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烟雾病的影像学研究进展

刘
!

日!田
!

冰!陆建平"

第二军医大学长海医院放射科#上海
!""P&&

!!

!摘要"

!

烟雾病是一种原因不明的慢性进行性脑血管疾病#发病率具有明显的种族特征#主要发生在东亚#中国为高发地

区之一&目前烟雾病的发病机制仍未明确#且临床特征缺乏特异性#早期及不典型患者诊断较为困难&研究表明血流重建手

术可以阻止烟雾病患者的缺血进程#但并未有足够的证据表明其对出血型烟雾病有足够的治疗价值&影像学是脑血管疾病包

括烟雾病的主要诊断'评估及随访复查的手段#主要包括形态学及功能学成像&本文就各种影像学方法在烟雾病中的应用现

状及进展进行综述&
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烟雾病是一种原因不明的慢性进行性脑血管

疾病#主要的特征为颈内动脉分叉部周围血管的

狭窄
E

闭塞伴有颅底异常增生血管网形成)

#

*

&与

颅内动脉粥样硬化等脑血管疾病不同#手术治疗

是烟雾病的主要治疗方法&目前烟雾病的发病

机制仍未明确#且患者的临床症状缺乏特异性#

对于不典型烟雾病尤其是早期烟雾病诊断仍较

困难&尽管影像学是烟雾病诊断'术前评估及术

后随访复查的主要手段#但目前临床上应用于烟

雾病的影像学方法较多#且各有其优点与不足&

本文主要对烟雾病的影像学成像方法$主要包括

形态学及功能学成像%及表现进行综述&

!

!

烟雾病的形态学成像

形态学的成像主要评估脑组织及脑血管的形态

学改变&烟雾病的诊断主要基于脑血管系统的改

变#因此对于脑血管的评估尤为重要(而脑组织的成

像有助于判断脑血管改变引起的脑组织缺血或出血

部位及范围&脑血管的成像方法包括目前公认的

-金标准.数字减影血管造影$
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%及多普勒超声#脑组织的成像方法则主要为

KO

及磁共振成像$
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7TB

%的头颅平扫及增强&近年来评估脑血管壁改

变的高分辨率磁共振管壁成像的应用使得烟雾病的

形态学评估更加细微与精确&

#>#

!

脑血管成像
!

@6(

是烟雾病诊断和评估的

-金标准.#不仅可以较为精确地评估颈内动脉末端

周围血管的狭窄
E

闭塞程度#更可以对颅底烟雾状血

管的生成及其他途径的侧支循环进行较为准确地评

估&

61_1̀.

和
O*̀*̀1

)

!

*于
#F$F

年提出了基于

@6(

的烟雾病分型方法$即
61_1̀.

分级%#主要基于

颈内动脉末端周围血管狭窄程度'狭窄累及范围及

颅底烟雾状血管增生的程度将烟雾病分为
"

$

$

级!

"

级为无血管异常(

#

级为颈内动脉末端狭窄(

!

级

为烟雾状代偿血管开始形成(

&

级为进行性的颈内

动脉狭窄及烟雾样血管代偿增加(

P

级为颈外动脉

代偿开始形成(

%

级为颈外动脉代偿逐渐增加及烟

雾状血管代偿减少(

$

级为颈内动脉完全闭塞#烟雾

状血管消失&

61_1̀.

分级描述了烟雾病血管病变的

全部过程#也反映了疾病的进程#为烟雾病血管评估

提供了重要的参考标准#然而其部分分级间存在交

叉#导致区分较为困难&在
61_1̀.

分级的基础上#

68208L,2

等)

&

*提出了改良的
61_1̀.

分级!

"

级为无

血管异常(

#

级为颈内动脉末端轻到中度狭窄#不伴

或仅有少量的烟雾状增生血管(

!

级指颈内动脉末

端重度狭窄且可累及大脑前'中动脉#伴明显增生的

血管网(

&

级为大脑前'中动脉闭塞#伴明显增生的

血管网(

P

级指颈外动脉代偿开始形成(

%

级为大脑

前'中动脉闭塞#不伴或仅出现少许增生的血管网&

较传统的分级系统#改良的
61_1̀.

分级系统更易实

施#且能够在一定程度上预测患者的临床预后)

&

*

&

除传统的
@6(

外#近年应用于临床的彩色编码定量

@6(

能够定量评估烟雾病血管的改变#从而预测疾

病的严重程度)

P

*

&

KO(

是目前临床应用较为广泛'便捷的无创血

管成像方法#尤其是近年来随着
KO

硬件及软件的

不断发展#动态容积
KO(

$或称为
P@KO(

%因较高

的密度及时间分辨率被逐渐应用于临床)

%

*

&通过一

次扫描就可以得到
#$)-

范围的所有脑组织的图

像#而容积$非螺旋%的扫描方法使得颅内血管的减

影效果更佳#通过一次扫描就可以得到自动脉早期

至静脉晚期连续的动态图像#可以清晰地显示血管

狭窄或闭塞的部位'形态'范围及程度)

$

*

&同时一站

式的成像使得一次扫描就可以得到头颅
KO

平扫加

增强'头颅
P@KO(

及全脑灌注计算机断层扫描

$

L̂04, I2*.3 )0-

H

18,+80-0

N

2*

H

L

9 H

,251<.03

#

aXKOS

%的图像#可以对烟雾病进行术前及术后的

全面评估&

YL*3

N

等)

'

*通过对
&F

例烟雾病颅内外

血管旁路移植术后行
!%$

排
KO

扫描#得出
&@KO(

可以对烟雾病术前和术后的血管情况进行较为准确

地评估&本课题组也曾对
!"

例成人烟雾病血管旁

路移植术前及术后$短期及长期%的血管及血流动力

学改善情况进行分析#得出
P@KO(

在评估血管旁

路移植术旁路血管方面与
@6(

具有较好的一致

性)

C

*

&尽管文献报道
P@KO(

的有效辐射剂量为

%

$

$-6;

#用于诊断的
@6(

仅为
!

$

P>%-6;

)

F

*

#但

是
P@KO(

通过一次扫描除了评估血管改变之外常

常可以得到
KO

平扫及
KO

灌注成像$

)0-

H

18,+

80-0

N

2*

H

L

9H

,251<.03

#

KOS

%#可以较为全面地评估

烟雾病脑组织的改变&

7T(

是最早应用于烟雾病血管评估的无创血

管成像方法#自
#FFP

年起
7T(

就作为重要的诊断

工具被写入烟雾病的诊断标准中)

#"

*

&

Q01̀.3

等)

##

*

提出了新的基于
7T(

的烟雾病评分系统$

Q01̀.3

分级%!颈内动脉#正常$

"

分%'

K#

段狭窄$

#

分%'

K#

段信号不连续$

!

分%'

K#

段信号未显示$

&

分%(大脑

中动脉#正常$

"

分%'

7#

段狭窄$

#

分%'

7#

段信号

不连续$

!

分%'

7#

段信号未显示$

&

分%(大脑前动

脉#

(!

段及其远段正常$

"

分%'

(!

段及其远段信号

减少或缺失$

#

分%'

(!

段及其远段信号未显示$

!

分%(大脑后动脉#

S!

段及其远段正常$

"

分%'

S!

段

及其远段信号减少或缺失$

#

分%'

S!

段及其远段信

号未显示$

!

分%&

7T(

评分系统则将颈内动脉及

大脑前'中'后动脉的评分相加#总和
"

$

#

分为
#

级'

!

$

P

分为
!

级'

%

$

'

分为
&

级'

C

$

#"

分为
P

级&

Q01̀.3

分级系统在评估颈内动脉狭窄程度的基础

上进一步评估了大脑前'中'后动脉及其远端分支的

血流信号&

7T(

评分系统与
61_1̀.

分级系统具有

良好的相关性)

##

*

#且具有较高的敏感性和特异性#

但其仍然无法涵盖侧支循环的评估&

61

N

.30

等)

#!

*

将
7T(

分级系统应用于
KO(

的评估#得出烟雾病

的
KO(

与
7T(

的
Q01̀.3

评分具有较强的相关性

$相关系数为
">CF

%&时间分辨
7T(

$

8.-,2,<04;,+

7T(

#

O27T(

(或称为
P@ 7T(

%与传统的
&@

+

!"$

+
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烟雾病的影像学研究进展

7T(

比较#其时间分辨率增加#近年来被广泛应用

于心脏及颅内血管的检查#尤其是对颅内动静脉分

流疾病的评估与
@6(

具有较高的一致性)

#&

*

#

O2

7T(

在烟雾病血管评估中的应用目前较少#有待于

进一步的研究探索&

多普勒超声可以通过对脑动脉血流方向'流速

以及频谱形态等的探测来确定血管及分支是否存在

狭窄或者闭塞&

KL,3

等)

#P

*通过对
%$

例烟雾病患

者行多普勒超声检查#发现
!">Pb

的患者存在微血

栓#微血栓的形成与近期发作的脑缺血症状有关#且

可以独立预测脑血管的发生时间#据此推断微血栓

可以作为潜在的有临床症状患者的预警信号&

a*3

N

等)

#%

*则通过对
#'

例成人烟雾病患者术前
!

周及联合术后半年的多普勒超声资料进行分析#得

出术后半年桥血管的收缩期峰值速度$

H

,*̀ <

9

<804.)

;,40).8

9

#

S6=

%及舒张末期血流速度$

,3+E+.*<804.)

;,40).8

9

#

M@=

%均低于术前#上颌动脉的
M@=

较术

前增加#阻力指数$

2,<.<8*3),.3+,G

#

TB

%则较术前下

降#且桥血管
S6=

'

M@=

的下降与上颌动脉
TB

的下

降无相关性&以此得出多普勒超声可以用于烟雾病

术后的随访复查#判断术后疗效&

#>!

!

脑实质成像
!

烟雾病因脑实质改变的不同分

为出血性烟雾病及缺血性烟雾病&出血性烟雾病是

烟雾病的重要类型#诊断较为容易#常规的头颅
KO

平扫即可对脑实质的成像状况进行评估#文献报道

出血性烟雾病占烟雾病的比例达
!#b

$

%$b

)

#$

*

&

缺血性烟雾病除了与其他颅内缺血性病变具有相同

或相似的影像学表现之外#其重要的特点为
7TB

液

体衰 减 反 转 恢 复 $

541.+*88,31*8,+.3 ;,2<.03

2,)0;,2

9

#

JR(BT

%序列及增强
O

#

aB

序列图像上的

-常春藤征.$即
.;

9

<.

N

3

%&

B;

9

<.

N

3

典型的表现为

沿软脑膜分布走向的点状或线状高信号影#其形成

的原因可能是颈内动脉
E

大脑前'中动脉主干狭窄
E

闭塞后#后循环及颈外动脉系统参与代偿大脑皮质

的软脑膜血管#也有学者认为是皮质的软脑膜血管

充血'水肿'增厚'扩张所致)

#'

*

&文献报道
.;

9

<.

N

3

对烟雾病的诊断具有较高的特异性#其出现在
'"b

的烟雾病中)

#C

*

#也有报道其出现率高达
F'>#b

)

#F

*

&

R,,

等)

!"

*分析了
#!

例烟雾病患者术前及旁路移植

术后的图像#得出术后
.;

9

<.

N

3

在不同颅内动脉供

血区出现的概率较术前增加#以此推断
.;

9

<.

N

3

可

以作为术后疗效评估的指标之一&

Q02.,

等)

!#

*通过

对
P!

例烟雾病患者术前及旁路移植术后
!

'

&"+

分

别行
JR(BT

扫描#并与灌注图像进行对比#得出

%C>Cb

的患者术后
!+.;

9

<.

N

3

增多'

&"+

消失#与

灌注图像及临床症状表现的高灌注综合征一致#推

断得出
.;

9

<.

N

3

可以作为更加简便的预测指标对烟

雾病患者旁路移植术后的高灌注综合征进行评估&

#>&

!

管壁成像
!

烟雾病的诊断主要基于
@6(

的影

像学表现#符合
@6(

诊断标准的典型烟雾病诊断并

不困难#然而对于早期或者不典型的烟雾病#尤其是

合并动脉粥样硬化危险因素的烟雾病常规影像学诊

断往往较为困难#需要与其他颅内血管疾病尤其是

颅内动脉粥样硬化进行鉴别)

!!

*

&高分辨磁共振管

壁成像技术可以对颅内外动脉血管壁的改变进行详

细的评估#近年来被广泛应用于颈动脉'大脑中动

脉'椎动脉等颅内动脉粥样硬化狭窄斑块的评估&

该技术主要用于评估斑块的形态'重塑及强化率#以

此判断粥样硬化斑块是否稳定)

!&

*

#也可用于斑块治

疗后疗效的评估)

!P

*

&

U.-

等)

!%

*最早将高分辨磁共振管壁成像技术

应用于烟雾病与颅内动脉粥样硬化的鉴别诊断#通

过病例报道提出烟雾病与颅内动脉粥样硬化在管壁

$斑块%形态及强化率方面具有差别&同年
U.-

等)

!$

*对
#!

例烟雾病和
!"

例颅内动脉粥样硬化的

高分辨磁共振管壁成像图像进行分析#得出烟雾病

患者的血管外径小于颅内动脉粥样硬化患者#而动

脉粥样硬化更多表现为偏心性且强化明显的病变&

T

9

00

等)

!'

*在对
&!

例烟雾病及
#$

例颅内动脉粥样

硬化患者的高分辨磁共振管壁成像进一步分析后得

出#两者的强化模式和分布不同#

F">$b

的烟雾病为

同心性病变#表现为特征性的大脑中动脉收缩#烟雾

病的重塑指数及管壁面积均小于动脉粥样硬化&

Z1*3

等)

!C

*则根据
!#

例烟雾病患者及
PP

例大脑中

动脉粥样硬化狭窄患者的高分辨磁共振管壁成像数

据#同样得出烟雾病患者的血管外径'管壁厚度小于

动脉粥样硬化患者#且更常见同心性狭窄'均匀的信

号强度及侧支血管结构(并进一步对烟雾病进行

7T(

分级#通过统计分析得出
7T(#

级的血管外

径与
&

级及
P

级间差异具有统计学意义#但各级别

间的管壁厚度则无明显差异&因此#高分辨磁共振

管壁成像可用于识别不同类型的大脑中动脉狭窄&

+

&"$

+
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烟雾病的特点是同心性狭窄#均匀的信号强度和侧

支血管结构的出现&大脑中动脉病理性收缩是烟雾

病进展过程中的一个重要现象)

#

*

&

A

!

烟雾病的功能成像

传统的功能成像主要用于评估脑组织的微循环

及血流动力学状态#目前应用的影像学方法主要为

各种灌注成像方法#如#%

A

正电子发射体层摄影

$

H

0<.8203 ,-.<<.03 )0-

H

18,+ 80-0

N

2*

H

L

9

#

SMO

%

)

!F

*

'单光子发射计算机断层显影$

<.3

N

4,

H

L0803 ,-.<<.03 )0-

H

18,+ 80-0

N

2*

H

L

9

#

6SMKO

%

)

&"

*

'氙
EKO

$

W,303 KO

#

W, KO

%

)

&#

*

'

KOS

)

&!

*

'磁共振灌注成像 $

H

,251<.03 ,̂.

N

L8,+

.-*

N

.3

N

#

SaB

%

)

&&

*及动脉自旋标记$

*28,2.*4<

H

.3

4*I,4.3

N

#

(6R

%

)

&P

*

&其主要利用脑血容量$

),2,I2*4

I400+;041-,

#

KX=

%'达峰时间$

8.-,80

H

,*̀

#

OOS

%'脑血流量$

),2,I2*4I400+540̂

#

KXJ

%'平均

通过时间$

-,*382*3<.88.-,

#

7OO

%'延迟时间

$

+,4*

9

8.-,

#

@O

%'脑血管储备'氧代谢水平等参数

评估脑缺血的血流动力学改变的严重程度#亦可用

于烟雾病血流重建术后疗效及临床预后的评估&除

灌注成像外#目前用于评估烟雾病的功能成像方法

还包括血氧水平依赖功能性磁共振成像$

I400+

0G

9N

,3*8.034,;,4+,

H

,3+,38513)8.03*4-*

N

3,8.)

2,<03*3),.-*

N

.3

N

#

XAR@57TB

%

)

&%

*

'弥散张量成

像$

+.551<.038,3<02.-*

N

.3

N

#

@OB

%

)

&$

*及计算流体

力学 $

)0-

H

18*8.03*4541.+ +

9

3*-.)<

#

KJ@

%分

析)

&'

*等&

!>#

!

灌注成像
!

研究表明#大部分临床上表现为复

发性短暂性脑缺血发作的儿童及青少年烟雾病患者

的血流动力学改变往往较为严重#而大部分脑内或

脑室内出血的成人烟雾病患者灌注异常改变则较

轻)

!F

*

&脑血流动力学评估判定的灌注异常是血流

重建手术的重要指征#而#%

AESMO

是目前确定灌注

异常的-金标准.&

U120+*

等)

&C

*利用#%

AE

N

*<ESMO

评估
#!

例儿童及
&"

例成人烟雾病术前及旁路移植

术后的脑组织灌注#得出
C"b

的无实质性病变的大

脑半球氧代谢水平术后出现下降#推测可能是脑组

织缺血导致氧代谢水平出现了可逆性的抑制&

6SMKO

'

KOS

及
SaB

亦可以较为准确地对烟雾病

术前血流动力学状态及术后疗效'术后高灌注综合

征进行评估#且与
SMO

具有较好的一致性#在一定

程度上可以作为#%

AESMO

脑灌注的替代)

&FEP#

*

&

(6R

是一种无需外源性对比剂的
7TB

灌注成

像技术#近年来在烟雾病的评估及与其他灌注方法

的对比评估中得到了较为广泛的应用#与多种灌注

方法具有较好的一致性&

[0,88.

等)

!F

*采用
#%""

-<

的标记后延迟时间$

H

0<8E4*I,4.3

N

+,4*

9

#

SR@

%

比较儿童及青少年烟雾病患者
(6R

与
Q

!

)

#%

A

*

E

SMO

评估
KXJ

的一致性#得出二者在儿童及青少年

烟雾病患者
KXJ

定性$

"

V">''

#

-

#

""#

%及局部脑

血流量$

2,

N

.03*4),2,I2*4I400+540̂

#

2KXJ

%定量

$

2V">$'

#

-

#

""#

%的评估中均具有较好的一致性&

[0,88.

等)

P!

*同样采用了
#%""-<

的
SR@

比较儿童

烟雾病患者
(6R

与
SaB

的一致性#得出二者在儿

童烟雾病患者
KXJ

$

"

V">''

#

-

#

">""#

%及
2KXJ

$

2V">'F

#

-

#

">""#

%的评估中均具有较好的一致

性#且敏感性'特异性及准确度分别达到
FPb

'

F&b

及
F&b

&

a*3

N

等)

P&

*通过对
#'

例烟雾病患者行
P

个
SR@

$

#%""-<

"

!"""-<

"

!%""-<

"

&"""-<

%的

(6R

与
KOS

检查定性对比#得出多个
SR@

的
(6R

与
KOS

具有较好的一致性&除常规的
(6R

外#多

时相选择性的
(6R7TB

也可作为一种有效的检测

方法对术后吻合口周边血管的血流动力学进行

评价&

!>!

!

其他功能成像
!

R,.

等)

&%

*认为烟雾病患者

XAR@57TB

检查具有典型的流动频率波动幅度#且

与认知功能下降具有相关性&

KL2.<8,3

等)

PP

*通过对

#"

例烟雾病患者进行梯度回波平面回波成像序列

的 自 发 性 波 动 的
XAR@

扫 描 $

<

H

038*3,01<

541)81*8.03<XAR@

#

<5XAR@

%#得 出 静 息 态 的

<5XAR@

可以不使用对比剂即得出与
OOS

图相似

的延迟图#且会对功能连接图像造成一定的影响&

U*_1-*8*

等)

&$

*将
@OB

技术应用于
!&

例烟雾

病患者与
!&

例正常对照者的研究#得出烟雾病患者

在扣带回后部出现灰质密度降低#且与血流动力学

相关$

-

#

">"%

%#其各向异性分数普遍减低'径向扩

散系数增大#同时双侧脑白质也观察到一些扩散的

存在(扣带皮质白质的各向异性分数$

.V">%P

#

-

#

">"""#

%和径向扩散系数$

.V">P#

#

-

#

">"#

%与灰

质密度相关(对侧额叶白质纤维束的平均各向异性

分数'扣带回和顶叶区域处理速度'执行能力'注意

+

P"$

+
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烟雾病的影像学研究进展

力及工作记忆相关&最终得出烟雾病大脑半球的异

常更容易累及白质#中断的白质纤维束可能在认知

功能障碍的发展中起着举足轻重的作用&

YL1

等)

&'

*采用
KJ@

对烟雾病旁路移植术后的

血流动力学进行分析#得出旁路血管具有降低流动

阻力的重构特征#旁路血管的初始形态可能会对其

血管重塑结果产生显著的影响&

E

!

小
!

结

烟雾病的诊断基于
@6(

典型的脑血管改变#近

年来逐渐应用于临床的无创血管成像技术包括

KO(

'

7T(

以及多普勒超声在烟雾病的诊断及评

估中起着重要的作用#且与
@6(

在一定程度上具有

较好的一致性&高分辨磁共振管壁成像主要评估脑

血管壁的改变#有助于烟雾病的早期诊断及与颅内

动脉粥样硬化的鉴别#也可用于斑块治疗后疗效的

评估&包括
6SMKO

'

KOS

'

SaB

及
(6R

等在内的灌

注成像可以较为准确地对烟雾病术前血流动力学状

态及术后疗效'术后高灌注综合征进行评估#且与

-金标准.

#%

AESMO

具有较好的一致性&

XAR@

57TB

'

@OB

及
KJ@

等的应用也有助于对烟雾病进

行进一步评估&

随着烟雾病国内外研究的增多及影像学新技术

的临床应用#烟雾病的血管'微循环及脑组织特征正

被越来越多地发掘#其诊断与评估的广度及深度也

在不断增加&如何将影像学新技术与临床'基础研

究相结合#探寻烟雾病的发病机制'病程进展#评估

手术的疗效及手术对病程发展的具体影响#还需要

进一步深入的研究&
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Ŷ *3,3I12

N

//

#

Q*28,;,4+( (

#

X.,<<,4<[/

#

R1.

D

8,3ST

#

,8*4>

B-*

N

.3

N

.382*)2*3.*4 ;,<<,4 *̂44

H

*8L040

N9

.̂8L

-*

N

3,8.)2,<03*3),.-*

N

.3

N

!

)122,38

H

20<

H

,)8<*3+

51812,+.2,)8.03<

)

/

*

>K.2)14*8.03

#

!"#P

#

#&"

!

#F!E!"#>

)

!P

*

S0̂,26

#

7*801̀ K

#

K*<*1I03R U

#

6.4;,2JR

#

U2.3

N

<O

#

7.̀14.<@/

#

,8*4>=,<<,4 *̂44-*

N

3,8.)

2,<03*3),.-*

N

.3

N

.3*)18,.<)L,-.)<820̀,

!

,55,)8<05

,-I04.<-*3+-,)L*3.)*48L20-I,)80-

9

038L,*28,2.*4

*̂44

)

/

*

>6820̀,

#

!"#P

#

P%

!

!&&"E!&&P>

)

!%

*

U.-/7

#

/13

N

U Q

#

60L3KQ

#

S*2̀ /

#

7003/

#

Q*37 Q

#

,8*4>Q.

N

LE2,<0418.03 7T8,)L3.

]

1,)*3

+.<8.3

N

1.<L -0

9

*-0

9

* +.<,*<, 520- *8L,20<)4,208.)

0))41<.03

)

/

*

>?,12040

N9

#

!"#&

#

C"

!

''%E''$>

)

!$

*

U.-Z/

#

R,,@Q

#
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