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::)摘要*:特发性颅内压增高"FFh#临床表现为颅内压升高+头痛+视乳头水肿及视野缺损或视力下降等'

而脑脊液成分及脑实质磁共振成像正常, FFh发病后可不同程度地影响患者视神经的结构和功能'严重者导

致不可逆视力丧失, 目前 FFh在中国相对少见'大多数眼科医师对这一疾病的病程缺乏足够的了解'导致较

高的误诊或漏诊率'延误患者的有效治疗, FFh主要发生于超重=肥胖的育龄女性'其在肥胖发病率较高的西

方国家相对常见, 近年来'随着我国的肥胖人群逐渐增加'FFh的发病率有增加趋势, 由于该病患者的眼部

症状及体征比较明显'部分患者首诊于眼科'故眼科和神经科医生对该病的诊治水平亟待提高'以尽可能降低

漏诊或误诊率, 鉴于目前中国缺乏 FFh诊断和治疗的规范性流程'中华医学会眼科学分会神经眼科学组组织

有关专家广泛复习和总结相关领域国内外高等级循证证据文献'结合各位专家的临床实践经验'制定了中国

特发性颅内压增高"视乳头水肿#诊断和治疗专家共识"!"!##'为更好地+规范地诊断和治疗 FFh患者提出专

家推荐意见,
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::特 发 性 颅 内 压 增 高 " ')'3P&KN'2 '*KL&2L&*'&(
N8P9LK9*7'3*'FFh#是一种以颅内压升高导致头痛+呕
吐+视乳头水肿+视野缺损或视力下降为主要临床表现
的疾病'患者脑脊液的成分正常'且经神经影像学或其
他方法评估未发现颅内高压的明显原因

- /[!. , FFh多
发于体重超重或肥胖的育龄"/,\V# 岁#女性'但部分
不典型者可见于体重正常的女性及少数男性'且一小
部分患者可能不伴有视乳头水肿

- /[!. , 由于 FFh与视
觉系统结构和功能障碍存在密切关系'患者多首诊于
眼科(而目前眼科医师在临床实践中对 FFh的认识尚
存在不足'导致临床上的误诊和漏诊率较高'给患者的
及时诊疗和预后带来潜在挑战, 此外'我国针对 FFh

的诊断和治疗尚未形成系统的规范化指导意见'给
FFh患者的标准化处理流程的建立和治疗效果的客观
评价带来一定挑战, 为了规范 FFh的诊治流程'中华
医学会眼科学分会神经眼科学组联合中国研究型医院

学会神经眼科专业委员会组织国内相关领域的研究专

家'成立共识撰写小组'总结和分析国内外既往的研究
文献'结合本专家组各位专家的临床实践经验'收集目
前我国在 FFh诊疗过程中存在的临床问题'形成 FFh
"视乳头水肿#诊疗专家共识初稿'通过邮件方式将初
稿发给各位专家审阅'经过多轮专家背对背独立提出
修改意见并反复充分讨论'历时 / 年余'针对 FFh的诊
断和治疗流程达成共识性意见'以期指导我国 FFh的
临床诊疗工作'并为相关研究提供参考依据,

FFh 曾 称 为 良 性 高 颅 压 " M9*'+* '*KL&2L&*'&(
N8P9LK9*7'3*#'随后的研究证实其并非一种良性病症'

患者可能会出现严重的头痛和视力丧失'因此良性高
颅压 术 语 不 再 适 用 于 本 病, 假 性 脑 瘤 综 合 征
"P795)3K5%3L29L9ML'78*)L3%9';SÀ #是一个更广泛的
脑病术语'包括 FFh和继发性颅内压升高, 在临床上

FFh和 ;SÀ 偶有互换使用, 术语 1视盘肿胀=水肿2
通常用于除 FFh=;SÀ 以外的视盘水肿'而1视乳头水
肿2仅用于 FFh=;SÀ ,

>:GGH流行病学

FFh在普通人群中的发病率为 " #̂=/"" """ \!=
/"" """-0. , 育龄期体重超重的女性 FFh发病率可能超
出普通人群的 !" 倍-V. , 在一项对 #" 例确诊为 FFh患
者的前瞻性诊疗研究中发现'C!]的患者为平均年龄 0/

岁"//\#,岁#的女性'且 CV]的患者为肥胖者-#. , 肥胖
的定义为体质量指数"M3)8%&77'*)9I'UXF#!0" 6+=%!,
FFh疾病的严重程度和发生视觉并发症的风险随着体重
的增加而增加'尤其是病态肥胖"%3LM') 3M97'K8#"UXFn
V" 6+=%!#的个体--. , 近年来肥胖率不断升高'推测未
来中国乃至全世界的 FFh患者数量将有增加的趋势'需
提高临床医师对该病的重视程度,

5:GGH风险因素和发病机制

FFh常见于年轻肥胖女性'短期内体重明显增加是
一个高风险因素'尤其是过去数月或 / 年内体重增加约
C 6+者-G. , 青春期前的儿童中'女性和肥胖似乎不是
FFh的风险因素-,. , 肥胖男性的 FFh发病率较低-V. , 一
项北 美 地 区 FFh 治 疗 的 临 床 试 验 中 " ')'3P&KN'2
'*KL&2L&*'&(N8P9LK9*7'3* KL9&K%9*KKL'&('FFhSS# -C.

共纳入

/-#例患者'男性患者仅 V 例'平均年龄为 !C 岁'UXF为
0C Ĉ 6+=%!, 该研究还发现FFh的发生可能受遗传因素
的影响

-/". , C"]的 FFh患者 UXF较高'体重增加 #]\
/#]可能会增加 FFh发生的风险-//. , 妊娠也是 FFh发
生的风险因素'可能与体重增加有关, 此外'部分患者
在妊娠期间新发 FFh'对于妊娠前确诊 FFh者'在妊娠期
间则有复发或加重的风险,
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FFh的具体病因尚不明确'但并未发现患者脑结
构的异常, 人在神经系统正常的情况下约有 /V" %(
的脑脊液'其总量每天会更新 0 \V 次, 一般而言'颅
内压升高可能是由于脑脊液吸收"蛛网膜颗粒或淋巴
管# =流出受损"颅内静脉压升高#或脑脊液产生"脉络
丛#增加所致, 最近研究发现'FFh可能属于一种代谢
性疾病'涉及许多全身性异常表现和激素水平的紊
乱

- /!. , 与其他代谢性疾病一样'FFh患者的脂肪呈向
心性分布'并与颅内压的变化有关, 中心性肥胖患者
的腹压+心脏充盈压和中心静脉压会增加 - /0. , 通过治
疗性减重减少向心性分布的脂肪组织与颅内压的降低

显著相关
- /V. , 研究表明'FFh患者存在胰岛素抵抗+瘦

素分泌和脂肪组织功能的障碍, 在一项小型研究中'
FFh患者的脑脊液雌酮浓度明显高于对照组 - /#. , 性激
素和脂肪组织所释放的因子'如脂肪因子'可直接影响
脑脊液动力学变化

- 0. , 颅内静脉压升高可能是原发
性 FFh或继发性高颅压的共同结局'影响脑脊液的流
出, 无论 FFh的病因如何'目前的治疗策略是控制危
险因素"如减轻体重#'减少脑脊液生成"如碳酸酐酶
抑制剂的应用#'或缓解流出通道的阻力"如静脉窦支
架植入#,

许多 FFh 患 者 的 颅 脑 磁 共 振 成 像 " %&+*9K'2
L973*&*29'%&+'*+'X>F# =磁共振静脉成像 "%&+*9K'2
L973*&*29Q9*3+L&PN8'X>Y#显示静脉窦狭窄 - /[!. , 颅
内压增高会压迫横窦并造成窦腔狭窄'静脉流出通道
狭窄会进一步加剧颅内压的升高,

A:GGH临床特征

A1>:症状
FFh患者表现有头痛和视乳头水肿'伴有短暂性

视力模糊和搏动性耳鸣, 其中两个最突出的表现是
中+重度视乳头水肿和慢性头痛的逐渐加重 - /-. ,
A1>1>:头痛:头痛是 FFh患者就医的常见原因 - /G. ,
FFhSS研究表明',#]的 FFh患者出现头痛'为压迫性
或压力性头痛'以额叶+侧面或眶后多见'类似于偏头
痛或紧张性头痛'以早晨较为严重'活动时头痛加剧'
躺下时头疼加剧'可伴有恶心和呕吐 - /,. , 儿童和男性
较少出现头痛, 更重要的是'许多 FFh患者在颅内压
恢复正常后头痛仍持续存在

- /,. ,
A1>15:短暂性视觉模糊:在 FFhSS研究的 /-# 例 FFh
患者中'-,]有短暂性单侧或双侧视力模糊或黑矇'仅
持续数秒(其可能是颅内压升高导致视乳头水肿引起
的短暂性缺血所致

- /C. , 短暂性视觉模糊 "KL&*7'9*K
Q'75&(3M725L&K'3*#可能与身体姿势的改变有关,

A1>1A:搏动性耳鸣:##]的患者存在搏动性耳鸣
"P5(7&K'*+K'**'K57#, 其发病机制为横窦狭窄'血流在
狭窄的横窦中发生湍流'耳蜗高压下脑脊液传递时伴
有血管搏动而产生搏动性耳鸣, 患者仰卧或弯腰时搏
动性耳鸣加剧 "Y&(7&(Q&或弯腰会使任何症状加重是
FFh的主要特征#,
A1>1B:其他:FFh患者也可出现闪光" PN3K3P7'&#+色
觉障碍=色觉缺失+畏光+复视"最常见的是外展神经
麻痹#+持续视力模糊+背痛+颈痛+肩臂部根性痛"神
经根受压#+头晕和认知功能障碍等症状,
A15:眼部体征表现

FFh最常见的眼部表现是视乳头水肿和视野=视
力损害, 大多数 FFh患者有对称性视乳头水肿,
FFhSS研究发现'G]的 FFh患者双眼之间的 ZL'7l* 等
级差异n! 级 - C. "见 01!1/#, 作为一种评估颅内压的
常用方法'视盘自发性静脉搏动通常表示颅内压可能
正常, 轻度视乳头水肿患者不能仅依赖视盘自发性静
脉搏动来排除其颅内压升高

- !". , FFhSS研究发现'视
乳头水肿与高颅压之间存在一定的相关性'但头痛与
高颅压之间无明显相关性

- C'/,. , 长期慢性视乳头水肿
会导致视神经轴突的死亡=丢失'进而导致慢性视神经
萎缩, 慢性颅内压增高可能会存在视盘睫状侧支循环
血管"3PK32'('&L87N5*KQ9779(7#, 既往报道存在头痛和
高颅压但无视乳头水肿的 FFh患者'但很少见'仅占
# Ĝ]- !/. '这些患者发生视力损害的风险较低'确诊时
需要满足特定的诊断标准

- /."见 V1/#,
A151>:视乳头水肿分级:按照 ZL'7l* 分级方法可将
视乳头水肿分为 " \# 级 - !!. "图 /'!#, " 级&正常视
盘(/ 级&视盘鼻侧缘伴随环绕鼻侧的 A形晕'边缘轻
度隆起'边界模糊(! 级&视盘轻度隆起'环状晕边界模
糊(0 级&视盘隆起'边缘血管模糊(V 级&视盘隆起'中
央血管模糊(# 级&视盘重度隆起'中央血管完全模糊
不清,
A1515:FFh患者视野和视力损害:FFh患者视野缺损
常为周围型'以神经纤维束型缺损为主'常见生理盲点
扩大和部分弓形缺损"图 0#, 早期生理盲点扩大是颅
内压增高引起的视乳头水肿所致'随着疾病的发展或
持续'会出现累及轴浆运输障碍的纤维束性改变'呈现
周围性缺损'最终视野呈向心性收缩, FFhSS研究表
明'生理盲点扩大合并局部的神经纤维束型缺损者'下
方视野损害比上方更常见

- !0. ,
轻度视野缺损是由于轻度至中度视乳头水肿"通

常为 ZL'7l* /\0 级#导致的生理盲点扩大或鼻下视野
缺损'一般是可逆的'如果病情得到及时缓解'患者的

!VC0! 中华实验眼科杂志 !"!# 年 # 月第 V0 卷第 # 期:AN'* W$IP EPNKN&(%3('X&8!"!#'Y3(1V0'B31#



fmx_T3RoZXJNaXJyb3Jz

1级 2级 3级 4级 5级

图 >:视乳头水肿分级

OD OS

OD OS B

A

图 5:视乳头水肿典型病例:?&眼底照相:右眼 V 级视乳头水肿'
可见视盘隆起'中央血管模糊(左眼 0 级视乳头水肿'可见视盘隆起
边缘血管模糊:U&视野图:右眼可见生理盲点严重扩大(左眼可见
生理盲点轻度扩大:ED&右眼(È &左眼

BA
图 A:5 例不同 GGH患者的视野表现:?&/ 例年轻女性患者左眼 0
级视乳头水肿'可见早期视野缺损'生理盲点扩大'鼻上视野中度缺
损:U&/ 例年轻女性患者左眼 V 级视乳头水肿'视野缺损更为严重'
可见生理盲点扩大'鼻侧视野缺损"鼻下侧视野损害更严重#并扩展
到下方颞侧形成下方弓形视野缺损'视野向心性缩小

视野=视力可恢复'视乳头水肿减轻'但最终仍可能表
现为边界欠清的视盘淡白'即部分性视神经萎缩 - !0. ,
严重的视乳头水肿可能导致不可逆转的视力丧失'属

于眼科=神经科急症范畴'一些患者出现严重的视野损
害'可能是由于严重视乳头水肿"ZL'7l* V\# 级#而导
致视神经缺血'如果不紧急手术干预'患者可能会出现
永久性视觉功能障碍,

FFh伴有视乳头水肿患者的中央视野损害一般发
生在病程晚期'但早期也可累及黄斑'可能是由于视网
膜下液体=渗出物或视网膜=脉络膜皱褶";&K3* 线#延
伸至黄斑并导致视物变形或视力下降,
A151A:光学相干断层扫描在 FFh中的应用:光学相
干断层扫描"3PK'2&(23N9L9*29K3%3+L&PN8'EAS#@视网
膜神经纤维层 " EAS@L9K'*&(*9Q9LJ'M9L(&89L' EAS@
>BZ_#测量值是评估和监测视乳头水肿程度的重要指
标

- !V[!#."图 V'##'可观察轻微的视乳头水肿变化'监
测视乳头水肿和视神经萎缩的进展或消退过程

"图 ##, 严重的视乳头水肿患者检查时'EAS影像的
伪影或 EAS图像分割的错误会导致测量误差, EAS@
黄斑区神经节细胞[内丛状层厚度 "%&25(&L+&*+('3*
29((='**9LP(9I'J3L%'EAS@RAF;_#的测量对于视野缺损
是否可逆并伴有永久性视网膜节细胞损伤的判断具有

很高的临床价值 "图 V'##, 如果早期有视野缺损而
EAS@RAF;_完全正常'患者经过治疗后视野缺损有可
能恢复, 增强深度成像 EAS"9*N&*29) )9PKN '%&+'*+
EAS'$DF@EAS#可用于假性视乳头水肿的鉴别'如埋
藏性视盘玻璃疣"M5L'9) 3PK'2)'72)L579*#或者视盘旁
高反射卵圆样团块状结构"P9L'P&P'((&L8N8P9L@L9J(92K'Q9
3Q3') %&77@('697KL52K5L97';hEX̀ # - !-. ,

B:GGH的诊断和鉴别诊断

发现头痛伴视乳头水肿'结合其他临床特征有助
于 FFh的诊断'但需要借助神经影像学和腰椎穿刺
"(5%M9LP5*2K5L9'_;#检查结果'以排除其他神经系统
疾病, 应进行血压测量'以排除恶性高血压所致的视
盘水肿, 颅脑 X>F=X>Y平扫和增强扫描是 FFh诊断
的首选检查方法'如果患者存在 X>F检查禁忌证'则
可行颅脑 AS=AS静脉成像检查, 妊娠期患者建议采
用 X>F平扫'谨慎选择增强扫描模式,
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图 B:> 例年轻女性 GGH患者的眼底表现:?&双眼眼底照相:可见
双眼呈 0 级视乳头水肿:U&EAS@>BZ_结果:>BZ_呈中度增厚
"右眼为 !CC #%'左眼为 !#V #%#:A&EAS@RAF;_结果:双眼 EAS@
RAF;_结果正常'发生视乳头水肿时'EAS@RAF;_往往更能准确反
映视神经是否有永久性损害:EAS@>BZ_&视盘周围视网膜神经纤
维层厚度 EAS检查(EAS@RAF;_&黄斑区神经节细胞[内丛状层厚度
EAS检查(ED&右眼(È &左眼

B1>:FFh诊断标准
/C,# 年的 D&*)8标准"X3)'J'9) D&*)8AL'K9L'&#目

前仍广泛应用'ZL'9)%&* 等 - /'!G.
于 !""!+!"/0 年进行

了两次修订'修改后的 FFh诊断标准总结如下,
"/#FFh症状:见 01/,
"!#视乳头水肿":见 01!,
"0#神经系统检查正常"可能有外展神经麻痹#,
"V#颅脑 X>F1无异常2:脑实质正常'无占位病

变'无脑积水'无脑结构改变或信号增强, 可以伴有其
他 X>F特征'但这些特征对 FFh的诊断不是必须
的

"" , X>Y可用于排除颅内静脉窦血栓'特别是男
性或非肥胖女性等症状非典型的患者,

"##_;:脑脊液成分正常, 正常人脑脊液压力通
常小于 !" 2%h!E'!"\!# 2%h!E为临界值

- !G. , 侧卧
位时脑脊液压力!!# 2%h!E"患者伸直双腿且未使用
镇静药物的情况下#'或俯卧位脑脊液压力n0" 2%h!E

可考虑 FFh的诊断""" (儿童o, 岁'尤其是肥胖者'使
用镇静剂"镇静剂增加颅内压#时应考虑调整脑脊液
压力n!, 2%h!E

- !,[!C. ,
"&少数无视乳头水肿的 FFh患者'必须具有 FFh

诊断标准的所有其他特征"通常伴有持续性头痛#才
能诊断为 FFh, 这种情况下'颅内压增高可能为间歇
性发作, 依据欧洲头痛联合会 FFh指南'无视乳头水
肿的 FFh患者可能需要连续监测颅内压 - 0". , 临床诊
断中排除假性视乳头水肿也很重要,

""&X>F通常可用于排除脑占位病变'但有一些
X>F表现常与 FFh有关 - 0"[0/. (如空蝶鞍+眼球后部变
平+视神经鞘膜间隙扩张和视神经异常弯曲'C"]的患
者存在静脉窦狭窄"通常为横窦#'但正常人群中横窦
不对称者约占 #"]"图 -#,

"""&颅内压测量值可能过高"由于操作困难#
或过低"反复操作#, 肥胖患者有时操作困难'可在透
视下进行,
B15:鉴别诊断

FFh诊断时应与下列疾病进行鉴别,
B151>:继发性颅内压升高:许多药物或疾病都可能
导致颅内压升高, "/#用于治疗痤疮致病菌丙酸杆菌
"EBK20$#的维生素 ?=类视黄酸会影响脉络膜丛中控
制脑脊液分泌的水通道蛋白的表达

- 0!. , "!#多囊卵巢
综合征可能与肥胖有关, "0#不常见药物如锂+四环
素"痤疮治疗#+氟喹诺酮类药物+糖皮质激素和糖皮
质激素的停药+甲状腺激素等的影响, "V#生长激素
的应用可能导致继发性颅内压升高'与所用药物剂量
有关 '通常在治疗的/年内发生 - 00. ," ##慢性肾功能
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图 7:视乳头水肿和视神经萎缩的变化监测:?期眼底照相:随着患者病情进展'早期中度视乳头水肿逐渐发展成晚期部分视神经萎缩:U期EAS@
>BZ_结果:晚期 >BZ_逐渐变薄'伴有弥漫性 RAF;_丧失'在严重的 RAF;_损害和 >BZ_明显变薄的视神经萎缩眼中'视野缺损一般不能恢
复:A期视野检查:晚期 h5%PNL98视野计和 R3()%&* 视野计均可见右眼鼻下'左眼鼻侧及部分颞侧视野缺损:>BZ_期视盘周围视网膜神经纤维
层厚度(RAF;_期黄斑区神经节细胞[内丛状层厚度(ED期右眼(È 期左眼

BA C
图 C:GGH患者的IJG特征:?期矢状位S/ X>F显示1空泡蝶鞍2 "箭头# '垂体受到垂直方向的压缩:U期
轴位 S! 扫描显示双侧视神经周围蛛网膜下腔间隙扩张'呈1轨道征2 "箭头# '眼球后部变平"三角#:A期
X>Y显示占主导地位的左侧横窦狭窄"箭头# '右侧横窦发育不良'横窦结构未见显示

不全+严重贫血更常见, "-#口服避孕药与继发性颅
内压升高的关联目前尚不明确'建议停用, " G#睡眠
呼吸暂停

- 0V.
可能与继发性肥胖有关'而继发性肥胖是

FFh和睡眠呼吸暂停的危险因素, " ,#静脉血流阻塞
因素'尤其是颅内静脉窦血栓形成"红斑狼疮+静脉高
凝状态+中耳炎等#+颈静脉血栓形成+上腔静脉综合
征+颈部手术, "C#脑脊液循环障碍者'如阻塞性脑积
水+AN'&L'畸形+颅内占位病变压迫静脉窦系统,
"/"#脑脊液吸收减少'如细菌或其他感染性脑膜炎后
的蛛网膜粘连+蛛网膜下腔出血, "//#脑脊液生成增
加'如脉络丛乳头状瘤, "/!#全身性疾病'如唐氏综
合征+特纳综合征+颅缝早闭,
B1515:高血压性视盘水肿:"/#伴有视网膜病变'可
于发病几周后自行消失, "!#常由于黄斑水肿+黄斑
病变引起视力不佳'一般情况下视力恢复良好,
"0#慢性恶性高血压可能导致视神经缺血或血管梗
塞'导致视力预后不良, "V#应采用 X>F检查排除颅
脑病变,
B151A:糖尿病性视盘水肿:"/#双眼轻度视盘肿胀'

常伴有视网膜病变+出血和
渗出, "!#视盘表面毛细血
管扩张'有时类似新生血
管, "0#临床表现不典型者
应进 行 颅 脑 X>F检 查,
"V#视盘水肿可能需要数月
才能消退'视力有所恢复,
"##可同时合并糖尿病视神
经病变, 糖尿病性视盘水
肿眼底表现见图 G,
B151B:偏头痛:患者有时

可看到锯齿状线条+闪光=闪电点=色斑'视力模糊持续
/"\0" %'*'视野缩小'上述症状逐渐恢复'部分患者
有偏头痛病史, 若伴有 FFh引起的头痛'治疗更加
困难,
B1517:其他眼部相关疾病导致的视盘水肿:如非感
染性炎症类疾病+视神经炎+小柳原田病+后巩膜炎+低
眼压相关视盘水肿+浸润性视盘病变 "恶性肿瘤或者
良性增殖性病变#所致视盘水肿+视盘玻璃疣+假性视
盘水肿等'可通过眼科多模影像+眼眶 X>F影像及 U

型超声检查进行进一步排查'较容易明确诊断,

OD OS

图 D:双眼轻度糖尿病性视盘水肿伴有糖尿病视网膜病变患者眼底
照相:ED期右眼(È 期左眼
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7:GGH的治疗

一项对 !# 例肥胖女性 FFh患者的研究发现'体重
下降与头痛+视乳头水肿和颅内压降低均有关 - 0#. , 研
究表明'体重减轻约 -]可有效改善视乳头水肿 - 0-. '而
如果体重减轻后再次增加'FFh会复发, 如果节食和
运动减肥失败'减重手术对严重肥胖的 FFh患者有积
极作用

- 0G. , 视功能正常+症状轻微且视乳头水肿
ZL'7l* / 级的患者'除减重外无需其他治疗,

FFhSS试验研究结果显示'轻度视功能下降的患
者用乙酰唑胺治疗后视野有所改善'视乳头水肿等级+
脑脊液压力和视力相关生活质量在 - 个月内均有所改
善'但头痛没有改善 - C'0,. , 乙酰唑胺是目前唯一一种
在大规模随机对照临床试验中得到评估的 FFh治疗方
法'欧洲头痛联合会 FFh指南将乙酰唑胺作为 FFh的
一线治疗方法

- 0". ,
手术疗法仅用于视功能受到严重威胁的 FFh患

者
- !. , 视力丧失和=或严重视野损害是 FFh的主要致

残因素'约 /"]的 FFh患者病程可能呈恶性或暴发
性

- 0C. '症状出现后几周内视力迅速下降 - V". (如果不积
极治疗'可能会出现视力丧失'而且往往不可逆 - V/. ,
ZL'7l* 等级为 0\# 级的暴发性视乳头水肿患者应尽早
进行手术干预'以挽救视力'治疗的目标是缓解症状
"通常是头痛#并稳定或提高视力,

继发性颅内压升高患者首先应明确诊断'治疗原
发病或去除病因'如贫血+致病药物+阻塞性睡眠呼吸
暂停和颅内静脉窦血栓形成等, 治疗时可联合使用乙
酰唑胺'同时积极治疗严重威胁视力的视乳头水肿+黄
斑水肿+颅内静脉窦血栓等病症,
71>:药物治疗

乙酰唑胺可抑制脉络丛中的碳酸酐酶'从而减少
脑脊液产生, 轻+中度 FFh患者口服乙酰唑胺配合减
重疗法在 0\- 个月内即可控制病情'中度至重度视乳
头水肿患者症状也可有明显改善

- 0,. '但有些患者会出
现持续性视乳头水肿及部分视野缺损,
71>1>:乙酰唑胺:"/#剂量:以低剂量"#"" %+=)#
开始'可迅速增加至 / """\/ #"" %+=)'用量取决于
患者的症状和视乳头水肿程度, 目前国内尚未开展关于
乙酰唑胺用药剂量的大规模临床试验'国外推荐最大用
药剂量 0\V +=)-0,. '儿童用药剂量 /#\!# %+=6+!)-V!. ,
乙酰唑胺缓释片的患者耐受性较非缓释片更好, 相较
于乙酰唑胺'醋甲唑胺患者耐受性较好'但效果较差,
"!#不良反应 - V0.:常见的乙酰唑胺不良反应有手指和
脚趾刺痛+麻木以及饮用苏打饮料时的金属味, 用药

期间应监测代谢性酸中毒+血钾水平和肝肾功能,
"0#磺胺过敏患者 - !'VV. :既往对磺胺类药物过敏程度
较轻者可尝试使用乙酰唑胺'如果过敏程度严重则避
免使用乙酰唑胺, " V# 患者妊娠期间使用乙酰唑
胺

- V#[V-. &乙酰唑胺被美国食品药品监督管理局评为 A
类致畸药物'妊娠前 0 个月的 FFh患者避免使用乙酰
唑胺'可采用临床观察+限制体重过度增加+连续 _;
等措施进行治疗'孕期 !" 周后如有必要可使用乙酰唑
胺, 妊娠中期和晚期患者使用乙酰唑胺是安全的'但
使用前产科医生应进行会诊评估, 服用乙酰唑胺期间
以及停药后 - 个月内应避免妊娠, 目前关于乙酰唑胺
的致畸作用主要见于啮齿类动物'尚无证据表明乙酰
唑胺对人类有致畸作用,
71>15:托吡酯:托吡酯是乙酰唑胺的替代药物'具有
抑制脑脊液生成+降低颅内压+降低食欲和缓解头痛=
偏头痛的作用'效果与乙酰唑胺类似 - VG. (其是否可以
作为 FFh的标准治疗药物还需要进一步大规模临床试
验进行验证, 托吡酯的不良反应较乙酰唑胺多见'如
近视+青光眼'肾功能损害和抑郁等, 托吡酯的应用剂
量为 !#\#" %+=)'可有效缓解头痛症状, 托吡酯对人
类有致畸作用'妊娠期患者禁用,
71>1A:其他非碳酸酐酶抑制类利尿剂:尽管非碳酸
酐酶抑制类利尿剂'如呋塞米+氯噻酮+螺内酯等已用
于 FFh=;SÀ 治疗'但其降颅内压的效果尚不清楚'目
前主要与乙酰唑胺联合应用, 如果无法耐受乙酰唑
胺'可使用呋塞米 "二线治疗 # 进行治疗'剂量从
!" %+=)+! 次=) 开始'到 V" %+=)+0 次=), 应用此药
有低钾血症的风险'因此'患者用药期间应定期监测血
钾水平'并食用富含钾的食物,
71>1B:糖皮质激素:FFh患者不建议常规使用糖皮
质激素类药物, 暴发性=恶性 FFh患者可短期静脉注
射糖皮质激素'有助于减轻急性视乳头水肿'同时可安
排紧急手术治疗

- V". , 不建议长期使用糖皮质激素'以
免导致体重增加并使 FFh病情加重,
71>17:胰高血糖素样肽@/ 受体激动剂:一项胰高血
糖素样肽@/ 受体激动剂艾塞那肽治疗 /# 例活动性
FFh成年女性患者的随机+安慰剂对照+双盲试验研究
显示'艾塞那肽治疗后 ! #̂ N+!V N 及 /! 周颅内压均较
治疗前显著降低'头痛发作次数均明显减少'未发现严
重不良事件

- V,. ,
71>1C:重复 _;:脑脊液形成速度为 !# %(=N'- N 内
完成更新, 因此'_;的治疗效果非常短暂'仅适用于
视力严重受损且等待手术的患者, 重复 _;仅推荐短
期使用'不适用于常规治疗'且重复 _;易引起患者痛
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苦'肥胖患者并发症更多'手术难度更大, _;不推荐
用于 FFh患者头痛的治疗,
715:手术治疗

FFh患者如果药物治疗效果不佳'或无法耐受大
剂量的药物治疗'并且患者有顽固性头痛或进行性视
力损害'则应选择手术治疗, 一项研究显示'不到
/"]的 FFh患者需要手术治疗'如严重视乳头水肿"非
黄斑病变#导致的急性视功能下降快速进展型 FFh"即
暴发性 FFh# - VC. , 常见的手术方式是脑脊液分流术'
包括脑室腹腔或腰池腹腔#分流术和视神经鞘开窗术
"3PK'2*9LQ97N9&KN J9*97KL&K'3*'EB̀Z#, 脑脊液分流术
和 EB̀Z方式的选择取决于当地医院的条件及患者的
具体体征和症状'目前缺乏有严重视功能损害 FFh患
者手术方式选择的循证医学证据

- VC[#". , 以往的研究
方法主要是观察性研究'而且大多是病例系列观察研
究'缺乏大规模随机对照临床试验, 静脉窦支架置入
术是治疗 FFh的一种新手术方法'可作为难治性 FFh
"乙酰唑胺治疗失败n0 个月'伴有中度至重度视乳头
水肿和头痛'不伴有严重的急性或进行性视力下降#
的一线治疗方法

- #/. ,
7151>:脑脊液分流术:脑脊液分流术是 FFh最广泛
应用的外科治疗手段'可用于头痛+视乳头水肿和视
力严重受损的治疗, 一项荟萃分析显示'脑脊液分
流术治疗后'G"]的 FFh患者视乳头水肿改善'#V]
的患者视力改善',"]的患者头痛改善(脑脊液分流
术后重复手术的常见原因是分流道阻塞=失败'占
V/]- #!. , 然而'脑脊液分流手术通常不推荐在无眼
部受累的情况下仅用于头痛的治疗

- !. , 脑脊液分流
术术后的长期手术失败率较高'分流道的阻塞是腰
池腹腔分流术最常见的并发症'发生率接近 #"],
相比于腰池腹腔分流术'脑室腹腔分流阻塞的发生
率较低

- #0. , 少数情况下分流手术失败可伴有视力的
迅速下降或丧失,
71515:EB̀Z:EB̀Z对视乳头水肿合并严重视力下
降的 FFh患者疗效较好'但无法改善部分患者的头痛
症状'因此 EB̀Z适用于头痛不太明显的患者, EB̀Z
可快速减轻术眼的视乳头水肿'有时还可减轻对侧眼
视乳头水肿

- #V. , 如果不能改善视乳头水肿'则对侧眼
也须行 EB̀Z, 手术的长期有效性可能与硬脑膜和视
神经之间形成了纤维瘢痕有关'从而形成一道屏障'保
护视神经免受颅内压升高的影响

- ##. , EB̀Z后病情改
善或明显缓解的患者仍有可能发生视力下降'因此术
后应密切随访

- !. , 一项荟萃分析显示'EB̀Z术后
#C]的 FFh患者视力改善',"]的患者视乳头水肿改

善"略优于脑脊液分流术#'VV]的患者头痛减轻"低
于脑脊液分流术# - #!. , 尽管 EB̀Z可能无法可靠地降
低颅内压'但相比脑脊液分流术'EB̀Z更适合视力严
重受损的患者'且手术并发症更少'包括短暂性复视和
视盘出血'罕见视网膜动脉阻塞 - #-. ,
7151A:减重手术:减重手术在实现长期减重方面的
有效性已得到证实

- #G. , 荟萃分析显示'减重手术在改
善 FFh患者的临床症状"视力+头痛+颅内压及 UXF#方
面优于药物治疗

- #,. , 一项多中心随机临床试验显示'
对 UXF!0# 6+=%!

的顽固性 FFh患者采用减重手术可
能是一种有效的治疗方法

- #C. ,
7151B:静脉窦支架置入术:大多数 FFh患者可出现
远端横窦局部狭窄'而肥胖对照组则没有这种表
现

- -". , 横窦局部狭窄属于原发性还是继发性'目前尚
不明确'其狭窄程度与颅内压无关"增高程度#'也不
能预测视力下降的风险

- -/. , 虽然在某些情况下'横窦
狭窄是颅内压升高的结果'但有研究表明'即使颅内压
恢复正常'狭窄段的压力梯度仍可能持续升高 - -!. (这
种情况下横窦狭窄可能成为颅内压升高的原因'如果
药物治疗不足以缓解头痛或视乳头水肿'则可进行血
管内支架置入术

- -0. , 静脉窦支架置入手术成功率很
高

- -V. , 荟萃分析结果显示'CG]的 FFh患者视乳头水
肿得到改善',0]的患者头痛得到改善 - #!. , 此外'关
于静脉窦狭窄支架置入术的研究表明'术后 /""]的
患者颅内静脉窦压力降低

- -#. , 静脉窦狭窄患者必须
满足手术标准'即血管狭窄段内测量的压力差 n
, %%h+"/ %%h+p" /̂00 6;&#'且术后 - 个月内应接
受抗凝治疗,
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