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摘  要 

烟雾病是一种严重困扰成人尤其是儿童发育的慢性脑血管疾病。临床现有治疗方法多以手术为主，辅以

内科及中医治疗。但术后并发症的高发病率以及难预料性仍给予临床工作一定的困难。本文回顾了近年

来国内外烟雾病临床治疗方法及预后评价，发现术后并发症的预测应作为烟雾病临床治疗的一个重要方

向。围手术期的管理及监测有望成为提前预防及干预术后并发症的重要措施。 
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Abstract 
Moyamoya disease is a chronic cerebrovascular disease that seriously affects the development of 
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adults, especially children. The existing clinical treatment methods are mostly surgery, supple-
mented by internal medicine and traditional Chinese medicine. However, the high incidence and 
unpredictability of postoperative complications still make clinical work difficult. This paper re-
viewed the clinical treatment methods and prognosis evaluation of moyamoya disease at home 
and abroad in recent years, and found that the prediction of postoperative complications should 
be an important direction of clinical treatment of moyamoya disease. Perioperative management 
and monitoring are expected to be an important measure for early prevention and intervention of 
postoperative complications. 
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1. 引言 

烟雾病(Moyamoya disease, MMD)是一种慢性脑血管疾病。由于受累血管造影图像形似“烟雾”而得

名[1]。该病主要累及颈内动脉(ICA)末端，致使近端动脉代偿发育，少数病例也会累及到后路血管，包括

大脑后动脉和脑基底部网状血管。其主要特征为受累血管的进行行狭窄与闭塞，进而导致大脑灌注不足，

从而使得患者出现各种以脑缺血为表现的其他临床疾病，如缺血性脑卒中、癫痫发作、认知障碍、躯体

功能障碍、残疾甚至是突发死亡[2]。 
中国地区烟雾病发生率为 0.59/100,000 [3]，明显高于日本[4]及欧美国家[5]。该病可发生于各年龄阶

段，但 5~19 岁及 40~59 岁为发病高峰期[6]。 
烟雾病经治疗后能明显改善患者脑部血供，同时能有效预防 MMD 的缺血性并发症，但是术后疾病

再发、中风、出血或水肿等不良反应依旧存在，患者整体预后不容乐观。这些术后不良事件的发生，在

很大程度上与围手术期的管理不善有关，因此，本文就烟雾病近年来临床治疗方法以及预后评估指标进

行系统性综述，为下一步开展 MMD 围手术期管理策略研究提供基础。 

2. MMD 临床治疗方法 

2.1. 内科对症治疗是 MMD 的辅助治疗手段 

烟雾病的治疗与其疾病严重程度[7]和并发合并症相关。针对有癫痫、头痛、脑梗或出血的患者，临

床医生可使用药物对症治疗。尤其急性梗死或轻度 MMD 患者，推荐使用药物治疗，以防止中风发生或

复发[8]，但需注意，单一的药物治疗并不能完全缓解患者病情发生与发展。 

2.2. 手术血管重建是 MMD 治疗的首选方法 

烟雾病患者的 5 年生存率约为 96.1%，手术组与非手术组无明显差别。但是，烟雾病所导致的认知

功能及躯体功能障碍，严重影响到患者生活质量。尤其是学龄前儿童患者，若不及时治疗，其认知水平

会明显下降。烟雾病主要治疗方式是外科手术干预[9]，将颅内血管重建以期达到改善大脑低灌注，防止

中风发生的效果，尤其对于儿童患者，在发生可逆性脑损伤之前，积极手术干预对其恢复正常大脑功能

有着显著作用[10]。研究表明，烟雾病患者在接受手术治疗后，大约 80%的患者大脑半球的脑氧代谢显
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著降低，在搭桥手术后无实质病变的儿童和年轻成人患者中，这一情况可以得到改善[11]。因此，手术成

为了治疗 MMD 的首选方法。 
MMD 手术适应指征详见《烟雾病及烟雾病综合征诊断与治疗中国专家共识(2017)》和《烟雾病治疗

中国专家共识(2019)》。 

2.2.1. 临床常用手术方式 
1) 直接血管重建：颞浅动脉(STA)–大脑中动脉(MCA)吻合术[12]，脑前动脉(ACA)吻合[13]，枕动

脉(OA)–大脑后动脉(PCA)吻合术[14]；2) 间接血管重建包括：脑–硬脑膜–动脉血管融合术(EDAS) (多
用于儿童) [15]、脑一肌肉血管融合术(EMS) [16]、脑–硬脑膜–动脉–肌肉血管融合术(EDAMS) [17]，
多点钻孔术[18]等。3) 联合手术。尽管有研究表明联合手术相较于其他单一手术方式获益更大[19]，但由

于缺乏临床前瞻性研究验证，《烟雾病治疗中国专家共识(2019)》未将联合手术列为推荐方式。 

2.2.2. 受损血管位置及程度以及血流动力学决定手术方式 
临床上，患者具体采用哪种手术方式，应根据受损血管的位置情况和血流动力学而定。一般情况下，需

要考虑以下三方面：1) 烟雾病类型，主要考虑出血性与缺血性以及分期大于 II 级；2) 患者年龄及耐受情况，

尤其对于儿童患者来说，其颞浅动脉(STA)直径 < 0.7 mm，直接血管重建能够起到很好的效果；3) 血管选

择，应尽量选择生理性血管，而不建议选择代偿血管。同时需要考虑供血血管的直径；4) 患者脑氧饱和度

情况，术前应进行评估，术中实时监测以及术后持续性监测，以保证围手术期的安全和提高手术成功率。 
综上，患者手术方式并不是一成不变的，应综合各类情况及时调整。 

2.3. 中医治疗任重道远 

除了外科手术及西药治疗外，我国有大量中医辅助治疗 MMD 病例报道，提示中医在临床应用过程

中对 MMD 存在积极作用，但缺少大样本临床对照试验能支持其治疗结果，中医治疗 MMD 依旧任重而

道远。 

3. 术后并发症及预测 

尽管手术血管重建能改善大脑血供，在儿童患者中更是可以降低远期中风风险，但是，手术作为一

种干预措施，依旧诸多并发症，主要包括感染、出血、过度灌注综合征以及即时脑梗。因此患者的围手

术期管理十分重要，如何降低围手术期风险、减少手术并发症、维护术后患者大脑氧供功能状态，成为

重点关注的问题。 

3.1. MMD 手术患者术后常见并发症 

根据临床报道显示，MMD 术后的并发症主要有 TIA、缺血性脑卒中、脑表面出血、高灌注综合征以

及神经功能障碍[20] [21] [22] [23] [24]等。儿童 MMD 患者术后易哭闹，情绪不稳定，加之过度换气，极

易引起手术血管收缩从而引起不良的缺血性事件[25]。约 15%~27.5%成人患者会出现大脑过度灌注综合

征，该综合征可导致短暂或永久性的神经功能缺损[20] [26]。临床上由于高灌注导致的神经功能障碍的发

病时间从手术后即刻到 10 天不等[27] [28]，因此，在术后，准确监控患者脑灌注情况和血压情况，可早

期识别患者血流动力学稳定情况及受损程度，对于烟雾病患者的术后管理至关重要。 

3.2. 术后并发症的预测 

2017 年日本富山医科药科大学神经外科学系 Daina Kashiwazaki 团队经研究发现，柏林分级评分系统

在对成人 MMD 临床严重程度分级的同时，可用于预测其术后神经系统并发症的发病率。近期有研究认
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为术前高血小板水平与术后过度灌注综合征密切相关[29]。其他相关研究多基于影像学基础之上，主要为

高 MRA 评分与术后不良并发症有关[30] [31]。此外，有研究表明，术中及术后的脑电监测有助于预警患

者即将出现的脑缺血状态[25] 。术后行动脉自旋标记(ASL)灌注亦有助于早期诊断及发现过度灌注综合征

[32]。我国有研究认为，术中使用包括 rSpO2 (脑氧饱和度)及 SVV (每搏变异率)的多模式监测分次测量可

用于指导围手术期患者氧合及液体管理，也能有效降低术后谵妄和恶心呕吐的发生率[33]。 
综上可知，患者术后是否具有高风险并发症发生，其本质上是与基础疾病严重程度相关。现阶段研

究缺少在术中对患者的即时监控类研究，无法判断患者术后的不良反应是否是由手术本身所引起，所以

围手术期患者持续性血氧水平监测有望成为预测患者预后的良好指标。 

3.3. 围手术期用药策略 

围手术期尤其是在术后，患者用药主要原则为对症治疗。有研究表明，在术后给予他汀类药物，能

有效降低循环胆固醇，诱导内源性细胞增殖，促进血管生成，增加局部脑组织供血，从而起到保护血管

内皮作用[34]。其次，围手术期给予阿司匹林及肝素能有效降低术后继发血栓形成[35]。针对 MMD 可能

伴发的糖尿病或高血压等，也应积极处理，使患者术后获益最大化。 

4. MMD 患者预后评价指标 

总体来说，MMD 患者术后预后评价指标主要为，是否于围手术期发生缺血或出血等不良事件[36] 
[37]。除此之外，生活质量评估应该是预后评估的核心。尽管本病发生率不高，但极易导致儿童渐进性功

能和认知障碍，从而导致生活质量受损、无法适应社会生活。因此，患者可能需要长期的心理支持治疗。 

5. 小结 

烟雾病是脑血管神经科学领域一类严重疾病，尤其是其可以导致儿童智力下降以及认知障碍，严重

者会直接因为出血或缺血性脑梗死而死亡。早期诊断和及时治疗是降低该病死亡率的必要措施。 
尽管烟雾病发病机制研究尚不完全清楚，但其临床治疗方法已经趋于成熟，外科治疗辅以内科药物

可以有效降低患者再缺血的发生率。然而，在以外科为主导的治疗体系中，如何优化手术方案，做好围

手术期监测，以及减少麻醉药物、手术方式对患者的潜在影响，也有待于进一步临床试验进行证实。 
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