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摘  要 

烟雾病是颈内动脉及其分支进行性狭窄导致脑血流灌注降低及中风风险增加的一种进展性脑血管疾病。

儿童烟雾病以脑缺血最为常见，也可见颅内出血、癫痫发作、认知障碍及高血压表现。TCD、CT及MRI
检查可为儿童烟雾病的早期诊断提供线索，DSA、MRI/MRA作为确诊手段各有所长。对儿童脑血流动力

学状态进行定量评估，可指导治疗及随访。 
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Abstract 
Moyamoya disease is a progressive cerebrovascular disease in which progressive stenosis of the 
internal carotid artery and its branches leads to decreased cerebral blood perfusion and increased 
risk of stroke. Moyamoya disease in children is most common with cerebral ischemia, and intra-
cranial hemorrhage, seizures, cognitive impairment, and hypertension are also seen. TCD, CT and MRI 
can provide clues for the early diagnosis of moyamoya disease in children, and DSA and MRI/MRA 
have their own advantages as diagnostic methods. Quantitative assessment of the child’s cerebral 
hemodynamic status can guide treatment and follow-up. 
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1. 引言 

烟雾病(Moyamoya disease, MMD)是一种病因不明的慢性脑血管疾病，以颈内动脉末端及其近端分支

进行性狭窄或闭塞并伴有侧支血管发育为特征，主要累及大脑前循环，少数可累及后循环。最先由日本

学者报道，因其代偿性扩张的颅底异常血管网，在脑血管造影图像上形似“烟雾”(日语是 moyamoya)，
故称“烟雾病”[1]。该病已成为儿童和成人脑卒中的重要病因，在东亚国家的发病率最高，约为欧美国

家的 4~10 倍[2] [3]。烟雾病发病年龄呈双峰分布，分别为 6~15 岁及 36~40 岁高发[3]。相比于韩国和日

本以女性患者居多，中国烟雾病患者无明显的性别差异[4] [5] [6]。  
儿童烟雾病临床表现多样，以脑缺血表现最为常见，还可见自发性颅内出血及癫痫发作[5] [6]。近年

来，对该病患儿合并的认知损害及高血压表现的认识也逐渐深入。临床表现提供诊断线索，确诊则主要

依靠影像学检查，其中，脑血管造影更被认为是诊断该病的“金标准”[7]。为进一步提高对儿童烟雾病

的认识，本文就儿童烟雾病的临床表现及影像诊断技术应用的相关研究进展进行综述。  

2. 儿童烟雾病的临床表现 

根据主要症状不同，儿童烟雾病可分为三型：(1) 缺血型：包括短暂性脑缺血发作(Transient ischemic 
attack, TIA)及脑梗死；(2) 出血型：以自发性颅内出血为主常合并动脉瘤；(3) 癫痫型：以癫痫发作为主

要表现。此外，儿童烟雾病患者也常常合并认知功能障碍及高血压的表现。   

2.1. 脑缺血 

反复 TIA 发作或缺血性脑梗死发生是儿童 MMD 最常见的表现类型，故有研究者指出，对任何有不

明原因的脑缺血症状的儿童患者都应考虑到烟雾病[2]。TIA 是儿童 MMD 最常见的首发表现，发生率为

44%~54.8%，其次为缺血性脑梗死，发生率为 20.5%~25% [4] [5] [6] [8] [9]。具体临床表现包括：急性或

交替发作的偏瘫、失语、构音障碍、肢体无力、意识减低等。这主要由颈内动脉及其主要分支狭窄或闭

塞后引起的血流动力学改变所致，且因个体受累血管、狭窄进展程度、缺血皮层及对缺血的反应不同，
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临床表现各异[10]。在 MMD 早期和中期，儿童较成人更易建立起良好的颅内侧支循环以提高脑血管储备

和对脑缺血的耐受性，因此儿童 MMD 起病时多症状较轻，以 TIA 为主[11]。但随着代偿机制逐渐耗竭，

可出现反复 TIA 发作及脑梗死。儿童患者常因无法准确描述 TIA 症状，从而可能延误诊断，导致比成人

更高的完全中风率[2]。在儿童患者中，缺血症状常由剧烈哭吵导致的过度换气所诱发，这可能与动脉血

二氧化碳分压的降低使患者颅内本就因慢性缺血而最大程度扩张的正常血管收缩，从而导致受累动脉供

血区的局部灌注进一步降低有关。此外，手术麻醉、压力、疲劳、感染和脱水也可能引发缺血症状[12]。 

2.2. 自发性颅内出血 

MMD 出血表现在中国儿童 MMD 患者的发生率为 5.3%~14.0%，相比于成人患者较少见[3] [9] [13]。
此型患儿常见急性起病的头痛、呕吐、偏瘫、意识障碍等。MMD 发生颅内出血的确切机制尚不清楚，

但研究显示出血型 MMD 的颅内动脉瘤形成率高于缺血型[3]，且合并颅内动脉瘤的患儿出血发生率更高，

故推测当局部血流动力学发生改变时，这些位于 Willis 环上及烟雾血管扩张形成的小动脉瘤破裂可导致

出血[14]。而动脉瘤的形成可能与颈内动脉进行性狭窄或闭塞使得因纤维蛋白沉积而变薄、变脆的代偿血

管的血流压力增高相关[14] [15]。出血的位置主要是蛛网膜下腔、脑实质、脑室，以脑室内出血或实质内

出血破入脑室最常见，单纯蛛网膜下腔出血较少[16]。 

2.3. 癫痫发作 

约 7.1%~30%的儿童 MMD 患者有癫痫发作，此种类型在儿童中较成人更常见[9] [13] [17]。患者可

以癫痫发作为首发及主要症状，也可继发于脑缺血或出血性卒中。只有不到 4%的癫痫型 MMD 没有脑血

管事件发生，故有学者认为，癫痫发作可能不是一种 MMD 的特定症状，而主要是继发于缺血事件，且

烟雾病伴癫痫发作与烟雾病伴中风在临床特征和病程上基本相同[18] [19]。但这可能给临床早期明确诊断

带来困难。一方面，以癫痫发作为首发或主要表现的 MMD 患儿，在临床上更易漏诊，需要注意询问是

否合并脑血管事件并选择适当的影像学检查进一步证实。另一方面，在烟雾病患儿中，短暂性脑缺血发

作有时难以与癫痫发作鉴别，但脑电图过度换气后慢波消失延迟及发作期脑电图有利于鉴别[20]。在对

82 例儿童患者随访 3 年的研究中，多因素分析显示癫痫发作是 MMD 患儿日常生活能力受损的重要预测

因素[13]。起病年龄小也是癫痫型烟雾病儿童预后不良的危险因素之一[18] [21]。 

2.4. 认知功能障碍 

约 30%的 MMD 儿童可表现出不同程度的认知障碍[22]。其智商可正常或者偏低，但记忆、处理速

度、注意力和执行能力方面可明显低于正常同龄儿，且双侧病变及有卒中表现者损害更为突出[22] [23] 
[24]。一项针对 TIA 型 MMD 患儿的认知功能的研究显示，即使智力正常的患儿也存在选择性认知障碍，

且认知损伤与年龄较小、缺血症状持续时间较长有关[25]。MMD 患者认知障碍的发生多认为与卒中有关，

也有研究认为慢性低灌注也可导致 MMD 患者的认知障碍[26]。 

2.5. 高血压 

高血压在 MMD 儿童中的发病率约为 5%~8% [27] [28] [29]。高血压表现多出现在神经系统症状之后，

少数患儿也可以高血压为首发症状[28]。患儿可表现为一过性血压升高，也可随疾病进展出现持续性高血

压，并可有血浆肾素活性升高，超声或肾动脉造影可发现肾动脉狭窄[27] [30]。肾动脉狭窄是 MMD 患者

最常见的脑外血管受累表现，MMD 脑血管造影分期越高，肾动脉狭窄越常见[29]，故推测 MMD 的高血

压可能与肾血管狭窄相关。此外，在一项针对 40 例合并高血压的 MMD 儿童研究中，发现 93.8%患者存

在 RNF213 p.R4810K 变异[28]，此位点被认为是东亚人群烟雾病的易感基因[31]，该基因变异也与收缩压
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升高有较强相关性[32]。由此推测 MMD 患者出现高血压的另一可能原因为遗传因素对血压的影响[33]。  

3. 影像学诊断技术的应用 

影像学检查是烟雾病最为重要的检查手段，不同的影像学检查手段可应用于该病诊断的筛查、确诊

以及血流动力学评估。 

3.1. 初筛 

3.1.1. 经颅多普勒超声(Transcranial Doppler, TCD) 
TCD 可通过测量颈内动脉及其分支的血流量来评估相应大脑半球的脑血流(Cerebral Blood Flow, 

CBF)，具有无创、便捷、经济的特点。对于 MMD 患者主要可通过 TCD 检查了解急性脑缺血期颅内动

脉是否存在狭窄或闭塞[34]。此外，一项采用 TCD 筛查 MMD 患者直系亲属的研究发现，家族性病例从

筛查前的 7%增加到筛查后的 15%，且与 MRA 比较，TCD 的敏感性和特异性分别为 96.3%和 92.9%，故

TCD 检查还可考虑应用于对有 MMD 患者家庭的携带者筛查，以方便、快捷地发现家族中可能存在的无

症状病例[35]。 

3.1.2. 计算机断层扫描(Computed Tomography, CT) 
CT 因其方便、快捷、易获得、对出血性病变敏感，被广泛性应用于烟雾病的初筛诊断。烟雾病患者

缺乏特异性头颅 CT 表现，最容易被发现的是颅内出血征象，也可提示脑梗死和脑萎缩，常见的脑梗死

表现为双侧多灶低密度影，以额、顶、颞叶皮层及皮层下显著，基底节相对少见[36]。值得注意的是，头

颅 CT 对脑缺血早期表现不敏感，只有不到一半的急性缺血性脑梗死患者能被 CT 发现[37]。此外，在严

重的烟雾病病例中，头颅 CT 可显示扩张的血管。增强 CT 可部分显示 Willis 环的狭窄闭塞性改变及部分

新生的血管网[38]。 

3.1.3. 计算机断层扫描血管造影(Computed Tomography Angiography, CTA) 
CTA 检查便捷迅速，在基层较普及，对识别血管的小狭窄病变有一定优势。它可以显示颈内动脉颅

内段，脑基底动脉环各血管闭塞、狭窄情况，以及脑底部的异常血管网[39]。但需注意的是，在血管流速

过快的时候，CTA 显示血管闭塞结果会有所失真[38]。成人研究发现其与 DSA 的一致性可达 86.3%，故

已成为成人 MMD 首选的初筛手段，但对儿童仍需谨慎使用，以避免高水平的辐射和造影剂暴露[40]。 

3.1.4. 核磁共振成像(Magnetic Resonance Imaging, MRI) 
MRI 是疑似急性缺血性脑梗死患者的首选神经影像检查方法[41]。它在具备了无创性优势的同时能

更敏感、精确地发现梗死病变的范围、位置[36]。 
在 T2WI 序列上，儿童烟雾病表现为颈内动脉末端的血管流空影减少、消失。大脑外侧裂、基底节

区域附近的脑实质内，出现多发的血管流空影。其中大脑外侧裂的流空信号可出现在儿童 MMD 早期，

即使在 TIA 患者中也有阳性发现[42]。Cho 等人[43]基于弥散加权成像(Diffusion-weighted image, DWI)的
研究显示 MMD 患者具有与年龄特异性的脑梗死模式，他们发现脑回梗死在儿童期比成人期更为常见。

这可能与 MMD 患儿大脑皮层的血流减少更显著，因此轻微的缺血损伤即可选择性地在这些区域产生严

重损害有关。但也有研究[44]显示脑实质缺血性病变的 MR 信号特征一致性较差，鉴于 MMD 的进展性，

不同患儿间可呈现出多种差异性的 MR 信号特征，甚至有 11%的患儿常规 MRI 未见明显病变。表观弥散

系数(Apparent diffusion coefficient, ADC)的变化可早于脑血管事件或大体结构的改变，尽管 MRI 上没有

明显的脑梗死或可见的白质损害，但弥散成像可检测到在多个大脑区域的 ADC 值异常升高[45]。这种微

结构的变化表明这些儿童处于慢性低度缺血状态。 

https://doi.org/10.12677/acm.2024.1441192


周茂彬，郭艺 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2024.1441192 1568 临床医学进展 
 

而在 FLAIR 序列和 T1 加权 MR 图像上，可观察到儿童 MMD 患者脑表明沿脑沟强化的弥漫线状高

信号，被形象地称为“常春藤征”，阳性率分别为 81%及 69% [42]。它的形成可能与软脑膜血管扩大和

软脑膜侧支血管缓慢逆行流动有关，可反映软脑膜侧支循环的血流动力学状态[46]。但近期有研究[47]发
现常春藤征的存在与 DSA 上代偿血管的存在可能并无关联。 

高分辨率核磁共振(High resolution magnetic resonance imaging, HRMRI)可以直接显示血管壁和管腔，

以评估管腔狭窄和血管壁病理。在 HRMRI 显示下，无论症状或分期，烟雾病的特征是颈内动脉远端和

大脑中动脉管壁的均匀同心圆强化及大脑中动脉的病理性萎缩[48] [49]。 
血氧水平依赖(Blood oxygen level-dependent, BOLD)磁共振成像可用于评估脑血管的反应性和储备，

对烟雾病儿童的缺血风险进行可量化的临床评估，并预测未来的缺血事件。有研究[50]发现，在患有烟雾

病的儿童中，可观察到几乎三分之二都有“血管窃血”发生，并与相应大脑半球缺血事件的风险增加有

关。BOLD 磁共振成像有望作为一种无创性的检查手段以及时筛查出需要血管重建的患者。 

3.2. 明确诊断 

3.2.1. 数字减影血管造影(Digital Subtraction Angiography, DSA) 
DSA 对远端血管病变以及动脉狭窄的程度有更好的识别率，故成为明确烟雾病诊断的“金标准”。

DSA 可以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，脑底不规则的密集的烟雾状

血管网以及继发的动脉瘤[36]。根据 DSA 结果，Suzuki 等提出了被广泛认可的血管造影演变的 6 个阶段，

称为铃木分期，分期越高意味着病变程度越重[1]。中国的研究显示，38.9%~43.6%的 MMD 患儿诊断时

表现为铃木血管造影 III 期，其次是铃木 II 期为 21.5%~31.3% [5] [9]。DSA 可有效评估烟雾病患者的严

重程度，并为患者血运重建手术提供决定性信息，但因其有创性，且有空间分辨率低、血管重叠、需注

射大量的碘造影剂及患儿年龄限制等缺点，在部分儿童患者，尤其是低龄儿童患者中尚无法实施[51]。 

3.2.2. 核磁共振血管成像(Magnetic Resonance Angiography, MRA) 
MRA 与 DSA 有较高的诊断一致性，与 DSA 相比其误诊率在 6%~11% [44]。MRA 提供了一种无创、

无对比的血管造影术检查，而 MRI 为病变评估提供了优越的空间分辨率和软组织对比，因此 MRI/MRA
检查已被公认为儿童烟雾病的诊断标准[7]。为方便 MRA 对 MMD 血管病变的严重程度做出评估，Hou Kin
等人[52]首先提出了根据颈内动脉和大脑中、前、后动脉闭塞的严重程度及其远端分支的信号变化的 MRA
评分，评分为 0~10 分，分为 4 级。Jung 等学者[42]研究发现，儿童 MMD 起病时症状半球的 MRA 特征

在不同发育阶段表现不同。儿童最常见的 MRA 分级为 3 级，这是 10 岁以下患者中最常见的分级，而 4
级在青少年中最常见，青少年的平均 MRA 评分为 5.6 分，高于其他年龄组。但应注意的是，MMD 患儿

颅底血管走向多样，狭窄程度不一，致血流状态多样，信号不均，可存在 MRA 高估儿童血管狭窄程度

的情况[40]。因此，使用 MRI/MRA 做出烟雾病的诊断只推荐应用于儿童及其他无法配合进行脑血管造影

检查的患者，在评估自发代偿及制定手术方案等方面应慎重[7]。 

3.3. 评估脑血流动力学状态 

3.3.1. 计算机断层灌注扫描(Computed Tomography Perfusion, CTP) 
CTP 普及广泛、扫描便捷快速，是急性缺血性卒中的常用检查手段，可定量获得平均通过时间(Mean 

transit time, MTT)、脑血容量(Cerebral blood volume, CBV)、脑血流量(Cerebral blood flow, CBF)和峰值时

间(Time to peak, TTP)等灌注参数，用于评估血管病变的范围和严重程度，已被广泛用于 MMD 检查[38]。
有研究表明，烟雾病患儿病理半球表现为 MTT 值、TTP 值、CBV 值升高，CBF 值降低。CTP 用于评估

烟雾病患儿脑血流灌注不匹配的情况具有很高的敏感性，并可以预测严重的血管造影结果[53]。而另一项
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对烟雾病患者术前和术后全脑灌注 CT 值进行分析的研究[54]显示，与术前相比，手术部位术后 CBF 值

显著升高，而大脑中动脉区术后 MTT 值、TTP 值均显著降低。因此，CTP 也可应用于血运重建术后全

脑血流动力学的监测，但受限于 CT 的缺点，其在儿童中的应用将逐渐被核磁共振技术替代。 

3.3.2. 动脉自旋标记磁共振成像(Arterial Spin Labeling, ASL) 
ASL 使用动脉血中内源性水质子的磁性标记直接定量 CBF，而无需静脉注射造影剂。在儿童烟雾病

患者中，ASL 与 CTP 评估 CBF 在定性和定量分析中均有良好的一致性[55]。有研究基于 ASL 的定量 CBF
显示，在 MMD 儿童中，血运重建术后大脑中动脉区域的脑血流灌注得到改善。ASL 可定量评价烟雾病

血运重建后的血流动力学变化，且避免了侵入性操作和更多电离辐射，可以作为临床 MRI 监测的常规辅

助手段[56]。Lang 等人[57]回顾性分析仅 ASL 与 ASL + DSA 评估患儿术后新生血管程度的效果，发现

DSA 上展示良好新生血管的患者，其视觉 ASL 等级显示脑灌注得到改善。并且，仅 ASL 组和 ASL + DSA
组之间无明显的术后卒中差异。但 ASL 能否预测术后 DSA 分级，能否确定二者对患儿术后血运重建效

果评价的一致性，还有待大样本、多中心的进一步研究。 

4. 小结 

儿童有其独特的病理生理特点，故儿童 MMD 的临床特点有别于成人，最常见脑缺血表现，也可见

颅内出血、癫痫发作，此外还应重视 MMD 患儿的认知功能障碍及高血压表现。TCD、CT、MRI 能对

MMD 的初步诊断提供线索；DSA 与 MRI/MRA 作为诊断“金标准”，应结合年龄、疾病阶段合理选择；

CTP 和 ASL 对血流动力学的定量评估将使 MMD 患者的手术获益增加。而儿童 MMD 的临床特征与影像

学表现的关系还有待深入研究。 
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