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根据 2018 年第 21 届国际脉管异常研究学会
（International Society for the Study of Vascular
Anomalies，ISSVA） 大会提出的分类标准 （即 2018
ISSVA 分类） ［1］， 脉管畸形疾病可划分为单纯性
脉管畸形、混合性脉管畸形、知名大血管来源脉管
畸形以及合并其他异常的脉管畸形。 其中，单纯性
脉 管 畸 形 主 要 包 括 动 静 脉 畸 形 （arteriovenous
malformations, AVMs）、淋巴管畸形、静脉畸形和毛
细脉管畸形等。 AVMs 是因动脉和静脉间缺乏毛细
血管床而直接形成异常交通所引发的疾病，这种异
常血管交通使病变局部静脉血管中充斥着动脉高
压性血流， 导致高流速血管病变的特征性搏动、震
颤、温度升高等临床表现。 AVMs 是高流速脉管畸
形的典型病变，可作为单发病变或综合征病变的众
多表现形式之一，被认为是各类脉管畸形诊疗中最
复杂最有挑战性的病变之一。 AVMs 依据病变位置
及伴发临床症状的不同， 诊治方法亦有差别，给
评估和处置带来了一定的挑战。 本文邀请国内多
个医学中心的 AVMs 诊疗专家对其临床表现、辅助
检查、诊断与分期、治疗方式、评估和随访等进行讨
论，提出 AVMs 诊断与介入治疗的中国专家共识。
1 概述及病因学

动静脉系统直接连接形成的高流速畸形血管
团是 AVMs的核心病变。 目前普遍认为 AVMs为先天
性病变，可能起源于妊娠早期的血管发育异常 ［2, 3］，
并随年龄增长呈现出缓慢进展态势，在青春期或女
性怀孕期间可能会进展加快 ［4］。 随着 AVMs 的进
展，患者可能出现皮肤黏膜缺血性溃疡、难以控制
的急性大出血以及由于长期高回流状态导致的充
血性心力衰竭，严重危及生命。

AVMs 具体的发病机制尚不完全明确。 既往报
告的 AVMs 多为散发病变，但目前也有少量关于家
族性 AVMs 的文献报告，并发现了不同的基因突变
类型和临床表现特点 ［5］。 此外，在散发病例中也发

现了部分体细胞突变以及可能导致内皮细胞功能
障碍的异常信号通路 ［6, 7］。 有研究发现，MAP2K1 基
因突变与散发性 AVMs 的发病有关，而 AVMs 相关
综合征病变可能与 RASA1、EPHB4、ENG、BMP9、
ACVRL1、SMAD4 和 BMPR2 等基因突变相关。基于
AVMs 相关分子机制的研究，有学者提出可以尝试
使用雷帕霉素或细胞外调节蛋白激酶抑制剂作为
AVMs 潜在的靶向药物 ［8］，然而这一观点尚需更多
的证据予以支持。
2 AVMs 的临床表现和分期

AVMs 的病灶往往在出生时即已存在，但多不
表现出临床症状， 直至儿童期才出现明显的症状，
并在体内激素水平变化（如青春期、妊娠期或激素
治疗等）或受到外界因素刺激（如手术、创伤等）时
加重 ［9, 10］。 不同部位 AVMs 的临床表现存在差异。
2.1 软组织 AVMs AVMs 多发于软组织，常见的
临床症状包括皮肤红斑、软组织肿块或肿胀、疼痛、
浅静脉扩张等。体格检查可发现界限不清的软组织
膨隆，表面皮肤黏膜颜色和质地可正常，也可出现
扩张的毛细血管或呈现暗红色/粉红色等颜色改
变。 病灶及周围区域内可见念珠状或条索状迂曲、
粗大搏动的扩张静脉，局部皮肤温度增高，可扪及
持续性震颤， 并闻及连续性吹风样杂音。 头颈部
AVMs 患者头转向健侧时，可观察到患侧颈外静脉
扩张，严重时表现为怒张。 肢体 AVMs 可见回流静
脉的迂曲、扩张。 体格检查中相对常见的局部表现
包括出血和皮肤、 黏膜缺血导致的溃疡及感染，尤
其以肢端 AVMs 更为多见 ［11］。 AVMs 患者后期由于
长期静脉回流增加，可能出现充血性心力衰竭等失
代偿性表现 ［12］，如心慌、气短、胸闷等。 这种失代偿
性表现多见于头颈及躯干等中枢部位的 AVMs 患
者中，而四肢仅在广泛、进展性的 AVMs 病变中有
发生的可能。
2.2 骨组织 AVMs AVMs 病变亦可出现在骨组
织中，包括原发于骨骼的中央性病变或软组织病变
累及的邻近骨骼。临床上以上、下颌骨多见，以往被
称为颌骨中心性血管瘤。 目前发现，蝶骨、颧骨、椎
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骨、尺骨、桡骨、肱骨、股骨、锁骨、肩胛骨和肋骨等
部位的骨内偶发 AVMs。 发生于长骨部位的 AVMs
除有 AVMs 的常见临床症状表现外，还可以发生病
理性骨折 ［13］。 骨组织 AVMs 可突破骨质，侵犯邻近
软组织，常使临床仅注意软组织病变治疗，而忽略
骨内 AVMs 的治疗，从而导致治疗失败。

颌骨 AVMs 由于涉及口腔颌面部复杂的解剖
结构关系，临床表现具有特殊性。主要症状是反复、
少量的自发性出血或难以控制的急性出血。急性出
血主要发生在儿童替牙期，特别是 10 岁左右，多因
拔除松动牙、乳恒牙交替或误诊后手术所致；也可
发生于颌骨、牙齿发育完成后。急性出血前，多有反
复牙周渗血先兆，部分患者以急性大出血为首发症
状，多伴有出血部位的牙齿松动。 颌骨 AVMs 主要
发生于磨牙区或前磨牙区，多伴牙根吸收；发生在
下颌骨的病变，偶有患者出现下颌区麻木症状。 病
变可仅限于颌骨内或侵及周围软组织。临床上若发
现颌骨邻近部位面部发热或有搏动性红斑，应积极
排除颌骨内病变。处于生长发育期的颌骨 AVMs 患
儿应严密随访至生长发育期结束。
2.3 内脏 AVMs 内脏 AVMs 相对少见， 偶有肾
脏、肺部、胃肠道、盆腔等部位的发病报告。 与软组
织 AVMs 不同， 内脏 AVMs 的临床症状相对隐匿，
部分患者无症状，或仅有非特征性、难于鉴别诊断
的一般症状，如局部酸胀、疼痛、悸动以及出血等，
具体与病变部位及大小有关 。 例如先天性肾脏
AVMs 的典型症状包括肾血管性高血压、 疼痛、血
尿、 腹部或腹侧杂音以及心肺高负荷等； 胃肠道
AVMs 则可因消化道出血、黑便、“痔疮”等就诊；盆
腔 AVMs 由于位置较深、发病率低等原因，更容易
被忽视，可表现为无症状的大血管病变，或表现为
其他病症，如下腹部疼痛、排尿困难、尿频、血尿、足
部下垂、劳力性呼吸困难或反复流产等。 在年轻女
性患者中，无症状盆腔 AVMs 在正常分娩或剖宫产
时可能出现危及生命的大出血。肺部 AVMs 则多无
临床表现， 仅少数表现为血氧饱和度降低。 内脏
AVMs 临床表现的特异性不强，其诊断和评估更依
赖于辅助检查。
2.4 AVMs 的临床分期 目前 AVMs 的临床分期
主要采用 Schobinger 法， 由 Schobinger 于 1990 年
第 8 届 ISSVA 大会上提出，并由 Mulliken 等 ［14］引
用加以推广，见表 1。
3 AVMs 的辅助检查

辅助检查在明确 AVMs 诊断、评估病变血流动

力学特点及随访等方面具有重要作用。彩色多普勒
超声（color Doppler flow imaging，CDFI）能客观评价
AVMs 的流速、流量等血流动力学指标，是筛查的
首选检查方法，可对病变畸形血管团、供血动脉、引
流静脉的血流状态进行分析和评价。 B 型超声检查
中，AVMs 往往表现为界限不清的病变， 可探及动
脉和静脉系统扩张；在某些病例中，可出现伴有软
组织水肿或脂肪浸润所致的组织增厚。 CDFI 检查
可见局部的高流量、富血循病变，血管密度通常高
于 5 个/cm3，有供血动脉的收缩速度及舒张流量增
加、引流静脉的动脉化及高湍流量等具备诊断价值
的重要表现 ［15］。在某些难于定位的病例中，CDFI 还
能起到辅助定位穿刺的作用。

对比剂增强 CT 能为 AVMs 的诊断提供丰富
信息，可较好地显示病灶位置、血流状态及邻近组
织受累情况。 AVMs 在增强 CT 的基本表现为动脉
期强化的畸形血管团、扩张强化的回流静脉及迂曲
的供血动脉，在 AVMs 诊断中有重要意义。 特定部
位的 AVMs 可有其特征性表现， 如累及骨组织的
AVMs 可出现骨质破坏、穿孔、甚至病理性骨折，下
颌骨 AVMs 患侧下颌神经管较对侧增粗等。 AVMs
病变在 MRI 中可表现为异常的混杂信号影，T1 加
权像呈等低信号影，T2 加权像呈信号强度增高，内
有明显的流空现象。 注射增强剂后，病变呈明显的
不均匀强化。

相对于其他辅助检查，DSA 能直观动态地显示
病变的血流动力学特点，对于动静脉瘘、供血动脉、
引流静脉的显示更加直观清晰。 AVMs 的特征性
DSA 表现包括团状、结节状畸形血管团，增粗、增
多的供血动脉、早显、扩张的引流静脉等。由于畸形
血管团内血液流速增加、流量增大，供应畸形血管
团的供血动脉增粗，可为单支或多支，供养动脉的
来源与畸形血管团的部位有关。畸形血管团的引流
静脉明显增粗、迂曲，在动脉相与畸形血管团几乎
同时显影。 基于动静脉畸形的 DSA 表现而提出的
动静脉畸形分型系统 Cho 分型和 Yakes 分型目前
得到了广泛的认可和应用（表 2、表 3）［16, 17, 18］。 但由
于 DSA 有创， 现阶段一般与介入栓塞治疗同期完

表 1 AVMs 的 Schobinger 分期

分期

Ⅰ（静止期）

Ⅱ（进展期）

Ⅲ（破坏期）

Ⅳ（失代偿期）

特征

皮肤发红、发热

病变增大、扩展

疼痛、溃疡、出血、感染

充血性心力衰竭
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成，而较少单独作为术前评估和诊断手段。

4 AVMs 的诊断
综合评估患者的临床表现及辅助检查所提示

的信息后，明确 AVMs 的诊断并不困难，重点和难
点在于避免误诊和漏诊 。 以往认为 DSA 是诊断
AVMs 的“金标准”，但临床实践中尚存在一定的局
限性。 例如，在存在快速动、静脉分流的病例中，造
影剂过早通过瘘口流入回流静脉，而不能完全充盈
病变区域，即使在造影过程的静脉期，也不能清楚
显示畸形血管团，这种情况下动脉造影不能真实反
映病变的实际情况，这在骨组织 AVMs 中表现更为
突出；再如，动、静脉分流也可存在于某些肿瘤性疾
病中 ， 仅根据 DSA 表现将肿瘤性疾病误诊为
AVMs，可能会延误治疗时机。 因此，AVMs 的诊断
应在综合评价临床表现以及辅助检查提供的信息
后方可明确。 需要强调的是，在不同的辅助检查手
段中，增强 CT 对于显示病变范围、描述病变血流
状态、供血动脉及回流静脉情况、病变与邻近组织
关系、 骨骼内情况等方面具有明显优势。 对疑似
AVMs 的患者完善术前增强 CT， 并结合其临床表
现做出临床诊断后， 介入栓塞治疗时应用 DSA 再
次确认和评估，是目前推荐的诊断策略。 对于临床
可疑病例，在有效控制出血的情况下应及时做病理

检查以避免误诊误治。
5 AVMs 的治疗

AVMs 的治疗关键是有效消除或缓解静脉高
压，治疗方式以介入栓塞为主，可辅以激光、外科手
术治疗等。其中，外科手术治疗作为一种辅助方法，
仅在单一病灶表浅、局限时或病灶经充分栓塞后呈
纤维化需要减容时采用 。 截肢手术在晚期肢体
AVMs 的救治中也有不可替代的作用。 激光治疗主
要应用于静止期、表浅的 AVMs 或病灶经过充分栓
塞后仅残留表浅皮肤颜色变化的患者，可作为介入
栓塞治疗的辅助方法，起到改善皮肤或黏膜颜色的
作用。

AVMs 介入栓塞治疗的适应证取决于病变大
小、位置和症状的严重程度。 累及躯干和肢体的局
灶性无症状 AVMs 建议初诊时行增强 CT 或 MRI
确定其范围和血管结构，并通过定期临床随访明确
其安全性，随访间隔为 3、6、12 个月；如病变仍处于
静止状态，则每年进行随访。针对进展期、破坏期和
失代偿期患者，则要积极给予介入栓塞治疗。AVMs
的栓塞治疗没有绝对禁忌证，相对禁忌证取决于栓
塞方式和栓塞材料的选择，最为重要的相对禁忌证
是缺乏对 AVMs 治疗的专业知识和相关经验。针对
AVMs 治疗的讨论应该集中在栓塞材料和栓塞方
式的选择上。 每一种栓塞材料均有其独特的优缺
点，治疗前需根据病变的血流动力学特点和治疗者
的经验予以选择。

AVMs 介入栓塞治疗的技术要点包括：如何找
到真正的畸形血管团的位置；采用何种途径到达畸
形血管团； 采用何种栓塞材料破坏畸形血管团、阻
断异常交通。
5.1 畸形血管团的位置确定 大多数 AVMs 特征
性地表现出供血动脉及引流静脉之间的畸形血管
团［“巢（nidus）”］。 “巢”是由密集、迂曲、分化程度
低的血管组成的分散网络，血管阻力极低，能侵犯
性地募集侧支血管并促进成血管化。动脉端阻塞方
法如手术结扎、弹簧圈栓塞、覆膜支架等虽可能有
一定的短期效果，但无法对“巢”进行阻断和破坏，
长期效果不佳。 新的动脉侧支供养血管由于低阻
力巢血管床的负压吸引作用不断增殖，甚至有刺激
病变迅猛进展的可能。 因此，AVMs 治疗的主要目
标是消灭“巢”，从而增加远端毛细血管血流、减轻
静脉系统血管动脉化趋势。术前影像学检查和术中
造影可以为“巢”的位置确定提供充分信息；对影
像学资料进行多层面、多角度分析，有助于发现并

表 2 AVMs 的 Cho 血管造影分型

分型

Ⅰ型

Ⅱ型

Ⅲa 型

Ⅲb 型

特征

供血动脉不超过三条，引流入单一的静脉流出通道

多条供血动脉呈丛状，引流入单一的静脉流出通道

小动脉和小静脉之间存在多处微小动静脉瘘，连接处

血管无扩张，呈现细条纹状排列

小动脉和小静脉之间存在多处微小动静脉瘘，连接处

血管扩张，呈现复杂扩张血管网

表 3 AVMs 的 Yakes 血管造影分型

分型

Ⅰ型

Ⅱ型

Ⅱa 型

Ⅱb 型

Ⅲ型

Ⅲa 型

Ⅲb 型

Ⅳ型

特征

单一的动脉与单一的静脉直接交通，即动静脉瘘

具有多条供血动脉，其特征为“巢”样多管状血管团块

多条动脉或小动脉与“巢”直接相连而后引流入静脉

流出

“巢”引流入单一的瘤样扩张的引流静脉，且“巢”出现

在静脉瘤之前

具有多条供血动脉或小动脉，引流入扩张的静脉瘤中，

“巢”位于静脉瘤管壁上

静脉瘤具有单一的流出静脉

静脉瘤具有多条流出静脉

多条动脉或小动脉形成难以计数的微小动静脉瘘，

与正常毛细血管混合，弥散分布在受累的组织中
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定位“巢”。
5.2 采用何种途径到达畸形血管团 入路包括经
动脉、经静脉以及直接穿刺等。 经动脉入路是相对
直接的方式。 对 Yakes 分型Ⅳ型的 AVMs 病例，最
好的入路是通过动脉微导管系统，有利于超选择栓
塞，从而弥散、渗透并破坏畸形血管团。对 Yakes 分
型Ⅰ型 AVMs（即动静脉瘘），经动脉通路可直接达
到瘘口位置，部分可以通过动脉跨过瘘口而达到静
脉端，使用弹簧圈或栓子等栓塞材料可能可以达到
治愈目的。

虽然经动脉途径最为直接，但由于供血血管极
度迂曲、痉挛及供血动脉数目较多等原因，多数患
者无法经过动脉入路完成治疗。 在此情况下，可选
择经静脉途径完成对“巢”的栓塞和破坏。但由于血
流流向的冲击，经静脉途径使用液体栓塞剂存在一
定的挑战，可通过弹簧圈辅助栓塞、辅助使用聚合
栓塞剂等方法来控制血流并降低栓塞剂流出导致
异位栓塞的风险。

此外，直接经皮途径进入“巢”是另一种可以单
独使用或结合其他方法共同使用的技术。临床中直
接穿刺进入巢和扩张回流静脉的方法往往更加直
接有效。
5.3 栓塞剂的选择 在 AVMs 中可使用多种栓塞
剂。 每种栓塞剂均有其独特的优势、风险以及技术
特性。 术者使用经验、对栓塞剂的熟悉程度以及对
其在不同血管床上细微差别的明确，是决定临床治
疗结果的重要因素。

氰基丙烯酸酯正丁酯 （N-butyl cyanoacrylate，
NBCA）、 聚乙烯醇颗粒栓塞剂 （polyvinyl alcohol，
PVA）和 Onyx 液体栓塞剂（美国 Micro Therapeutics
公司）不能破坏畸形血管团内的内皮细胞，即使充
分栓塞仍有可能再生异常腔道而导致病变的再通。
无水乙醇是目前唯一可达到治愈 AVMs 目的的液
体栓塞剂，注射后可引起蛋白质变性，对内皮细胞
造成直接且广泛的破坏， 使其失去内分泌功能，同
时促进“巢”内血栓形成。 尽管存在争议，无水乙醇
已广泛应用于 AVMs 的治疗中。 然而，无水乙醇确
实存在较高的风险性，已报告的并发症包括神经损
伤、皮肤溃疡、致死性中枢性心肺功能衰竭等。无水
乙醇单次最大剂量不能超过 1 ml/kg，以避免溶血、
急性肾损伤、心肺功能意外等。 由于无水乙醇的非
显影性，治疗过程中存在一定风险，而添加对比剂
会降低其浓度及治疗有效性， 因此， 针对高流速
AVMs 的无水乙醇栓塞治疗应限于对其有丰富经

验、对风险特征有明确认识的专业医师。 AVMs 的
无水乙醇栓塞治疗必须在全麻下治疗，以增加安全
性，术中需严密监测有创动脉压、血氧饱和度、心率
等生命体征。 切勿将无水乙醇注入正常动脉内，否
则会导致其所供应的神经、 肌肉和结缔组织坏死。
回流静脉释放弹簧圈也可作为无水乙醇注射前的
辅助性栓塞手段，可达到降低病变流速、减少无水
乙醇用量、控制并发症的目的。

颗粒栓塞剂以 PVA、微球为代表。 在急性出血
发作、巨大 AVMs 手术切除前的预防性栓塞等情况
下可作为高效栓塞剂加以运用。颗粒栓塞剂的直径
为 150~1200 μm，颗粒直径对于 AVMs 的治疗至关
重要。 如直径过大，则不能完全渗透病灶的“巢”，
虽可获得栓塞后即刻血管造影上的明显改善，但容
易发生再通和复发；如直径过小，则无法完全阻塞
畸形血管团，有通过异常分流发生非靶向性栓塞的
潜在风险。 值得注意的是，在存在明显动静脉直接
交通的 AVMs 病灶中，应尽量避免直接使用颗粒栓
塞剂，以防止出现异位栓塞。

聚合物栓塞剂包括 NBCA 和 Onyx 等。 Onyx 是
由次乙烯醇异分子聚合物、二甲基亚砜和钽粉混合
而成的非黏性液体栓塞剂，可克服 NBCA 黏管的缺
点， 是某些治疗中心治疗 AVMs 较为常用的栓塞
剂。 根据 AVMs 的血管构筑特征，其进入方式可为
通过轴向微导管系统经动脉超选择途径输送、通过
直接穿刺技术和（或）逆行经静脉途径输送。聚合物
栓塞剂对 AVMs 的栓塞有一定的治疗意义，但因其
不具有破坏血管内皮细胞的作用，潜在的复发概率
相对较高。

机械性栓塞器械如封堵器、弹簧圈等对 AVMs
“巢”没有直接化学破坏作用，但仍不可忽视。AVMs
病灶内血流速度快、缓冲不足时，物理性栓塞器械
可提供机械性充填，从而减缓流速，为进一步的液
体栓塞提供可能，并减少完全闭合 AVM 的液体栓
塞剂剂量。机械性栓塞也可作为典型 AVMs 引流静
脉的流速控制辅助手段，减少经动脉途径或直接穿
刺输送过程中使用液体栓塞剂引起非靶向性栓塞
风险。 在利用无水乙醇治疗 AVMs“巢”和回流静脉
的过程中，使用弹簧圈进行充分栓塞可降低病变
流速，减少无水乙醇用量，提高治疗效率，降低系
统并发症风险。 AVMs 栓塞治疗中忌用弹簧圈和覆
膜支架单纯堵塞供血动脉，这不仅不能有效降低
静脉高压状态，还会促进侧支循环建立，加速病变
的发展。
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6 AVMs 的评估和随访
鉴于 AVMs 发病率低， 治疗方式种类繁多，既

往缺乏统一标准，因此对其治疗效果的评估和分析
也较为困难。 病史及体格检查、增强 CT、增强 MRI
作为常规临床诊断依据；DSA 作为有创检查手段，
对怀疑有复发或进展病例是必要的。

AVMs 患者存在较高的复发概率。 复发可能是
由于栓塞部位再通或病灶血管持续扩张导致的，即
使成功治疗，复发时间也难以估计。 因此，AVMs 病
例的随访时间应在最后一次治疗后的 2、4、6、12 个
月。 1 年后应行 DSA 检查，并每年常规复查 1 次。
若治疗后出现复发，则应重新计算时间。
7 总结和展望

AVMs 的自然病程和症状在很大程度上取决
于病灶的位置和范围，正确诊断依赖于对其临床表
现、辅助检查的综合分析。 目前对 AVMs 的治疗已
形成以介入栓塞为主、其他方式为辅的多学科综合
理念。 综合运用多种治疗方法，结合临床专科医师
的技术经验、专业知识是决定临床治疗效果的重要
因素。设计和开展多中心、前瞻性的临床试验，将为
评估和提高现有治疗的效果、降低风险等提供有效
证据。对于 AVMs 的确切病因、机制的进一步研究，
将有助于从分子生物学角度理解其形成原因，并为
靶向药物治疗手段提供思路。

参于本共识编写的专家委员会成员 （按姓氏拼音排

序）：丁语（河南省儿童医院），范新东（上海交通大学医学院

附属第九人民医院），樊雪强（中日友好医院），冯睿（海军军

医大学附属长海医院），郭磊（山东大学齐鲁儿童医院），郭

平凡（福建医科大学附属第一医院），郭伟（中国人民解放军

总医院第一医学中心），李晓（上海交通大学医学院附属第

九人民医院），廖正银（四川大学华西医院），刘昌伟（中国医

学科学院北京协和医院），陆信武（上海交通大学医学院附

属第九人民医院），秦中平（临沂市肿瘤医院），曲乐丰（海军

军医大学附属长征医院），苏立新（上海交通大学医学院附

属第九人民医院），徐磊（山东大学齐鲁医院），张靖（广州市
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