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不同临床分型、影像学分期烟雾病的治疗策略与疗效
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　　［摘要］　目的　探讨不同临床分型、不同影像学分期烟雾病患者的治疗策略。方法　回顾性分析２０１０～２０１３年收治

的３９例烟雾病患者的临床分型、影像学分期与治疗方法；术后采用ＣＴ血管成像（ＣＴＡ）、ＣＴ灌注（ＣＴｐｅｒｆｕｓｉｏｎ，ＣＴＰ）和数字

减影血管造影（ＤＳＡ）评价疗效，平均随访（２１．３±３．１）个月（７～４４个月）。结果　Ⅰ～Ⅴ型患者３４例，其中６例接受脑硬膜肌

肉血管融合术，２８例接受综合手术治疗（颞浅动脉大脑中动脉吻合＋脑硬膜肌肉血管融合术），４例首次手术半年后行对侧综合

手术治疗；Ⅵ型患者５例，急诊行颅内血肿清除＋去骨瓣减压＋脑硬膜肌肉血管融合术。Ⅰ～Ⅱ期患者一般选择随访观察及保守

治疗；Ⅲ期以上患者接受颅内外血管重建手术治疗，Ⅴ期及Ⅵ期患者采用个体化设计皮瓣、骨窗、硬膜翻转贴敷，以最大限度保留

术前已自发形成的颅内外血管吻合。随访期间患者临床症状明显改善，脑血流灌注较术前改善，脑血流量（ＣＢＦ）、脑血容量

（ＣＢＶ）较术前增加，达峰时间（ＴＴＰ）较术前缩短，差异有统计学意义（犘＜０．０５），这些变化随着随访时间的延长而更加明显。

结论　根据烟雾病患者不同的临床分型、影像学分期，采取不同的治疗方法，可以使患者获得良好的临床效果。

　　［关键词］　烟雾病；临床分型；影像学分期；治疗策略；治疗结果
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　　烟雾病是以双侧颈内动脉末端慢性进行性狭窄

或闭塞为特征，并继发引起颅底异常血管网形成的一

种少见的脑血管疾病。这种颅底异常血管网在脑血

管造影图像上形似“烟雾”，被称之为“烟雾状血管”。

因此，１９６９年日本学者Ｓｕｚｕｋｉ及Ｔａｋａｋｕ将该病称之

为“烟雾病”［１］。烟雾病的治疗方法有保守治疗（随访

观察、药物治疗）及手术治疗。手术治疗的术式多种

多样，可分为介入手术与开颅手术。根据目前可获得

的文献资料来看，介入手术治疗烟雾病效果不理

想［２４］。目前最常用的开颅手术术式为直接脑血管重

建手术（即颅内外血管直接搭桥术）及间接脑血管重

建手术（包括脑硬膜血管融合术、脑颞肌贴敷术、脑

肌肉血管融合术及大网膜移植术等）
［５７］。烟雾病患

者临床表现多变，手术方式多样，每个患者的文化背

景、心理素质等也不尽相同。个体化治疗对烟雾病患

者来讲至关重要。因此，本研究回顾性分析２０１０～

２０１３年烟雾病患者临床资料，对不同临床分型、影像

学分期烟雾病患者的治疗方法及策略进行总结，为规

范烟雾病的临床诊治提供参考。

１　资料和方法

１．１　一般资料　２０１０年４月～２０１３年１２月苏州

大学附属常熟市第一人民医院及福建医科大学附属

第一医院收治的烟雾病患者３９例，全部患者均通过

脑ＣＴ血管成像（ＣＴＡ）或数字减影血管造影（ＤＳＡ）

确诊为烟雾病。男１５例，女２４例，平均（３０．４±

２．１）岁（１１～５６岁）。根据１９９０年 Ｍａｔｓｕｓｈｉｍａ等

提出的分型标准［７］，临床分型如下：以短暂性脑缺血

发作（ＴＩＡ）起病９例（Ⅰ型：ＴＩＡ型；Ⅱ型：频发ＴＩＡ

型）；以脑梗死起病合并短暂性脑缺血发作或短暂性

脑缺血发作起病合并脑梗死共２０例（Ⅲ型：ＴＩＡ脑

梗死型；Ⅳ型：脑梗死ＴＩＡ型）；以脑梗死起病５例

（Ⅴ型：脑梗死型）；脑出血型患者共５例（Ⅵ型：脑出

血型）。其中首发或合并癫疒间患者８例。

根据１９６９年Ｓｕｚｕｋｉ和 Ｔａｋａｋｕ提出的烟雾病

血管造影的分期标准［１］，影像学分期如下，Ⅰ期：颈

内动脉末端狭窄（狀＝０）；Ⅱ期：产生烟雾状血管，远

端动脉扩张（狀＝５）；Ⅲ期：烟雾状血管增多（狀＝１３）；

Ⅳ期：烟雾状血管减少，远端动脉不显影（狀＝１１）；Ⅴ

期：烟雾状血管极少，主要动脉分支消失（狀＝８）；Ⅵ

期：烟雾状血管消失，大脑主要靠颈外动脉供血

（狀＝２）。

１．２　手术治疗　脑实质内出血急诊入院的患者，术

前经头颅ＣＴ证实脑内出血，ＣＴＡ提示为烟雾病，急

诊手术行颅内血肿清除＋去骨瓣减压术，同时将硬

膜翻转贴敷、颞肌贴敷（脑硬膜肌肉血管融合术）。

择期手术的患者，予术前评估包括头颅ＣＴ、ＭＲＩ、

ＤＳＡ以及头颅ＣＴ灌注（ＣＴＰ）。根据上述影像学评

估、血流动力学评估资料制定手术方案。围手术期

管理：适当的静脉补液，结合术中控制血压维持于正

常或稍高水平，使用神经保护剂，维持氧饱和度；围

手术期预防癫疒间治疗，控制血糖，控制血压于基础值

或稍高水平。

１．３　术后随访　术后１周内复查ＣＴＡ或ＤＳＡ，再

次验证吻合血管的通畅性。术后１周内复查ＣＴＰ，

检测脑血流动力学变化情况。体格检查：检测患者

的智力和语言表达情况，运动和感觉情况。电话随

访是否有缺血或出血发作。半年内复查ＤＳＡ，了解

侧支循环形成情况，复查ＣＴＰ。

１．４　统计学处理　采用ＳＰＳＳ１９．０软件，计量数据以

珔狓±狊表示，独立样本狋检验，检验水准（α）为０．０５。

２　结　果

２．１　治疗情况　３９例患者中５例为脑实质内出血

急诊入院，急诊行颅内血肿清除＋去骨瓣减压＋脑

硬膜肌肉血管融合术。其余３４例为择期手术患

者，包括：６例患者因受体或供体血管较纤细，无法进

行颞浅动脉大脑中动脉（ＳＴＡＭＣＡ）吻合，选择脑

硬膜肌肉血管融合术；２８例患者接受综合手术治疗

（ＳＴＡＭＣＡ吻合＋脑硬膜肌肉血管融合术），４例

患者首次手术半年后行对侧综合手术治疗。本组患

者平均随访时间（２１．３±３．１）个月（７～４４个月）。

２．２　临床疗效　原有ＴＩＡ发作者２９例，其中２１例

术后未再发生手术侧的ＴＩＡ发作，原有神经功能障

碍从术后第２天即有改善；８例在术后短期内仍有与

手术侧半球相关的ＴＩＡ发作，随访发现其发作间期

不断延长（６例在１０ｄ后，２例在１个月后不再发

作）。术前有神经功能障碍的患者２５例，术后均有

不同程度的恢复。出血型患者５例，随访至今，未再

有出血。其中有２例合并手术侧脑内小动脉瘤者，

术中未处理动脉瘤，术后６个月随访发现动脉瘤消

失。本组无术后新发脑梗病例；首发或合并癫疒间的８
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例患者，经围手术期抗癫疒间治疗，术后无再发癫疒间；

但１例术前无癫疒间的患者，术后第２天出现癫疒间发

作，加大抗癫疒间药物剂量后未有再次发作。

２．３　影像及血流动力学复查结果　接受综合手术

治疗的２８例患者中，２７例患者术后１周内复查了

ＣＴＡ，１例复查 ＤＳＡ，显示吻合血管全部通畅（图

１）。均于术后１周内复查ＣＴＰ，以对侧为参照，分析

脑血流量（ＣＢＦ）、脑血容量（ＣＢＶ）、平均达峰时间

（ＴＴＰ）数据，结果表明：脑硬膜肌肉血管融合术１１

例，术后１周脑血流灌注情况与术前相比差异无统

计学意义；综合手术治疗组２８例，手术侧半球血流

灌注情况较术前明显改善（表１）；其中有１例单侧手

术患者，术后双侧半球血供均有明显改善（图２）。

本组３９例患者中有３２例患者半年后复查头颅

ＣＴＰ及头颅ＣＴＡ／ＤＳＡ（另外７例患者术后临床状

况恢复良好，拒绝进一步检查）。术后６个月ＣＴＰ

结果：脑硬膜肌肉血管融合术治疗组脑血流灌注情

况较术前改善，差异有统计学意义（犘＜０．０５）；综合

手术治疗组术侧脑血流灌注情况较术后１周时进一

步改善（犘＜０．０５，表２）。头颅ＣＴＡ／ＤＳＡ显示吻合

口均通畅，其中１９例颞浅动脉较手术前增粗；间接手

术形成的脑膜中（副）动脉、颞中深动脉、蝶腭动脉均

与皮质动脉形成不同程度的吻合，并相应地较术前明

显增粗（表３）。

图１　术后１周头颅犆犜犃或犇犛犃复查

犉犻犵１　犆犜犃／犇犛犃犻犿犪犵犲狊犪狋狅狀犲狑犲犲犽狆狅狊狋狅狆犲狉犪狋犻狅狀

Ａ：ＣＴＡｏｎｅｗｅｅｋｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｏｎｄｅｍｏｎｓｔｒａｔｅｄｔｈａｔｔｈｅｔｗｏＳＴＡＭＣＡａｎａｓｔｏｍｏｓｅｓｗｅｒｅｉｎｇｏｏｄｐａｔｅｎｃｙ（ｗｈｉｔｅａｒｒｏｗ）；ＢＣ：

ＤＳＡｉｍａｇｅｓｏｆＥＣＡ（ｐｏｓｔｅｒｏａｎｔｅｒｉｏｒｖｉｅｗａｎｄｌａｔｅｒａｌｖｉｅｗ）ｄｅｍｏｎｓｔｒａｔｅｄｔｈａｔｔｈｅｔｗｏＳＴＡＭＣＡａｎａｓｔｏｍｏｓｅｓｗｅｒｅｉｎｇｏｏｄ

ｐａｔｅｎｃｙ（ｗｈｉｔｅｈｏｌｌｏｗａｒｒｏｗ）

表１　间接脑血管重建组、综合手术治疗组

患者术前及术后１周犆犜犘检查结果

犜犪犫１　犆犜犘犱犪狋犪狆狉犲犪狀犱狅狀犲狑犲犲犽狆狅狊狋狅狆犲狉犪狋犻狅狀

犻狀狆犪狋犻犲狀狋狊狋狉犲犪狋犲犱犫狔犻狀犱犻狉犲犮狋犫狔狆犪狊狊狊狌狉犵犲狉狔狅狉

犮狅犿犫犻狀犲犱（犻狀犱犻狉犲犮狋＋犱犻狉犲犮狋）犫狔狆犪狊狊狊狌狉犵犲狉狔

Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｏｎ １ｗｅｅｋｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｏｎ 狋 犘

Ｉｎｄｉｒｅｃｔｂｙｐａｓｓｓｕｒｇｅｒｙ（狀＝１１）

　ｒＣＢＦ ０．９８±０．２８ １．０１±０．１２ １．４７ ＞０．０５

　ｒＣＢＶ １．０６±０．３８ １．１２±０．２１ －０．８３ ＞０．０５

　ｒＴＴＰ １．１３±０．３０ １．０２±０．１０ １．９０ ＞０．０５

Ｃｏｍｂｉｎｅｄｂｙｐａｓｓｓｕｒｇｅｒｙ（狀＝３２）ａ

　ｒＣＢＦ ０．８７±０．２９ １．００±０．２８ －３．６４ ＜０．０５

　ｒＣＢＶ ０．８６±０．２４ １．０２±０．２４ －５．２９ ＜０．０５

　ｒＴＴＰ １．１４±０．３０ １．０１±０．１７ ４．７６ ＜０．０５

ａＴｈｅｒｅｗｅｒｅ４ｐａｔｉｅｎｔｓｒｅｃｅｉｖｉｎｇａｎｏｔｈｅｒｃｏｍｂｉｎｅｄｂｙｐａｓｓ

ｓｕｒｇｅｒｙｆｏｒｃｏｎｔｒａｌａｔｅｒａｌｈｅｍｉｓｐｈｅｒｅａｔ６ｍｏｎｔｈｓａｆｔｅｒｆｉｒｓｔ

ｃｏｍｂｉｎｅｄｂｙｐａｓｓｓｕｒｇｅｒｙ

表２　间接脑血管重建组、综合手术治疗组

患者术前及术后６个月时犆犜犘检查结果

犜犪犫２　犆犜犘犱犪狋犪狆狉犲犪狀犱狊犻狓犿狅狀狋犺狊狆狅狊狋狅狆犲狉犪狋犻狅狀

犻狀狆犪狋犻犲狀狋狊狋狉犲犪狋犲犱犫狔犻狀犱犻狉犲犮狋犫狔狆犪狊狊

狊狌狉犵犲狉狔狅狉犮狅犿犫犻狀犲犱犫狔狆犪狊狊狊狌狉犵犲狉狔

Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｏｎ
６ｍｏｎｔｈｓｐｏｓｔ

ｏｐｅｒａｔｉｏｎ
狋 犘

Ｉｎｄｉｒｅｃｔｂｙｐａｓｓｓｕｒｇｅｒｙ（狀＝９）ａ

　ｒＣＢＦ ０．８９±０．２９ ０．９８±０．３１ －２．１８ ＜０．０５

　ｒＣＢＶ ０．８８±０．３３ １．００±０．２８ －３．３０ ＜０．０５

　ｒＴＴＰ １．１４±０．３４ ０．９７±０．１４ ３．６０ ＜０．０５

Ｃｏｍｂｉｎｅｄｂｙｐａｓｓｓｕｒｇｅｒｙ（狀＝２７）ａ

　ｒＣＢＦ ０．９０±０．２８ １．００±０．４０ －４．３０ ＜０．０５

　ｒＣＢＶ ０．９２±０．２９ １．１１±０．３０ －４．１８ ＜０．０５

　ｒＴＴＰ １．１５±０．２５ １．０４±０．１４ ４．１９ ＜０．０５

ａＴｈｅｒｅｗｅｒｅｓｅｖｅｎｐａｔｉｅｎｔｓｗｈｏｈａｄａｇｏｏｄｒｅｃｏｖｅｒｙｒｅｆｕｓｅｄｔｏ

ｈａｖｅａＣＴＰｆｏｌｌｏｗｕｐ，ｉｎｃｌｕｄｉｎｇ２ｐａｔｉｅｎｔｓｔｒｅａｔｅｄｂｙｉｎｄｉｒｅｃｔｂｙ

ｐａｓｓｓｕｒｇｅｒｙａｎｄ５ｐａｔｉｅｎｔｓｔｒｅａｔｅｄｂｙｃｏｍｂｉｎｅｄｂｙｐａｓｓｓｕｒｇｅｒｙ
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表３　术后６个月时综合手术治疗组血管直径的变化

犜犪犫３　犞犲狊狊犲犾犱犻犪犿犲狋犲狉犮犺犪狀犵犲狊犪狋狆狉犲犪狀犱６犿狅狀狋犺狊狆狅狊狋狅狆犲狉犪狋犻狅狀犻狀狆犪狋犻犲狀狋狊狋狉犲犪狋犲犱犫狔犮狅犿犫犻狀犲犱犫狔狆犪狊狊狊狌狉犵犲狉狔（狀＝２７）

Ａｖｅｒａｇｅｄｉａｍｅｔｅｒｐｒｅｏｐ

ｅｒａｔｉｏｎ（Ｄ１，犱／ｍｍ）

Ａｖｅｒａｇｅｄｉａｍｅｔｅｒｐｏｓｔｏｐ

ｅｒａｔｉｏｎ（Ｄ２，犱／ｍｍ）
Ｓｐｏｎｔａｎｅｏｕｓａｎａｓｔｏｍｏｓｉｓｒａｔｅ Δ＝（Ｄ２－Ｄ１）／Ｄ１

ＳＴＡ １．１３ １．９７ １００％ ７４．３％

ＤＴＡ＆ＳＰＡ ０．６４ １．５７ １００％ １４５．３％

ＭＭＡ ０．５７ １．２３ ９１％ １１５．７％

ＳＴＡ：ｓｕｐｅｒｆｉｃｉａｌｔｅｍｐｏｒａｌａｒｔｅｒｙ；ＤＴＡ：ｄｅｅｐｍｉｄｄｌｅｔｅｍｐｏｒａｌａｒｔｅｒｙ；ＳＰＡ：ｓｐｈｅｎｏｐａｌａｔｉｎｅａｒｔｅｒｙ

图２　术后１周头颅犆犜犘复查

犉犻犵２　犆犜犘犻犿犪犵犲犪狋１狑犲犲犽狆狅狊狋狅狆犲狉犪狋犻狅狀

ＣＴＰｉｍａｇｉｎｇｓｈｏｗｅｄａｓｉｇｎｉｆｉｃａｎｔｉｎｃｒｅａｓｅｏｆｔｈｅｒＣＢＦａｎｄ

ｒＣＢＶ，ｂｕｔａｄｅｃｒｅａｓｅｏｆｒＴＴＰａｆｔｅｒｔｈｅｏｐｅｒａｔｉｏｎ （ｕｐｐｅｒ

ｒｏｗ：ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｏｎ；ｌｏｗｅｒｒｏｗ：１ｗｅｅｋｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｏｎ）

３　讨　论

烟雾病的治疗方法主要包括一般治疗、药物治

疗、手术治疗，目前尚无Ⅰ级、Ⅱ级的循证医学证据

指明选择药物治疗或手术治疗具体指征［８９］。具体

治疗措施包括，（１）一般治疗：以密切观察病情变化

为主，同时应避免可能加重病情的危险因素，如应忌

辛辣、高脂饮食，儿童患者注意避免其严重的哭

闹［１０１１］；（２）药物治疗：包括合并症的治疗、对症治疗

以及针对危险因素的治疗，如血管扩张剂、抗凝药、

溶纤维蛋白药、抗溶纤维蛋白药、抗癫疒间药等；（３）手

术治疗：包括间接、直接脑血管重建及综合手术（间

接＋直接）。

结合既往文献及本组患者临床实践经验，我们

总结了不同临床分型烟雾病的如下治疗策略。（１）

临床分型Ⅰ型的患者ＴＩＡ或ＲＩＮＤ发作每个月≤２

次，无神经功能障碍，头颅ＣＴ／ＭＲＩ无阳性发现，影

像学分期常对应为Ⅰ或Ⅱ期。若ＣＴＰ检查提示Ⅰ

型患者的脑血流灌注情况无明显异常，可选择上述

非手术治疗方法；若ＣＴＰ检查提示存在脑血流灌注

受损，建议选择手术治疗。（２）Ⅱ～Ⅴ型患者均存在

不同程度的脑灌注不足或灌注储备功能受损［１２１３］。

对于这部分患者，术前应根据患者的临床表现、影像

学及脑血流动力学评估结果制定手术策略，具体手

术方式参照文献［１４］。本组手术指征如下：脑缺血相

关的神经功能障碍；反复缺血发作或进展性神经功

能发育迟缓；额叶和（或）枕叶ＣＢＦ下降，或ＣＴ提

示额叶和（或）枕叶脑萎缩；一过性肢体乏力或低血

压；持续性病情进展；ＣＶＲ下降；首次手术后仍有反

复的ＴＩＡ或卒中发作。（３）Ⅵ型：为出血型或无法

归纳于Ⅰ～Ⅴ型的患者，脑出血急性期应根据患者

临床状况、血肿量及部位选择保守治疗、脑血肿清除

术、脑室外引流术或去骨瓣减压术。脑出血恢复后

的颅内外血管重建手术随访可预防再出血，因目前

尚无设计完善的大规模临床ＲＣＴ试验而存在争议，

文献报道结果不一［１５１６］。我们的经验是术前评估发

现存在下列潜在脑出血风险的患者建议手术治疗：

存在颅内动脉瘤、微小动脉瘤；ＭＲＩＴ２ 可见微小出

血灶；脉络膜前动脉或后交通动脉处出现异常分支

且分支扩张；以脑出血为首发临床症状，但有脑缺血

证据或ＣＢＦ、ＣＶＲ下降证据者。本组５例Ⅵ型患者

随访至今，未再有出血。其中有２例合并手术侧脑

内小动脉瘤者，术中未处理动脉瘤，术后６个月随访

发现动脉瘤消失。Ｎｉ等
［１７］２０１２年也报道了类似现

象的病例。而且ＣＴＰ提示Ⅵ型患者术后脑血流灌

注情况改善，术后发生缺血性卒中风险降低。

影像学分期与治疗策略：Ⅰ期为影像学仅出现

颈内动脉末端狭窄，这部分患者常无明显临床症状，

临床不易发现。因此，Ⅰ期患者建议随访，必要时予

药物治疗（降血脂、控制血压、血糖等）。Ⅱ期以上患
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者常有临床症状而就诊，应根据患者的临床表现、影

像学及脑血流动力学评估结果制定手术策略。对于

Ⅱ期以上患者我们的治疗策略是：（１）通常情况下行

ＳＴＡＭＣＡ吻合，根据术前评估结果必要时可行

ＳＴＡＭＣＡ＋ＳＴＡＡＣＡ 或ＰＣＡ 吻合；对于ＳＴＡ

ＡＣＡ或ＰＣＡ吻合困难的病例，可采用大骨瓣开颅

或在额部、枕部多处钻孔行间接吻合的方法代替

ＳＴＡＡＣＡ或ＰＣＡ吻合。（２）首选直接＋间接脑血

管重建的综合术式，只有供体／受体血管条件差，直

接血管吻合困难时，才考虑间接血管吻合。（３）缺血

型患者血管条件允许时行双搭桥；供体／受体血管不

佳以及出血型患者单搭桥。（４）Ⅴ期及Ⅵ期的患者，

影像学上可见颅内外自发吻合血管（如 ＭＭＡ分支、

ＳＴＡ分支向颅内形成自发吻合）应予保护完好。根

据颅内外自发吻合血管范围，个体化设计皮瓣、骨窗

及硬膜的翻转贴敷（图３、图４）。

图３　影像学Ⅲ期患者个体化手术方案设计
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图４　影像学Ⅴ、Ⅵ期患者个体化手术方案设计
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综上所述，烟雾病临床表现多变，手术方式多

样，必须根据患者不同的临床分型、影像学分期，采

取不同的治疗方案，才能使患者最终获益。
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