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·专题·小儿神经外科疾病·

幼儿烟雾病的诊断及外科治疗分析

袁宏耀　 许新科　 陈　 程　 林锦荣　 王方宇　 李方成　 李军亮

【摘要】 　 目的　 探讨幼儿烟雾病的诊断、外科治疗方案及其预后状况。 　 方法　 回顾性分析 ２０１５
年 ３ 月至 ２０１８ 年 ３ 月广州市妇女儿童医疗中心神经外科收治的 １５ 例烟雾病患儿（年龄均≤６ 岁）的临
床资料，分析患儿的首发症状、Ｓｕｚｕｋｉ分期、影像学特征、手术方式及手术疗效，总结幼儿烟雾病的临床
特征及手术疗效。 　 结果　 幼儿烟雾病的首发症状包括：短暂性脑缺血发作（Ｔｒａｎｓｉｅｎｔ ｉｓｃｈｅｍｉｃ ａｔｔａｃｋ，
ＴＩＡ）５ 例，脑梗死 ８ 例，头痛、头晕 ２ 例；Ｓｕｚｕｋｉ分期显示：Ⅱ期 １ 例，Ⅲ期 ６ 例，Ⅳ期 ５ 例，Ⅴ期 ３ 例。 １２
例（１７ 侧）行手术治疗，其中左侧 ２ 例，右侧 ５ 例，双侧 ５ 例。 均行脑 －硬脑膜 －颞肌 －血管融合（Ｅｎｃｅ
ｐｈｏｄｕｒａｌｍｙｏｓｙｎａｎｇｉｏｓｉｓ，ＥＤＭＳ）术，其中 ３ 侧联合行额骨多点钻孔（Ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｂｕｕｒ ｈｏｌｅｓ，ＭＢＨ）术。 患儿
均获 １２ ～ ３０ 个月随访，中位随访时间 １６． ３ 个月。 术后 ３ 个月磁共振血管成像（Ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ ａｎｇｉ
ｏｇｒａｐｈｙ，ＭＲＡ）或血管造影（Ｄｉｇｉｔａｌ ｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＤＳＡ）显示，１７ 侧均出现颈外动脉向脑皮层代
偿供血现象，表示脑血流灌注均得到改善；１６ 侧手术（９４． １％ ）后患儿神经功能缺损症状得到改善，１ 侧
手术（５． ９％ ）后患儿进展性症状稳定。 １ 例患儿出现硬膜下出血，余 １４ 例均未出现手术侧脑梗死、出
血、颞肌占位及头皮坏死等并发症。 　 结论　 ＥＤＭＳ治疗幼儿烟雾病安全有效，联合 ＥＤＭＳ和额骨钻孔
术可达到更大范围的间接血管重建，有利于进一步改善脑灌注状况。
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　 　 烟雾病（ｍｏｙａｍｏｙａ ｄｉｓｅａｓｅ，ＭＭＤ）又称颅底异
常血管网症，发病原因尚不明确。 ＭＭＤ以双侧颈内
动脉末端及大脑前动脉、大脑中动脉起始部进行性
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狭窄和闭塞，伴颅底小血管代偿性网状增生扩张、

脑实质和脑膜广泛侧支循环形成为特征的脑血管

疾病［１］ ，１９６９ 年由日本学者 Ｓｕｚｕｋｉ 和 Ｔａｋａｋｕ［２］ 首
次报道。 由于这种颅底异常血管网在脑血管造影

图像上形似烟雾，故被称为烟雾病，其中烟雾状血

管的本质是扩张的穿通动脉，并起到侧支循环的代

偿作用。 东亚国家的烟雾病患病率相对较高，在日

本，１９９５ 年烟雾病发病率和患病率分别是 ０． ３５ ／ １０
万和 ３． １６ ／ １０ 万，到 ２００３ 年则分别增至 ０． ５４ ／ １０ 万
和 ６． ０３ ／ １０ 万。 男女患病比例约为 １ ∶ ２，其中 １０％
～ １５％的患者存在烟雾病家族史，流行病学资料显
示烟雾病发病率可在以下两个年龄段达到顶峰：

１０ ～ ２０ 岁和 ３５ ～ ５０ 岁［３ － ５］ 。 Ｄｕａｎ Ｌ 等［６］ 曾开展

了一项关于中国人群烟雾病的系统调查，发现 ８０２
例 ＭＭＤ患者临床表现与来自韩国和日本的患者
相似，两个发病高峰年龄段分别为 ５ ～ ９ 岁和 ３５ ～
３９ 岁。 但在中国患者中性别分布的差异不太明
显，有家族史者相对少见（约 ５． ２％ ）。 烟雾病的病
因至今还不清楚，从目前的证据来看，遗传和环境

因素与该病的发生关系较大。 该病可表现出脑缺

血和颅内出血相关特征，而儿童常表现为缺血症状

（约 ７９％ ）［７ － １１］ 。 近年来，随着磁共振血管成像
（ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＭＲＡ）及灌注成像技
术的推广应用，神经外科医师对烟雾病的认识也在不

断加深，对烟雾病的诊断准确性逐渐提高。 但国内对

于幼儿烟雾病的诊治报道较少，本文通过分析 １５ 例
烟雾病患儿诊治全过程的临床资料，旨在探讨烟雾病

的临床特点、手术方式选择及预后状况。

材料与方法

一、临床资料

回顾性分析 ２０１５ 年 ３ 月至 ２０１８ 年 ３ 月广州市
妇女儿童医疗中心神经外科收治的 １５ 例烟雾病患
儿临床资料。 纳入标准： ①烟雾病的诊断均符合
２０１２ 年日本烟雾病诊疗指南中烟雾病诊断标准
者［１２］ ； ②年龄≤６ 岁者。 排除标准：患有自身免疫
病、头部外伤、头部放射性照射等可导致脑血管损

伤的疾病者。 通过分析患儿的性别、发病年龄、首

发症状、铃木分期（Ｓｕｚｕｋｉ 分期）、影像学特征及治
疗结局，总结幼儿烟雾病的临床特征，并评估其手

术疗效［２］ 。

二、手术治疗

脑血管重建的手术指证：烟雾病患者出现缺血

症状，影像学检查提示脑血流储备和灌注不足。 为

防止因出血性烟雾病导致的再出血，即使脑血管储

备不降低亦应行脑血管重建手术（证据水平Ⅲ
级）［１２］ 。 手术侧别的选择：优先选择缺血较重侧进行

手术治疗；若双侧缺血情况相似，首选优势半球。 根

据 ＤＳＡ及脑灌注状况，１２ 例行脑 －硬脑膜 －颞肌 －
血管融合术（ｅｎｃｅｐｈｏｄｕｒａｌｍｙｏｓｙｎａｎｇｉｏｓｉｓ，ＥＤＭＳ），
３ 侧联合多点钻孔术治疗，并观察术后近期并发症。

三、随访

术后 ３ 个月返院复查 ＭＲＩ、ＭＲＡ 及脑灌注成
像，术后 ６ 个月到 １ 年复查 ＤＳＡ，并行神经系统检
查，评估手术侧治疗前后缺血改善情况及血管融合状

况；并评估未行手术的对侧，若出现缺血症状则接受

手术。 定期通过门诊及电话随访患儿临床症状及神

经功能，包括术前及术后的语言功能、肢体功能及改

良 Ｒａｎｋｉｎ量表（ｍｏｄｉｆｉｅｄ Ｒａｎｋｉｎ ｓｃａｌｅ，ｍＲＳ）评分。

结　 果

一、临床特征

本研究 １５ 例烟雾病患儿全部表现为缺血性症
状。 男 ７ 例，女 ８ 例：年龄 ８ 个月至 ６ 岁，平均（３． ７
±１． ８）岁。 首发症状：短暂性脑缺血发作（ ｔｒａｎｓｉｅｎｔ
ｉｓｃｈｅｍｉｃ ａｔｔａｃｋ，ＴＩＡ） ５ 例，脑梗死 ８ 例，头痛头晕
２ 例。

１． 影像学特征　 １５ 例均行 ＭＲＡ 检查，均伴有
颈内动脉远端、大脑前动脉、大脑中动脉不同程度

的狭窄或闭塞及颅底烟雾血管生成，共 ２１ 侧病变，
其中左侧 ３ 例，右侧 ６ 例，双侧 ６ 例。 脑灌注成像表
现为前循环灌注不足。 通过入院首次 ＤＳＡ 检查，
Ｓｕｚｕｋｉ分期结果为：Ⅱ期 １ 例，Ⅲ期 ６ 例，Ⅳ期 ５ 例，
Ⅳ期 ３ 例。
２． 手术治疗　 １５ 例中 ３ 例 ＤＳＡ检查结果显示

颈外动脉侧枝循环形成良好，脑灌注成像提示无明

显灌注不足，遂予以保守治疗（即改善循环及神经

营养治疗）。 余 １２ 例共发生 １７ 侧病变，其中左侧 ２
例，右侧 ５ 例，双侧 ５ 例，均行 ＥＤＭＳ 术。 根据术中
颞浅动脉的粗细程度，５ 侧病变分离颞浅动脉并行
脑皮层贴敷术。 由于 ＥＤＭＳ术可沟通颅内外动脉区
域，但无法沟通前额部皮层缺血区域，因此术前 ３ 例
灌注成像显示前额明显灌注不足者同期行额骨钻

孔术。

３．随访情况　 对 １５ 例患儿随访 １２ ～ ３０ 个月，
中位随访时间为 １６． ３ 个月。 １２ 例（１７ 侧）接受
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ＥＤＭＳ术后，１６ 侧（９４． １％ ）神经功能缺损症状有所
改善。 其中 ５ 例 ＴＩＡ发作的患儿经治疗后均未再次
发作，２ 例头痛、头晕患儿术后未诉头部不适，８ 例脑
梗死患儿首发症状为肢体无力，经手术治疗后均得

到好转，肌力从术前的Ⅰ ～Ⅱ级肌力逐渐好转至Ⅳ
～Ⅴ级。 其中 ３ 例患儿术前出现合并语言障碍，术
后语言功能正常，仅 １ 例出现硬膜下血肿，经血肿外
引流后未遗留神经系统并发症。 其余患儿未出现

手术侧脑梗死、出血、颞肌占位及头皮坏死等并发

症。 术后 ｍＲＳ评分均显著低于术前，见表 １。
二、典型病例分析

患儿男，２ 岁 ５ 个月，主诉：突发左侧肢体无力 ６
周，无特殊既往史。 体格检查：意识清楚，言语正

常，左侧肢体肌力Ⅲ级，右侧肢体肌力Ⅴ级，肌张力
正常，病理征未引出，实验室检查结果未见异常。

头部 ＭＲＩ 及 ＭＲＡ 结果提示：双侧颈内动脉前床突
段以上闭塞，右侧大脑中动脉、左侧大脑中动脉起

始段及双侧大脑前动脉起始段未见显示，颅底广泛

侧支循环形成；伴右侧颞顶叶脑回缺血、梗塞，考虑

为 Ｍｏｙａｍｏｙａ病。 全脑血管造影术提示：双侧颈内
动脉末端狭窄周围大量烟雾状血管形成，双侧颈

外动脉未见代偿供血。诊断：①烟雾病；②右侧颞

表 １　 烟雾病患儿的治疗方式和预后
Ｔａｂｌｅ １　 Ｔｒｅａｔｍｅｎｔｓ ａｎｄ ｐｒｏｇｎｏｓｔｉｃ ａｓｓｅｓｓｍｅｎｔｓ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｍｏｙａｍｏｙａ ｄｉｓｅａｓｅ

序号 性别 年龄 首发症状 铃木分期 治疗 术前 ｍＲＳ 术后 ｍＲＳ 术后症状改善状况

１ 女 ４ 岁 ＴＩＡ Ⅲ 双侧 ＥＤＭＳ １ ０ 完全改善

２ 男 ６ 岁 头痛 Ⅳ 左侧 ＥＤＭＳ，右侧 ＥＤＭＳ ＋ ＭＢＨ １ ０ 完全改善

３ 男 ４ 岁 ＴＩＡ Ⅲ 左侧 ＥＤＭＳ，右侧 ＥＤＭＳ ２ ０ 完全改善

４ 女 １ 岁 脑梗死 Ⅲ 左侧 ＥＤＭＳ ＋ ＭＢＨ，右侧 ＥＤＭＳ ２ ０ 无新发埂塞

５ 男 ６ 岁 ＴＩＡ Ⅳ 左侧 ＥＤＭＳ ＋ ＭＢＨ，右侧 ＥＤＭＳ ２ ０ 完全改善

６ 女 ６ 岁 脑梗死 Ⅳ 右侧 ＥＤＭＳ ２ ０ 无新发埂塞

７ 女 １ 岁 脑梗死 Ⅱ 左侧 ＥＤＭＳ ２ ０ 无新发埂塞

８ 女 ４ 岁 ＴＩＡ Ⅲ 左侧 ＥＤＭＳ １ ０ 完全改善

９ 女 ４ 岁 脑梗死 Ⅳ 右侧 ＥＤＭＳ ２ ０ 无新发埂塞

１０ 男 ５ 岁 脑梗死 Ⅲ 右侧 ＥＤＭＳ ２ ０ 无新发埂塞

１１ 男 ４ 岁 头晕 Ⅲ 右侧 ＥＤＭＳ １ ０ 完全改善

１２ 男 ８ 月 脑梗死 Ⅳ 右侧 ＥＤＭＳ ２ ０ 无新发埂塞

图 １　 烟雾病患儿术前、术后 ＭＲＡ结果　 Ａ：术前双侧颈内动脉远端狭窄闭塞，右侧大脑中动脉未见显影，颅底可见多发烟雾
血管，右侧颈外动脉未见代偿； Ｂ：术后 ３ 个月双侧颈内动脉远端仍闭塞，右侧大脑中动脉未见显影，颅底烟雾血管较前减少，
可见右侧颈外动脉增粗，向脑皮层代偿供血　 图 ２　 烟雾病患儿术前、术后 ＤＳＡ右侧颈内动脉造影结果　 Ａ：术前右侧颈内动
脉远端狭窄，右侧大脑前动脉可见显影，右侧大脑中动脉部分显影，颅底可见多发烟雾血管； Ｂ：术后 ３ 个月右侧颈内动脉远端
闭塞，右侧大脑前动脉及大脑中动脉未见显影，颅底烟雾血管明显减少　 图 ３　 烟雾病患儿术前、术后 ＤＳＡ 右侧颈外动脉造
影　 Ａ：术前右侧颈外未见代偿； Ｂ：术后 ３ 个月正位造影示脑膜中动脉、颞深动脉及颞浅动脉通过血管融合灌注右侧皮层　
图 ４　 脑 －硬脑膜 －颞肌 －血管融合术治疗幼儿烟雾病　 Ａ：分离颞浅动脉； Ｂ：保留脑膜中动脉主干及分支，硬脑膜翻转贴敷
于脑皮层； Ｃ：颞浅动脉穿过颞肌贴敷于脑表面，颞肌缝合于硬脑膜边缘； Ｄ：骨瓣还纳并固定
Ｆｉｇ． １　 Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ａｎｄ ｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅ ＭＲＡ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｍｏｙａｍｏｙａ ｄｉｓｅａｓｅ　 Ｆｉｇ． ２　 Ｒｉｇｈｔ ｉｎｔｅｒｎａｌ ｃａｒｏｔｉｄ ａｒｔｅｒｙ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ ｂｅ
ｆｏｒｅ ａｎｄ ａｆｔｅｒ ｓｕｒｇｅｒｙ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｍｏｙａｍｏｙａ ｄｉｓｅａｓｅ　 Ｆｉｇ． ３　 Ｒｉｇｈｔ ｅｘｔｅｒｎａｌ ｃａｒｏｔｉｄ ａｒｔｅｒｙ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ ｂｅｆｏｒｅ ａｎｄ ａｆｔｅｒ ｓｕｒｇｅｒｙ ｉｎ
ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｍｏｙａｍｏｙａ ｄｉｓｅａｓｅ　 Ｆｉｇ． ４　 Ｓｕｒｇｉｃａｌ ｆｉｅｌｄ ｏｆ ｅｎｃｅｐｈｏｄｕｒａｌｍｙｏｓｙｎａｎｇｉｏｓｉｓ
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顶叶脑梗死。 由于右侧大脑半球缺血较重，完善相

关术前准备后于 ２０１５ 年 ３ 月 ２０ 日行右侧 ＥＤＭＳ
术。 手术顺利，术后患儿恢复良好。 于 ２０１５ 年 ７ 月
４ 日复查 ＤＳＡ，右侧颈外动脉造影示脑膜中动脉、颞
浅动脉分支形成大量新生血管向颈内动脉供血区

代偿供血，大部分位于手术范围内。 左侧肢体肌力

恢复 Ｖ级，肢体活动正常。 术前术后影像学结果对
比见图 １ 至图 ３，手术过程照片见图 ４。

讨　 论

烟雾病常见的初始临床表现可概括为脑缺血

和脑出血两种类型，其中成人以脑出血表现为主，

而儿童以脑缺血表现为主［７］ ，主要特点为反复发作

的肢体无力、失语、头痛等 ＴＩＡ症状。 由于烟雾病具
有进展性和不可逆性，缺血状态得不到自身代偿及

外界干预改善的情况下常可导致脑梗死的发生［１３］ 。

脑梗死的发生常伴有神经功能缺损的症状，患儿生

活质量明显随之下降。 对于缺血性脑血管病，常见

的病因包括动脉粥样硬化、心源性栓塞、血管炎、烟

雾病及血液高凝状态等。 幼儿烟雾病容易被误诊

为血管炎，血管炎的诊断标准为具有明确的实验室

检查证据或中枢系统感染处于活动期，实验室检查

证据包括炎性标记物阳性、血液检查结果异常、狼

疮抗凝组织抑制血栓形指数异常、自身抗体谱阳

性、抗心磷脂抗体阳性、脑脊液检查提示炎症等［１４］ 。

而烟雾病患儿相关炎性指标则多数正常。

目前临床常用 ＣＴＡ、ＭＲＡ 或 ＤＳＡ 评估颅内血
管情况，并辅助判断缺血性血管病的病因，其中

ＤＳＡ是诊断烟雾病的金标准。 烟雾病的 ＤＳＡ 典型
表现为颈内动脉远端、大脑前动脉、大脑中动脉不

同程度的狭窄或闭塞，且颅底烟雾血管生成。 而血

管炎引起的烟雾综合征 ＤＳＡ 表现为血管节段性狭
窄、闭塞，血管壁增厚并强化。 因此如需排除血管

炎病变，我们会增加主动脉弓造影检查，并以此结

果评估各大动脉是否存在节段性狭窄或典型的串

珠样狭窄病变。 烟雾病的患儿可通过 ＤＳＡ 了解颅
内动脉的狭窄状况、侧枝循环代偿情况及颈外动脉

是否已建立侧支循环，这对制定手术策略至关重

要。 由于有时烟雾状血管首发于一侧，但随着年龄

的增长，另一侧病变开始逐渐出现，因此发生于儿

童的单侧病变也被认为是烟雾病［８］ 。 对 ＤＳＡ 资料
进行回顾并通过 Ｓｕｚｕｋｉ 分期的结果判读评估患儿
的烟雾病进展的情况，可为手术方式的选择提供重

要依据。 本文 １５ 例患儿的 Ｓｕｚｕｋｉ分期如下：Ⅱ期 １
例，Ⅲ期 ６ 例，Ⅳ期 ５ 例，Ⅴ期 ３ 例。 其中 ３ 例Ⅴ期
患儿已出现颈外动脉的代偿供血，脑血管灌注尚

可，均予以保守治疗，３ 个月后复查 ＤＳＡ 均提示颈
外动脉增粗，通过侧枝循环向颅内皮层代偿供血，

临床上未见 ＴＩＡ及脑梗死症状出现。
２０１２ 年出版的烟雾病诊疗指南中明确指出，对

表现为缺血症状的烟雾病患者进行血管重建是有

效的。 手术治疗 ＭＭＤ的主要目标是逆转脑缺血和
脑梗死，从而保护大脑功能。 儿童 ＭＭＤ 通常表现
为脑缺血症状，脑灌注随着病情发展逐渐减小，最

终表现为脑缺血梗死，通过外科手术将颈外动脉的

血管融合灌注于大脑皮层已被证实对改善缺血症

状有益。 关于手术时机的选择，目前较为一致的观

点是一旦确诊应尽早接受手术，但应避开脑梗死或

颅内出血的急性期，具体时间间隔仍存在争议［１５］ 。

目前手术方式可分为直接血运重建、间接血管重运

及联合血运重建 ３ 类［８］ ，上述 ３ 种手术方案均可用
于儿童烟雾病的治疗。 由于幼儿的皮层血管极细，

行直接血管重建操作难度很大，血管融合困难；此

外患儿头皮较薄，分离颞浅动脉容易导致头皮血供

差，从而引起头皮坏死。 而间接血管重建则是利用

头皮、颞肌、硬脑膜的颈外动脉供血分支与大脑皮

层血管融合，从而达到颈外动脉向颅内代偿供血的

目的，该方式已普遍用于儿童烟雾病的手术治疗

中［１６］ 。 相关研究显示，在儿童患者中采用的方式主

要为间接搭桥，且效果显著（将术后 １ ～ ５ 年时间点
的卒中风险由 ３２％～ ９０％降低为 ＜ ５％ ） ［１７］ 。 ２０１７
的一篇文献回顾描述了每种方法的优势和劣势，通

过术后 １０ 年各项指标对比该研究团队发现，间接方
法治疗烟雾病比直接方法更有优势［１８］ 。 同时，间接

血管重建术方式也很多，本研究中 １２ 例接受了
ＥＤＭＳ术及 ＭＢＨ 术。 ＥＤＭＳ 术充分利用脑膜中动
脉、颞深动脉及颞浅动脉，将绝大部分颞肌贴敷于

脑皮层，术后融合的血管范围广、数量多，主要覆盖

于大脑中动脉供血区。 其中术中评估颞浅动脉粗

细的目的在于判断是否需要分离颞浅动脉并行贴

敷术，本研究中 ７ 侧颞浅动脉较粗，较易分离，遂行
ＥＤＭＳ时同期行分离颞浅动脉行贴敷术，术后无一
例头皮坏死。 其中 ３ 例患儿由于前额叶血供灌注较
差，单纯行 ＥＤＭＳ无法明确改善该区域血供，遂向额
部扩大切口，联合行额骨钻孔术，骨窗直径均在 ２． ５
ｃｍ左右，切开硬脑膜向内侧翻转，同时切开相应蛛
网膜，还纳骨瓣。 ３ 侧联合手术后复查 ＤＳＡ，发现该
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区域硬膜血供向皮层代偿良好，因此我们认为，联

合运用 ＥＤＭＳ及 ＭＢＨ能达到更大范围的间接血管
重建，可显著改善大范围脑缺血区域的重新灌注。

１２ 例幼儿烟雾病幼儿共行 １７ 侧手术，围手术期中 １
侧出现硬膜下出血，其余 １６ 侧均未出现手术侧脑梗
死、出血、颞肌占位及头皮坏死等并发症。 由此可

以看出，ＥＤＭＳ 治疗烟雾病相对简单、安全。 ３ 个月
后复查 ＤＳＡ均可见颈外动脉向脑皮层血管出现不
同程度的代偿，证明血管融合效果满意。

综上所述，幼儿烟雾病多表现为缺血性改变。

经 ＭＲＩ及 ＤＳＡ检查明确诊断后，应根据血管代偿及
灌注情况尽早行间接脑血管融合术，及时接受诊治

的患儿多预后良好。
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