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烟雾病 5 例临床分析
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摘要 目的：研究烟雾病(moyamoya disease,MMD)的临床及影像学特征。方法：回顾性分析 5 例烟雾病患者，分析其临床及影像学

特点。结果：本组病例既往均无阳性病史，中、青年起病，男性居多，均以缺血性脑血管病起病，肢体瘫痪不重，经颅多普勒（TCD）

及头颅核磁改变明显，数字减影血管造影（DSA）检查均存在血管闭塞及侧支开放，烟雾血管网形成，1 例 MRA 证实烟雾血管网

形成。结论：对于无既往史的中、青年脑卒中患者，要考虑 MMD 的可能，需完善 TCD、头核磁检寻找证据，最后完善数字减影血管

造影确诊。
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ABSTRACT Objective: To study the clinical and radiological features of the moyamoya disease (moyamoya disease, MMD).
Methods: We retrospectively analysed 5 cases of moyamoya disease, and observed the clinical and radiographic features of the patients.
Results: All cases for medium or youth onset, male predominance, all with ischemic cerebrovascular disease onset, hemiparesis, not
heavy, head MRI and TCD change significantly. 5 patients with DSA check there are occlusion of the blood vessel and collateral open,
smoke vessels network forming. 1 case confirmed with MRA .Conclusions: The middle-aged and young stroke patients without past
history should be confirmed as MMD by improving the TCD, head magnetic resonance imaging examination and digital subtraction
angiography.
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烟雾病是一种病因未明的慢性进展性非炎症性颅内血管

狭窄或闭塞性疾病，因脑血管造影时呈现许多密集成堆的小血

管影，似吸烟时吐出的烟雾，故名烟雾病。常以卒中的形式起

病，可以表现为脑血栓，也可以表现为脑出血及蛛网膜下腔出

血。1969 年日本 Suzuki 等[1]报道成人烟雾病出血多见，本研究

患者临床缺血症状为首发更多见，与高山等 [2]报道一致，本研

究对其临床及影像学特点进行分析。

1 资料与方法

1.1 临床资料

首都医科大学宣武医院 2005 年 1 月～2008 年 12 月收治

的 5 例烟雾病患者，女 2 例，男 3 例,年龄 23～53 岁，既往均无

阳性病史。5 例患者均行 TCD、头核磁共振检查、DSA 检查，其

中 1 例行 MRA 检查。DSA 提示双侧颈内动脉闭塞，烟雾血管

网形成，符合烟雾病诊断。
1.2 方法

对 5 例烟雾病患者进行 TCD、头核磁共振检查、DSA 检

查，对其临床及影像学特点进行分析。

2 结果

2.1 临床特点

患者发病年龄分别为 23、27、38、52、53 岁，男 3 例，女 2
例。1 例病前有发热、腹泻症状，2 例无诱因，2 例视野缺损，1 例

运动性失语，1 例发作性肢体麻木、无力，3 例肢体活动不灵，

查体：5 例患者均有病侧肢体腱反射活跃，病侧病理征阳性，1
例肢体肌力正常，1 例病侧肢体肌力 4 级，1 例病侧肢体近端

肌力 5 级弱。
2.2 影像学特点

2.2.1 TCD 检查

5 例脑血管多普勒均异常，1 例提示左大脑半球血流速度、
低搏动改变 - 颈内动脉远端 C2 水平改变。1 例提示提示颅内

动脉广泛低搏动改变，左大脑中动脉颈内动脉终末狭窄 （重

度），右大脑中动脉，颈内动脉末段大脑前动脉狭窄（中度）。1
例提示双颈动脉流速广泛快，左大脑后动脉狭窄（轻 - 中度），

双椎 - 基底动脉流速快，右大脑前动脉未及血流。另 2 例提示

颅内血流低搏动，存在血管狭窄及闭塞。
2.2.2 头颅核磁改变 均表现皮层及皮层下梗死灶，2 例提示颅

内多发梗死灶。1 例左额顶颞叶梗死，左基底节缺血改变，增强

无强化。1 例右额顶颞叶大面积梗死，左侧侧脑室旁软化灶，增
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图 1 左颈内动脉闭塞，烟雾血管网形成 Figure 1The left carotid artery

occlusion, formation of smog vascularnetwork

图 2 右颈内动脉闭塞，烟雾血管网形成 Figure2The right carotid artery

occlusion, formation of smog vascular network

图 3 左大脑中动脉 M1 闭塞, 烟雾血管网形成 Figure3The left middle

cerebral artery M1 occlusion, formation of smog vascular network

图 4 右 侧 大 脑 中 动 脉 起 始 重 度 狭 窄 Figure4 Severe stenosis at the

initiator of the right middle cerebral artery

图 5 左颈内动脉全程细,终末闭塞，烟雾血管网形成 Figure5All the left

carotid artery is thinner, terminal block, formation of smog vascular

network

图 6 右后交通开放，向右大脑半球代偿供血 Figure 6 Right rear vessel

traffic is open and the blood supply to the right hemisphere compensatory

强无强化。1 例右侧枕叶大面积梗死。3 例病灶范围大。
2.2.3 DSA 5 例患者双侧血管均有病变，2 例双侧颈内动脉闭

塞（见图 1、图 2），1 例单侧大脑中动脉闭塞（见图 3），对侧大脑

中动脉起始部重度狭窄 （见图 4），1 例单侧颈内动脉终末端闭

塞，对侧大脑前动脉 A1 段细，余显影正常（见图 5）；5 例患者

均有后交通开放，均由大脑后动脉皮层支向前代偿供血，闭塞

血管供血区烟雾血管形成（见图 5）。

3 讨论

烟雾病多认为与感染、放疗、肿瘤等疾病有关，部分与家族

遗传及先天性脑底血管发育不全伴后天某些（颈部）血管慢性

炎症导致血管内膜增厚，甚至闭塞有关[3]，Chmelova 等人[4]报道

烟雾患者管腔明显狭窄内膜增厚，阻塞，内部弹性囊肿混乱、迂
回、曲折。但由于脑缺血也可导致这些炎性细胞因子产生，他们

与 MMD 的关系还有待于进一步证实。本研究患者均无明确病

因。1 例病前有发热，但与血栓形成先后顺序无法辨别，余 2 例

无诱因。
日本专家 Fukui 等[5]在 2000 年的一篇关于烟雾病的综述

中仍然强调成人以出血为主 , 2000 年韩国 26 家医院 334 例烟

雾病临床分析的结果显示总体脑出血占 43%,。我们总结的这

组 5 例烟雾病不符合上述特点，以缺血多见。与国内高山等[2]报

道相符合。烟雾病临床表现多样。Akkoyun 等人[6]报道 1 例烟雾

病视网膜动脉闭塞。Savio 等 [7] 报道 1 例以失语为首发症状。
Oillic 等[8]报道 1 例急性偏瘫为首发症状的儿童烟雾病。Toku-
naga 等[9]报道 1 例烟雾患者临床表现偏瘫、言语不清，与本研究

病例表现相同。Nakanishi 等[10]报道老年烟雾病患者出现急性混

乱状态症状。Zach 等人[11]报道烟雾患者临床可见头痛、癫痫、眼
睑下垂、单侧不宁腿等症状。本研究 5 例患者临床表现有偏盲、
失语，肢体瘫痪，但症状相对轻，经改善循环治疗，恢复较好，与

脑动脉硬化所致梗死治疗缓解程度不同，其原因考虑：①与梗

死部位有关。②与患者侧支开放代偿有关。烟雾患者临床症状

多样，临床上此类患者极易误诊。本研究患者 1 例因有发热病

史，后查头核磁有上述改变，外院曾诊断为脑炎；1 例因无任何

病史，头核磁有额颞顶叶大面积梗死，外院曾诊断为线粒体脑

病；表现为 TIA 发作的患者，因院外头 CT 未见异常，按单纯

TIA 治疗，症状改善不明显，肢体无力发作频繁。误诊率高，临

床医生应重视对青年卒中患者的临床特点的识别。
烟雾病的病理是 Willis 环周围血管内膜先天发育不良、狭

窄或闭塞 ,包括 TICA/MCA/ACA[12]。最近 Reid 等[13]报道 1 例烟

雾病患者双侧颈动脉内膜增生造成血管阻塞的平滑肌细胞

(SMCs)，同时发现,升主动脉也缩窄和肠系膜上动脉内膜也呈

增生血管的改变。烟雾患者早期就已出现病理改变，有研究证

实[14]TCD 研究烟雾病的诊断和用 TCD 随访患者，与 DSA 之间

有很好的一致性，且 TCD 无创，建议临床医生对疑诊患者可早

期行 TCD 检查，对后期诊断可提供有力证据。本研究患者

TCD 结果异常，为后期行 DSA 检查提供证据。
头颅核磁平扫，儿童烟雾病所致脑梗死以皮质、皮质下梗

死为主，成人烟雾病所致脑梗死以半卵圆中心和基底节区为主
[15]，常常显示为双侧和多发性，Kim 等[16]报道有皮层梗死的患

者，疾病严重程度较皮层下梗死患者重。本研究 3 例患者头核

磁均表现为额颞顶叶大面积梗死，为皮层及皮层下梗死，与儿

童核磁表现相同。2 例为半卵圆中心多发梗死，符合成人核磁

表现。
日本烟雾病研究委员会诊断标准的确诊病例 ，即：病因未

明且 DSA 或 MRA 表现符合:①颈内动脉末端 (TICA) 和 或

大脑前 (ACA )和 或 大脑中动脉(MCA )近端狭窄或闭塞；②动

脉期显示异常的烟雾状[17]血管网；③病变为双侧性。并排除了

以下疾病：动脉粥样硬化、自身免疫性疾病、脑膜炎、脑肿瘤、唐
氏综合征、颅外伤、放射线头部照射和甲亢等可能的烟雾病。目

前 DSA 仍是烟雾病诊断金标准[18]。本研究 5 例患者，2 例患者

表现双侧颈内动脉闭塞，双侧烟雾病。1 例 27 岁，1 例 53 岁。
Manjunatha [19]等报道一 2 岁患儿双侧颈内动脉闭塞，双侧烟雾

病。3 例为单侧性烟雾病，但对侧血管均存在病变，1 例狭窄、2
例血管变细，Hayashi 等[20]报道 9/52 人表现为单侧烟雾病，结果

偏倚考虑与样本量小有关。
综上所述，临床上对中、青年，无阳性病史，出现卒中症状，

尤其症状体征与病灶大小不符合时，临床应重视查找疾病的血
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管因素，警惕是否存在烟雾病，应尽早完善 TCD 或 MRA 检查

了解颅内血管情况，最后行 DSA 检查以证实诊断。
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