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儿童全身多发性大动脉炎合并烟雾病１例
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　　患儿，男，１２岁，因间断肢体运动障碍９个月，
听力下降７个月，意识不清１ｄ，抽搐４次入院。入
院前９个月患儿无明显诱因左侧肢体运动障碍２ｄ，
到我院就诊，肌力２／５级，头颅磁共振成像 ＤＷＩ显
示右额叶、颞叶交界部，双半卵圆中心多发性脑梗

塞。脑血管造影未显示颅内血管明显异常。给予降

颅压、阿斯匹林、头孢三嗪、地塞米松治疗１０ｄ，听力
明显好转，说话语言流利，左侧肢体肌力恢复到４／５
级。２个月后患儿再次出现听力下降１ｄ，伴耳鸣，
说话吐字不清，检查发现四肢血压有不同程度的升

高，左上肢肱动脉未触及博动，全身各大动脉处未闻

及杂音。左手皮温较右手低。左侧肢体肌力 ３／５
级，腱反射增强。四肢血管超声显示：左右胫前动

脉、左肱动脉远段阻塞样病变。头颅磁共振成像

Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ显示左侧颞叶皮质及皮质下白质多
发梗塞病灶，右侧颞叶中后部及顶叶皮质脑软化、白

质胶质增生。ＭＲＡ显示右侧大脑中动脉多发性狭
窄。疑似烟雾病，给予降颅压、阿斯匹林、醋酸泼尼松

（６０ｍｇ／ｄ），治疗１７ｄ，听力好转，说话清楚，左侧肢体
肌力４／５级，口服醋酸泼尼松３个月，一直口服阿斯
匹林。入院前１ｄ患儿出现发热后意识不清、四肢活
动障碍，并出现抽搐４次。

患儿系第１胎第１产，足月，因脐带绕颈１周行
剖宫产出生，出生体重３２５０ｇ，患儿父母否认近亲结
婚，否认家族中有类似疾病患者。

入院查体：Ｔ３９．４℃，Ｐ１５５次／ｍｉｎ，Ｒ３９次／ｍｉｎ，
ＢＰ：左上肢１２５／７６ｍｍＨｇ，右上肢１０５／６５ｍｍＨｇ，左
下肢１４８／８２ｍｍＨｇ，右下肢 １６５／９６ｍｍＨｇ，意识不
清，急性重病容，无皮疹，皮肤弹性稍降低，颌下及耳

后可触及４个豌豆大小淋巴结，质韧，活动佳，呼吸
急促，口唇发绀，三凹征阳性。咽充血，扁桃体不大，

颈软，气管居中，双肺可闻及痰鸣音，呼吸节律规整。

心脏检查无异常。腹平软，肝肋下３．０ｃｍ，质中，脾未
及。脊柱无侧弯。左上肢肱动脉未触及搏动，全身各

大动脉处未闻及杂音。左手皮温较右手低。颈无抵

抗，巴彬斯基征阴性，无面神经麻痹。左侧肢体肌张

力降低，右侧肢体肌张力正常，腱反射减弱。

辅助检查：白细胞１６．２０×１０９／Ｌ，血沉１２４ｍｍ／ｈ，
Ｃ反应蛋白１１０ｍｇ／Ｌ（正常０～８ｍｇ／Ｌ）。抗链球菌
溶血素Ｏ（ＡＳＯ）：４８．１０ＩＵ／ｍＬ（正常０～２００ＩＵ／ｍＬ），
血氨 １５．３μｍｏｌ／Ｌ（正常 ９．０～３３μｍｏｌ／Ｌ），乳酸
１．３ｍｍｏｌ／Ｌ（正常０．７～２．１ｍｍｏｌ／Ｌ）。抗细胞核抗
体、抗双链脱氧核糖核酸抗体、抗心磷脂抗体、

ＰＡＮＣＡ和ＣＡＮＣＡ、狼疮抗凝集物均阴性。凝血酶
原时间１４．７ｓ（正常１０．５～１３．５ｓ）、部分凝血活酶
时间２７．８ｓ（正常 ２１～３７ｓ）、纤维蛋白素原含量
４．１８６ｇ／Ｌ（正常２～４ｇ／Ｌ）、Ｄ二聚体１８６１μｇ／Ｌ（正
常０～２５２μｇ／Ｌ）。血液 ＥＢ病毒、水痘带状疱疹病
毒、单纯疱疹病毒 ＩｇＭ抗体全阴性。脑脊液 ＥＢ病
毒、单纯疱疹病毒ＩｇＭ抗体Ⅰ和Ⅱ型也为阴性。免疫
球蛋白ＩｇＧ３０．４ｇ／Ｌ（正常７．６～１６．６ｇ／Ｌ）。补体Ｃ３
０．７２ｍｇ／Ｌ（正常１．１２±０．５５ｍｇ／Ｌ）。脑脊液常规显
示：白细胞数２５／ｍｍ３，蛋白质水平 ０．４ｇ／Ｌ，葡萄糖
３．０７ｍｍｏｌ／Ｌ，氯化物１２３ｍｍｏｌ／Ｌ，抗酸杆菌染色阴
性。１∶２０００结核菌素试验阴性。脑电图全导联散
在较多量中等 θ波。头颅 ＭＲＩ显示：左右侧颞叶、
枕叶多发性大面积梗塞，右侧颞叶、枕叶脑软化灶较

前增大（图１Ａ、Ｂ）。头颅 ＭＲＡ显示双侧大脑前动
脉及交通动脉闭塞，双侧大脑中动脉远端显示不清。

左侧颈内动脉颅内段管腔明显狭窄（图１Ｃ）。胸部
Ｘ光片未见异常。该患儿诊断为多发性大动脉炎合
并烟雾病。住院１ｄ后，患儿出现呼吸困难，双侧瞳
孔等大，对光反射消失，出现枕骨大孔疝后抢救无效

死亡。
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　　图１　患儿头颅Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ和ＭＲＡ图像　Ａ、Ｂ：Ｔ１ＷＩ和Ｔ２ＷＩ显示右侧额叶、颞叶、左侧颞枕叶片状长Ｔ１、长
Ｔ２低信号影，边界清。右额叶脑回增宽，见条状Ｔ２高信号影，右侧侧脑室前角旁可见类似病变（箭头所示）；Ｃ：ＭＲＡ右侧大
脑中动脉、双侧大脑前动脉及交通动脉未见显示，双侧大脑中动脉远端显示不清。左侧颈内动脉颅内段管腔明显狭窄。颅

底可见异常网状血管影（箭头所示）。

　　讨论：烟雾病是一种慢性进行性闭塞性脑血管
病，以双侧颈内动脉末端和大脑前或中动脉近端狭

窄或闭塞，伴脑底部异常血管网形成为特点［１］。发

病机理多认为是继发于某种病因所致的双侧颈动脉

虹吸部闭塞后，大脑深部血管逐渐代偿、增生，从而

形成丰富、密集的毛细血管网［２］。本文报道１例男
性儿童由多发性大动脉炎继发的烟雾病病例，在儿

童中很少见。

多发性大动脉炎的起病过程分为三个阶段：第

一阶段为非特异性炎症表现，儿童表现发热、呼吸困

难、体重下降、呕吐、乏力和腹痛，在这个阶段血管检

查无异常。第二阶段由于血管炎症导致的血管疼痛

和受累肢体的无力。第三阶段血管纤维化，许多器

官梗塞［３］。神经系统的症状多出现在第二、三阶

段。本文报告的这例患儿，１２岁以前生长发育正
常，当出现脑梗塞症状时已是多发性大动脉炎第三

阶段。多发性大动脉炎的第一阶段往往因非特异性

的症状而缺乏相应的体征而不能正确诊断，从而贻

误治疗。本例患儿多发性大动脉炎活动呈反复发作

倾向，ＥＳＲ、ＣＲＰ、白细胞数升高提示多发性大动脉
炎活动性发作。多发性大动脉炎是一种慢性非特异

性自身免疫性血管炎，本病例血清免疫球蛋白 ＩｇＧ
升高，补体 Ｃ３降低说明免疫介导的炎症反应参与
了多发性大动脉炎的过程。

根据国际多发性动脉炎会议的分类［４］，本例患

儿具备：①发病年龄小于４０岁；②左侧肢体活动障
碍；③左上肢肱动脉未触及搏动；④双上肢收缩压
差大于１０ｍｍＨｇ；⑤Ｂ超及 ＭＲＡ示四肢和颅内动
脉多处狭窄和闭塞。因此，该病例多发性大动脉炎

的诊断明确。第一次发病时，患儿脑血管造影正常，

而６个月后出现了双侧大脑前动脉及交通动脉闭

塞，双侧大脑中动脉远端闭塞。左侧颈内动脉颅内

段管腔明显狭窄。Ｂ超也证实了外周血管壁栓塞与
以前的研究一致［５］，由此可以判断烟雾病是继发于

多发性大动脉炎。

儿童多发性大动脉炎的诊断分为早期和晚期两

个阶段。早期表现为一些非特异性症状如发热、身

体不适、体重降低、易疲劳等，由于缺乏特异性表现，

所以早期诊断较为困难。晚期为受累动脉瘢痕形成

的局部症状。到病人以脑梗塞发病，已是病程晚期。

同时本文排除了系统性红斑狼疮、甲状腺功能亢进、

抗磷脂抗体综合征以及各种病毒、结核感染疾病。

Ｓｕｚｕｋｉ［６］按照脑血管造影结果把烟雾病分为六个阶
段，本例病人颈动脉狭窄提示为 Ｓｕｚｕｋｉ第一阶段，
同时也观察到了类似于“烟雾状”［７］的血管网。近

年来，也有一些其他免疫性疾病引起了烟雾病报道。

例如，系统性红斑狼疮与烟雾病有关［８］。本文报告

的这一例儿童病例，由多发性大动脉炎的免疫机制

导致炎症性血管炎，血管内皮损伤引起颅内血管狭

窄和血栓形成，形成颅内血管的病变。

烟雾病的治疗采用内科治疗和手术治疗。内科

治疗中，糖皮质激素对６０％的多发性大动脉炎病人
有效，病人病情反复发作，环磷酰胺也是儿童多发性

大动脉炎的一个有效制剂［９］。当病情复发时，患儿

血小板升高，因此，抗凝治疗也是必要的。
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（本文编辑：王庆红）

·会议纪要·

第三届上海国际新生儿医学论坛新生儿脑损伤研讨会纪要

围产期脑损伤是目前新生儿医学面临的的主要问题之一。由复旦大学附属儿科医院主办的“第三届上海国际新

生儿医学论坛”（２０１１年４月７～９日）特别举办了“新生儿神经保护：从基础到临床”专题讲座。美国波士顿儿童医院
ＰａｕｌＲｏｓｅｎｂｅｒｇ教授、法国第七大学ＰｉｅｒｒｅＧｒｅｓｓｅｎｓ教授、郑州大学朱长连教授、北京海军总医院栾佐教授、复旦大学附
属儿科医院王来栓副教授等国内外学者做了专题报告。与会者为来自国内外新生儿专家、教授及研究生１００多人。

ＰａｕｌＲｏｓｅｎｂｅｒｇ以“雌激素：新生儿脑损伤的外源性保护剂”为主题，讲述了雌激素对早产儿脑损伤的保护作用。
雌激素可以促进轴突、树突的生长及神经干细胞的增殖，同样可以促进脑白质的发育。孕期母体及胎儿血中有丰富的

雌激素，母胎比例为０．３。ＮＩＣＵ的早产儿在神经发育期被剥夺了雌激素，所以此时给予外源性雌激素刺激非常重要。
临床研究证明体重小于１０００克的早产儿应用雌激素，可改善远期神经行为异常；动物实验中也表明雌激素可促进神
经再生，减少神经细胞凋亡。最后ＰａｕｌＲｏｓｅｎｂｅｒｇ谈到了应用雌激素的可能风险，早产儿临床雌激素应用的长期效果
需要进一步随访。

ＰｉｅｒｒｅＧｒｅｓｓｅｎ讲述了“神经干细胞在新生小鼠兴奋毒性损伤模型中的保护作用”。干细胞治疗的目的是为了减少
细胞丢失，促进受损部位的塑形及其功能的恢复。神经兴奋毒性是造成新生儿脑瘫的重要原因，ＰｉｅｒｒｅＧｒｅｓｓｅｎｓ课题
组通过早期评估发现神经干细胞可以迁移到受损部位，分泌神经营养因子，减少脑损伤体积；中期可改善神经行为，远

期评估发现神经干细胞已经发育成神经元与少突胶质细胞，而无成瘤的风险。最后 ＰｉｅｒｒｅＧｒｅｓｓｅｎｓ总结道，不同类型
的干细胞各有利弊，同时干细胞的应用需要考虑伦理学与安全性原则，需要前期临床实验去评估与完善。

朱长连教授讲述了“促红素在新生儿缺氧缺血脑病中的治疗作用”。未成熟脑损伤的机制多样，血管内皮生长因

子增多、促红素增多可以促进神经再生发挥保护作用。动物实验发现促红素可减少新生鼠缺氧缺血性脑损伤，但在临

床方面促红素对新生儿脑损伤的作用尚不清楚。朱教授在临床实验中发现，促红素可促进神经行为恢复，减少新生儿

的致残率而不能减少死亡率；它对中度ＨＩＥ有效并可减少脑瘫发生率，但只针对女婴；另外它可促进红细胞生成而无
后遗症发生。

栾佐教授讲述了“人类神经干细胞治疗重度新生儿脑损伤”的研究成果并提出，未成熟脑是一个相对“免疫赦免”

的器官，血脑屏障是开放的，有利于干细胞的移植。虽然目前治疗的病例有限，但是神经干细胞治疗新生儿脑损伤仍

然是目前比较有前途的方法。

最后，王来栓副教授讲述了“如何利用亚低温治疗新生儿ＨＩＥ”。并介绍了该技术效果不仅取决于亚低温开始时
间，持续时间，降温深度、复温速度及降温方式等；也和脑损伤的程度、时间、病因等有密切联系。同时临床上对亚低温

治疗的远期预后和安全性也需进一步评估。总之，本次学术交流从不同方面探讨了当前新生儿神经保护研究热点问

题，对今后推动基础研究尽快向临床转化，降低新生儿脑损伤的发生率有重要意义。

（复旦大学附属儿科医院黄志恒、陈超整理）
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