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摘要：烟雾病（ＭＭＤ）是一种发病机制尚不明确的慢性进展性脑血管疾病，其发病特点为单侧或双侧颈内动脉远

端狭窄或闭塞，并于颅底或颅内主干动脉附近出现“烟雾样”血管。 近年来，随着医疗技术和研究水平的不断提

高，ＭＭＤ 患者围手术期认知功能改变的检出率也逐渐提高。 本文分别从缺血型烟雾病患者围术期神经认知功

能改变的临床表现、发生机制、影响因素进行综述，重点介绍 ＭＭＤ 患者认知障碍伴随的脑电图（ＥＥＧ）和磁共振

成像（ＭＲＩ）特征。
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１　 概述

烟雾病（ｍｏｙａｍｏｙａ ｄｉｓｅａｓｅ， ＭＭＤ）是一种病因不

明、罕见的脑血管疾病，以累及前循环（大脑前动脉、

大脑中动脉）为主，并易同时累及同侧前、后循环［１］。
ＭＭＤ 发病机制目前尚不完全清楚，目前主要认为与

遗传因素、环境因素和免疫炎性反应等相关［２］。
ＭＭＤ 在全世界各地均有发现，无明显的地域分布特
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征。 流行病学数据显示，东亚国家及欧美国家 ＭＭＤ
的发病率及患病率呈逐年上升趋势，患病率为 ６􀆰 ０３ ／
１０ 万［３］。 中国的 ＭＭＤ 发病率为 ３􀆰 ９２ ／ １０ 万，年脑

出血及脑梗死概率分别为 ０􀆰 ２２ ／ １０ 万与 ０􀆰 １６ ／
１０ 万。 ＭＭＤ 是儿童和中青年人群脑血管意外的重

要原因之一，可导致急性缺血性卒中、出血性卒中、
癫痫、局灶性神经功能损伤、认知功能损失等［４］。

根据颅内、颅外动脉进行性变化将烟雾病病程

分为 ６ 期，即铃木分期（Ｓｕｚｕｋｉ）。 根据临床症状分

型则分为缺血型、出血型以及无症状型，目前缺血型

检出率较高，包括近乎全部的儿童烟雾病患者以及

大多数成人烟雾病患者［５］，出血型主要见于成年患

者，包括脑出血和蛛网膜下隙出血。

２　 烟雾病的手术方法

烟雾病手术干预的主要目标是利用颈外动脉的

代偿作用，改善颅内脑灌注受损区域的血流动力学

状态，进一步阻止病程进展。 目前公认的烟雾病的

治疗理念是通过增加脑血流量和缓解血流动力学应

激相关的脑出血来改善脑缺血，从而改善患者的临

床症状及改善患者的生活质量。 ＭＭＤ 的外科手术

包括直接血运重建、间接血运重建或这两种手术的

组合［６］。 直接和间接血运重建术或直接 ／间接联合

血运重建术都可以改变脑血流动力学，改善短暂性

脑缺血发作的严重程度和降低发作频率，降低脑梗

死的风险，改善术后日常生活活动能力和认知功能

的长期预后。
有研究报道，ＭＭＤ 患者围手术期缺血事件的发

生率高达 ３４％［４］，提示围术期管理对患者预后及转

归的重要性。 ＭＭＤ 的病理生理改变是脑血流自身

调节功能受损，大脑前循环脑灌注压逐渐降低，血流

逐渐减少，脑血管对二氧化碳反应性受损等。 手术

治疗已成为缺血型 ＭＭＤ 确切有效的改善认知功能

的方法，术后建立的吻合血管不仅能纠正缺血脑区

血流动力学，还可改善脑组织缺血区域血液灌注，有
效降低脑梗死和脑出血的发生率，缓解患者临床症

状，减缓 ＭＭＤ 疾病的进展［７］。

３　 烟雾病患者围术期认知功能障碍

３􀆰 １　 血运重建术前认知功能障碍表现

烟雾病患者较常出现认知功能的改变，部分患

者甚至会出现较为严重的认知障碍［８］。 ＭＭＤ 出现

的认知功能损害主要包括短时记忆、计算能力及复

合感觉等 ３ 个方面［９］，严重影响患者的生活质量，越
来越受到人们的关注。

ＭＭＤ 患者表现出广泛功能的神经认知中断，尤
其与大脑皮质和额叶之间的通路有关［１０］。 ＭＭＤ 颅

内主干动脉损伤逐渐狭窄直至闭塞，造成脑组织低

灌注出现的低氧性脑损伤，引发认知功能障碍，提示

慢性低灌注是认知功能障碍的主要原因［１１］。 因此，
围术期需要对 ＭＭＤ 患者低灌注脑区进行严密监

测，预防脑缺血 ／再灌注损伤及精确围手术期血压管

理，防止认知功能进一步下降。
ＭＭＤ 对成人智力的影响明显小于儿童患

者［１２］。 研究发现 ＭＭＤ 患者成人组平均 ＩＱ 为 ９５，
与健康成人之间智力的差距远远小于儿童 ＭＭＤ 患

者，同时 ＩＱ 评分≤８０ 分的比例（１１％）亦低于儿童

组（３８％） ［１３］。 纳入 ４９ 例 ＭＭＤ 患者和２３ 名健康对

照者进行认知功能测试［１４］。 研究发现成年 ＭＭＤ 患

者有广泛的认知障碍，主要集中在记忆力障碍和注

意力障碍方面，而 ＭＭＤ 不同亚型认知功能也存在

差异。 采用标准化神经心理测验对 ２９ 例成人 ＭＭＤ
患者进行记忆力评估，利用延时单元测试法测试后

发现 ３１％的患者出现单词记忆受损［１２］。 另外，采用

加州语言学习测试 ＩＩ 和韦氏记忆测验修正视觉再

现验测验后发现成人患者记忆力和触觉感知分数最

高，记忆力保持相对完整，并未受到明显损伤［１３］。
因此，成人 ＭＭＤ 患者认知功能障碍常常合并记忆

力损伤，手术干预是否修复患者的记忆力功能需要

进一步的研究。
执行功能障碍是成人 ＭＭＤ 患者认知功能障

碍中最重要的方面［８］ ，包括思维灵活性、处理问题

能力、动机、情绪控制力以及概念形成能力等。 由

于执行功能损害最先也最多在额叶损伤（前循环

进行性损伤的结果）患者中出现，因此推测 ＭＭＤ
导致额叶缺血是执行功能障碍进行性加重的主要

原因。
３􀆰 ２　 血运重建术后认知功能改变

前瞻性队列研究显示，接受直接血运重建手

术的 ＭＭＤ 患者术后 ２ 个月认知能力改善和下降

的比例分别为 ４４％和 ３１％ ［１５］ ，缺血性 ＭＭＤ 成人

患者在血运重建手术后神经组织缺氧的改善和脑

４１７１
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氧代谢的恢复与术后认知能力的改善有关。 术后

认知功能的改善可能与脑灌注、脑组织氧代谢脑

区功能恢复有关。 纳入 ４０ 例缺血型 ＭＭＤ 患者，
纳入患者均接受术前和术后标准化神经心理学评

估、［ １５Ｏ］⁃Ｈ２Ｏ⁃ＰＥＴ 等影像学检查并完成临床结

局和生活质量标准化问卷调查［１１］ 。 在这组缺血型

ＭＭＤ 患者中，血运重建后短暂性脑缺血发 作

（ ｔｒａｎｓｉｅｎｔ ｉｓｃｈｅｍｉａ ａｔｔａｃｋ，ＴＩＡ）频率、头痛以及脑血

管阻力 （ ｃｅｒｅｂｒａｌ ｖａｓｃｕｌａｒ ｒｅｓｉｓｔａｎｃｅ，ＣＶＲ） 显著改

善，同时语言领域显著改善，而其他领域保持稳

定。 纳入 １４ 例手术治疗并随访 ６ 个月的 ＭＭＤ 患

者，分别用单光子发射计算机断层成像术（ ｓｉｎｇｌｅ⁃
ｐｈｏｔｏｎ ｅｍｉｓｓｉｏｎ ｃｏｍｐｕｔｅｄ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ，ＳＰＥＣＴ）和静

息态功能 ＭＲＩ 检查术后皮质灌注变化和局部低频

波动幅值，执行功能通过 ２ 项测试连线测绘（ ｔｒａｉｌ⁃
ｍａｋｉｎｇ ｔｅｓｔ⁃Ｂ， ＴＭＴ⁃Ｂ） 和 记 忆 与 执 行 筛 查 量 表

（ｍｅｍｏｒｙ ａｎｄ ｒｘｅｃｕｔｉｖｅ ｄｃｒｅｅｎｉｎｇ，ＭＥＳ）执行子测试

总和）进行评估，研究发现 ＭＭＤ 患者术后执行力

明显上升［１６］ 。
另一部分研究认为 ＭＭＤ 患者术后认知功能

未有明显改变。 研究比较了成年 ＭＭＤ 患者在接

受直接的颅内外搭桥血管重建术前、后在正规神

经认知测试中的表现［１７］ 。 在该研究中， １２ 例

（１４％）患者在术后出现认知能力的明显下降，９ 例

（１１％）患者有所好转，６３ 例（７５％）患者无明显变

化。 因此手术治疗对 ＭＭＤ 患者认知功能的改善，
需要在更多的中心、更大的样本研究中进一步评

估。 部分研究提出，ＭＭＤ 患者围手术期认知功能

的改变，不仅受手术影响，也与术后多种神经系统

合并症有关。 研究纳入了 ３１３ 例接受单侧血运重

建术的成年 ＭＭＤ 患者。 首先，在术前和术后 ３ 个

月使用简易智力状态检查量表（Ｍｉｎｉ⁃ｍｅｎｔａｌ Ｓｔａｔｅ
Ｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎ， ＭＭＳＥ） 和蒙特利尔认知功能量表

（Ｍｏｎｔｒｅａｌ Ｃｏｇｎｉｔｉｖｅ Ａｓｓｅｓｓｍｅｎｔ，ＭｏＣＡ）对认知功能

进行评分。 术前及术后 １ 周行颅脑电子计算机断层

扫描（ｃｏｍｐｕｔｅｄ ｔｏｍｏｇｒａ⁃ｐｈｙ，ＣＴ）检查评估脑灌注。
结果显示 ５５ 例（１７􀆰 ６％）患者在血运重建后认知功

能下降，７４􀆰 ５％的认知能力下降患者发生分水岭脑

梗死，显著高于无认知能力下降的患者 （ ７４􀆰 ５％
ｖｓ􀆰 ０％，Ｐ＜０􀆰 ０００ １） ［１８］，提示手术后急性期的脑高

灌注可损害认知功能。

４　 麻醉与烟雾病患者围术期认知功能障碍

４􀆰 １　 全身麻醉的影响

研究纳入 ４ 例 ＭＭＤ 血运重建术后的患者，在
全麻下行核磁扫描，研究发现麻醉用药可能会影响

ＭＭＤ 患者脑血管的收缩与舒张功能，尤其是吸入七

氟烷的患者血管舒张并且脑血流增多［１９］。 有研究

指出 ＭＭＤ 患儿者在接受全身麻醉进行影像学研究

和非神经外科血运重建手术时，约 １％的患儿出现

短暂性脑缺血发作（ＴＩＡ），推测可能和麻醉药物引

起的血管变化有一定关系［２０］。 目前，麻醉方式对

ＭＭＤ 患者认知功能影响的研究较少，有待后续深入

研究。
４􀆰 ２　 容量管理对认知功能的影响

有效的容量治疗是维持重要脏器氧供需平衡的

手段之一。 研究表明，目标导向液体治疗可优化心

脏前负荷，不增加颅内压，改善神经外科手术患者脑

氧供需平衡。 纳入择期行颞浅⁃大脑中动脉吻合术

（ ｓｕｐｅｒｆｉｃｉａｌ ｔｅｍｐｏｒａｌ ａｒｔｅｒｙ⁃ｍｉｄｄｌｅ ｃｅｒｅｂｒａｌ ａｒｔｅｒｙ，
ＳＴＡ⁃ＭＣＡ）术的缺血型烟雾病患者 ４０ 例，分为常规

补液组和目标导向液体治疗组［２１］。 研究提出目标

导向液体治疗可降低缺血型 ＭＭＤ 患者脑血管重建

术后认知功能障碍的发生率，

５　 脑电图与神经影像学评价

５􀆰 １　 脑电图（ｅｌｅｃｔｒｏｅｎｃｅｐｈａｌｏｇｒａｐｈｙ，ＥＥＧ）
研究发现， ＭＭＤ 患儿围术期容易出现脑梗死、

癫痫、ＴＩＡ 等并发症［３］。 因此，ＭＭＤ 围术期管理至

关重要，目前尚缺乏有效的监测手段指导围术期管

理。 脑电图 （ ｅｌｅｃｔｒｏｅｎｃｅｐｈａｌｏｇｒａｍ，ＥＥＧ） 检查是一

项较为成熟的用于脑功能评估的神经电生理检查方

法，ＥＥＧ 变化与脑血流量密切相关，近年来成为

ＭＭＤ 患者的一个研究热点。
有研究应用皮层 ＥＥＧ 观察 ＭＭＤ 患者搭桥手

术前后脑电变化［２２］ 。 研究共纳入 ９ 例 ＭＭＤ 患

者，同时选取前循环未破裂动脉瘤接受夹闭手术

的患者作为对照组。 结果显示，ＭＭＤ 患者术前 β
功率谱较对照组低，但术后两组间差异无统计学

意义。 ＭＭＤ 旁路术后，β 和 γ 功率谱均显著增加，
β 功率谱的变化与局灶脑血流量 （ ｃｅｒｅｂｒａｌ ｂｌｏｏｄ
ｆｌｏｗ，ＣＢＦ）变化显著相关，提示 ＭＭＤ 脑缺血可能
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基础医学与临床　 　 Ｂａｓｉｃ ａｎｄ Ｃｌｉｎｉｃａｌ Ｍｅｄｉｃｉｎｅ ２０２３􀆰 ４３（１１）

抑制神经生理活动，血管重建手术可能具有潜在

的神经调控功能。 ＥＥＧ 可能在 ＭＭＤ 短暂性神经

系统事件（如短暂性脑缺血发作和癫痫发作）的鉴

别诊断中发挥作用［２３］ 。
５􀆰 ２　 磁共振成像（ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏｎａｎｃｅ ｉｍａｇｉｎｇ，
ＭＲＩ）

静息态功能磁共振成像（ ｒｅｓｔｉｎｇ⁃ｓｔａｔｅ ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ
ｍａｇｅｔｉｃ ｒｅｓｏｕａｎｃｅ ｉｍａｇｉｎｇ，ｒｓ⁃ｆＭＲＩ）可以测量低频血

氧水平依赖（ｂｌｏｏｄ ｏｘｙｇｅｎ ｌｅｖｅｌ ｄｅｐｅｎｄｅｎｔ，ＢＯＬＤ）波
动，使研究人员能够估计不同区域的大脑连通

性［１６］。 因此，将多模态 ＭＲＩ 方法与认知功能的行

为测量相结合，有助于提前发现是否存在认知功

能障碍以及阐明 ＭＭＤ 患者术后脑结构和功能改

变的机制。 通过 ＭＲＩ 扫描观察卒中后 ＭＭＤ 患者

的皮质相关指标，并测量器认知功能［１０］ 。 结果提

示，ＭＭＤ 合并卒中患者存在广泛的认知障碍，并
伴随双侧大脑半球皮质复杂性的不对称下降。 利

用动脉自旋标记和 ｒｓ⁃ｆＭＲＩ 序列比较了 ２６ 例无症

状 ＭＭＤ 患者和 ２０ 名健康对照者的脑血流和认知

功能状态［８］ 。 结果提示，无症状 ＭＭＤ 患者的计算

能力出现不同程度的下降同时表现为岛状皮瓣左

侧前中央回和左侧额下回脑血流量减少、脑网络

多发节点异常、网络连通性降低等，且上述变化与

认知能力下降密切相关。
研究发现执行障碍认知综合征与额叶 ＣＶＲ 降

低有关，同时一些神经心理学测试可以作为这些患

者脑灌注受损的临床标志物［２４］。 有研究对 ２５ 例

ＭＭＤ 成人患者在血运重建手术前和术后 １２ 个月分

别进行了神经行为和神经影像学检查，使用 ＭＲＩ 扫
描评估了大脑连通性，提出血运重建手术可以提高

ＭＭＤ 患者的处理速度和注意力［１３］。 研究发现动脉

自旋标记磁共振成像是一种可行的、无创的定量评

估麻醉下机械通气患者全身和局部 ＣＢＦ 的方法，其
是一种新兴的无创 ＣＢＦ 测量技术，具有良好的空间

分辨率［１９］。
结语：影响 ＭＭＤ 认知功能的潜在因素包括患

者本身脑血管灌注、围术期外科因素及麻醉相关

因素。 由于 ＭＭＤ 发病率低、神经心理学评估操作

繁琐、随访时间跨度长以及失访率高等原因，一定

程度上影响了大样本前瞻性队列研究的开展。 此

外，功能神经影像学设备和技术尚未完全普及，这
使得部分临床中心探索 ＭＭＤ 患者的认知损害机

制受限。 未来可结合神经影像学及神经心理学评

估手段开展大样本临床队列研究，提高对 ＭＭＤ 患

者围术期认知及转归的认识，继而改善患者预后

和转归。
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