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儿童烟雾病的临床表现及神经影像学特征分析
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　　［摘　要］　目的　研究儿童烟雾病（ＭＭＤ）的临床及影像学特征。方法　回顾性分析ｌ７例儿童ＭＭＤ的临床
资料，对其临床表现及神经影像学特征、治疗进行分析。结果　发病年龄在３～１４岁，临床表现为反复发作一侧肢
体无力、偏瘫、感觉障碍、头痛等。头颅ＣＴ和磁共振（ＭＲＩ）主要表现为脑梗死，磁共振血管成像（ＭＲＡ）及数字减
影血管造影（ＤＳＡ）检查显示颈内动脉虹吸部末端和大脑前或中动脉近端狭窄或闭塞，脑基底部异常血管网形成。
结论　 儿童ＭＭＤ发病类型以脑缺血常见，表现为肢体无力或偏瘫、感觉障碍和头痛。ＤＳＡ检查是确诊烟雾病的
主要方法，如具备手术条件的，可及早行血管重建术。 ［中国当代儿科杂志，２０１０，１２（８）：６３７－６４０］
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　　烟雾病（ｍｏｙａｍｏｙａｄｉｓｅａｓｅ，ＭＭＤ）是一种慢性
进行性脑血管性疾病，典型的特点为颈内动脉远端、

大脑中动脉近端及大脑前动脉近端在内的血管狭窄

或闭塞，同时伴随脑底异常增生的侧枝血管网。

１９６９年由日本学者Ｓｕｚｕｋｉ等［１］首先报道，并命名为

ＭＭＤ。近年来随着影像学的发展，儿童 ＭＭＤ检出
率逐渐增高，已成为儿童脑卒中最常见的危险因素

之一［２］；其临床表现及神经系统体征无明显的特异

性，常常导致误诊、漏诊。本研究对儿童 ＭＭＤ的发
病特点，临床及影像学表现进行总结，目的是指导临

床儿童 ＭＭＤ的早诊断、早治疗，减少死亡及致

残率。

１　资料与方法

１．１　ＭＭＤ诊断标准
参考日本厚生省烟雾病研究委员会于１９９７年

提出的放射学诊断标准［３］：①颈内动脉末端及大脑
中动脉和大脑前动脉起始段狭窄或闭塞；②颅底动
脉充盈相见闭塞处附近的异常血管网；③双侧受累。
满足上述条件并排除系统性疾病。在儿童 ＭＭＤ
中，烟雾状血管也常常首发于一侧，随着病情的进
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展，另一侧病变逐渐出现，因而发生于儿童的单侧病

变也被认为是ＭＭＤ。故单侧病变也纳入。
１．２　一般资料

２００５年５月至２００９年５月在第四军医大学唐
都医院诊治的 ＭＭＤ儿童患者全部纳入此研究，共
１７例，男 ９例，女 ８例，年龄 ３～１４岁，平均年龄
９．２±３．１岁。
１．３　研究方法

所有ＭＭＤ患儿入院后，收集临床（发病年龄、
性别、首发症状、主要症状、体征）和影像学（ＣＴ、
ＭＲＩ、ＭＲＡ、ＤＳＡ）资料，对临床表现、神经影像学表
现、治疗、预后等进行观察研究及特征总结。

２　结果

２．１　发病诱因
１７例患儿中１例出生时因产伤导致头皮血肿，

１例有头颅外伤史，１例有动脉炎病史，１例入院后诊
断为视神经炎，２例患儿发病前有上呼吸道感染
病史。

２．２　发病形式
以缺血性脑血管疾病发病的１５例，其中短暂性

脑缺血发作发病（ＴＩＡ）５例，脑梗塞发病１０例；以出
血性脑血管疾病发病２例，其中脑叶出血１例，脑室
出血１例。
２．３　临床表现

缺血性脑病临床表现为反复发作肢体无力６例
次，偏瘫６例次，偏身感觉障碍５例次，头痛５例次，
癫

"

发作５例次，运动性失语４例次，视物模糊３例
次，吞咽困难１例次。出血性脑病为急性起病，临床

表现为头痛、呕吐、偏瘫、意识障碍。

２．４　ＣＴ、磁共振成像、磁共振血管成像
行头颅ＣＴ检查５例次，发现脑叶出血１例，原

发性脑室出血１例，右侧基底节梗塞１例，脑叶梗塞
２例。ＭＲＩ检查共１５例次，５例检查未见异常，余表
现为梗塞或软化灶，其中脑叶梗塞３例，基底节梗塞
２例，内囊区梗塞１例，多发性梗塞４例，磁共振血
管成像（ＭＲＡ）检查７例显示颈内动脉虹吸部末端
和大脑前或中动脉近端狭窄或闭塞，６例脑基底部
显示异常血管网形成，累及双侧者４例，累及单侧者
３例。双侧颈内动脉虹吸部末段合并大脑前、中动
脉不同程度狭窄或闭塞２例，单侧颈内动脉合并大
脑前、中动脉狭窄或闭塞２例，双侧大脑前、中动脉
狭窄闭塞１例，单侧大脑前、中动脉狭窄闭塞１例。
１例未见脑底异常血管网。
２．５　数字减影动脉造影

所有患儿均行数字减影动脉造影（ＤＳＡ）检查。
其中双侧受累１１例、单侧受累６例；双侧颈内动脉
虹吸部末段合并大脑前、中动脉不同程度狭窄或闭

塞７例，单侧颈内动脉合并大脑前、中动脉狭窄或闭
塞４例，双侧大脑前、中动脉狭窄或闭塞４例，单侧
大脑前、中动脉狭窄或闭塞２例。其中合并大脑后
动脉狭窄或闭塞２例，单、双侧各１例。１７例患儿均
可见呈烟雾状的异常血管网，并向缺血区代偿供血。

１７例患儿均不同程度通过大脑后动脉皮层支、后胼
周动脉与大脑前、中动脉皮层支吻合，完成向缺血区

的代偿供血；１０例通过颈外动脉系统的脑膜中动脉
分支或颞浅动脉进入颅内代偿供应大脑前、中动脉

缺血区；２例通过眼动脉分支代偿大脑前、中动脉
缺血区。

　　 图１　ＭＭＤ患儿（男，９岁）单侧受累ＤＳＡ表现　Ａ：右侧颈内动脉烟雾表现；Ｂ：左侧正常颈内动脉；
Ｃ：椎动脉通过软膜血管代偿良好。

·８３６·
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　　图２　ＭＭＤ患儿（女，１３岁）双侧受累 ＤＳＡ表现　
Ａ：右侧颈内动脉烟雾表现；Ｂ：左侧颈内动脉烟雾表现；Ｃ：椎动脉

代偿早期；Ｄ：椎动脉代偿晚期，右侧脑区代偿不良。

２．６　治疗及随访
入院后均给予内科保守治疗，改善微循环、脱水

剂及营养脑细胞等药物，恢复期给予针灸、理疗等康

复治疗。２例癫
"

患儿给予抗癫
"

治疗，１例脑室出
血患儿给予脑室引流术，脑脊液置换术，６例患儿在
本院神经外科行脑颞肌颞浅动脉粘敷手术治疗。
对１６例患儿进行了６月至６年的随访，平均３．５±
０．３年。１０例未手术的患儿中７例仍遗留神经系统
的症状及体征，其中肢体运动障碍５例次，头痛２例
次，癫

"

发作２例次，失语１例次，智力下降４例次。
１例脑出血患儿两年后再次出现脑出血，并继发癫
"

，行脑电图检查示棘慢波。１例单侧狭窄患儿 ２
年后 ＴＩＡ反复发作，次数频繁，再次行 ＤＳＡ检查示
双侧狭窄，及时给予手术血管重建治疗。６例手术
患儿术后无明显的并发症，随访５例患儿都有不同
程度的ＴＩＡ及偏瘫症状消失或减轻，言语恢复，肢体
功能恢复。１例手术后患儿病情稳定，但症状无明
显好转。３例患儿术后１年 ＭＲＩ、ＭＲＡ以及脑血流
检查显示大脑中动脉区域血液供应有明显进步。

３　讨论

目前对ＭＭＤ的病因尚无定论，遗传因素越来
越引起人们的注意。Ｓｅｏｌ等［４］曾报道 ＭＭＤ患者其
堂兄弟姐妹、母亲和姑妈也有患病，同胞患病率达

５０％。遗传因素可解释日本、韩国等亚洲国家的高

发病率、家族性发病的倾向及可合并其他遗传病的

原因。目前认为可能导致 ＭＭＤ的重要原因还有自
身免疫系统的参与［５６］、中枢神经系统的慢性炎症

（如结核性脑膜炎、大动脉炎）及特定的感染（如 ＥＢ
病毒感染、钩端螺旋体感染、梅毒）等［７］，在先天遗

传和后天的环境因素综合作用下导致了本病的发

生。本组病例中发病前有６例患儿有感染、外伤及
炎症病史。

流行病学调查显示，ＭＭＤ在亚洲多发，且儿童
期为本病的高发年龄段，发病年龄多在１０岁以下。
本研究与文献报道我国儿童发病年龄基本一致［８］。

儿童 ＭＭＤ临床表现各异，包括肢体麻木无力、癫
"

、失语、智力减退、头痛、意识障碍等多种形式，但

首发症状主要以肢体麻木无力、偏瘫、癫
"

、头痛为

主。超过５０％患儿病程呈反复、多次发作过程。发
生在儿童期的患者临床表现中以脑缺血症状居多，

出血性卒中相对少见。有研究表明在对比儿童与成

人临床表现中发现，儿童 ＴＩＡ和癫
"

的发生率显著

高于成人［９］。分析儿童缺血性表现较常见的原因

为儿童患者病程进展较快，新生血管尚未及时参与

病变血管供血，颅内血管代偿差，所以更易导致脑梗

塞及反复ＴＩＡ发作症状。因此，对临床上以肢体无
力麻木、偏瘫、癫

"

、头痛为主要表现的患儿，应考虑

到本病的可能性，应尽快作脑血管造影或头颅 ＭＲＡ
检查以争取早期诊断，并进一步进行病因学检查。

辅助检查中 ＣＴ和 ＭＲＩ以梗塞为主，表现为典
型的低密度灶呈双侧多灶分布，以额叶、顶叶和颞叶

皮层及皮层下为著，基底节区相对少见，小脑、脑干

未见累及。ＭＲＡ检查显示颈内动脉虹吸部末端和
大脑前或中动脉近端狭窄或闭塞，颅内血管网的形

成，与 ＤＳＡ检查基本相符。ＤＳＡ的影像特征为：
①双侧或单侧颈内动脉末端，大脑中动脉、大脑前动
脉近段不同程度的狭窄或闭塞，病变可累及大脑后

动脉；②颅底异常血管网形成；③广泛的侧支循环形
成。各影像学检查对 ＭＭＤ有着不同的意义。ＣＴ
可提示脑梗死、脑出血、脑萎缩等变化，但对本病的

表现缺乏特异性。ＭＲＩ在具备了无创性优势的同时
它能更敏感、更精确地发现梗塞病变的范围、位置。

ＭＲＡ及ＤＳＡ可以显示双侧颈内动脉及其分支不同
程度的狭窄和闭塞，颅内异常血管网的形成。与

ＤＳＡ相比较ＭＲＡ其优点在于无创性、快捷、不需造
影剂等，能较好地反映颅内血管病变部位和范围，但

ＭＲＡ对异常血管网的诊断存在不同程度的漏诊情
况。在对ＭＭＤ患儿ＭＲＡ和ＤＳＡ显示结果对比分析
中发现，ＭＲＡ往往高估血管狭窄程度，尤其是对于儿
·９３６·
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童患者［１０］。ＤＳＡ检查可清楚地显示椎基底动脉系
统、颈外动脉分支、眼动脉的代偿供血，脑底密集、不

规则的烟雾状血管网以及继发的动脉瘤。近年来已

成为ＭＭＤ患者术前及疑难病例确诊的必备检查。
ＭＭＤ在内科保守治疗中主要针对脑血管缺血

及出血进行对症治疗。对缺血梗塞者可应用扩容、

血管扩张剂、钙离子拮抗剂等治疗。对出血者可给

予降颅压、清除自由基、保护脑组织等治疗。有头

痛、癫
"

者给予止痛、抗癫
"

治疗。在外科治疗中脑

室出血可给予脑室引流术、脑脊液置换术。目前普

遍认为血管重建手术是该病外科治疗的主要方法，效

果较好［１１１３］，血管重建术能有效改善血管供应、缺血

症状及认知水平，减少脑血管事件的再发生率。本组

病例中手术患儿大多数症状有明显的改善。因此对

于儿童ＭＭＤ患者应积极采取血管重建术治疗。
儿童ＭＭＤ的完全发展需要很多年，其过程可

一直延续到成年。在患儿成长过程中，单侧缺血区

域可发展为双侧，出现新的缺血表现。因而 ＭＭＤ
患儿需要长期随访以监测疾病的发展。如具备手术

条件及早手术可防止脑梗死发生。
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