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白塞综合征并发颅内静脉窦血栓临床特点分析

廖秋菊 　 赵 　 义 　 魏 　 廉

摘 　 要 　 目的 　 分析白塞综合征(BS)并发颅内静脉窦血栓( CVST)患者的临床表现、影像学特征、治疗及预后。 方法 　 回

顾性分析 2013 年 1 月 ~ 2020 年 9 月于首都医科大学宣武医院住院的 BS 患者临床资料,并比较并发和没有 CVST 的 BS 患者之

间的区别。 结果 　 在 89 例 BS 患者中,有 13 例 (14. 6% ,7 例女性,平均年龄 31. 2 ± 8. 7 岁) 被诊断为 CVST。 多为慢性起病

(76. 9% ),头痛、恶心、呕吐是最常见的症状,脑脊液压力升高 10 例 (76. 9% ),血栓形成部位多见于横窦 (100% )、乙状窦

(92. 3% )。 与没有 CVST 的 BS 患者比较,并发 CVST 患者颅外血管受累的发生率(P = 0. 038)、纤维蛋白原(P = 0. 034)、D - 二

聚体(P = 0. 000)和 BDCAF2006 评分(P = 0. 024)更高。 所有患者均予糖皮质激素、免疫抑制剂及抗凝治疗。 在 23 个月的中位

随访期(3 ~ 60 个月)中,所有患者病情缓解,没有死亡病例。 结论 　 CVST 是 BS 罕见的并发症,发病年龄偏年轻化,头痛是最常

见的临床症状,横窦、乙状窦是血栓最常见的部位,易合并其他部位血栓,糖皮质激素和免疫抑制剂治疗有效,早期识别和积极治

疗 CVST 可获得很好的疗效。
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Clinical Characteristics of Cerebral Venous Sinus Thrombosis Complicated by Behcet′s Syndrome. 　 Liao Qiuju,Zhao Yi,Wei Lian. De-
partment of Rheumatology,Xuanwu Hospital of Capital Medical University,Beijing 100053,China

Abstract　 Objective　 To investigate the clinical features, Imaging features, treatment and prognosis in patients with intracranial ve-
nous sinus thrombosis (CVST) associated with Behcet′s syndrome (BS) . Methods　 We retrospectively analyzed the clinical data of BS
patients admitted to Xuanwu Hospital of Capital Medical University from January 2013 to September 2020. Compared the differences be-
tween concurrent BS patients and those without CVST. Results　 Of the 89 BS patients enrolled, 13(14. 6% , 7female, mean age 31. 2 ±
8. 7) were diagnosed as CVST. The median course of neurological symptoms following BS episodes was 80 months (9 - 130 months) .
Chronic onset was most common (76. 9% ) and headache,nausea,vomiting were the most common symptom. Thrombosis was most com-
mon in the transverse sinus (100% ), sigmoid sinus (92. 3% ) . Compared with BS patients without CVST, the prevalence of extracranial
vascular involvement (P = 0. 038), fibrinogen (P = 0. 034), D - dimer (P = 0. 000), and BDCAF 2006 score (P = 0. 024) were higher
in patients with CVST. All patients were treated with glucocorticoid, immunosuppressive agents and anticoagulant therapy. At a median
follow - up period of 23 months (3 - 60 months) , all patients were in remission and there were no deaths. Conclusion　 CVST is a rare
complication of BS. The onset age is younger, and headache is the most common clinical symptom. Transverse sinus, sigmoid sinus and
sagittal sinus are the most common sites of thrombus, and they are more likely to be complicated by thrombus in other sites. Promptly, di-
agnosis and aggressive treatment are keys to improve the prognosis.
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　 　 白塞综合征(Behcet′s syndrome,BS)是一种慢性

全身性血管炎症性疾病,主要表现为复发性口腔溃

疡、生殖器溃疡、眼炎及皮肤损害,也可累及全身多个

系统。 当 BS 引起神经系统损害时称为神经白塞综

合征( neuro - Behcet′s syndrome,NBS)。 NBS 的发生

率为 2. 2% ~ 49. 0% ,分为两种类型:一类为中枢神

经系统炎性实质疾病;另一类为非实质性病变,引起

脑 静 脉 窦 血 栓 ( cerebral venous sinus thrombosis,
CVST) [1,2] 。 CVST 占 NBS 的 10% ~ 20% ,临床较为

罕见,国内外文献多为散在病例报道,缺乏系统性的

临床分析资料 [3] 。 本研究通过对首都医科大学宣武

医院就诊的 BS 并发和无 CVST 患者进行回顾性分

析,从临床特征、影像学特点、治疗和预后等方面分析

白塞综合征并发 CVST 患者的临床特点,旨在加强临

床医生对该疾病的认识,提高临床医生的诊疗水平。

对象与方法

1. 研究对象:2013 年 1 月 ~ 2020 年 9 月于首都

·241·

　 ·论　 　 著· J Med Res,September 2021,Vol. 50 No. 9　 　



医科大学宣武医院住院确诊为 BS 的患者。
2. 研究方法:本研究为回顾性分析,收集患者临

床病例资料。 对所有患者进行门诊或者电话随访。
对于每一个 CVST 病例,随机选择年龄和性别相匹配

的无 NBS 患者(比例为 1 ∶ 2)作为对照,比较两组间

的差异。 并比较单纯 BS 并发 CVST 患者与无 CVST
的 NBS 患者的神经系统表现。

3. 入组标准:①BS 诊断符合国际研究小组( ISC)
1990 年制定的诊断标准 [4] 或白塞病国际标准修订小

组提出的新标准( IC 白塞病) [5] ; ②CVST 通过临床

症状 及 影 像 学 检 查 [ 头 颅 磁 共 振 静 脉 血 管 成 像

(MRV)]诊断,由至少 1 名神经内科医生确认。
4. 排除标准:①伴有与 CVST 无关的脑病;②有

其他 CVST 形成的危险因素,如感染、抗磷脂综合征、
服用避孕药、妊娠等。

5. 白塞综合征病情活动评分:采用白塞病当前

活动 表 ( Behcet′ s disease current activity 2006, BD-
CAF2006) [2] 。

6. 统计学方法:采用 SPSS 17. 0 统计学软件对数

据进行统计分析。 符合正态分布的计量资料用均数

± 标准差( x ± s)表示,非正态分布则用中位数表示;
计数资料采用率(% )表示。 两组计量资料的比较用

t 检验;计数资料的比较用 χ2 检验,以 P < 0. 05 为差

异有统计学意义。
结 　 　 果

1. 一般资料:共纳入 BS 患者 89 例,其中男性 38
例,女性 51 例;平均年龄 38. 0 ± 13. 8 岁。 BS 并发

CVST 患者 13 例,其中男性 6 例,女性 7 例;平均年龄

31. 2 ± 8. 7 岁。 CVST 患者占所有 BS 患者的 14. 6% 。
2. BS 并发 CVST 患者与无 CVST 患者比较:并发

CVST 的患者颅外血管病变受累的比例显著高于无

CVST 患者 (46. 2% vs 11. 5% ,P = 0. 038);两 组 口

腔、外阴溃疡、皮肤病变等临床表现方面比较,差异

无统计学意义。 并发 CVST 患者的纤维蛋白原和

D - 二聚体水平高于非 CVST 患者,差异有统计学意

义。 CVST 患 者 的 BDCAF2006 评 分 高 于 非 CVST
患者(3. 38 ± 0. 65 vs 2. 60 ± 1. 10,P = 0. 024),详见

表 1。

表 1　 白塞综合征并发 CVST 患者与无 CVST 患者比较[n(% ),x ± s]

项目 并发 CVST( n = 13) 无 CVST( n = 26) t / χ2 P
性别(女性 / 男性) 7 / 6 14 / 12 0 1. 000
年龄 31. 2 ± 8. 7 35. 3 ± 12. 4 0. 766 0. 441
临床特征

　 口腔溃疡 13(100. 0) 26(100. 0) - 1. 000∗

　 外阴溃疡 7(53. 8) 20(76. 9) - 0. 163∗

　 皮肤病变 10(76. 9) 14(53. 8) - 0. 295∗

　 关节炎 2(15. 4) 4(15. 4) - 1. 000∗

　 消化系统受累 0(0) 2(7. 7) - 0. 544∗

　 颅外血管病变 6(46. 2) 3(11. 5) - 0. 038∗

实验室指标

　 红细胞沉降率(mm / h) 24. 0 ± 14. 2 20. 8 ± 17. 7 0. 566 0. 575
　 C 反应蛋白(mg / L) 15. 7 ± 8. 6　 10. 5 ± 9. 1　 1. 712 0. 095
　 纤维蛋白原( g / L) 4. 70 ± 0. 90 3. 87 ± 1. 20 2. 198 0. 034

　 D - 二聚体(μg / ml) 1. 51 ± 0. 90 0. 37 ± 0. 30 5. 900 0. 000
BDCAF2006 3. 4 ± 0. 6 2. 6 ± 1. 1 2. 357 0. 024
住院时长(天) 27. 1 ± 17. 4 10. 6 ± 4. 5 4. 552 0. 000

　 　 BDCAF2006. 白塞病当前活动表;∗ 表示用 Fisher 确切概率法统计的 P 值

　 　 3. BS 并发 CVST 患者病程情况:所有 CVST 患者

均为出现口腔溃疡等症状后 9 ~ 130 个月出现神经系

统表现,病程中位数为 80 个月。 急性起病( < 48h)3
例,慢性起病 10 例,详见表 2。

4. BS 并发 CVST 患者神经系统表现:选择单纯

并发 CVST 患者 (不包含同时合并脑实质病变) 与

无 CVST 的 NBS 患者进行神经系统表现比较,发现

白塞综合征并发 CVST 患者中头痛、恶心、呕吐、视
力下降、复视症状均较无 CVST 的 NBS 患者比例

高。 其他神经系统表现如认知障碍、肢体活动障

碍、构音障碍等未在并发 CVST 患者中出现,详见

表 3。
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表 2　 白塞综合征并发 CVST 患者一般资料

序号
性别 / 诊断

年龄(岁)
临床表现

影像学表现

脑实质 血管
抗凝治疗 预后

1∗ 女性 / 25 头痛、恶心、呕吐、视力下降 无 横窦、乙状窦 华法林 复发 1 次,现好转

2∗ 男性 / 35 头痛、恶心、呕吐、视力下降 点状缺血灶 矢状窦、横窦、乙状窦、窦汇 华法林 好转,未复发

3 女性 / 48 头痛、恶心、呕吐 陈旧脑梗死 横窦、乙状窦 华法林 好转,未复发

4∗ 男性 / 15 头痛、恶心、呕吐、视力下降 无 矢状窦、横窦、乙状窦 华法林 好转,未复发

5∗ 男性 / 26 头痛、视力下降、发热 点状缺血灶 矢状窦、横窦 达比加群 复发 2 次,现好转

6∗ 男性 / 25 头痛、耳鸣、黑矇、复视 右侧半卵圆中心梗死灶 矢状窦、横窦、乙状窦 华法林 复发 1 次,现好转

7 男性 / 31 头痛、恶心、呕吐、视力下降、耳鸣 无 横窦、乙状窦 利伐沙班 好转,未复发

8∗ 女性 / 39 头痛、复视、耳鸣、恶心、呕吐 无 横窦、乙状窦、矢状窦、窦汇 华法林 好转,未复发

9 女性 / 26 头痛、恶心、呕吐、发热 无 横窦、乙状窦、矢状窦 华法林 好转,未复发

10∗ 男性 / 32
头痛、恶心、呕吐、发热、

视力下降、复视
无 横窦、矢状窦、乙状窦 华法林 好转,未复发

11∗ 女性 / 38
头痛、恶心、呕吐、

复视、视力下降
无 矢状窦、乙状窦、横窦、直窦 利伐沙班 好转,未复发

12∗ 女性 / 38
头痛、恶心、呕吐、复视、耳鸣、

视物模糊、右侧面部感觉异常
点状缺血灶 矢状窦、乙状窦、横窦、窦汇 利伐沙班 好转,未复发

13∗ 女性 / 43 头痛、恶心、呕吐、视力下降 无
双侧横窦、上、下矢状窦、

直窦、乙状窦
华法林 好转,未复发

　 　 ∗ 患者有视神经盘水肿

表 3　 白塞综合征并发 CVST 患者与无 CVST 的

NBS 患者神经系统表现比较[n(% )]

项目 并发 CVST( n = 8) 无 CVST( n = 22) P
头痛 8(100. 0) 5(22. 7) 0. 000

恶心、呕吐 8(100. 0) 2(9. 1) 0. 000
视力下降 6(75. 0) 3(13. 6) 0. 003

复视 3(37. 5) 1(4. 5) 0. 048
耳鸣 2(25. 0) 0(0. 0) 0. 064
发热 2(25. 0) 4(18. 2) 0. 645
头晕 0(0. 0) 8(36. 4) 0. 071

感觉异常 0(0. 0) 3(13. 6) 0. 545
认知障碍 0(0. 0) 6(27. 3) 0. 155

癫痫 0(0. 0) 1(4. 5) 1. 000
肢体麻木 0(0. 0) 7(31. 8) 0. 143

肢体活动障碍 0(0. 0) 15(68. 2) 0. 002
共济失调 0(0. 0) 3(13. 6) 0. 545
构音障碍 0(0. 0) 7(31. 8) 0. 143
尿便障碍 0(0. 0) 6(27. 3) 0. 155
吞咽困难 0(0. 0) 2(9. 1) 1. 000

　 　 5. BS 并发 CVST 患者脑脊液检查:患者均进行

了腰椎穿刺检查,其中 10 例患者脑脊液压力升高,7
例患者压力严重升高 ( > 330mmH2O)。 1 例患者蛋

白质升高,所有患者氯化物和葡萄糖水平正常。 脑脊

液涂片、隐球菌、 IgG 寡克隆区带、培养等检查均无

异常。
6. BS 并发 CVST 患者影像学检查:患者均行

MRV 检查,3 例患者行磁共振黑血血栓成像检查。
结果发现均有 2 处或 2 处以上颅内静脉窦受累。 最

常见部位是横窦(100% ),其次是乙状窦(92. 3% )、
矢状窦(69. 2% ),详见图 1。 有 5 例患者合并脑实质

病变,1 例同时出现颈髓受累,6 例出现肢体静脉血

栓,4 例出现颈静脉血栓。
7. 治疗和预后:患者均进行了脱水、降颅压、糖皮

质激素及免疫抑制剂的治疗;免疫抑制剂包括环磷酰

图 1　 病例 7 患者磁共振成像

A. 患者的头部 MRV 显示右侧横窦闭塞、右侧乙状窦充盈缺损;B、C. 患者的头部核共振黑血血栓成像检查显示右侧横窦、乙状窦血栓形成
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胺、吗替麦考酚酯、环孢素 A 等。 所有患者接受抗凝

治疗。 对患者进行了 3 ~ 60 个月的随访,中位随访期

23 个月。 BS 并发 CVST 患者因病情较为复杂,住院

时长较无 CVST 患者明显延长 (27. 1 ± 17. 40 天 vs
10. 6 ± 4. 50 天,P = 0. 000)。 10 例患者症状好转,且
未再复发。 3 例患者有病情复发,再次予糖皮质激素

等治疗后病情缓解。 4 例患者进行了视神经鞘减压

术治疗。 经治疗后,患者均未遗留偏瘫等严重并发

症,没有患者死亡,详见表 1。
讨 　 　 论

CVST 是一种特殊类型的脑血管疾病,原因包括

遗传性或获得性血栓性疾病、怀孕和产褥期、风湿性

疾病(抗磷脂综合征、白塞综合征等)、感染等 [6] 。 BS
是多系统炎症性疾病,其突出特点是血管炎,可累及

动脉和静脉 [7] 。 BS 中 CVST 的发生率为 2. 5% ~
16. 7% [7 ~ 10] ;患病年龄较轻,国内报道患病年龄为

28 ± 10 岁且多见于女性 [10] ,国外报道患者年龄平均

35 岁且多见于男性 [8,9] 。 本研究中 CVST 患者占住

院 BS 患者的 14. 6% ,发病年龄为 31. 2 ± 8. 7 岁,男
性、女性患者数目相当,这与之前北京协和医院的研

究数据一致 [10] 。 各研究之间存在较大差异的原因可

能与种族、地理分布和研究设计的差异有关。
BS 并发 CVST 的患者多为慢性进展性病程,本

研究也显示 76. 9% 的患者病程为慢性。 血管内皮细

胞功能异常是 BS 并发 CVST 的可能发病机制,因此

其病程发展较慢。 而其他原因引起的 CVST 多起病

较急,因此慢性进展性病程可作为 BS 并发 CVST 和

其他原因所致 CVST 的一个重要鉴别点 [11 ~ 13] 。 与颅

高压相关的症状和体征最常见于 CVST 患者,而偏

瘫、意识受损、癫痫发作少见,其原因可能是 BS 并发

CVST 的血栓形成较慢,静脉梗死的比例较低 [14] 。 本

研究将 BS 并发 CVST 与 BS 无 CVST 患者比较,发现

两组在口腔溃疡、外阴溃疡、皮肤病变等症状方面比

较,差异无统计学意义,提示 BS 并发 CVST 患者除神

经系统症状外并无特异表现。 BS 并发 CVST 患者的

脑脊液通常无特异性改变,这与笔者的研究结果相

符 [11] 。 虽然脑脊液分析无法特异性诊断 CVST,但在

排除感染和其他脑病方面很有价值。
本研究显示横窦、乙状窦、矢状窦是最常见的受

累部位,这与以前文献报道一致 [8] 。 与其他研究不

同,本研究中所有患者都有两处或两处以上静脉窦受

累,从理论上来说,BS 是一种血管炎性病变,任何静

脉窦均有受累的可能。 脑实质病变和 CVST 并存的

情况较少,本研究中脑实质病变仅涉及 5 例患者,但
仍提醒临床医生注意脑实质病变和 CVST 同时发生

的情况。 值得注意的是,约一半的 CVST 患者同时存

在其他部位的血栓,其中肢体静脉是最易受累的部

位。 其原因可能是内皮功能障碍被认为是 BS 中

CVST 的主要潜在诱因 [15,16] 。 血栓形成和内皮功能

障碍会促进 BS 的静脉血栓形成 [7] 。 这也提醒临床

医生对诊断为 CVST 的 BS 患者应进一步评估其他部

位的血管受累情况,防止漏诊。 本研究还发现 BS 并

发 CVST 患者的 BSCAF 评分显著高于 BS 无 CVST 患

者,这提示 BS 中的 CVST 倾向于在疾病活动性中

发生。
BS 的血栓形成主要是由于血管炎引起的内皮功

能障碍和异常激活,形成的血栓会相当紧密地黏附在

血管壁上,不易脱落,因此积极控制血管炎症对于 BS
并发 CVST 的防治至关重要。 糖皮质激素和免疫抑

制剂是治疗 BS 并 CVST 的有效药物。 经过及时合理

的治疗后, BS 并 CVST 患者通常不遗留严重并发

症 [17] 。 本研究中所有 CVST 患者经治疗后症状明显

缓解,视神经鞘减压术有助于患者视力恢复,复发患

者的比例较低,且再次治疗后病情仍可缓解。 本研究

为单中心数据,样本量偏少,可能存在一定的偏倚,今
后需进一步开展多中心试验、扩大样本量来寻求更多

的证据予以证实。
综上所述,临床中 BS 并发 CVST 罕见,发病年龄

偏年轻化,病程多为慢性进展,多于白塞综合征活动

时出现。 大部分患者出现头痛、恶心、呕吐、视力下

降、视神经盘水肿等与颅内高压相关的症状。 横窦、
乙状窦、矢状窦是血栓最常见的部位,且 BS 并发

CVST 患者出现其他血管受累更为常见。 应用糖皮质

激素和免疫抑制剂至关重要,早期识别和积极治疗

CVST 可获得很好的疗效。
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