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摘要：目的　研究烟雾病患者的临床表现和影像学的特征。方法　回顾性分析１１２例烟雾病患者的临床症状及其影像学特
征。结果　本研究纳入１１２例成年人，其中男性４０例（３５．７１％），女性７２例（６４．２９％），年龄２０～８０岁，平均年龄为（４７．２１±
１１．０５）岁，临床表现主要以出血型脑卒中及缺血型脑卒中两方面起病，并以出血型脑卒中多见（９９例，８８．３９％），ＣＴ血管成像
（ＣＴＡ）、磁共振血管成像（ＭＲＡ）及数字减影血管造影（ＤＳＡ）结果均可发现清晰的颅底异常增生血管网。结论　（１）成人型烟
雾病的发病高峰可能为４０～５０岁，女性多于男性；以出血型脑卒中多见，合并脑动脉瘤或动脉畸形可能是成人型烟雾病发生
脑出血的病因；（２）ＣＴＡ可以作为一种快速有效的初步筛查及早期诊断烟雾病的检查方法。
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　　烟雾病（ＭＭＤ）是一种原因不明的慢性的脑底
多个大血管进行性的狭窄或闭塞性疾病。该病在

日本人群中发病率较高，近几年也有研究报道在日
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本人群中该病的年患病率为３．１６／１０万，年发病率
为０．３５／１０万［１］。在２０１２年烟雾病诊断治疗指南
（日本）［２］数字减影血管造影（ＤＳＡ）仍然是ＭＭＤ诊
断的金标准，其在ＤＳＡ检查中可见颅底有烟雾状的
细小、侧枝动脉形成，其形态如一团烟雾，如同吸烟

时吐出的烟雾一样，故该疾病由此得名，由于本病
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的症状与体征具有多样性，临床上容易漏诊、误诊。

但随着 ＣＴ血管成像（ＣＴＡ）与磁共振血管成像
（ＭＲＡ）等影像学技术的不断发展，在新指南中［２］明

确脑血管造影仍是金标准且可评估分期，但ＤＳＡ属
于一种有创检查，且受很多因素影响，而 ＣＴＡ属于
无创检查，在血管成像上可以很清晰的显示狭窄或

闭塞的血管，并清晰的显示病变部位。本研究对确

诊的１１２例 ＭＭＤ患者的临床表现、ＣＴＡ、ＭＲＡ及
ＤＳＡ特征进行分析，现将结果报道如下。
１　资料与方法
１．１　一般资料　回顾性分析２０１１年１月—２０１６年
８月在中国人民解放军第一零五医院神经内科及神
经外科住院的ＭＭＤ患者１１２例，所有患者均符合新
指南ＭＭＤ的诊断标准［２］：临床上经过 ＣＴＡ、ＭＲＡ、
ＤＳＡ证实的ＭＭＤ患者，其典型的影像学表现为（双
侧）颈内动脉（ＩＣＡ）末端和（或）大脑前动脉（ＡＣＡ）
近端、大脑中动脉（ＭＣＡ）的近端狭窄或闭塞，同时这
些狭窄或闭塞的动脉附近可见异常血管网。单侧的

血管狭窄或闭塞性改变伴有异常血管网，可进行性发

展为ＭＭＤ，此时诊断可能为ＭＭＤ，故本研究也纳入
了单侧ＭＭＤ的患者［３］。排除标准：继发于动脉粥样

硬化、自身免疫学疾病（系统性红斑狼疮、结节性周围

动脉炎、抗磷脂抗体综合征、干燥综合征）、头部外伤、

放射性损伤、脑肿瘤、神经纤维瘤、唐氏综合征

（ＤＯＷＮ综合征）、甲状腺机能亢进、马凡综合征、Ｗｉｌ
ｌｉａｍｓ综合征、肝动脉发育不良症（Ａｌａｇｉｌｌｅ综合征）
等。本研究经中国人民解放军第一零五医院医学伦

理委员会批准，患者均签署知情同意书。

１．２　研究方法　运用回顾性分析的方法，收集１１２
例ＭＭＤ患者的性别、年龄、吸烟饮酒史、地区、既往
史（如有无高血压、糖尿病、心脏病等）、家族史、患

者的首发症状、入院后的血常规、血糖、血脂、甲状

腺功能检查结果、抗核抗体、头颅 ＣＴ及磁共振成像
（ＭＲＩ）、头颅ＣＴＡ、ＭＲＡ、ＤＳＡ、心脏超声等检查以及
患者预后情况，并进行分析所得资料。

１．３　统计学方法　采用ＳＰＳＳ１６．０软件，计数资料
采用例（％）表示，计数资料比较使用配对 χ２检验，
Ｐ＜０．０５表示差异有统计学意义。
２　结果
２．１　性别、年龄、地区分布情况　１１２例ＭＭＤ患者
中男性４０例（３５．７１％），女性７２例（６４．２９％），男
女比例为１∶１．８，年龄范围为２０～８０岁，发病的平
均年龄为（４７．２１±１１．０５）岁，发病高峰年龄在４０～
５０岁之间（图１）。

图１　１１２例ＭＭＤ患者年龄分布图

２．２　发病类型　通过对１１２例 ＭＭＤ患者发病类
型分析，该研究发现出血型９９例（８８．３９％），缺血
型１０例（８．９３％），缺血出血混合型２例（１．７９％），
癫痫型１例（０．８９％）。
２．３　临床表现　本组病例中，９９例患者以出血型
脑卒中起病，主要临床表现为意识障碍、头痛、恶心

呕吐、头晕、肢体无力、偏瘫、言语障碍等，其中入院

时出现意识障碍者有５８例、头痛者５６例、肢体无力
者１９例、头晕者１５例、言语障碍者１１例；１０例患
者以缺血型脑卒中起病，主要临床表现为肢体无

力、偏瘫、言语障碍、头晕头痛、意识障碍、反应迟

钝、四肢抽动等，其中有肢体无力者６例、言语不清
者４例，头晕者３例，意识障碍者３例、头痛者２例、
反应迟钝者１例。
２．４　患者头颅ＣＴ、ＭＲＩ、ＣＴＡ、ＭＲＡ及ＤＳＡ影像
学检查特点

２．４．１　ＣＴ及ＭＲＩ检查结果　（１）脑出血共９９例，
占８８．３９％，其中有破入脑室（基底节破入脑室２０
例、丘脑破入脑室８例、脑叶破入脑室７例、内囊破
入脑室１例）共３６例，脑室出血３１例，基底节区出
血１３例，蛛网膜下腔出血９例，脑叶出血９例，丘脑
出血１例；（２）脑梗死共１０例，占８．９３％，其中基底
节区脑梗死３例，脑叶梗死３例，大脑半球多发梗死
２例，侧脑室旁脑梗死 １例，半卵圆中心脑梗死 １
例；（３）１例未见异常；（４）缺血出血混合型２例，占
１．７９％。
２．４．２　ＣＴＡ检查结果　１１２例患者中８６例患者行
ＣＴＡ检查，ＣＴＡ结果中均可见颅底增生的异常血管
网形成，其狭窄或闭塞血管的远端分支异常增生，

走形紊乱，大小不一，周围增生的血管呈烟雾状分

布。ＣＴＡ检查结果如下：（１）累及颈内动脉且尚未
闭塞或狭窄者共２５例，其中累及双侧大脑前动脉
和（或）大脑中动脉均有闭塞或狭窄共１９例、累及
单侧大脑前动脉和（或）大脑中动脉闭塞或狭窄共６
例，同时累及大脑后动脉有８例；（２）累及单侧颈内
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动脉且闭塞或者狭窄者共２０例，其中累及双侧大
脑前动脉和（或）大脑中动脉均有闭塞或狭窄共１０
例、累及单侧大脑前动脉和（或）大脑中动脉闭塞或

狭窄共１０例，同时累及大脑后动脉有８例；（３）累
及双侧颈内动脉且闭塞或狭窄者共４１例，累及双
侧大脑前动脉和（或）大脑中动脉均有闭塞或狭窄

共４１例，１５例患者同时累及大脑后动脉。
２．４．３　ＭＲＡ检查结果　１１２例患者中 １０例行
ＭＲＡ检查，ＭＲＡ结果中均可见颅底增生异常的血
管网形成，ＩＣＡ末端狭窄或闭塞者６例，其中两侧均
狭窄或闭塞３例，单侧狭窄或闭塞３例；ＡＣＡ狭窄
或闭塞７例，其中两侧均狭窄或闭塞６例，单侧狭
窄或闭塞１例；ＭＣＡ狭窄或闭塞者８例，其中两侧
均狭窄或闭塞８例；累及大脑后动脉１例。１０例患
者中有２例同时行 ＭＲＡ和 ＤＳＡ检查，但由于同时
行ＭＲＡ和ＤＳＡ例数太少，未对其进行比较。
２．４．４　ＣＴＡ、ＭＲＡ和（或）ＤＳＡ联合检查结果　１１２
例患者ＣＴＡ、ＭＲＡ和（或）ＤＳＡ联合检查结果均可
清晰的显示颅底异常增生的血管网。其中 １１２例
患者中同时累及大脑后动脉有３３例，有合并动脉
瘤１８例及合并动静脉畸形５例。（１）合并动脉瘤
患者发病部位：大脑中动脉瘤 ６例、颈内动脉瘤 ３
例、大脑前动脉瘤 ３例、前交通或后交通动脉瘤 ３
例、基底尖动脉瘤２例、大脑后动脉瘤１例；（２）合
并动静脉畸形患者发病部位：前交通动脉开窗畸形

２例、大脑纵裂区域动静脉畸形１例、脑室穿通畸形
１例、枕顶叶动静脉畸形１例。
２．５　ＤＳＡ检查结果　１１２例患者中３２例患者行
ＤＳＡ检查，ＤＳＡ结果中均可见颅底增生的异常血管
网形成，其狭窄或闭塞血管的远端分支异常增生，

走形紊乱，大小不一，周围增生的血管呈烟雾状分

布。ＤＳＡ检查结果如下：（１）累及颈内动脉且尚未
闭塞或狭窄者共９例，其中累及双侧大脑前动脉和
（或）大脑中动脉均有闭塞或狭窄共８例、累及单侧
大脑前动脉和（或）大脑中动脉闭塞或狭窄共１例，
同时累及大脑后动脉有１例；（２）累及单侧颈内动
脉且闭塞或狭窄者共１０例，其中累及双侧大脑前
动脉和（或）大脑中动脉均有闭塞或狭窄共３例、累
及单侧大脑前动脉和（或）大脑中动脉闭塞或狭窄

共７例，同时累及大脑后动脉有１例；（３）累及双侧
颈内动脉且闭塞或狭窄者共１３例，累及双侧大脑
前动脉和（或）大脑中动脉均有闭塞或狭窄共 １３
例，４例患者同时累及大脑后动脉。其中 ３２例
ＭＭＤ患者中有合并动脉瘤６例及合并动静脉畸形
１例：（１）合并动脉瘤患者发病部位：前交通或后交

通动脉瘤３例、颈内动脉瘤 ２例、大脑中动脉瘤 １
例；（２）合并动静脉畸形患者发病部位：枕顶叶动静
脉畸形１例。
２．６　ＣＴＡ和 ＤＳＡ的结果比较　１４例患者均行
ＣＴＡ和ＤＳＡ检查，将两种检查结果通过 χ２检验进
行比较，在诊断 ＭＭＤ方面两种检查方法差异无统
计学意义（Ｐ＞０．０５），表明 ＣＴＡ和 ＤＳＡ在颈内动
脉、大脑前动脉、大脑中动脉或者大脑后动脉病变

方面检出率基本一致，具体数据见表１。

表１　１４例ＭＭＤ患者头颅ＣＴＡ与ＤＳＡ的结果比较

检查

方法

血管总

数／支

狭窄或闭塞／支（％）

ＩＣＡ ＡＣＡ ＭＣＡ ＰＣＡ

ＣＴＡ ２８ １１（３９．２９）１６（５７．１４）２４（８５．７１） ８（２８．５７）

ＤＳＡ ２８ １０（３５．７１）１５（５３．５７）２１（７５．００） ９（３２．１４）

χ２值 ０．０７６ ０．０７２ １．０１８ ０．０８４

Ｐ值 ０．７８３ ０．７８８ ０．３１３ ０．７７１

２．７　临床转归及治疗结果　缺血型 ＭＭＤ患者予
以抗血小板聚集、神经保护等对症治疗；出血型

ＭＭＤ患者予以脱水降颅压、止血、预防应激性溃疡、
补液维持水电解质平衡等对症治疗，部分出血型患

者行颅内血肿微创清除术，并注入尿激酶行冲洗引

流治疗，部分患者急诊行颅内血肿清除术及侧脑室

引流术，并行腰椎穿刺术及脑脊液置换术。１１２例
患者中，８２例好转出院；１３例患者虽生命体征平
稳，但生活质量明显下降，不能自理；１７例死亡，均
为脑出血患者，其中９例破入脑室，３例蛛网膜下腔
出血，３例颞叶出血，２例脑室出血，其中合并动脉
瘤或动静脉畸形共６例。
３　讨论

本组１１２例患者发病的平均年龄为（４７．２１±
１１．０５）岁，发病高峰年龄在 ＞４０～５０岁，本研究发
现女性患者明显多于男性患者，男女比例为１∶１．８，
性别比较差异有统计学意义，据文献报道［４］，我国

成年ＭＭＤ患者的发病年龄４０岁左右，本研究的平
均年龄比既往文献报道的年龄略高，可能由于地区

不同而导致发病年龄不同。然而，也有报道指

出［５］，ＭＭＤ的首发年龄比之前流行病学统计的更
年长一些。此外，发现１１２例患者中有１７例患者来
自于河南固始县，提示该病可能与地区差异有关，

由于条件有限，需收集更多的 ＭＭＤ病例对此结论
进一步论证。

ＭＭＤ的临床表现多样，本研究中患者多以意识
障碍、头痛、肢体无力及头晕为首发症状。ＭＭＤ的
主要发病类型为出血型及缺血型两种，既往研究表
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明，ＭＭＤ分为儿童型 ＭＭＤ和成人型 ＭＭＤ，两者之
间有区别，儿童型ＭＭＤ的主要表现为反复缺血，而
成人型ＭＭＤ大部分表现为颅内出血，由于本研究
中缺乏儿童与青年患者的数据，有待收集更多病例

来证明此观点。另外，值得注意的是，１１２例患者中
有１例患者以反复头晕伴肢体抽搐为首发症状就
诊，临床上考虑癫痫，头颅 ＣＴ提示未见异常，以肢
体抽搐为首发症状的 ＭＭＤ患者相对少见，故在临
床上遇到癫痫发作的患者且常规脑电图、头颅 ＣＴ
或ＭＲＩ均未见异常时应考虑 ＭＭＤ的可能，应早期
选择ＣＴＡ检查，必要时行 ＤＳＡ检查，做到早期诊断
及早期明确病因。研究中发现 １１２例患者中出血
型ＭＭＤ占８８．３９％、缺血型 ＭＭＤ占８．９３％，大部
分患者以出血型为主，可能因为本院就诊的患者多

为出血型ＭＭＤ，故统计结果中出血型患者所占的比
例偏高。另 １１２例患者中合并动脉瘤 １８例
（１６１％），动静脉畸形５例（４５％）。本研究中出
血型ＭＭＤ患者一般以突发脑出血形式出现，以脑
实质及脑室出血为主，考虑其出血的原因可能是

ＭＭＤ中增生异常且扩张薄弱的烟雾状血管破裂导
致的，也可能是动脉瘤破裂导致的出血［６７］。高山

等［８］认为大部分成人患者以颅内出血为主，常见的

颅内出血的主要类型包括３种：脑内出血、脑室内
出血和蛛网膜下腔出血，其中出血的部位通常为基

底节及脑室系统，其次为蛛网膜下腔及丘脑。王金

等［９］发现合并脑动脉瘤可能是成人型 ＭＭＤ发生出
血性事件的独立危险因素。Ｆｌｉｎｔ等［１０］研究认为合

并动静脉畸形或动脉瘤是脑出血的原因之一。此

外，研究发现有 ２０例患者有反复脑出血的病史
（１７．９％）、３例患者有反复脑梗死病史（２．７％），出
血型ＭＭＤ有可能发生再次出血的风险，并且临床
症状可出现意识障碍、头痛伴恶心呕吐、肢体偏瘫、

四肢抽动、言语障碍等表现，再出血的 ＭＭＤ患者预
后一般较差，Ｔａｋａｈａｓｈｉ等［１１］也认为大概有３３％的
出血型ＭＭＤ患者会发生再出血，以上研究与本研
究结果大致相符。由于 ＭＭＤ尚无明确的病因，也
未发现根治的治疗手段，目前 ＭＭＤ主要有内科保
守治疗和外科手术治疗，临床常用的外科手术方

式：（１）直接血管吻合术；（２）间接血管吻合术；（３）
直接与间接血管吻合术联合运用。有研究［１２］提出

改良脑硬膜动脉血管联通术（ＥＤＡＳ）治疗ＭＭＤ效
果肯定，特别是对缺血型 ＭＭＤ效果良好。本研究
发现１１２例患者中１７例死亡，均为成人脑出血患
者，１７例死亡的患者中合并动脉瘤或动静脉畸形共
６例，占３５．３％，提示成人出血型 ＭＭＤ合并动脉瘤

的患者预后可能较差，张瑛等［１３］研究也认为此类患

者的预后相对较差。由于本研究数据有限，需跟踪

随访患者脑血管进一步损害程度来证实此观点。

随着ＣＴＡ、ＭＲＡ等技术的快速发展，虽然传统
血管造影仍是诊断 ＭＭＤ的金标准，但是对于危重
患者，因其生命体征不平稳、年龄偏大等因素不适

合行 ＤＳＡ检查，同时 ＤＳＡ检查价格昂贵且属于有
创性检查，患者家属也不易接受。ＭＲＡ与 ＣＴＡ广
泛应用于替代血管造影诊断 ＭＭＤ的方法，李丽
等［１４］认为ＭＲＡ是一种无创性检查，且准确性高，在
检查ＭＭＤ时可能显示某些细节方面比 ＤＳＡ略逊
些，但总体方面与 ＤＳＡ检查差异不明显，本文由于
同时行ＭＲＡ和ＤＳＡ例数太少，未对其进行比较，而
ＣＴＡ对轻度狭窄和病变小的血管的检出率并不比
ＤＳＡ差。对于既往无卒中发作的 ＭＭＤ患者，日本
研究委员会［１５］认为血管造影并不是必做的检查项

目。对于危重患者可选择ＣＴＡ检查，可以快速有效
的识别病变小的血管，目前后处理技术可应用于

ＣＴＡ，帮助临床诊断 ＭＭＤ。３ＤＣＴＡ目前已应用于
颈内动脉、大脑前动脉、大脑中动脉及大脑后动脉

狭窄及闭塞程度的诊断，也可作为 ＭＭＤ术后随访
的手段。另外，有研究表明［１６］，高分辨率磁共振成

像（ＨＲＭＲＩ）能清晰显示颅内动脉的管壁结构，弥
补常规 ＭＲＡ和 ＣＴＡ技术的不足，并且能对成人
ＭＭＤ综合征合并动脉硬化患者的颅内动脉粥样硬
化斑块的性质做出正确的判断。本研究中发现累

及大脑后动脉的有３３例（２９．５％），有文献提出［１７］

大概有２５％的ＭＭＤ患者存在大脑后动脉狭窄或闭
塞，本研究的结果较该文献报道的比例略高，另外

该文献中ＣＴＡ与ＤＳＡ提示均可清晰的显示颅底异
常增生的血管网，在颈内动脉、大脑前动脉、大脑中

动脉及大脑后动脉病变的血管比较基本一致。

成人型ＭＭＤ的发病高峰可能在４０～５０岁，女
性多于男性，ＣＴＡ因其经济实用、检查时间短、准确
性较高等优势，可作为一种快速有效的初步筛查及

早期诊断ＭＭＤ的检查方法。对于无脑血管危险因
素的年轻患者或脑卒中患者及临床上以反复出现

头晕头昏、头痛、肢体麻木无力及癫痫为首发症状

的患者应予以重视，可早期选择 ＣＴＡ检查，必要时
行ＤＳＡ检查，提高早期诊断率及早期明确病因。
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