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[摘　 要] 　 目的　 探讨烟雾病合并冠状动脉狭窄的临床及影像学特点ꎮ 方法　 对 ８ 例烟雾病合并冠状动脉狭窄

患者的临床表现、影像学特点及预后进行分析ꎮ 结果　 ８ 例烟雾病患者均急性起病ꎬ其中脑梗死 ６ 例ꎬ脑出血 ２ 例ꎬ
３ 例行冠状动脉支架植入术ꎮ ８ 例均好转出院ꎬ随访 ３ 个月ꎬ１ 例患者因再发脑出血而死亡ꎬ其余患者存在不同程度

后遗症ꎮ 结论　 烟雾病合并冠状动脉狭窄极为罕见ꎬ烟雾病血管病变可能不仅仅累及脑血管ꎮ
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　 　 烟雾病(ｍｏｙａｍｏｙａ ｄｉｓｅａｓｅꎬＭＭＤ)是以脑血管

造影发现双侧颈内动脉虹吸部及大脑前、中动脉起

始部狭窄或者闭塞ꎬ颅底软脑膜、穿通动脉等小血

管代偿增生形成脑底异常血管网为特征的一种慢

性脑血管闭塞性疾病ꎮ 该病好发于东亚国家ꎬ日
本、韩国统计数据显示其患病率分别为 ３ / １０ 万[１]、
１６ / １０ 万[２]ꎮ 传统观念认为烟雾病累及颅内血管ꎬ
但尸检发现其颅外血管同样存在不同程度的血管

内皮增生[３]ꎮ 约 ８％的烟雾病患者存在肾动脉狭

窄[４]ꎬ也有研究表明全身血管都参与了烟雾病可逆

性的某些基因遗传表现[５]ꎮ 迄今为止ꎬ国内尚未有

烟雾病合并冠状动脉狭窄患者的文献报告ꎬ国外也

仅有少数个案报告ꎮ 我们团队对近年收治的 ８ 例烟

雾病合并冠状动脉狭窄患者的临床表现、影像学特

征及临床结局进行了回顾性分析ꎮ

１　 资料和方法

１.１　 病例纳入标准和排除标准

收集西南医科大学附属医院(原泸州医学院附
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属医院)神经内科自 ２０１１ 年 ６ 月至 ２０１６ 年 ４ 月入

院的烟雾病患者ꎮ 纳入标准:(１)Ｗｉｌｌｉｓ 环附近大动

脉:颈内动脉终末段和(或)大脑前动脉起始段和

(或)大脑中动脉起始段严重狭窄或闭塞ꎻ(２)数字

减影血管造影(ｄｉｇｉｔａｌ ｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙꎬＤＳＡ)
或 ＣＴ 血管成像( ｃｏｍｐｕｔｅｄ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙꎬ
ＣＴＡ)检查发现动脉期 Ｗｉｌｌｉｓ 环附近闭塞的动脉周

围存在异常的血管网形成ꎻ(３)上述病变存在于双

侧颅内大血管ꎻ(４)ＣＴＡ 或 ＤＳＡ 检查发现患者冠状

动脉狭窄率高于 ５０％ꎮ 排除标准:(１)动脉粥样硬

化所致双侧颅内动脉狭窄或闭塞ꎻ(２)自身免疫性

疾病ꎻ(３)放射性脑病ꎻ(４)脑膜炎ꎮ
１.２　 研究方法

统计符合纳入标准及排除标准患者(共 ８ 例ꎬ病
例序列号依次为 １~８)的一般资料、临床表现、影像学

特征及临床结局并随访至少 ３ 个月ꎬ结合国外文献总

结烟雾病合并冠状动脉狭窄患者的可能发病机制ꎮ
１.３　 治疗方法

所有缺血性卒中患者入院后均依据«中国急性

缺血性脑卒中诊治指南(２０１４)»进行规范化的抗血

小板聚集、稳定斑块等治疗ꎬ监控血压、血糖、血脂ꎮ
２ 例出血性卒中进行血压监控、抗氧自由基、营养神

经及脱水等治疗ꎮ

２　 结　 果

２.１　 一般资料

本研究共纳入 ８ 例患者ꎬ其中男性 ３ 例ꎬ女性 ５
例ꎮ 年龄 ２３~５８ 岁ꎬ平均年龄 ４０.９ 岁ꎮ 其中高血压

病患者 ２ 例ꎬ高脂血症患者 ２ 例ꎬ糖尿病患者 １ 例ꎬ
吸烟患者 ３ 例ꎮ ５ 例患者有既往脑卒中病史ꎮ 所有

患者皆为急性起病ꎬ存在不同程度肢体瘫痪(表 １)ꎮ

表 １. ８ 例烟雾病合并冠状动脉狭窄患者的临床资料

Ｔａｂｌｅ １. Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｄａｔａ ｏｆ ８ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｍｏｙａｍｏｙａ ｄｉｓｅａｓｅ ｃｏｍｐｌｉｃａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｃｏｒｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ ｓｔｅｎｏｓｉｓ

项目 １ ２ ３ ４ ５ ６ ７ ８

性别 男 女 女 男 女 男 女 女

年龄(岁) ３８ ５２ ３２ ４４ ４１ ５８ ２３ ３９
糖尿病 否 否 否 否 否 是 否 否

高血脂 否 是 否 否 否 否 否 是

高血压 否 是 否 否 否 是 否 否

吸烟 否 否 否 是 是 是 否 否

既往脑卒中 否 是 否 是 是 是 否 是

卒中类型 梗死 梗死 梗死 梗死 出血 梗死 梗死 出血

部位 左侧颞叶 右侧额叶 右侧基底节 左侧额叶 右侧顶叶 双侧颞叶 左侧额叶 左侧顶叶

冠状动脉支架 是 否 是 否 否 是 否 否

入院 ＮＩＨＳＳ(分) ９ ７ ５ １３ ９ １５ １０ ５
出院 ＮＩＨＳＳ(分) ３ ３ ２ ７ ４ ７ ４ ２
３ 个月 ｍＲＳ(分) １ １ １ ３ ６ ４ ２ １

ＮＩＨＳＳ:美国国立卫生研究院卒中量表(ＮＩＨ Ｓｔｒｏｋｅ Ｓｃａｌｅ)ꎻｍＲＳ:改良 Ｒａｎｋｉｎ 评分量表(Ｍｏｄｉｆｉｅｄ Ｒａｎｋｉｎ Ｓｃａｌｅ)ꎮ

２.２　 辅助检查结果

所有患者在发病 ２４ ｈ 之内行头颅 ＣＴ 检查ꎬ６
例脑梗死患者在发病 ３ 天内行头颅磁共振成像

(ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ ｉｍａｇｉｎｇꎬＭＲＩ)检查ꎮ 发病 １ 周

内完善头颈部 ＣＴＡ 或 ＤＳＡ 检查ꎮ 冠状动脉亦由

ＣＴＡ 或 ＤＳＡ 进行评估ꎮ ３ 例患者入住神经内科前

发生过急性冠状动脉综合征ꎬ进行冠状动脉造影确

认存在冠状动脉狭窄ꎬ狭窄率高于 ５０％ꎬ并予以植

入支架ꎮ 其余 ５ 例患者在入住神经内科期间进行冠

状动脉评估ꎬ尽管冠状动脉狭窄超过 ５０％ꎬ但暂未

植入支架ꎮ ３ 例患者心电图提示 ＳＴ 段改变ꎮ 心电

图及心脏超声未提示心房纤颤、附壁血栓、瓣膜狭

窄ꎮ 血常规、肾功能及凝血功能亦未见明显异常ꎮ ２
例患者发现高血压病ꎬ２ 例有高脂血症ꎬ１ 例患有糖

尿病ꎮ
序列号为 １ 患者的血管造影结果见图 １ꎮ

２.３　 预后

所有患者出院时较入院病情有所好转ꎬ出院时

ＮＩＨＳＳ 评分平均下降 ５ 分ꎮ 随访 ３ 个月ꎬ１ 例患者

因再次发生脑出血死亡ꎬ其余患者存在不同程度后

遗症ꎬ但绝大多数患者能够独立生活(ｍＲＳ 评分小

于或等于 ２ 分)ꎮ

４２７ ＩＳＳＮ １００７￣３９４９ Ｃｈｉｎ Ｊ ＡｒｔｅｒｉｏｓｃｌｅｒꎬＶｏｌ ２５ꎬＮｏ ７ꎬ２０１７



图 １. 序列号为 １ 患者血管造影图　 　 Ａ 为右侧颈内动脉ꎬＤＳＡ 发现右侧大脑中动脉 Ｍ１ 段闭塞ꎬ闭塞残端周围大量细小新生血管生成(箭
头所示)ꎻＢ 为左侧颈内动脉ꎬＤＳＡ 发现左侧大脑中动脉 Ｍ１ 段闭塞ꎬ周围大量细小新生血管生成(箭头所示)ꎻＣ 为 ＣＴＡ 三维重建ꎬ可见患者双

侧大脑中动脉Ｍ１ 段闭塞(箭头所示)ꎻＤ 为 ＣＴＡ 最大密度投影像ꎬ可见患者双侧大脑中动脉Ｍ１ 段闭塞ꎬ未见钙化影(２ 个长箭头所示)ꎻ右侧大

脑后动脉通过软脑膜枝向左侧大脑中动脉代偿供血(３ 个短箭头所示)ꎻＥ 为冠状动脉造影ꎬ发现右冠状动脉前降支重度狭窄(箭头所示)ꎻＦ 为

植入冠状动脉支架后ꎬ狭窄解除(箭头所示)ꎮ

Ｆｉｇｕｒｅ １. Ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ ｏｆ ｐａｔｉｅｎｔ ｗｉｔｈ ｓｅｒｉａｌ ｎｕｍｂｅｒ １

３　 讨　 论

最近的一次国家卫生部开展的全国死因调查

显示:脑血管疾病占总死亡的 ２２.４５％ꎬ跃升为居民

第一位疾病致死原因ꎬ成为我国居民疾病导致死亡

的第一大杀手[６]ꎮ 全国现每年新发约 ２５０ 万脑卒中
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患者ꎬ其中约 ８０％为脑梗死ꎬ其余大部分为脑出血ꎮ
国际上经典的脑梗死 ＴＯＡＳＴ[７](Ｔｒｉａｌ ｏｆ Ｏｒｇ １０１７２
ｉｎ Ａｃｕｔｅ Ｓｔｒｏｋｅ Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ)分型将其发病原因分为以

下 ５ 种类型:动脉粥样硬化型、心源型、小血管事件

型、其他类型、原因不明型ꎬ其中以动脉粥样硬化所

致的脑梗死最为常见ꎮ 本研究中的 ８ 例中 ６ 例

(７５％)为脑梗死ꎬ且属于其他类型脑梗死ꎮ 与其他

研究[８]相比较ꎬ本研究烟雾病所致脑梗死与脑出血

的比例基本一致ꎮ 本研究患者的预后除 １ 例患者再

出血死亡外ꎬ其余患者 ３ 个月随访结局总体较好ꎮ
既往国际上烟雾病诊断标准是依据 １９９７ 年日

本国立卫生署在 １９６９ 年铃木的诊断标准基础上修

订的烟雾病诊断标准[９]ꎬ国内学者也认同该标

准[１０]ꎮ 最近几年随着 ＭＲＩ 技术的发展ꎬ国际上对

烟雾病定义有了一些新的变化ꎬ但其核心诊断仍依

赖于血管造影[１１]ꎮ 冠状动脉狭窄的诊断主要依据

选择性冠状动脉 ＤＳＡ 检查和 ＣＴ 冠状动脉成像检

查ꎮ 既往文献报道表明冠心病合并烟雾病患者多

数来自东亚国家ꎮ 在国际上已发表的烟雾病合并

冠状动脉狭窄的 ７ 篇文献中[３￣４ꎬ１２￣１６]ꎬ５ 篇来自日本ꎬ
２ 篇来自韩国ꎻ仅 １ 篇为研究性论著[３]ꎬ其余 ６ 篇为

个案报告ꎮ 其中 １９８５ 年日本学者 Ｆｕｒｕｔａ 等[１５]最早

报道了烟雾病合并冠心病的个案ꎮ 韩国学者 Ｎａｍ
等[３]所在的临床中心在 １０ 余年中诊断了 ４００ 余例

烟雾病ꎬ其中有 ４.６％的患者伴有症状性冠状动脉狭

窄ꎮ 国内尚未见烟雾病合并冠心病的个案报告ꎬ更
无临床研究ꎮ 本研究报告的 ８ 例烟雾病合并冠状动

脉狭窄患者中ꎬ３ 例患者存在心绞痛等冠状动脉狭

窄的症状ꎬ植入了冠状动脉支架ꎻ其余 ５ 例患者尽管

存在超过 ５０％的冠状动脉狭窄ꎬ但由于没有冠状动

脉综合征临床症状ꎬ未植入支架ꎮ
有研究发现烟雾病患者存在系统性的致病因

素导致全身血管内膜增厚ꎮ 在对烟雾病的颈内动

脉的组织病理学研究发现:血管内膜增厚、纤维细

胞增殖的平滑肌细胞导致了动脉闭塞[８ꎬ１６]ꎮ 而平滑

肌增殖是冠心病动脉粥样硬化机制的一部分ꎬ这与

烟雾病的组织病理学改变相似ꎮ 有报道指出ꎬ几个

基因突变可引起烟雾病和冠状动脉狭窄[５]ꎮ Ｎａｍ
等[３]的病例报道描述了烟雾病合并冠心病患者存

在冠状动脉的动脉粥样硬化负荷ꎬ一半的患者同时

存在除了冠状动脉病变以外的异质性病变ꎬ其研究

提示 ２３.８％的冠心病合并烟雾病患者被诊断为心绞

痛ꎬ与一般冠心病患者相比这一比例较高ꎬ但是没

有任何证据支持心绞痛患者易患烟雾病ꎮ 本研究

的 ８ 例患者中ꎬ除 ３ 例(３７.５％)存在心绞痛予以冠

状动脉支架植入外ꎬ其余患者无心绞痛症状ꎮ 与

Ｎａｍ 等的研究相比较ꎬ本组心绞痛发病率较高ꎬ可
能是由于本研究样本量较小的缘故ꎮ

关于烟雾病合并冠状动脉狭窄的文献ꎬ国内尚

未见相关研究发表ꎮ 国际上有 ７ 篇相关个案报

道[３￣４ꎬ１２￣１６]ꎬ指出烟雾病不仅累及颅内血管ꎬ颅外血

管也有波及ꎬ但具体机制不明确ꎻ这些报道大部分

出自东亚的韩国及日本ꎮ 有学者指出颅内外血管

受累存在共同的病理学机制ꎬ提出其可能机制为:
烟雾病的内皮细胞变薄而平滑肌细胞增殖导致了

血管狭窄甚至闭塞ꎬ而平滑肌细胞增殖是冠状动脉

粥样硬化的一个重要机制ꎬ这与烟雾病的发病机制

有类似之处[３]ꎻ由脑血管平滑肌细胞增殖而导致的

脑卒中事件已有证据支持[１７]ꎮ
目前由于烟雾病合并冠状动脉狭窄的病例报

告很少ꎬ其治疗的经验较少ꎬ其治疗暂无随机对照

试验研究ꎬ故其治疗暂缺循证学指南ꎮ 目前仍是单

独针对烟雾病及冠状动脉狭窄进行治疗ꎮ 其中ꎬ烟
雾病的治疗方案主要有外科血管重建术及介入治

疗ꎮ 脑血管重建术的主要机制是增加使用外部的

颈动脉系统ꎬ通过直接旁路或软脑膜贴敷增加颅内

血流量[１６]ꎬ这可以提高静息脑血流量以及脑血管的

储备能力ꎻ手术的主要目的是增加颅内血流量ꎬ使
用外部的颈动脉系统通过直接旁路或软脑膜贴敷ꎬ
这种手术方式是对颈内动脉慢性进行性狭窄的补

偿ꎬ是防止进展性烟雾病所致缺血性卒中的有效治

疗方式[１８]ꎮ 最近血管内治疗还推出了通过栓塞破

裂动脉瘤的侧支血管及使用血管成形术治疗烟雾

病所致的脑出血ꎬ部分手术还予以了覆膜支架植

入[９]ꎮ 冠状动脉狭窄支架术后ꎬ在良好的药物控制

及生活方式干预下预后较好ꎬ而烟雾病即使做了颅

内外动脉搭桥术ꎬ仍有一定的再梗死或者再出血

率ꎮ 烟雾病合并冠状动脉狭窄患者的预后ꎬ暂无长

期随访的研究报告ꎬ故其预后尚难以预测ꎮ
烟雾病合并冠状动脉狭窄国内尚无报告ꎬ国外

文献的报道绝大部分也为个案报道ꎮ 我们报道了

国内第一宗也是目前为止国内最大一宗烟雾病合

并冠状动脉狭窄患者的临床资料ꎮ 关于烟雾病与

冠心病之间的关联目前没有充足的证据ꎬ这使得它

很难进行前瞻性对照研究ꎮ 虽然烟雾病没有冠心

病的发病高危因素ꎬ但它可以导致冠状动脉狭窄的

原因可能是由于血管内皮细胞增殖所致[３]ꎮ 这提

示对烟雾病患者常规进行冠状动脉筛查似乎是必

要的[３￣４ꎬ１２ꎬ１４￣１５]ꎮ 同时也提醒临床工作者:烟雾病患

者的血管病变不仅仅局限于 Ｗｉｌｌｉｓ 环附近血管ꎬ颅

６２７ ＩＳＳＮ １００７￣３９４９ Ｃｈｉｎ Ｊ ＡｒｔｅｒｉｏｓｃｌｅｒꎬＶｏｌ ２５ꎬＮｏ ７ꎬ２０１７



外血管的受累也并非罕见ꎮ 这需要我们在临床中

加大心脑血管病的血管评估力度ꎬ对其进行更深入

细致的研究ꎬ探讨出这两种疾病同时发生的可能机

制ꎬ研发脑心同治的靶向药物ꎬ降低其致死致残率ꎮ
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