括供血动脉及引流静脉。

（五）影像随访

规律的影像随访非常重要，提倡每半年至一年

进行一次薄层 MR 检查，包括 T1、T2、增强 T1 和 3D 
TOF 序列，尽量保持与伽玛刀治疗时的参数一致。

当MRI上显示血管畸形团完全消失/放射外科治疗

后 3年，应行脑血管造影（DSA）检查予以确认。采

取分期治疗策略时二次治疗前，推荐行脑血管造影

（DSA）检查，以明确血管构筑的具体变化。

（六）SRS术前栓塞

伽玛刀术前栓塞的目的主要包括：（1）靶向栓

塞动脉瘤以及高流量动静脉瘘结构。由于畸形团

在伽玛刀术后闭塞所需的中位时间达 2~3年，在此

期间患者仍面临病灶破裂出血的风险，因此靶向闭

塞病灶内的危险结构可有效降低伽玛刀术后的出

血风险。（2）部分栓塞畸形团，将病变直径缩减至

3 cm 以下。伽玛刀术后的闭塞率与病变体积负相

关，以往研究显示，当畸形团体积<10 cm³或最大

径<3 cm时，伽玛刀治疗具有更显著的有效性和安

全性［147‑149］。

既往部分队列研究显示术前栓塞与 BAVM 伽

玛刀的闭塞率呈负相关［140， 150‑152］。虽然机制尚未明

确，但可能的原因包括：（1）术前姑息性栓塞主要经

动脉途径进行，主要的动脉被阻塞而较小的血管未

被栓塞，进而引起的缺血导致新的血管生成，从而

削弱了放射外科治疗的获益；（2）栓塞材料在畸形

团内不均匀分布，血管被液体栓塞剂部分填塞后在

DSA/MR上不显影或显影模糊，未被涵盖在伽玛刀

治疗靶区；（3）液体栓塞剂在体积较大的畸形团内

弥散具有一定随机性，导致畸形团被分割成若干区

域，导致靶区勾画困难；（4）栓塞材料可能对射线具

有吸收或分散作用，导致畸形团的总体放射剂量

减少。

然而，在非选择队列中，接受术前栓塞的病灶

往往更加复杂。而既往相关研究在多数情况下是

使用栓塞后残留的病灶的血管构筑特点作为基线

进行分析的，这样的分析策略可能存在选择偏倚。

近年来，一些学者对上述假设进行了更为详尽的分

析。研究结果显示，在以术前栓塞后的血管构筑作

为基线时，术前栓塞与BAVM伽玛刀术后的闭塞率

负相关；而以栓塞前的血管构筑作为基线时，术前

栓塞不降低伽玛刀术后闭塞率（也未能提高伽玛刀

的闭塞率）［153‑154］，但发现术前栓塞的患者在术后

5年内具有相对更低的出血风险［154］。

上述研究结果提示，术前靶向栓塞可能降低

BAVM在伽玛刀术后的出血风险。因此，对于存在

明确危险结构的高出血风险病例，如包含动脉瘤结

构的破裂BAVM，可考虑进行伽玛刀术前或术后即

刻靶向栓塞，以消除出血的高危因素。对于是否通

过术前栓塞明显减少BAVM体积的病例，提倡在介

入与立体定向放射外科医师的共同参与下制定术
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前栓塞策略。

（七）分级

在过去的几十年， BAVM 治疗决策主要沿用

的是 SM手术 5层分级系统［104］。De Oliveira等 ［155］报

道了改良的 SM标准，将 SM‑Ⅲ级分为Ⅲ‑A（直径大

于 6 cm）和Ⅲ‑B（存在深静脉引流和/或位于重要功

能区）。根据临床结果，I/Ⅱ的病灶应选择显微外

科手术切除，Ⅲ级的病灶选用显微外科手术（IIIA）
或者放射外科手术（IIIB），Ⅳ/Ⅴ级的病灶则需要个

体化、综合性的治疗方法。

但是 SM 是针对显微手术技术进行设计的，未

能考虑不同部位病灶及脑组织对射线的反应性差

异。Karlsson 等［156］和 Schwarts 等［157］分别开发了根

据BAVM大小和边缘剂量来预测BAVMs的闭塞的

指标。目前放射外科常用于预测患者预后的评分

系统有以下几种 ［158‑159］：（1）Pollock‑Flickinger AVM
评分：Pollock‑Flickinger AVM评分=0.1×（体积， ml）
+0.02×（年龄， 岁）+0.5×（位置）。（位置：大脑半

球/胼胝体/小脑半球 =0；基底节/丘脑/脑干 =1）。

（2）基 于 放 射 外 科 治 疗 的 AVM 分 级 系 统

（radiosurgery‑based AVM grading system， RBGS）：

RBGS 分级 =0.1×（体积， ml）+0.02×（年龄， 岁）

+0.3×（位置）。（位置：额叶/颞叶=1；顶叶/枕叶/脑室

内/胼胝体=1；基底节/丘脑/脑干=2）。（3）Sheehan根

据患者和AVM特点提出了VRAS，对于预测 SRS治

疗预后明显优于SM分级、RBGS分级（表1）。

（八）预后

BAVM 立体定向放射外科治疗后 3~5 年的畸

形团闭塞率一般在 60%~90%之间。BAVM闭塞的

影响因素包括：SM 分级、VRAS 评分、RBGS 评分、

畸形团的大小和位置 ［160‑162］。除了闭塞的有利预测

因子外，Sun等［161］报道了预先栓塞畸形团是闭塞的

不利因素。此外，SRS能够有效减轻BAVM相关的

头痛，有文献报道， 约 43.6% 患者头痛程度减轻，

53.4%患者头痛的频率降低，平均头痛减轻时间在

治疗后 6.5个月［163］。同时，接受立体定向放射外科

的 BAVM 患者有较好的癫痫控制率，文献报道在

55%~80%左右 ［164］。

Pollock 等［165］对 220 例 BAVM 病人畸形团闭塞

且没有新的神经功能障碍的比例与 BAVM 评分之

间的关系进行了研究。研究结果表明，当BAVM采

用 Pollock‑Flickinger 评分为≤1、>1 且≤1.5、>1.5 且≤
2以及>2分时，BAVM发生闭塞且没有功能障碍的

比例分别为 89%、70%、64%、46%（P<0.01）。

匹兹堡中心对 351 例 BAVM 患者使用（中位）

20 Gy的周边处方剂量治疗，术后影像随访 3~11年

发现 73% 患者经 DSA 证实 BAVM 闭塞，86% 患者

MRI检查显示BAVM闭塞［161］，MRI显示闭塞的准确

率大约在90%［162］。

（九）ARE
治疗早期的不良反应相对较少，包括安装头架

带来的头部疼痛、清醒镇静药物带来的恶心，以及

皮质下脑叶 BAVM 患者癫痫发作的风险［165‑166］。周

边剂量的高低与闭塞率正相关，但也要考虑高剂量

ARE的发生概率。早期且最常见的并发症就是放

射诱导改变（radiosurgery‑induced changes， RIC），

如脑水肿。其典型表现为磁共振 T2序列上畸形团

内及周围的高信号改变，常发生于治疗后 6~24 个

月，发生率高达 30%~40%，症状性 RIC 发生率为

8.1%~11.8%。与 RIC 发生相关的主要因素有边缘

剂量、BAVM 体积、BAVM 位置、BAVM 静脉引流方

式和V12（即12 Gy照射的脑组织体积） ［167］。

放射外科的迟发ARE较少见。匹兹堡中心一

项 422 例病例对照研究发现，8.29% 出现永久性的

症状性并发症［168］。此外，BAVM位置和受照≥12 Gy
的正常脑组织体积与发生ARE风险密切相关。与

脑叶位置相比，丘脑、中脑和脑干位置的患者出现

ARE 的风险明显增加。BAVM 放射外科的其他并

发症非常少见，包括闭塞后出血的风险（终生风险

1%）、迟发囊肿形成或发展为慢性包裹性扩张性血

肿 （chronic encapsulated expanding hematoma， 
CEEH）［169‑170］。Izawa 等 ［171］报道了 BAVM 伽玛刀治

疗后，3.4%出现迟发性囊肿形成。

ARE 需要进行个体化治疗。皮质类固醇对放

射外科治疗后并发症有较好的症状缓解作用，34%
的患者症状完全缓解，49% 的患者症状部分改善。

此外，高压氧的早期干预也报道对 ARE 有改善

作用。

表1 弗吉尼亚动静脉畸形放射外科评分（VRAS）
指标

AVM体积（cm3）

AVM位置

出血史

特点

<2
2~4
>4
非功能区

功能区

否

是

赋值（分）

0
1
2
0
1
0
1

注：AVM为动静脉畸形
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推荐意见 15：伽玛刀适用于中、小体积的

BAVM，尤其适合位于深部的或功能区的 BAVM。

（B级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 16：外科手术后或血管内栓塞治疗

后残留的 BAVM 也可进行伽玛刀治疗。（B级证据，

Ⅱa级推荐）

推荐意见 17：BAVM接受伽玛刀治疗后至完全

闭塞有一段较长的等待期，一般为 2~3年甚至更长

时间，期间仍有出血风险。（B级证据，Ⅰ级推荐）

推荐意见 18：对于大体积的 BAVM 需要分期

治疗，可以选择体积分期或剂量分期，具体的治疗

策略需要根据畸形团位置、体积、出血史及患者症

状等情况个体化实施。（B级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 19：伽玛刀治疗后需要规律的临床

及影像学随访，每半年至一年进行一次薄层 MR检

查，包括 T1、T2、增强 T1和 3D TOF序列，及时评价近

远期畸形团的变化以及ARE的发生。当 MRI上显

示血管畸形团完全消失以及放射外科治疗后 3 年

时，应行DSA；采取分期治疗策略时二次治疗前，推

荐行DSA检查，以明确血管构筑的具体变化。（B级

证据，Ⅱa级推荐）

三、介入治疗

最 早 的 BAVM 介 入 治 疗 是 Luessenhop 在

1959 年开展的，术者通过暴露颈动脉分叉将甲基

丙烯酸甲酯颗粒（3~4.2 mm）注入颈内动脉进行颅

内 AVM 的栓塞治疗［172］。此后随着介入材料和理

念的进步，BAVM 的介入治疗得到快速的发展。

1971年Doppman［173］提出使用硅胶导管选择AVM的

供血动脉进行栓塞治疗。Kerber［174］在1976年首次使

用球囊微导管将黏附型液体栓塞剂 IBCA 用于

BAVM的治疗。1990年Taki［175］发明了非黏附性栓塞

剂，将BAVM治愈性栓塞的成功率显著提高。时至

今日，介入治疗已成为BAVM多学科治疗不可或缺

的工具。BAVM 的介入治疗策略包括以下五类：

（1）治愈性栓塞；（2）靶向栓塞；（3）姑息性栓塞；（4）外
科手术术前栓塞；（5）立体定向放射治疗前栓塞。

（一）治愈性栓塞

BAVM 行治愈性栓塞的策略适用于高度选择

的病例，因为既往文献报道非选择性BAVM队列的

介入治愈率不足 20%［4， 176］。Onyx 由于具有更好的

通过性，其治愈率高于传统的 NBCA 栓塞剂，文献

报道对于高度选择性队列其治愈率可高达 50%~
90%［177‑178］。

根据大样本量队列的研究结果，直径≤3 cm，位

置浅表，单支供血动脉，单支引流静脉的 BAVM 具

有更高的治愈栓塞比例［179‑180］。因此栓塞治疗对于

位置较深（如基底节、丘脑、中脑等）且血管构筑简

单的病灶具有优势。治愈性栓塞的复发率高于显

微手术［181］，可能的原因之一是非黏附性栓塞剂附

着在管壁并向前推进，导致部分畸形团和引流静脉

虽然血流明显下降但未完全闭塞。

经静脉入路治愈性栓塞近年来逐渐受到重

视［182］。该技术的优势在于通过静脉端使Onyx胶在

畸形团内逆行铸型，可有效闭塞病灶的畸形团、供

血动脉和引流静脉。近年来的文献报道显示该技

术的治愈率约为 90%［182‑185］。经静脉入路栓塞对于

深部、体积较小、单支引流静脉但供血动脉走行迂

曲或安全距离较小（如过路型供血、穿支供血等）的

BAVM 尤为适用［186］。目前已有针对静脉入路

BAVM栓塞的RCT研究开展。

需要注意的是，经静脉栓塞治疗必然导致引流

静脉完全闭塞。因此，若不能同时将病变供血动脉

和瘘口完全闭塞将面临较高的出血风险。一些单

中心队列研究表明经静脉入路栓塞的出血风险为

8%‑~20%［182， 187］。这也是目前普遍建议将经静脉入

路栓塞的适应证限制于破裂BAVM的原因［186］。此

外，一些介入技术细节需要被强调和重视。控制性

降压被经验性的应用于经静脉栓塞的手术中。在

进行静脉入路栓塞的同时需要使用微导管经动脉

入路超选畸形团进行辅助。动脉端微导管不仅可

以反复造影明确畸形团血管构筑，也可以通过临时

或永久的栓塞材料阻断病灶的流入血流，为静脉端

栓塞提供条件并降低出血风险。此外若术中发生

畸形团破裂，动脉端导管也将发挥重要保护作

用［188］。“高压锅”技术是另一种有效提高静脉入路

栓塞成功率的技术，该技术首先需要在畸形团动脉

端控制供血动脉血流并在引流静脉近心端放置弹

簧圈，随后在弹簧圈的远心端通过微导管进行

Onyx推注，此时弹簧圈将为Onyx提供支撑，有助于

栓塞剂向动脉端弥散［189‑190］。最后，在微导管撤出

的时候需要避免牵拉静脉系统，静脉系统一旦破裂

将造成灾难性后果［191］，因此建议采用头端可解脱

的微导管进行注胶［192］。

（二）靶向栓塞

靶向栓塞特指针对 BAVM 畸形的薄弱部位进

行栓塞治疗以达到降低出血风险的治疗策略。这

些薄弱部位包括动脉瘤结构以及高流量的动静脉

瘘结构。既往有研究认为去除上述结构可有效降
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低病灶的出血风险 ［53， 193‑195］。因此，一旦在 DSA 中

发现危险结构，在动脉通路条件允许的前提下可予

以栓塞。目前暂缺少靶向栓塞后长期随访的可靠

数据。但考虑到病变内造成的动脉瘤结构的病理

生理机制（如高速血流冲击、局部血管壁炎性反应

等）并未去除，有理由怀疑患者通过靶向栓塞的获

益是暂时的。因此，靶向栓塞不应是BAVM的治疗

终点，尤其是针对有出血史的病例，在有效去除危

险结构后应考虑配合立体定向放射治疗或显微手

术，以提高治愈病变的可能性 ［196‑197］。但对于老年

患者需要综合权衡出血风险和治疗风险，在靶向栓

塞后进行长期观察也是合理的。

（三）姑息性栓塞

姑息性栓塞特指对无法治愈的 BAVM 畸形血

管团进行部分栓塞。但姑息性栓塞治疗的有效性

和安全性目前尚存在争议。这一问题需要根据治

疗的目标分别讨论。从降低出血风险的角度考虑，

目前的证据多不支持在靶向栓塞之外进行更多的

畸形团栓塞，一些研究显示姑息性栓塞并不能有效

降低患者的出血风险［198］。同时，有学者提出姑息

性栓塞可能导致畸形团内血流重分配，一些原本薄

弱区域的血流增加甚至可能提高出血风险［199］。对

于一些因盗血或静脉高压等异常血流动力学引发

神经功能障碍或持续性头痛的病例，姑息性栓塞或

可以通过缓解异常血流而改善临床症状［200‑201］。对

于高流量病变进行姑息性栓塞需要避免灌注压突

破，建议分次治疗以降低相关并发症风险。但随着

侧支血管的加入，病变的血流量也将重新升高，因

此患者的获益可能是暂时的。此外考虑到血流再

分配增加出血风险的隐患，姑息性栓塞应谨慎进

行，对于未破裂的复杂病例可考虑保守治疗作为一

线治疗方式。

（四）介入治疗评分

虽然 SM分级对BAVM的介入治疗结果具有一

定的区分度，但鉴于介入治疗与显微手术存在明显

技术差异，一些学者提出了针对介入治疗的BAVM
评分系统，包括Puerto Rico评分［202］，Buffalo评分［203］

以及AVM embocure评分［204］。

2011年Feliciano等［202］回顾了 750篇相关文献，

根据既往研究中明确的介入治疗并发症危险因素

提出了 BAVM 介入治疗评分（Puerto Rico 评分）。

和 SM 分级类似，该分级根据供血动脉数量（<3 为

1分；3~5为 2分；≥6为 3分），是否位于功能区（否，

0分；是，1分）以及是否存在动静脉瘘（否，0分；是，

1 分）将病变分为 5 级。 Bell 等［205］回顾分析了

126 例连续病例的治疗结果对上述评分进行了验

证，发现 Puerto Rico 评分与 SM 评分具有显著的

Spearman相关性（ρ=0.5， P<0.01），并且该分级与介

入治疗并发症风险具有相关性，研究结果提示

Feliciano 评分≤2 分具有较高的介入栓塞治愈率，

而≤3 时病变可通过多学科治疗得到较高的治

愈率。

2015 年 Dumont 等［203］提出了用于评估介入手

术风险的 Buffalo 评分，该评分根据供血动脉数量

（<3 个为 1 分；3~4 个为 2 分；≥4 个为 3 分），供血动

脉直径（>1 mm，0分；≤1 mm，1分）以及是否位于功

能区（否，0分；是，1分）将病变分为五级。同时，作

者在研究中分别使用 SM 分级和 Buffalo 评分对

50 例介入治疗的患者进行评估，发现 Buffalo 评分

对介入治疗风险预估的准确性优于 SM分级。

2016年 Lopes等［204］分析了通过 Onyx尝试治愈

性栓塞时与治愈率相关的影响因素，提出了 AVM 
embocure score。 该 评 分 较 Puerto Rico 评 分 和

Buffalo 评分更为全面，包括病变直径（<3 cm 为

1 分；3~6 cm 为 2 分；>6 cm 为 3 分），供血动脉数量

（≤3 个为 1 分；4~6 个为 2 分，>6 个为 3 分），引流静

脉数量（1 个为 1 分；4~6 个为 2 分；>6 个为 3 分）以

及是否位于功能区（否，0 分；是，1 分）。作者回顾

了39例使用Onyx尝试治愈性栓塞的病例对评分进

行了验证，发现 3分的患者治愈率 100%，且无并发

症发生；4 分患者治愈率 75%，并发症发生率 8%，

5 分患者治愈率 78%，并发症发生率 11%；评分>
5分患者治愈率 20%，并发症发生率高达 30%。

上述评分的准确性目前尚有争议。2017年我

国学者回顾了国内 4 家中心共 270 例病例，对

Buffalo评分， Puerto Rico评分，AVM embocure 评分

以及 SM 评分分别进行了验证，结果提示 Puerto 
Rico 评分对治愈率以及治疗风险的预测最为准

确 ［206］。2020 年，Benjamin 等［207］回顾了 104 例介入

治疗的 BAVM 连续病例，采用类似的分析方法，结

果提示 Buffalo评分对介入手术风险评估的准确性

优于其他评分系统，而 Buffalo 评分、Puerto Rico 评

分、AVM embocure 评分对畸形团大部分栓塞（>
85%）的预测准确性均优于 SM分级。

（五）介入材料

目前，液体栓塞剂是BAVM介入治疗使用最广

泛的材料，包括黏附性和非黏附性两类。黏附性栓

塞剂主要是 NBCA胶（N‑butyl‑2‑cyanoacrylate， a‑氰
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基丙烯酸正丁醋，Glubran），目前大范围使用的是其

第 二 代 产 品 ， Glubran‑2 胶 （NBCA 
metacryloxysulfolane，NBCA‑MS）较第一代 NBCA 胶

的优势在于相对更长的聚合时间（60~90 s 比 15~
40 s），有助于栓塞剂在畸形团内推注 ［208］。高浓度的

NBCA类栓塞剂在接触血液的瞬间就会聚合凝固，

因此在实际使用时需要与一定比例的碘油，目的在

于延长栓塞剂凝固时间同时使栓塞剂能够在射线下

显影，提高治疗的有效性和安全性。常用的浓度为

20%~50%［209］，浓度越高聚合时间越短，需要术者根

据畸形团血管结构及血流量进行综合判断［210］。

另一类广泛使用的是非黏附型栓塞剂（Onyx， 
Squid 等），由乙烯醇共聚物（EVOH）、钽粉（X 线显

影）和二甲基亚砜（DMSO）组成。DMSO 在接触血

液后会快速从聚合物内脱离，使EVOH和钽粉混合

物在血管内沉淀。由于不与血管壁黏合并且聚合

时间较长，Onyx相对NBCA在畸形团的通过性上具

有明显的优势且栓塞后黏管风险较低。Onyx在使

用时需要在导管头端反流 1~1.5 cm形成栓子，之后

继续推注 Onyx向畸形团远端流动。由于 DMSO具

有血管毒性，推注速度不宜过快，推荐控制在

0.3 ml/min以下［210］。

弹簧圈和 PVA 颗粒在 BAVM 的介入治疗中也

有应用。弹簧圈主要用于动脉瘤结构的靶向栓塞，

或作为“塞子”辅助Onyx栓塞时使用［211］。PVA颗粒

只能临时降低畸形团血流量，多在复合手术室术中

栓塞中使用，目的是降低畸形团血流量辅助显微

手术。

（六）介入治疗并发症

BAVM 介入治疗的并发症包括出血性并发症

和缺血性并发症［212］。出血性并发症发生的主要原

因可概括为操作直接相关以及血流动力学改变相

关［213‑214］。操作相关原因包括导丝及导管对血管造

成的物理性损伤以及使用液体栓塞剂后微导管回

撤对血管的牵拉，上述因素均可通过谨慎操作避

免。血流动力学相关原因包括灌注压突破，姑息性

栓塞后血流重分配以及部分引流静脉栓塞导致的

畸形团内压力升高。出血性并发症一旦发生需要

迅速做出决策，若在术中发生应尽可能通过闭塞供

血动脉降低病灶血流量并中和肝素；若在术后发生

可采取适当降压、镇静等对症支持治疗。若脑室积

血可进行侧脑室穿刺引流，若形成体积较大的脑内

血肿应急诊进行血肿清除手术，术中是否一期切除

畸形团需根据病灶的具体血管结构决定。

缺血性并发症的发生多因操作不慎导致栓塞

剂闭塞了向正常脑组织供血的动脉所致，如 Onyx
向近心端反流过程中闭塞正常血管，或“过路型”供

血动脉微导管到位不理想导致栓塞剂飘向远端。

此外，反复微导管操作导致的血管痉挛，以及微导

管无法撤出导致的血栓形成也可导致缺血性并发

症的发生。发生缺血事件后应早期使用尼莫地平

抗血管痉挛，同时适当升血压并扩容。必要时应复

查DSA明确缺血病因。

推荐意见 20：SM Ⅰ~Ⅱ级 BAVM 病变在通路

理想情况下进行治愈性栓塞是合理的。（B级证据，

IIa级推荐）

推荐意见 21：对于拟行治愈性栓塞的病例，小

体积者可通过 1次治疗完全栓塞，体积较大者可分

次进行。（C级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 22：单支引流且供血动脉走行迂曲

或安全距离较小的BAVM可尝试经静脉入路栓塞。

（C级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 23：非黏附性栓塞剂具有更高的畸

形血管团通过性，是治愈性栓塞理想的栓塞剂。（C
级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 24：具有明确危险结构的病例进行

靶向栓塞是合理的。（C级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 25：对于因异常血流动力学导致临

床症状的 BAVM 病例进行姑息性部分栓塞是可行

的。（C级证据，Ⅱa级推荐）

四、治疗方式的选择

如前所述，显微手术、立体定向放射治疗和介

入治疗三种治疗技术各自具有独立优势，但并非完

全互补的关系。对于结构简单、位置较浅的病例

（例如 SM Ⅰ~Ⅱ级），三者均可取得相对理想的治

疗效果。然而，对于体积较大，畸形团结构弥散的

病例，无论采用何种方法，都面临较大的挑战。因

此，对于相对复杂的 BAVM 病例，需要术者在充分

理解各类治疗技术的前提下根据病变具体的血管

结构合理的选择或组合各类治疗方法，以获得理想

的治疗结果。SM评分虽然是针对显微手术的困难

程度而设立的，但该评分对其他治疗方式也具有准

确的指导价值［77］。

（一）SM Ⅰ~Ⅱ级病例

SM Ⅰ~Ⅱ级的 BAVM 病例通过三种治疗方式

均可在相对安全的前提下获得理想的治愈率。既

往临床数据显示，显微手术的治愈率高达 98%，而

永久性并发症发生率平均约为 2.2%［215］；立体定向
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放射治疗后的治愈率随时间延长而提高，一项纳入

1 102例的荟萃分析显示 SM Ⅰ~Ⅱ级病变术后 3年

的平均治愈率为 80% ［216］，术后永久性神经功能障

碍发生率为 2%~3%［217］。Gami 等［218］对比了 Johns 
Hopkins中心在过去 27年内收治的 113例显微手术

与同期的 120 例立体定向放射治疗的低级别

BAVM 患者的治疗数据，结果显示，在平均随访

5年后，显微手术的治愈率显著高于立体定向放射

治疗（96%比 57%），且在控制治疗后出血风险方面

更具优势。另一项对比显微手术与立体定向放射

治疗的荟萃分析也得到了相似的结果（治愈率

97.4%比64.4%，OR=16.94，95%CI： 7.71~37.21）［219］。

随着Onyx的广泛应用以及对经静脉入路的探

索，近年报道的低级别BAVM单纯介入治疗的治愈

率提高至 75%~98%，但出血性并发症发生率约为

3%~10%［220‑223］。 虽 然 暂 缺 少 直 接 对 比 低 级 别

BAVM显微手术与介入治疗的临床研究，但已发表

的数据间接提示介入治疗的治愈率和安全性略低

于显微手术［223］。综上，SM Ⅰ~Ⅱ级的 BAVM 通过

三种治疗方式进行治疗都是可行的，应结合个体化

的临床特点，血管构筑以及术者的治疗经验综合

判断。

（二）SM Ⅲ级病例

SM Ⅲ级的病例具有较高的手术风险，术后新

发功能障碍的比例为 20%［224］，但考虑到 SM Ⅲ是

SM 各级中异质性最大的一组［225］，Lawton 等［108］对

SM Ⅲ级 BAVM 进行了进一步分型，认为小体积（<
3 cm），功能区，具有深部引流的病变（S1V1E1）手

术风险接近低级别病变（约 3%）因此适合手术治

疗，而中型体积（3~6 cm），功能区，浅表引流的病变

（S2V0E1）不适合显微手术治疗。文献数据显示

SM Ⅲ级 BAVM 队列介入治疗的治愈率为 42%~
47%，而治疗相关的并发症约 30%［226‑227］，亚组分析

提示未破裂 BAVM 患者的严重并发症发生率显著

高于破裂 BAVM［226］。因此，介入治疗并不适合作

为 SM Ⅲ级 BAVM 的一线治疗方式，对于有明显危

险结构的病例可进行靶向栓塞。

立体定向放射治疗是目前值得关注的 SM 
Ⅲ级 BAVM 治疗方式。文献数据显示其术后 5 年

治愈率为 50%~70%，术后 10年治愈率为80%，术后

年出血风险 0.8%~1.2%，术后平均 8年中新发神经

功能障碍发生率（包括死亡患者）约9.4%［140， 228］。一

项纳入近 900例立体定向放射治疗 SM Ⅲ级BAVM
的国际多中心队列研究显示未破病例的治疗结果

优于破裂病例［140］。

（三）SM Ⅳ~Ⅴ级病例

SM Ⅳ~Ⅴ级BAVM的治疗极具挑战，目前三种

治疗方法的治疗结果均不理想。如前所述，高级别

BAVM 手术治疗导致的新发神经功能障碍发生率

超过 30%，有研究发现高级别BAVM手术不良预后

的危险因素包括穿支血管供血，累及皮质脊髓束以

及畸形团结构弥散［229］。因此进行手术治疗时应完

善功能磁共振及DTI检查，复合手术室有助于术中

判断病灶的切除状态，提高治愈率。高级别BAVM
的介入治疗不追求治愈性栓塞，多数情况下是作为

显微手术或立体定向放射治疗的术前辅助治疗 
［230］，但结论尚存争议［154， 231‑232］。

大样本量 SM Ⅳ~Ⅴ级 BAVM 立体定向放射治

疗后 3 年和 10 年的治愈率仅分别为 10%~15% 及

20%~37%，治疗后年出血风险约 3%。但术后新发

神经功能障碍（包括死亡）发生率约 10%~17%，低

于显微手术数据［151， 233］。从治疗安全性的角度考虑

立体定向放射治疗似乎是高级别 BAVM 更好的选

择，但低闭塞率可能意味着后续较高的累计出血风

险。由于畸形团在接受放射治疗后体积可能出现

显著缩小并导致BAVM降级，一些学者提出在立体

定向放射治疗后进行手术切除的治疗策略，回顾性

研究数据显示 BAVM 在伽玛刀术后进行显微手术

治疗可有效提高手术的安全性［234］。

（四）深部BAVM病例

深部BAVM（deep‑seated BAVM）特指位于基底

节、丘脑及脑干的动静脉畸形，这些病变相对少见

但具有较高的出血风险［235］，同时，由于病变位置较

深，其 SM分级相对较高（Ⅲ~Ⅳ级为主）［236‑237］，部分

体积更大或者结构弥散的病例会被归类为 SM 
Ⅵ级或“不可手术”的病变［104］。只有少数体积较

小，畸形团致密且位置相对表浅的病例会接受显微

手术治疗［238］。由于多数深部BAVM均有来自穿支

血管的供血，导致其单纯介入治疗的难度较高，文

献报道介入治愈率约为 20%［237］。但是部分体积较

小且单支引流的深部 BAVM 可尝试经静脉入路栓

塞。深部BAVM的伽玛刀治疗结果相对理想，一项

荟萃分析显示放射治疗约 5年后，脑干和丘脑/基底

节 AVM 的闭塞率分别为 60%（95%CI： 54%~66%）

和 67%（95%CI： 60%~73%），但值得注意的是脑干

和丘脑/基底节 AVM 在立体定向治疗后的年出血

风险依然高达 7% 和 9%［239］，因此对病变的危险结

构应予以靶向栓塞。
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推荐意见 26：BAVM需根据个体化的血管构筑

和临床特点合理选择治疗方式。对于低级别病例

应制定以治愈为目标的整体治疗策略；对于复杂的

高级别病变目前各治疗方法均不理想，未破裂病例

可采取保守观察的治疗策略，破裂病例需多学科联

合治疗尽可能争取治愈。（C级证据，Ⅱa级推荐）

五、BAVM出血急性期的治疗

BAVM 出血急性期的综合管理主要参考美国

心脏和卒中协会脑出血指南［8， 240‑241］。理想情况下，

BAVM 出血急性期患者需要在具有持续监测一般

生命体征及颅内压的重症监护病房进行治疗。对

于有癫痫症状或位于脑叶的破裂 BAVM 应予抗癫

痫药物治疗。有研究认为发热及高血糖可能加重

脑损伤，因此需积极对症干预。虽然缺少直接临床

证 据 ，但 血 压 管 理 或 可 降 低 急 性 期 再 出 血

风险［240， 242‑243］。

总体而言，目前针对BAVM出血急性期的手术

治疗的临床研究结果偏向保守［77， 242‑244］。既往研究

认为出血后脑组织肿胀将增加 BAVM 切除手术风

险［244］，并且由于血肿的压迫，部分畸形团在急性期

血管造影时可能不显影导致手术风险被低估，有研

究显示 40% 的畸形团的血管构筑在出血急性期后

会发生改变［244‑245］。对于出血量较大或合并脑疝的

患者需行急诊手术，对于脑室内积血或合并脑积水

的患者需行脑室穿刺引流，但基于上述原因可保留

BAVM 病灶择期治疗。近期发表的一项前瞻性队

列研究也显示破裂 BAVM 的早期和延迟切除具有

相似的长期功能预后。延迟切除可带来更高的治

愈率，但应警惕等待期间病变再破裂的风险［246］。

目前有研究数据支持对于位置浅表的 SM Ⅰ~
Ⅱ级BAVM在出血急性期进行显微手术治疗，认为

早期手术切除有助于缩短住院时间并改善预

后［242‑243］。对于可取得治愈性栓塞且血肿体积相对

较小的病例可在急性期行介入治疗。对于高级别

的破裂 BAVM，鉴于靶向栓塞可降低其出血风险，

可在急性期靶向栓塞动脉瘤及高流量动静脉瘘等

危险结构为后续手术治疗或立体定向放射治疗创

造条件。此外，出血吸收后的脑软化灶可能提高立

体定向放射治疗的安全性，有助于适当提高靶区的

照射剂量进而提高病变的闭塞率。但立体定向放

射外科治疗后不能立刻降低BAVM的出血风险，可

在放射治疗前行靶向栓塞以降低出血风险［247］。

推荐意见 27：BAVM出血急性期可单纯针对血

肿进行治疗，畸形团可在血肿吸收后再行外科干

预。（C级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 28：SM Ⅰ~Ⅱ级且位置表浅的BAVM
可在出血急性期行 BAVM 切除术。术前需充分进

行血管构筑评估，在复合手术室进行治疗有助于避

免病灶残余。（C级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 29：有机会取得治愈性栓塞且血肿

体积较小的 BAVM 可急诊行栓塞治疗。（C级证据，

Ⅱa级推荐）

推荐意见 30：高级别 BAVM 可在急性期针对

危险结构行靶向栓塞为后续显微手术或立体定向

放射外科治疗创造条件。（C级证据，Ⅱa级推荐）

六、BAVM癫痫的治疗

临床队列研究显示完全闭塞畸形团可有效控

制癫痫发作。Englot 等［248］发表了一项纳入 440 例

手术治疗 BAVM 的前瞻性队列，其中 130 例（30%）

术前有癫痫发作史。在显微手术治疗后平均

20.7 个月的随访中，80% 的患者无癫痫发作，16%
的患者仅在术后发作 1 次。有统计分析显示术后

癫痫发作与深部穿支血管供血显著相关而与术前

癫痫病史无显著相关性。立体定向放射外科治疗

后的癫痫发作风险与治愈率显著相关，一项纳入

129 例立体的放射治疗 BAVM 的研究显示完全闭

塞组和部分闭塞组的癫痫控制率分别为 70% 和

55%［249］。Chen等［250］系统回顾了 997例立体定向放

射外科治疗的BAVM病例，结果显示术后44%的病

例癫痫得到完全控制，其中病变治愈组的癫痫控制

率显著高于部分闭塞组（82% 比 41%，OR=6.13； 
95%CI：2.16~17.44； P=0.0007）。

Baranoski 等［251］回顾了 20 年内发表的 24 个队

列研究共 1 157 例 BAVM 患者，显示显微手术后癫

痫控制率为 78.3%，立体定向放射外科术后为

62.8%，而介入治疗术后为 49.3%，其中经立体定向

放射外科治愈的患者取得了最高的癫痫控制率

（85%）。另一项荟萃分析也得到了相似的结果，在

中位时间为 6年的随访期内显微手术，立体定向放

射外科以及介入栓塞三组患者的癫痫控制率分别

为 78%，66% 以及 50%，其中手术组达到癫痫完全

控制所需的中位时间为 1.1个月，显著优于立体定

向放射外科组（20.5 个月）以及介入栓塞组（8.1 个

月）［252］。目前暂无高质量临床试验评估术前脑电

图以及术中皮质脑电监测对于 BAVM 相关癫痫患

者的有效性，但有队列研究显示术前脑电图及术中

皮质脑电监测会提高 BAVM 相关药物难治性癫痫

患者接受海马切除以及畸形团以外的皮质癫痫病
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灶切除比例（约 30%），并且相对接受常规畸形团切

除术患者也获得了较高的癫痫控制率（75% 比 
52.9%）［253］。因此术前脑电图以及术中皮质脑电监

测被认为有可能提高术后癫痫控制率，尤其适用于

药物难治性癫痫患者［254‑255］。

对于未破裂 BAVM，ARUBA 数据显示外科干

预在癫痫控制方面并不优于单纯药物治疗［252］。同

一 时 期 的 苏 格 兰 未 破 裂 BAVM 前 瞻 性 队 列

（SAIVMs）也得到了相似的结果，对于有癫痫发作

病史的患者，其数据显示外科干预组和药物治疗组

在 5年随访中对癫痫症状的控制率相当［5］。关于抗

癫痫药物的选择目前暂无有效临床数据参考，但现

阶段单一药物可能难以有效控制BAVM相关癫痫，

文献中约 50% 以上的病例需多种抗癫痫药物联合

治疗以获得理想的癫痫控制率［255‑257］。

推荐意见 31：将病变完全闭塞可有效控制

BAVM相关癫痫。（B级证据，Ⅰ级推荐）

推荐意见 32：对于药物难治性癫痫患者行术

前脑电图及术中皮质脑电监测是合理的选择。（C
级证据，Ⅱa级推荐）

推荐意见 33：对于未破裂难治性的 BAVM 癫

痫患者可选择单纯抗癫痫药物治疗。（B 级证据，

Ⅱa级推荐）

第七部分 展望

一、药物治疗

由于BAVM现阶段的外科治疗结果并不理想，

深入研究其破裂出血的机制，探索有效降低出血风

险的药物疗法是迫切的临床需求。目前针对

BAVM 的药物治疗研究主要集中于血管生成、炎

症、管壁完整性以及丝裂原活化蛋白激酶‑细胞外

受体激酶（MAPK/ERK）信号通路。贝伐珠单抗、米

诺环素、多西环素、沙利度胺和曲美替尼等药物已

在一系列BAVM小规模临床研究中进行验证。

1.抗血管生成药物的研究：虽然BAVM的形成

和发展机制未被充分阐明，但有研究表明其发生发

展与血管生成密切相关［1， 258］。血管生成的过程受

促血管生成因子和抗血管生成因子调控，二者比例

的变化将刺激或抑制血管生成［259‑260］。其中 VEGF
是一种重要的促血管生成分子，能刺激和调节血管

生成。既往研究表明，BAVM 患者血浆中 VEGF水

平和VEGF受体表达显著升高；一些动物研究也显

示VEGF的升高是AVM形成的先决条件［261‑263］。因

此 VEGF 信号通路有望成为 BAVM 药物治疗的靶

点。贝伐珠单抗是一种VEGF抗体，通过其抗血管

生成作用已经被用于治疗几种实体癌症［264‑265］。接

受贝伐珠单抗治疗的HHT患者的初步临床结果似

乎有效［266‑269］。然而，在最近贝伐珠单抗治疗BAVM
的概念验证研究未能发现该药具有治疗 BAVM 的

效果［270］。值得注意的是，贝伐珠单抗对血管内皮

细胞具有毒性，有学者认为它可能会增加BAVM的

出血风险增加。该药其他的副作用也很显著：如血

栓形成、严重高血压和心力衰竭等［271］。

2. 炎症相关研究：大量研究表明炎症反应在

BAVM 进展中发挥重要作用［272］， 在 BAVM 样本中

能观察到一系列炎症因子的表达上调以及单核细

胞和粒细胞的浸润。最近发表的 BAVM 单细胞转

录组测序结果也进一步说明炎性反应可能导致脑

动静脉畸形破裂出血 ［272］。然而日本学者早在

2005 年进行了 BAVM 和炎症相关药物的临床研

究 ，通 过 多 西 环 素 降 低 了 基 质 金 属 蛋 白

酶‑9（MMP‑9）表达［273］，但系列临床研究结果未能提

示BAVM患者受益［274‑275］。

3.血管壁稳定性研究：BAVM血管壁结构发育

不良，表现为血管周细胞缺失［276‑278］。招募血管平

滑肌/周细胞从而稳定血管壁结构并预防畸形破裂

出血可能是治疗 BAVM 的一种有效策略［276‑278］。沙

利度胺被证实具有上调血小板衍生生长因子‑B/血
小板衍生生长因子受体（PDGF‑B/PDGF‑R）通路的

作用，而该通路恰好是新生血管募集血管周细胞的

重要途径［279］。一系列临床研究证实，口服沙利度

胺可显著预防 HHT 引起的鼻出血和胃肠道出

血［280‑281］。但沙利度胺具有较多不良反应，如致畸

和周围神经病等 ［282］。

4. 丝裂原活化蛋白激酶（MAPK）通路突变研

究：目前已证实绝大多数散发 AVM 病例的病因是

KRAS、BRAF或其下游基因MAP2K1体细胞激活突

变，这一发现为该通路的靶向药物治疗奠定了理论

基础［38‑39， 283］。文献中已有 4 例曲美替尼（MAP2K
1抑制剂）治疗颅外 AVM 患者的病例报道，且均提

示治疗有效 ［284‑287］。此外，有研究发现曲美替尼可

以在动物模型中限制 BAVM 的发生发展［40］。但目

前暂无曲美替尼治疗BAVM患者的临床数据发表。

二、液体和血管内活检

现有研究已经阐明了大部分的 BAVM 的遗传

基础。家族性 BAVM 可以通过检测外周血细胞等

手段较为简单地获取突变信息［288］，但散发性
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BAVM 在检测上存在一定困难。对于接受手术治

疗的患者，其病理、遗传信息是可以准确获取的，而

对于选择了保守观察、介入、伽玛刀等治疗策略的

患者，病理标本和突变信息则难以获得，这也为未

来潜在的药物精准治疗造成了阻碍。解决上述问

题亟需开发新的检测方法，以实现通过显微手术之

外的手段对这类患者进行基因检测。有研究尝试

开发基于外周血脱落细胞或游离 DNA（cfDNA）的

液体活检技术，并尝试了包括 BEAMing 技术 ［289］和

高通量测序技术等在内的一系列检测手段［290］。虽

然一些研究指出外周血可能无法通过常规手段检

出散发 BAVM 的体细胞突变［39， 291］，但已有研究者

成功在外周血和引流静脉中收集 cfDNA 检出

KRAS 突变［292］。另一种发展中的技术路线是依赖

于血管内介入取样，即使用导丝、弹簧圈、支架等介

入器材与血管内膜接触，收集脱落并黏附于器材上

的细胞用于检测［293‑295］。这一技术手段可获取的细

胞数量在数十至数百不等，并被成功应用于流式细

胞学和转录组检测［294‑295］，未来有望用于动静脉畸

形体细胞基因突变的直接检测。当前液体活检、血

管内活检在可行性、稳定性等方面尚存在诸多不

足，未来仍有一定改进空间，如能稳定地做到对非

开放手术患者进行稳定可靠的突变检测，将为

BAVM未来的药物治疗奠定基础。

总之，本共识的制订参考了脑动静脉畸形临床

诊疗的最新研究进展，经过委员会 45 位专家研讨

和反馈，多次修改后定稿。然而，脑动静脉畸形血

管构筑复杂，病变异质性强，其临床诊疗策略仍有

诸多关键点值得探讨。本共识仅代表撰写专家组

的观点，不具备法律效力。未来，随着对中枢神经

系统血管畸形相关临床研究的不断增加，将为本共

识后续的完善提供更高价值的临床证据和指导。
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