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【摘要】　烟雾病在亚洲人群尤其是日本、韩国及中国的发病率显著高于欧美地区。近年来，我国

部分省份的流行病学调查数据显示，其患病率及发病率仍有上升趋势。该病可引发缺血性或出血性

卒中，对患者的预后及生活质量造成严重影响，也给公共卫生体系带来沉重负担。烟雾病的发病与遗

传、免疫及环境因素相关，但确切机制不明，诊断手段与治疗方式的应用指征和时机尚存争议，迫切需

要基于循证医学证据的临床管理指南。本临床管理指南立足我国人群特点，结合国际最新研究证据，

从流行病学与人群筛查、临床表现与诊断、治疗策略及选择、术后预后评估和随访管理，以及特殊人群

的个体化诊疗等方面，对烟雾病的管理提出了综合、系统化的指导意见。指南共形成 35条推荐意见，

旨在为临床医师及相关专业人员提供实用的诊疗参考，进一步规范烟雾病的诊疗流程、提升医疗服务

质量并为未来研究奠定基础。本指南推荐内容的主要特点：（1）系统梳理国内外证据，并与中国临床

实际相结合；（2）提出符合国情的烟雾病诊疗流程；（3）明确疑诊、确诊、鉴别与病情评估的策略；（4）强

调外科、介入与药物等多模式综合治疗；（5）重视预防、筛查、风险评估、诊治与康复的全流程随访管

理；（6）强调多学科团队协作与医患共同决策。

【关键词】　烟雾病；　流行病学；　筛查；　诊断；　治疗；　预后；　指南

基金项目： 国家自然科学基金（82371915）
实践指南注册： 国际实践指南注册与透明化平台（PREPARE‑2025CN090）

Guidelines for the clinical management of patients with moyamoya disease and moyamoya 
syndrome(2025 edition) 
Society of Neurosurgery of Chinese Medical Association, Society of Cerebrovascular Surgery of Chinese 
Stroke Association, National Clinical Research Center for Neurological Diseases, National Center for 
Neurological Disorders
Corresponding author: Zhao Jizong, National Clinical Research Center for Neurological Diseases, Beijing 
100070, China, Email: zhaojz205@163. com; Wang Shuo, Beijing Neurosurgical Institute, Beijing 
100070, China, Email: captain9858@vip. sina. com; Zhang Yan, Department of Neurosurgery, Beijing 
Tiantan Hospital Affiliated to Capital Medical University, Beijing 100070, China, Email: yanzhang135@
163.com; Gu Yuxiang, Huashan Hospital Affiliated to Fudan University, Shanghai 200040, China, Email: 
guyuxiang1972@126.com

·标准与规范·

DOI：10.3760/cma.j.cn112137-20250919-02441
收稿日期   2025-09-19   本文编辑   朱瑶

引用本文：中华医学会神经外科学分会, 中国卒中学会脑血管外科分会, 国家神经系统疾病临床医学研

究中心, 等 . 烟雾病和烟雾综合征临床管理指南（2025 版）[J]. 中华医学杂志, 2025, 105(45): 4117-4137. 
DOI: 10.3760/cma.j.cn112137-20250919-02441.

In Press



· 4118 · 中华医学杂志 2025 年12 月9 日第 105 卷第 45 期　Natl Med J China, December 9, 2025, Vol. 105, No. 45

【Abstract】 Moyamoya disease shows a notably higher prevalence in East Asian 
populations, particularly in Japan, Korea, and China, compared to Western countries. Recent 
epidemiological data from several provinces in China indicate that its incidence and prevalence 
continue to rise. Moyamoya disease can lead to both ischemic and hemorrhagic strokes, posing 
significant challenges to patients′ long‑term prognosis and to the public health system. The 
pathogenesis of moyamoya disease involves genetic, immune, and environmental factors; however, 
the exact mechanisms remain unclear. The indications and timing for diagnostic modalities and 
therapeutic interventions are still debated, highlighting the urgent need for evidence‑based clinical 
management guidelines. Based on the characteristics of the Chinese population and the latest 
international research, this guideline provides comprehensive and systematic recommendations on 
epidemiology and population screening, clinical presentation and diagnosis, therapeutic strategies 
and selection, postoperative prognosis evaluation and follow‑up, as well as the individualized 
management of special populations with moyamoya disease. A total of 35 recommendations are 
proposed, aiming to offer practical guidance for physicians and other healthcare professionals, 
further standardize diagnostic and therapeutic processes, improve the quality of care, and lay the 
foundation for future research. The main features of the recommendations in this guideline are as 
follows: (1) systematically reviewing domestic and international evidence and integrating it with 
clinical practice in China; (2) proposing a diagnosis and treatment process for Moyamoya disease 
that is suitable for the national context; (3) clarifying strategies for suspected diagnosis, confirmed 
diagnosis, differential diagnosis, and disease assessment; (4) emphasizing multi‑modal 
comprehensive treatment including surgery, interventional procedures, and medication; (5) focusing 
on full‑process follow‑up management including prevention, screening, risk assessment, diagnosis 
and treatment, and rehabilitation; (6) highlighting multidisciplinary team collaboration and shared 
decision‑making between doctors and patients.

【Key words】 Moyamoya disease; Epidemiology; Screening; Diagnosis; Treatment; 
Prognosis; Guidelines
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烟雾病（moyamoya disease）是一种慢性、进行

性脑血管病，主要特征是颈内动脉末端及其主要分

支逐渐狭窄或闭塞，并在脑底部形成异常的侧支血

管网，导致反复发生缺血或出血性卒中，在东亚人

群更为多见，国内流行病学亦提示地区差异与疾病

负担持续上升［1‑3］。

近十余年，国际与国内先后发布多部诊疗文

件：2012与 2021年日本烟雾病指南［4］、2017年法国

烟雾病临床实践指南［5］、2023年欧洲卒中组织烟雾

血管病指南［6］和 2023年美国成人烟雾病与烟雾综

合征科学陈述［7］，2017年烟雾病和烟雾综合征诊断

与治疗中国专家共识［8］、2019年烟雾病治疗中国专

家共识［9］、烟雾病和烟雾综合征诊断与治疗中国专

家共识（2024 版）等［10］，但总体更侧重外科干预与

流程，尚欠对流行病学、病理机制、麻醉与围术期管

理及远期随访的系统阐述，亦缺乏基于最新循证证

据的综合性指南。

为进一步完善和统一我国烟雾病和烟雾综合

征（moyamoya syndrome）的诊疗与管理流程，在赵

继宗院士指导下，由多学科协作、立足中国人群并

对接国际证据，在国内首次编制烟雾病和烟雾综合

征临床管理指南。指南内容覆盖流行病学与人群

筛查、临床表现与诊断、外科与药物治疗策略、预后

及随访管理，以及特殊人群的个体化诊疗建议。本

指南力求以循证医学为基础，结合我国临床实践与

国际前沿研究成果，为临床工作者提供更系统、科

学且可操作的诊疗建议，以期进一步提升烟雾病诊

治的整体水平，并为后续研究和临床应用奠定更为

坚实的基础。

第一部分 指南制订方法学

一、指南设计与整体技术路线

本指南的设计与制订遵循《世界卫生组织指南

制订手册（2015）》［11］与《中国制订/修订临床诊疗指

南的指导原则（2022 版）》［12］。报告与撰写参照临

床 指 南 研 究 与 评 估 系 统 Ⅱ（the appraisal of 
guidelines for research and evaluation Ⅱ ， AGREE 
Ⅱ）［13］与国际实践指南报告规范（reporting items for 
practice guidelines in healthcare，RIGHT）［14］条 目
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要求。

结合烟雾病和烟雾综合征兼具神经外科与脑

血管内科多学科交叉的特点，制订了覆盖“临床问

题提出‑证据检索与质量评价‑证据综合‑形成推

荐‑发布与更新‑推广实施”的技术路径。

二、指南注册与计划书的撰写

本指南已在国际实践指南注册与透明化平台

（http：//www.guidelines‑registry.cn）进行注册（注册

号：PREPARE‑2025CN090），读者可联系指南发起

组织索要指南的计划书。

三、指南工作组由中华医学会神经外科学分会

牵头，会同国内多家医疗与科研机构于 2024 年成

立《烟雾病和烟雾综合征临床管理指南》编写委员

会。根据职责分工设立：（1）组长；（2）副组长；

（3）执笔组；（4）专家组。专业覆盖神经外科、神经

内科、神经介入、麻醉与围手术期医学、重症医学、

影像医学、儿科学、流行病与循证医学等。

四、利益冲突声明本指南工作组成员均填写了

利益冲突声明表，不存在与本指南撰写内容直接相

关的利益冲突。

五、指南使用者与目标人群

1. 使用者：从事烟雾病诊疗与管理的神经外

科、神经内科、影像科、麻醉、重症医学、儿科学、康

复医学及基层医疗相关专业人员。2.目标人群：疑

诊/确诊烟雾病或烟雾综合征的儿童与成人患者。

六、临床问题遴选与确定通过系统检索烟雾病

及相关脑血管疾病领域已发表的指南/共识、系统

评价与高质量原始研究，初步收集临床问题

252个。对初步问题进行去重合并与术语规范化，

并邀请神经外科、神经内科、神经介入、影像、麻醉

与围手术期、儿科及循证医学等一线医师进一步修

改与补充，形成临床问题，并按人群（儿童/成人）、

表型（缺血/出血/无症状/单侧/后循环）与情境（筛

查、诊断、影像与鉴别、外科治疗与麻醉、药物治疗、

随访与预后、特殊人群）分层归类。

在中华医学会神经外科学分会脑血管外科组、

中国卒中学会脑血管外科分会开展两轮问卷（德尔

菲法），按重要程度采用 1~7分李克特量表评分，并

同步评估证据可得性与临床可操作性；以加权中位

数和一致性比例（≥70%）为阈值，分歧条目进入专

家讨论或追加表决。最终确定 35 个核心临床问

题，覆盖：流行病学与高危筛查（3个）、临床表现与

诊断评估（3个）、外科治疗与麻醉和围手术期管理

（13个）、药物治疗（6个）、预后与随访（5个）、特殊

人群管理（5个）。

七、证据检索与筛选检索中文（万方、CNKI、中
国科技期刊全文数据库），英文（Medline/PubMed、
Embase、Cochrane Library、Epistemonikos）数据库；

必要时补充UpToDate、DynaMed作为线索来源。检

索时间为 1960年 1月 1日至 2024年 6月 30日；在定

稿前进行滚动补检与哨点监测（至 2025 年 8 月

1 日），纳入可能改变推荐强度的关键新证据。检

索策略见补充材料（附录 1，扫描文章首页二维码

查看）；研究类型包括系统评价/荟萃分析、随机对

照试验（randomized controlled trial，RCT）、前瞻/回
顾性队列、病例对照/病例系列、真实世界与注册研

究、权威指南/共识等。

每个临床问题均由 4 名证据评价组成员两两

一组独立按照标题、摘要和全文的顺序阅读筛选文

献，纳入符合临床问题的文献并交叉核对，如遇分

歧通过讨论或咨询第三方解决。

八、证据质量与偏倚风险评价

针对研究类型采用相应工具：评估系统评价偏

倚风险评价工具（assessment of multiple systematic 
reviews， AMSTAR）对纳入的系统评价/荟萃分析进

行方法学质量评价［15］；Cochrane偏倚风险评价工具

（risk of bias， ROB， 针对随机对照试验）［16］；纽卡斯

尔‑渥太华文献质量评价量表（Newcastle‑ottawa 
Scale， NOS，针对队列研究和病例‑对照研究）［17］；诊

断准确性研究的质量评价工具（quality assessment 
of diagnostic accuracy Studies‑2， QUADAS‑2，针对诊

断准确性研究）［18］；影像学一致性/分级等采用预设

提取表与重复测量一致性评估。每条目由 2 名评

价者独立评分并提取效应量、异质性、间接性与发

表偏倚等，方法学家复核后生成结构化证据概

况表。

九、证据和推荐意见评级

本指南以推荐意见分级评估、制订与评价

（Grading of Recommendations Assessment，
Development and Evaluation，GRADE）［19］为主框架

对证据确定性分级（高/中/低/极低），并使用证据到

决策（evidence to decision， EtD）表综合考量，给出

“强/弱（建议/不建议）”推荐。

为便于临床沟通，参考美国心脏病学会

（American College of Cardiology， ACC）/美国心脏协

会（American Heart Association， AHA）（2019 版）的

推荐强度（Class of Recommendation， COR 1/2a/2b/
3） 与 证 据 水 平 （Level of Evidence， LOE 
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A/B‑R/B‑NR/C‑LD/C‑EO）并行标注。对于以观察性

证据与专家共识为主的条目（如家族筛查、围手术

期麻醉管理、特殊人群），明确标注B‑NR或C‑EO来

源与不确定性（表1）。

十、推荐意见形成

证据评价组提交“证据概况+EtD”后，由共识

专家组结合中国人群疾病谱与资源环境（儿童/成
人差异、区域可及性、中心术式经验）、患者价值观

与偏好、成本与可行性，形成初步推荐稿。

随后开展 3轮德尔菲问卷与 2次面对面（或同

质量线上）会议；以≥70% 一致性为达成阈值，对争

议条款进行敏感性分析（按证据等级、年代、亚群分

层）后确定最终推荐文本与分级。对关键条目（如：

家族/高危筛查；影像学；外科时机与术式选择；妊

娠与高龄管理）分别给出实施要点与风险提示。

十一、指南的撰写

各专题初稿完成后由统稿组统一体例、术语与

证据标注，形成第一版草案（2024年 12月）；经工作

小组与证据审查委员会讨论修订形成第二版草案

（2025年 8月），此后由专家组最终审读与投票表决

通过后定稿。

十二、指南的传播与更新

本指南的形成与发表按照 RIGHT 的要求规

范、系统、透明地进行，将通过学术期刊公开发表，

利用学术会议、新媒体和推文等多种途径进行宣

讲、传播，促进本指南实施。计划每 3~5 年进行系

统性更新；如出现足以改变临床实践的关键证据

（如多中心RCT或高质量整合证据），启动提前更新

或发布聚焦更新声明。更新方案与时间线同步于

注册平台。

第二部分 烟雾病的流行病学与病理

一、烟雾病的流行病学特征

（一）患病率、人种及地域分布

烟雾病的患病呈现地域和人种差异，以东亚最

为多见。2010 年发表的南京地区研究显示，我国

人群烟雾病的患病率约为 3.92/10万［2］，而最新的一

项基于中国医院质量监测系统（Hospital Quality 
Monitoring System，HQMS）的全国性调查研究粗略

估算烟雾病发病率为 1.14/10 万人年，且各省的年

发病率存在明显差异，其中江西、河南、安徽省发病

表1 指南制订的推荐等级和证据等级分类［20］

级别

推荐等级

1级（强） 获益>>>风险

2a（中等） 获益>>风险

2b（低） 获益≥风险

3无益（中等） （通常仅使用于证据A或B）获益=风险

3有害（强） （通常仅使用于证据A或B）风险>获益

证据水平

A级

B级（B‑R和B‑NR级）

C级（C‑LD级和C‑EO级）

详细说明

指南中建议的用词，推荐；有用、有效或有益；应当执行、应当管理、应当采取；比较
效果的用词（仅限于来自证据A或B的研究，直接比较不同治疗方式或策略）：治
疗方式或策略A优先于治疗方式或策略B；应该选择治疗方式A而不是治疗B

指南中建议的用词，合理；可能有用、可能有效或可能有益；比较效果的用词（仅限
于来自证据 A或B，直接比较不同治疗方式或策略）：可以推荐 A并优先于 B；选
择治疗A而不是治疗B是合理的

指南中建议的用词，可能合理的；可以考虑；有用性或有效性未知、尚不明确或尚不
确定

指南中建议的用词，不推荐；未证实有用、未证实有效或未证实有益；不应当执行、
不应当管理或不应当采用

指南中建议的用词，有潜在危害的；造成伤害；与较高的致残率或死亡率相关；不应
当执行、不应当管理或不应当采用

来自 1个或多个的 RCT的高质量证据 a；高质量 RCT研究的荟萃分析；一个或多个
经高质量登记研究证实的RCT试验

B‑R，随机研究，来自 1个或多个的RCT的中等质量证据 a；中等质量RCT的荟萃分
析。B‑NR，非随机研究，来自1个或多个设计、执行良好的非随机研究、观察性研
究或注册研究；这些研究的荟萃分析

C‑LD，数据有限，设计或执行缺陷的随机或非随机观察性或注册研究；这些研究的
荟萃分析；人体受试者生理或机制研究；C‑EO，专家意见，基于临床经验的专家
共识

注：推荐等级和证据水平独立确定的，任何等级可与任何证据相匹配；>>>表示明显大于，>>表示大于，≥表示可能大于；证据水平C的推荐

不意味着该建议强度低；指南中提到的许多重要临床问题不适合临床试验；虽然没有RCT研究，但是可能有一个非常明确的临床共识，特定的

检验或治疗是有用或有效的；a评估研究质量的方法不断发展，包括应用标准化的、广泛使用的、最好是经过验证的证据等级工具；对于系统评

价，成立证据审查委员会；RCT为随机对照试验
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率最高，高达 2.81/10万人年，西藏自治区发病率最

低，为0.06/10万人年［21‑22］。

（二）发病年龄、性别分布

烟雾病的发病年龄呈双峰分布，主要高峰分别

为儿童期（5~10岁）和成人期（40~50岁），这一特征

在日本和其他东亚国家最为显著。性别方面，女性

患病率高于男性，在日本和韩国女性与男性之比约

为2∶1，而中国报道接近1∶1［23］。

二、烟雾病的高危因素与人群筛查

（一）病理学

烟雾病的病理反应的主要特征为动脉狭窄及

闭塞和烟雾样血管生成［24‑26］。烟雾病的血管狭窄

较多出现在颈内动脉末端、大脑前动脉和大脑中动

脉的起始段。研究显示，在烟雾病患者中，颈内动

脉末端血管的外径整体减小；在疾病进展者中，大

脑中动脉的管径进一步且显著缩小［27］。相较前循

环，后循环血管狭窄和闭塞少见；约 1/3的成人和儿

童可出现后循环受累与烟雾样侧支［28‑31］。

（二）遗传因素

通过对流行病学数据和家族病例分析，确立遗

传在烟雾病的发展中起一定的作用。在一项来自

日本的烟雾病家系研究中，家族病例约 15.4%，女

性患者在家族病例中的发病比例要显著高于散发

病例，男/女比例分别为 1∶5 和 1∶1.6。家族病例的

平 均 发 病 年 龄（11.8 岁）显 著 低 于 散 发 病 例

（30.0 岁）［32］。一项日本家系的基因组外显子分析

研究发现：RNF213基因多态性（如 p.R4810K）可能

与烟雾病发病相关［33］。RNF213 是一种锌环指蛋

白，与颅内主要动脉狭窄/闭塞相关，其突变可能影

响到与血管生成和免疫活动相关的信号过程中一

些微 RNA 和蛋白质的表达，从而影响烟雾病的病

理和进展［34］。一项天坛医院的研究将 255 例中国

烟雾病患者和 300 例对照者的基因型表达以及等

位基因频率进行了比较，发现了 27 种罕见的

RNF213错义突变［35］。与未携带 RNF213罕见变异

的患者相比，携带RNF213 p.R4810K杂合变异者诊

断年龄更小，家族性与缺血性表型比例更高，且更

易 出 现 大 脑 后 动 脉 受 累［36］。 此 外 ，ACTA2、
GUCY1A3、DIAPH1、NF1、JAG1、PTPN11 等基因可

能参与烟雾病和烟雾综合征的发病［34］。一项韩国

的基于全国数据库的人群研究显示：与无家族史者

相比，有一级亲属受累者罹患烟雾病的风险约高

132 倍。该队列中 22 459 例此类个体随访发现

712例发病（≈218/10万人年），提示遗传因素参与疾

病发病［37］。

（三）免疫因素

有报告表明烟雾病和烟雾综合征与多种疾病

以及环境因素有一定的关联性。报道提示，钩端螺

旋体感染后脑动脉炎可出现烟雾病和烟雾综合征

特征的血管造影表现［38］。此外，烟雾病合并Graves
病的患者病情进展速度明显加快，卒中的发生率也

明显更高［39］，并且其他疾病如多动脉炎、重症肌无

力、系统性红斑狼疮等自身免疫病也被发现与此类

疾病有关［40］。

（四）人群筛查

1.遗传高危人群筛查：研究表明，烟雾病的发病

与遗传因素密切相关，尤其是与RNF213基因突变的

关系［32， 34， 41‑43］。根据大规模流行病学研究，家族性烟

雾病的发病风险与家庭成员的亲缘关系密切相关，

家族性烟雾病患者的发病年龄普遍低于散发性病

例［44］。尤其是在一级亲属之间的风险明显增高［37］，患

者子代的发病年龄较早，且症状更为严重［45］。

2.免疫因素高危人群筛查：免疫因素可能对烟

雾病的发病起到诱发作用。自身免疫性疾病，如

Graves 病、系统性红斑狼疮和病毒感染，在烟雾病

和烟雾综合征患者中较为常见［40］。对具有上述病

史且出现神经系统症状的人群，可进行烟雾病的影

像筛查。

综上所述，烟雾病的人群筛查应侧重于具有家

族史、早发病史、免疫疾病史和相关基因突变的高

危人群。这些筛查有助于早期发现烟雾病，并为早

期干预和治疗提供依据。

推荐意见 1：对于具有烟雾病家族史（≥两个一

级亲属）的人群，建议行脑血管影像学筛查以尽早

发现潜在病变并指导后续干预。（2a 级推荐，C‑LD
级证据）

推荐意见 2：对于父母一方或双方均患有烟雾

病的婴幼儿，可在适当年龄阶段行经颅多普勒

（transcranial doppler，TCD）或 MRA 等影像学评估

筛查烟雾病；尤其是曾出现可疑脑卒中症状或短暂

性脑缺血发作（transient ischemic attack，TIA）的儿

童，应尽快行脑血管影像学评估。（2b级推荐，C‑EO
级证据）

推荐意见 3：对于确诊烟雾病的儿童，如有必

要可以对其父母进行烟雾病的影像筛查。（2b级推

荐，C‑EO级证据）

三、未来研究方向

目前，烟雾病的具体病因尚未完全明确。基因
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组学研究发现RNF213基因多态性（如 p.R4810K突

变）与烟雾病的发病相关［34］。未来的研究需要进一

步探讨与烟雾病相关的其他基因变异，并结合环境

因素、生活方式等进行更全面的分析，进一步明确

遗传、免疫及环境因素在烟雾病发病中中的作用

机制。

第三部分 烟雾病的临床表现与诊断评估

一、临床表现

（一）首发症状

目前，临床上多将烟雾病根据首发症状分为缺

血型（包括脑梗死与 TIA）、出血型、癫痫型、头痛

型、无症状型和其他型［46］。在 2016—2018 年间的

中国医院院内收治 47443 例新发病例的回顾性调

查中显示，脑缺血为烟雾病最常见的临床症状，约

占烟雾病总患者人数的 72.6%，包括 41.7% 的患者

表现为脑梗死；30.9%的患者表现为短暂性脑缺血

发作。约 27.0%的患者首发症状为出血性脑卒中。

以癫痫为首发症状的患者仅占 0.3%［21］。除常见症

状外，少部分烟雾病患者还可出现一些非特异性的

临床症状，如晕厥、不自主运动（舞蹈样动作或肢体

抖动）等。

（二）典型临床表现

1.缺血型烟雾病：烟雾病脑缺血发作的特点为

阵发性、反复发作，所导致的神经功能障碍与缺血

发生的部位相关，肢体麻木无力、言语障碍是最常

见的临床症状。在大多数病例中，症状总是反复出

现在同一侧，逐渐进展为双侧发作、或双侧交替性

发作；可由情绪紧张、哭泣、剧烈运动、吹奏乐器或

进食热辣食物等导致过度换气的原因诱发。反复

脑缺血发作可逐渐加重并发生脑梗死、引起脑萎

缩，从而导致精神障碍、认知障碍或智能减退等［46］。

2.出血型烟雾病：烟雾病相关出血性脑卒中包

括多种类型，包括脑室出血［47］、脑实质出血、蛛网膜

下腔出血等类型；2010年、2012年我国两项调查显

示，脑实质出血（包括脑实质出血破入脑室）占

54%~78%；蛛网膜下腔出血占12%~14%，单纯性脑

室出血约占10%［2， 48］。在出血型烟雾病患者的自然

病程中，也有脑缺血发作或脑梗死的可能性。

3. 无症状烟雾病：在日本 1997—2003 年间对

11 402名健康人群进行脑病筛查中，共发现 8例无

症状烟雾病患者，约占健康人群的 0.07%，男女比

例为 1∶3.3，患病平均年龄为 54 岁［49］。然而，无症

状患者中约有20%的患者发现影像学脑梗死、约有

40% 的患者可见影像学脑血流动力学改变。在

34例无症状患者平均 43.7个月的随访中，有 7例发

生短暂性脑缺血发作、1例发生缺血性脑卒中、3例

发生出血性脑卒中［50］。近年随着无创脑血管检查

技术的广泛应用，无症状患者所占比例显著增加。

二、影像学评估

（一）数字减影血管造影（digital subtraction 
angiography， DSA）评估

DSA 是一种用于评估脑血管结构和血流状态

的影像学检查方法，在烟雾病的诊断和分期中具有

重要作用。DSA被认为是诊断烟雾病的金标准，能

够清晰显示颅内动脉狭窄、闭塞及典型的“烟雾样”

侧支血管网形成。Suzuki和 Takaku 根据 DSA 表现

将烟雾病演变分为 6期，反映了烟雾病发病过程中

颈内动脉与烟雾血管的变化过程，该分期系统目前

在临床上广泛应用［24］。侧支循环分级是根据大脑

后动脉向大脑前动脉供血区和大脑中动脉供血区

的代偿情况评估软脑膜侧支代偿能力，并结合

Suzuki分期评估前循环的代偿情况，建立的一套烟

雾病侧支循环评估体系［51］。该分级与患者的症状

和脑血流灌注密切相关，对患者接受血运重建手术

的预后也有一定预测作用。

（二）计 算 机 断 层 血 管 摄 影 术（computed 
tomography angiography， CTA）和计算机断层扫描

灌注成像（computed tomography perfusion， CTP）的

应用

CTA检查快捷方便，特别适用于怀疑脑血管病

变 的 急 诊 患 者［52‑54］，同 磁 共 振 血 管 成 像（MR 
angiography， MRA）相比，CTA对血管狭窄的识别更

为准确［55］。 CTP 可用于半定量评估脑血流灌

注［56‑58］，根据 CTP参数可对脑血流灌注下降的严重

程度进行分期，该分期系统对于预测烟雾病患者血

运重建术的疗效有一定帮助［59］。

（三）磁共振成像（magnetic resonance imaging， 
MRI）和MRA的应用

MRI+MRA 是一种无创的影像学检查方法，同

DSA相比，MRA不能准确显示血管狭窄的程度，且

对于烟雾血管的显示劣于DSA［60‑62］。MRI灌注成像

及动脉自旋标记（arterial spin labeling， ASL）等序

列能评估脑血流灌注［63‑64］。高分辨磁共振对烟雾

病的诊断有较高的灵敏度和特异度［65］，常用于烟雾

病与颅内动脉粥样硬化性狭窄的鉴别。7 T‑MRI具
有极高的组织分辨率，血管成像精度高、成像质量
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接近DSA［66‑67］，甚至可以显示颅内DSA难以发现的

微小动脉瘤［68］。同时安全无创、无辐射，可短时间

重复扫描，为替代 DSA 检查提供了潜在的可行技

术，但 7 T‑MRI高精度扫描耗时较长，对头动敏感，

对患者配合度要求较高。

（四）正电子发射断层显像（positron emission 
tomography， PET）与单光子发射计算机断层显像

（single photon emission computed tomography， 
SPECT）

PET 通过注射含有正电子放射性同位素

（如 15O、18F）标记的示踪剂进入体内后进行扫描，可

定量测量脑血流量（cerebral blood flow，CBF）、脑血

容量和脑氧代谢率，用于判断脑缺血程度和脑血管

储备功能。SPECT 则通过注射含有单光子放射性

核素（如 99mTc 或 123I标记的示踪剂）的药物，这些核

素在衰变时释放单光子γ射线，探测器旋转采集信

号并重建断层影像。在烟雾病中，SPECT可结合乙

酰唑胺负荷试验：先行静息状态下扫描，再注射乙

酰唑胺（扩张脑血管的药物）后复扫，通过比较前后

脑血流变化评估脑血管储备能力。若负荷后血流

量上升不足，提示血管储备能力下降或存在灌注不

足。PET 与 SPECT 能够对脑血流量与脑血管储备

能力进行定量分析，判断脑缺血的严重程度，可用

于辅助治疗决策［69］。

（五）经颅多普勒超声（TCD）
TCD 是一种无创、实时、可重复的脑血流动力

学检测手段，适用于儿童和成人烟雾病患者，可用

于辅助诊断、疾病分期、卒中风险评估及术后血流

重建效果监测［70‑74］。在诊断和评估烟雾病时，TCD
主要关注以下检查指标：大脑中动脉、颈内动脉、大

脑前/大脑后动脉的平均血流速度、峰值收缩速度、

舒张末期速度、搏动指数和阻力指数［71‑72， 74］。TCD
可作为 CTA 或 DSA 等影像学检查的补充，尤其在

儿童和无法耐受造影的患者中具有独特优势。

三、认知功能

1/3~2/3的烟雾病患者存在不同程度的认知功

能障碍，成人和儿童患者均可受累［75‑78］。认知障碍

不仅见于有卒中史的患者，部分无症状或未发生卒

中的患者也可出现不同程度的认知损害。主要受

影响的认知领域包括执行功能、工作记忆、注意力、

信息处理速度、视空间、智力、计算能力等。成人以

执行功能障碍最为突出，儿童则以智力和工作记忆

受损为主［75， 77， 79］。脑血流重建术可能有助于改善

患者的认知功能［80］。评估方法方面，推荐使用成套

神经心理学量表对患者的认知功能进行全面评估。

此外，神经影像和神经电生理技术近年来也被广泛

用于认知功能的研究中。

四、诊断与评估

（一）诊断标准

烟雾病的诊断主要依赖于特征性影像学表现，

并排除其他可能引起类似血管病变的已知疾病，包

括：（1）自身免疫疾病（系统性红斑狼疮、抗磷脂抗体

综合征、结节性多动脉炎、干燥综合征等）；（2）脑膜

炎；（3）脑肿瘤；（4）唐氏综合征；（5）Ⅰ型神经纤维瘤

病；（6）放射相关性颅内血管损伤；（7）甲状腺功能亢

进；（8）血管硬化危险因素，如高血压、高血脂、糖尿

病等。自 2015年以后的日本烟雾病诊疗指南均不

包括合并症中的第7、8项［4， 81‑82］，但2017年法国烟雾

病诊疗指南中仍保留此两项［5］，有待进一步探讨。

对于具有与烟雾病类似的特征性颅内血管改变，同

时伴有上述合并症，诊断为烟雾综合征，也称作类烟

雾病（quasi‑moyamoya disease）。
DSA 是烟雾病诊断的金标准；特征表现包括：

双侧颈内动脉末段和（或）大脑前、中动脉近端狭窄

或闭塞；在造影动脉期可见狭窄或闭塞血管周围出

现异常烟雾样血管。如果上述造影表现仅发生于

单侧血管，且排除相关基础疾病则可以认为是单侧

烟雾病；儿童单侧烟雾病患者如出现对侧颈内动脉

末端狭窄时应确定烟雾病之诊断。文献报道单侧

烟雾病对侧进展的发生率为 8%~39%［83‑88］。

当磁共振检查同时满足以下三项标准时可进行

烟雾病诊断：（1）颈内动脉末端狭窄或闭塞；（2）MRI
重T2加权成像（hevay T2）显示双侧颈内动脉末端和大

脑中动脉水平段外径减小；（3）MRA上可见基底节区

和（或）侧脑室旁白质区形成烟雾状血管网。当在

MRI上发现至少一侧基底节区存在不少于2个明显

血管流空影时，亦可被视为存在异常血管网［4］。

（二）鉴别诊断

1. 颅 内 动 脉 粥 样 硬 化 （intracranial 
atherosclerotic stenosis，ICAS）：是缺血性脑卒中的

主要病因之一，其核心病理改变是血管壁胆固醇沉

积，好发于高龄群体，高血压、糖尿病、高脂血症以

及抽烟等血管危险因素均与其有关［89］。DSA、

CTA、MRA 等传统检查方法鉴别困难，高分辨磁共

振血管壁成像可为鉴别诊断提供依据。

2. 原发性脑血管炎（primary central nervous 
system vasculitis，PCNSV）：是一种罕见的中枢神经

系统原发性血管炎性疾病，累及脑和（或）脊髓内的
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小型或中等大小的血管。各年龄段均可发病，好发

于中年男性［90］。该病缺乏特异性症状，多数患者以

头痛为主要表现，可出现脑缺血或脑出血症状［91］，

需活检方可确诊，病理特征为肉芽肿性、坏死性或

淋巴细胞性脉管炎［92］。烟雾病与该病均有颅内血

管狭窄，但狭窄的部位不同，烟雾病为颈内动脉末

端大血管狭窄/闭塞，而PCNSV累及中小型血管；且

PCNSV 通常不伴烟雾状血管网形成，借助于血管

成像技术较为容易辨别。

3. 可 逆 性 脑 血 管 收 缩 综 合 征（reversible 
cerebral vasoconstriction syndrome，RCVS）：是一种

以剧烈头痛和可逆性脑血管收缩为特征的神经血

管综合征［93］。儿童成人均可发病，女性多于男

性［94‑95］。该病主要表现为突发雷击样头痛，可由排

便、运动、性行为等因素诱发，部分患者可伴有脑缺

血发作或出血性脑卒中，出现局灶性神经功能障

碍［94‑95］。RCVS 的血管影像学表现为 2 支以上的颅

内血管弥漫性节段性缩窄，呈“串珠样”改变，常沿

Willis环及其分支分布［94‑96］，借助血管造影可鉴别。

推荐意见 4：TCD、MRI+MRA 或 CTA 可用于烟

雾病患者的门诊筛查，可通过 MRI+MRA 辅助烟雾

病的诊断。（2a级推荐，B‑NR级证据）

推荐意见5：烟雾病的诊断需要同烟雾综合征、

颅内动脉粥样硬化等疾病进行鉴别。DSA是目前烟

雾病影像诊断的金标准。（1级推荐，B‑NR级证据）

推荐意见 6：烟雾病患者推荐根据各医疗机构

经验行脑代谢或脑血流动力学检查（PET、SPECT、
CTP、MR 灌注、ASL 等）评估脑缺血严重程度。（2a
级推荐，B‑NR级证据）

五、未来的研究方向

现有的影像学检查各有优势和局限，未来可能

通过联合多种影像新技术，联合人工智能实现自动

化诊断与病情分析，能够更全面、精确地评估烟雾

病的疾病状态、辅助手术决策与预后评估，实现个

体化评估及治疗策略制定。

第四部分 烟雾病和烟雾综合征的临床管理

一、外科治疗

手术是目前烟雾病和烟雾综合征最主要的治

注：DSA为数字减影血管造影；MRA为磁共振血管成像

图 1 烟雾病代表性影像学表现 A：DSA 特征性表现：颈内动脉末端闭塞伴烟雾状血管形成；B：烟雾病特征在侧位 DSA 的表现；C：

DSA示大脑后动脉受累伴烟雾状血管形成；D：大脑后动脉受累的侧位DSA；E：MRA示双侧颈内动脉闭塞伴烟雾状血管形成、双侧大脑

后动脉烟雾状血管形成；F：烟雾病特征在侧位MRA的表现
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疗方式，可分为直接血运重建术、间接血运重建术

以及联合（直接+间接）血运重建术。手术主要目的

是使用来自颈外动脉系统的血液供应来增加颅内

血流，从而改善脑血流灌注和脑血流储备能力。对

于烟雾综合征，应首先规范处理相关原发病与危险

因素；在此基础上，其外科血运重建策略及药物治

疗原则与烟雾病基本一致。为避免重复，下文凡提

及“烟雾病治疗”的描述，除非特别说明，同样适用

于烟雾综合征，不再赘述。

（一）手术指征

症状性缺血性烟雾病患者可考虑手术重建，以

降低缺血事件复发风险［97］。对于出血型烟雾病患

者，RCT 证实，直接血运重建术在预防再出血方面

优于单独药物治疗［98‑99］。对于无症状且脑血流动

力学评估未见明显受损的患者，可以考虑保守治

疗［100］。儿童手术后较成人能取得更好的远期效

果，早期诊断与治疗是必要的。对于单侧烟雾病患

者，不推荐在无病变侧提前进行血运重建手术［101］。

（二）手术时机

原则上建议有手术适应证的烟雾病尽早手术

治疗［102］，特别是对于儿童烟雾病患者。在某些情

况下应该推迟手术治疗的时间，如频发 TIA、脑出

血吸收期、急性或亚急性脑梗死的患者［103］。建议

先予保守治疗并观察 1~3个月，然后酌情考虑行血

运重建术［104］。烟雾病脑出血急性期，血肿清除术

应尽量保留颞浅动脉以备二次血运重建术。

（三）手术方式

1. 直接血运重建术：颞浅动脉‑大脑中动脉吻

合 术（superficial temporal artery‑middle cerebral 
artery，STA‑MCA）已被用于烟雾病的治疗，是最常

见的直接血运重建术，受体动脉通常选择大脑中动

脉皮质分支。同时，其他直接血运重建手术如颞浅

动 脉‑大 脑 前 动 脉 吻 合 术（superficial temporal 
artery‑anterior cerebral artery，STA‑ACA）、颞 浅 动

脉‑大 脑 后 动 脉 吻 合 术（superficial temporal 
artery‑posterior cerebral artery，STA‑PCA）和 枕 动

脉‑大脑后动脉吻合术已被应用于不同的搭桥区

域。在成人烟雾病患者中，直接或联合血运重建术

在预防缺血性卒中方面应用较为广泛［105］。然而，

因为儿童的旁路通畅率低于成人，儿童的直接血运

重建术更具挑战性［106］。

2.间接血运重建术：20世纪 70年代，间接血运

重建术与直接血运重建术同时出现。目前已发展

出多种间接血运重建方法，包括脑‑硬脑膜‑动脉血

管融合术（encephaloduroarteriosynangiosis，EDAS）、

脑‑肌 肉 血 管 融 合 术（encephalomyosynangiosis，
EMS） 、 脑‑肌 肉‑动 脉 血 管 融 合 术

（encephalomyoarteriosynangiosis，EMAS）、脑‑硬 脑

膜‑动 脉‑肌 肉 血 管 融 合 术

（encephaloduroarteriomyosynangiosis， EDAMS） 、

脑‑硬 膜‑肌 肉‑血 管 融 合 术

（encephoduromyosynangiosis，EDMS）、多点钻孔术

（multiple burr holes，MBH），以及这些方法的各种

组合。间接血运重建依赖于皮质表面的新生血管，

带蒂移植物的血管生成机制决定了新生血管的形

成通常需要几个月的时间。间接血运重建技术上

较容易实施。对于患有烟雾病的儿童，间接血运重

建术通常能提供令人满意的卒中预防效果［106‑107］。

3.联合血运重建术：一次血运重建手术同时包

括了直接和间接血运重建。

4.手术方式选择：迄今为止，直接血运重建术

与间接血运重建术哪一种更优越尚未达成共识，但

大量研究证明这两种技术都是有效的［108‑110］。一般

而言，间接重建术手术时间更少、难度更低［111‑112］，

围手术期卒中发生率相对较低，但对血流动力学的

改善并不完全可靠［113‑115］。与间接血运重建术相

比，直接或联合血运重建术可在较短时间内实现有

效再灌注，并可能带来更稳定的血流动力学改善及

更低的复发卒中风险［107， 114， 116‑117］，尤其对于症状型

烟雾病患者［105］。

关于儿童烟雾病的术式选择，多数研究显示，

间接血运重建总体可获得与直接血运重建相当的

临床结局［102， 118‑119］。同时，儿童患者术后常可获得

显著的脑血流改善［120‑122］。鉴于儿童显微血管吻合

的技术难度较高，综合以上因素，大多数患儿可优

先考虑间接血运重建［110， 123］。对于大龄儿童或颅内

血管条件较好的患者，各中心应结合自身经验，灵

活选择术式［124］。

（四）血管内治疗

烟雾病的血管内治疗主要针对合并动脉瘤和

特殊出血风险患者。对于合并动脉瘤的烟雾病患

者，动脉瘤的位置影响治疗结果，Willis环及血管分

叉动脉瘤血管内治疗成功率高，远端或微小侧支动

脉瘤因通路困难，治疗失败率高［7， 125‑127］。血管内治

疗用于烟雾病相关脑动脉狭窄（如球囊扩张、支架）

并无确切获益，复发率高，仅限于特殊病例［7， 128］。

（五）手术麻醉

1.麻醉前评估与准备：抗栓药不宜随意停用；
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需停阿司匹林者可提前 7~10 d，必要时低分子肝素

桥接［129］。术前禁食/脱水可致容量不足与 CBF 下

降，诱导前应充分补液［130］。

2.麻醉管理：（1）术前用药及诱导：吸入或静脉

诱导均可；血压维持在基线高值。儿童可七氟醚吸

入，但避免过度通气，并逐步增浓度，以免低血压及

损害脑血管自身调节功能［131］。（2）麻醉维持：对于

烟雾病的麻醉以稳定脑灌注为核心，围手术期血压

维持基线水平或轻度升高。因降压药、脱水/禁食

与麻醉效应致低血压者，TIA 发生率升高；液体治

疗既补足生理需要与手术丢失，又应维持偏高容量

以防低灌注［130］；甘露醇/呋塞米可致低血容量与低

血压，慎用或避免使用。烟雾病受累血管对CO2呈

单向性反应，当 PaCO₂升高时，额叶烟雾血管扩张

不足，易致“窃血”［132］，诱发术中缺血。近红外光谱

利用氧合/脱氧血红蛋白不同的近红外吸收特性，

连续、无创反映额叶脑组织氧饱和度，从而监测脑

氧供需变化。

（六）手术并发症及其预后

1.手术并发症：主要并发症包括脑梗死、TIA、

癫痫、脑出血、过度灌注、切口感染/坏死等；总体围

手术期并发症发生率 5.6%~20.5%［98， 133］。（1）缺血相

关并发症：烟雾病血运重建术叠加围手术期诱因从

而引发脑缺血［134‑139］。研究报道术后脑缺血发生率

为 1.5%~11.4%［140］。直接/联合与间接血运重建在

围手术期缺血发生率上总体差异无统计学意

义［113‑114， 140］，但也有学者认为直接或联合搭桥术后

神经系统并发症更常见［141］。（2）高灌注综合征：表

现为术后头痛、癫痫、局灶性神经功能缺陷（如失

语、感觉/运动异常）和颅内出血［142‑145］，多在术后约

1周内出现、2周内缓解，多数预后良好［146］。发生率

11.3%~22.3%，成人更常见［37］。

2.手术预后：（1）成人：文献普遍认为不论首发

症状/分型，未行血运重建的成人烟雾病复发率更

高、预后更差；血运重建术后脑卒中发生率显著下

降［48， 99， 147‑148］。在缺血型成人中，直接或联合搭桥在

改 善 脑 血 流 量 与 新 生 血 管 形 成 方 面 优 于 间

接［116， 149‑150］；亦有研究提示三种术式远期神经功能

改善差异无统计学意义［149］。（2）儿童：无论术式，

TIA 发生频率下降或消失、再发梗死少见，且较保

守治疗者神经功能恢复更好［120， 151‑156］。手术可减少

头痛频率与严重度，但部分病例仍可持续或复

发［157‑158］。血运重建可减少癫痫发作，直接与间接

术式效果差异无统计学意义；癫痫病程时长是术后

复发性癫痫的独立危险因素［159‑160］。

（七）围手术期管理

烟雾病患者脑血流调节紊乱、手术耐受差，故

围手术期管理至关重要。（1）血压管理：直接/联合

血运重建术后易出现过度灌注甚至颅内出血，需控

制血压［159， 161］。控压时应综合考虑，在抑制局部高

灌注与避免全脑低灌注间取得平衡。（2）抗栓药应

用：围手术期抗栓药物应用尚无定论，有中心术后

常用阿司匹林预防缺血与吻合口微血栓［162‑163］，因

存在出血风险，是否常规应用尚无定论［164‑165］。有

小样本研究提示阿司匹林不降低术后脑出血的发

生率［166］。（3）抗癫痫：术后用药证据不足，临床常选

丙戊酸钠、左乙拉西坦等药物［167‑168］。

推荐意见 7：有症状的缺血型烟雾病患者应优

先考虑重建手术以预防卒中和改善预后。（2a级推

荐，B‑NR级证据）

推荐意见 8：对于出血型烟雾病患者，血运重

建术在预防再出血方面优于非手术治疗。（2a级推

荐，B‑R级证据）

推荐意见 9：对于偶然发现完全无症状、无卒

中的成人患者，或存在症状但没有明确 SPECT‑CBF
灌注受损的成人，远期卒中风险较低，可考虑保守

治疗。（2a级推荐，B‑NR级证据）

推荐意见 10：儿童手术后能取得很好的远期

预防卒中的效果。早期诊断与治疗是必要的。但

不推荐在无病变侧提前进行血运重建手术。（2a级

推荐，B‑NR级证据）

推荐意见 11：CT 或 MRI 显示急性或亚急性脑

梗死与出血的患者，应暂缓手术，并观察 1~3个月。

（2a级推荐， C‑LD 级证据）

推荐意见 12：对于手术风险高但烟雾病相关

病情不严重的患者，建议暂缓手术。（2a 级推荐， 
C‑LD 级证据）

推荐意见 13：无论是出血型还是缺血型烟雾

病，血运重建术可能减少但不能完全预防卒中。（2a
级推荐，B‑NR级证据）

推荐意见 14：对于直接与间接血运重建术的

选择策略，尚未达成共识，但对于需要手术的烟雾

病患者，两者都是有效的。（2a 级推荐，B‑NR 级

证据）

推荐意见 15：各中心需要根据患者病情、血管

条件及本中心的经验合理选择手术方式。（2a级推

荐， C‑LD级证据）

推荐意见 16：对于儿童烟雾病患者，直接和间

In Press



中华医学杂志 2025 年12 月9 日第 105 卷第 45 期　Natl Med J China, December 9, 2025, Vol. 105, No. 45 · 4127 ·

接血运重建术都可以取得很好效果，大多数情况

下，推荐间接血运重建术（2a 级推荐， C‑LD 级证

据）。对于相对大龄儿童，可按照成人标准更灵活

地选择术式。（2a级推荐， C‑LD级证据）

推荐意见 17：对于烟雾病患者行血运重建等

神经外科手术时，麻醉诱导宜避免使用氯胺酮等可

明显升高脑代谢率和颅内压的药物；推荐选择对血

流动力学影响相对平稳的诱导方式。（2a 级推荐，

B‑NR级证据）

推荐意见 18：对于烟雾病患者手术的麻醉维

持，既可采用全静脉麻醉亦可使用吸入麻醉；需在

严密监测下维持正常或略偏高的动脉血压水平与

正常二氧化碳分压，以避免低灌注或“脑内窃血”现

象，减少围手术期缺血和出血风险。（2a 级推荐，

B‑NR级证据）

推荐意见 19：烟雾病合并动脉瘤可考虑血管

内治疗，不推荐针对烟雾病血管狭窄的球囊扩张或

支架治疗；并应行长期影像随访。（2a级推荐，C‑LD
级证据）

二、药物治疗

烟雾病的药物治疗以降低缺血和出血性卒中

风险为目标，主要包括抗血小板药物、血管风险因

素管理及症状控制。

（一）抗血小板治疗

对于缺血型烟雾病患者，无论是否接受手术，

合理使用抗血小板药物（如阿司匹林、氯吡格雷或

西洛他唑）可作为预防缺血性事件的选择，但证据

质量有限，需个体化评估出血风险［7， 169‑174］。西洛他

唑作为磷酸二酯酶 3抑制剂，兼具抗血小板和血管

扩张作用，部分研究显示其在改善生存率、脑血流

和认知方面优于其他抗血小板药物，且出血风险较

低，适用于不耐受阿司匹林或有高出血风险

者［170‑171］。抗血小板药物的具体剂量应参考卒中二

级预防标准（如阿司匹林 75~100 mg/d），但需结合

患者年龄、合并症及手术计划进行调整［175］。

（二）血管风险因素管理和症状控制

控制高血压、糖尿病、血脂异常等血管危险因

素对降低卒中风险至关重要。有研究表明他汀类药

物在术后可改善侧支循环［7， 175］。对于头痛、癫痫等

症状，应避免使用收缩血管或降低血压的药物［7］。

综上，药物治疗应以个体化风险评估为基础，

优先考虑抗血小板药物用于缺血型或无手术指征

患者。目前尚无针对烟雾病的特异性药物，药物治

疗主要为辅助治疗。抗血小板治疗的长期获益和

安全性需更多前瞻性研究证实，尤其在不同人群和

亚型中。

推荐意见 20：对于缺血型烟雾病患者，特别是

存在反复TIA发作或轻度脑梗死者，合理使用抗血

小板药物（如阿司匹林）是可行的，但长期抗血小板

治疗的效果仍需要高级别证据进一步的验证。（2b
级推荐，B‑NR级证据）

推荐意见 21：对于缺血型烟雾病患者，尤其是

反复出现TIA或轻度脑梗死者，可考虑在综合评估

血脂水平及全身状态后，合理使用他汀类药物。（2b
级推荐，C‑LD 级证据）

推荐意见 22：对于缺血型烟雾病合并频繁缺

血发作，或单一抗血小板治疗无法有效控制缺血性

症状者，可考虑更换或联合使用其他抗血小板药物

（如氯吡格雷或西洛他唑）；但应警惕潜在出血风

险，并密切随访头颅影像学及症状变化。（2b 级推

荐，C‑EO 级证据）

推荐意见 23：对于出血型烟雾病，急性期应将

血压控制在安全范围并避免剧烈波动，暂缓使用抗

血小板与抗凝药；进入稳定期后，单纯药物难以长

期预防再出血，实施血运重建更为合理。（2a 级推

荐，B‑NR级证据）

推荐意见24：对于烟雾病患者，尤其是缺血型患

者，应倡导健康生活方式，包括戒烟限酒、控制血压、

血糖、血脂、同型半胱氨酸。（2b级推荐，C‑EO级证据）

推荐意见 25：对于儿童缺血型烟雾病患者，目

前尚无高质量研究证明阿司匹林可显著降低卒中发

生率或改善长期预后；如需使用，应在明确脑血流储

备功能情况、排除显著出血风险的前提下，在专科医

师指导下谨慎应用。（2b级推荐，C‑EO级证据）

三、未来研究方向

烟雾病和烟雾综合征存在明显的临床异质性，

通过深入了解疾病机制，可以实现更加精确的分型

与预后评估，从而制定个体化治疗方案。利用新影

像技术，使用AI构建个体化血流动力学模型，提前

预警卒中或高灌注综合征并预测术后血流恢复，指

导精准监测与干预。通过高质量临床试验明确药

物和不同手术方式在烟雾病中的最佳适应证。

第五部分 烟雾病的预后及随访

一、烟雾病预后

（一）儿童烟雾病预后

儿童烟雾病进展较成人更快，无手术干预下再

In Press



· 4128 · 中华医学杂志 2025 年12 月9 日第 105 卷第 45 期　Natl Med J China, December 9, 2025, Vol. 105, No. 45

发脑卒中风险高［176］，研究显示症状型儿童烟雾病

2 年内 TIA 复发率高达 91.7%［177］，23.3% 出现脑梗

死。近年来研究发现脑缺血与儿童患者早期认知

功能损伤有密切关系。儿童缺血型烟雾病推荐积

极外科干预，直接或间接血运重建均有良好效果，

症状改善率可达 90%以上，部分患者术后 1个月的

影像学检查即可见新生血管代偿。手术亦可明显

改善患者认知功能。几项单中心中期随访研究表

明间接血运重建术能降低儿童出血烟雾病的再出

血风险［178‑179］，直接血运重建术应用于儿童出血型

烟雾病的疗效需要进一步研究来证实。

（二）成人烟雾病预后

1.成人缺血型：症状型成人缺血型烟雾病自然

病史研究发现缺血症状复发率高，以 TIA 最为常

见，片状脑梗死次之，少部分患者可出现大面积脑

梗死。现有大量研究表明脑血运重建术能降低脑

缺血事件风险，改善预后。

2.成人出血型：成人出血型烟雾病中长期自然

史研究显示其再出血率高，5~10 年内的再出血率

高达 35%，平均年出血率 4.5%。再发脑出血是出

血 型 烟 雾 病 的 主 要 死 亡 原 因 ，致 死 率 高 达

19%［180‑182］。多数临床研究显示大脑血运重建术能

够有效降低再出血风险。日本一项多中心前瞻性

随机对照研究表明，直接血运重建术能将出血型烟

雾病的5年再出血发生率从 31.6%降至11.9%［98］。

（三）单侧烟雾病预后

研究显示 8%~30% 单侧成人烟雾病患者会进

展成双侧病变［87‑88］。对于无症状成人单侧烟雾病

可选择保守观察，对于有症状的单侧烟雾病可手术

治疗，但其手术的长期疗效尚缺乏大样本研究证

实。儿童单侧烟雾病可能是烟雾病的早期阶段，一

项对 34例单侧儿童烟雾病患者随访研究显示 3年

内 60%患者进展成双侧病变，明显高于成人患者，

其中 6 例有家族史的患者 100% 进展为双侧病

变［88］。对于儿童单侧烟雾病，除了早期积极治疗病

变侧外，定期随访更加重要，必要时应早期干预

对侧。

（四）无症状烟雾病

无症状烟雾病的自然病史目前尚不明确［183］。

一项日本多中心调查研究显示 40% 无症状烟雾病

患者存在脑血流灌注异常，20%患者在MRI可见脑

梗死灶，其年卒中风险大约为 3.2%。日本最新多

中心研究发现无症状烟雾病患者的年卒中风险为

1.4%/人年［184］。近年来，有研究发现无症状烟雾病

患者认知功能损伤明显高于正常人［78］。

对于无症状烟雾病的治疗选择目前仍有争论。

北美一项多中心随访研究纳入 106 例无症状成人

烟雾病，59 例保守治疗，47 例接受外科干预，五年

随访中手术和保守组无明显差异［185］。对于无脑血

流灌注异常证据的无症状患者可选择保守治疗。

（五）后循环受累烟雾病预后

烟雾病早期可同时出现前后循环受累，大部分

患者早期只有前循环受累，后期逐渐发展累及后循

环。儿童烟雾病首诊发现后循环受累比例要明显

高于成人，比例为 20%~30%［186］。后循环在前循环

病变时可起到关键的代偿作用，因此后循环受累往

往提示疾病严重，是预后不良的危险因素，更应积

极外科干预降低脑卒中风险。

推荐意见 26：儿童烟雾病患者多以缺血为主，

反复发作易导致脑萎缩和认知功能下降，早期血运

重建可改善脑灌注和恢复神经功能。（2a 级推荐，

B‑NR级证据）

推荐意见 27：成人出血型烟雾病较为常见，反

复出血导致预后不良， 血运重建手术能够降低再

出血风险。（2a级推荐，B‑R级证据）

推荐意见 28：成人单侧烟雾病存在进展为双

侧病变的风险，应加强随访监控，必要时进行干预。

（2a级推荐，B‑NR级证据）

二、随访

烟雾病具有进展性，定期随访对于观察疾病进

展、监测手术效果具有重要的作用和意义，随访内

容应包括脑血管成像、脑组织结构像以及脑血流灌

注评价。对于保守治疗的患者，应定期行影像学检

查评估疾病进展，明确是否存在脑血流灌注恶化、

新发脑梗死灶以及血管变化，以便及时干预。对于

脑血运重建术后患者，应在术后 3个月至半年内进

行复查，评估手术效果；此后的随访可根据临床症

状进行调整。DSA 是评估颅内血管病变进展的金

标准，由于创伤较大，限制了临床应用。CTA/CTP、
MRI/MRA/ASL 等检查能够显示颅内血管状态，并

且反映脑血流灌注以及脑组织结构，较DSA更为便

捷、微创，常用于烟雾病的随访［187‑189］。

推荐意见 29：烟雾病具有进展性，即使在手术

后仍存在疾病进展和卒中再发风险，有必要定期随

访观察。（2a级推荐，B‑NR级证据）

推荐意见 30：建议使用头部 MRI+MRA/CT+
CTA 进行结构与血管状态的评估，灌注检查（CTP、
PET、SPECT等）等评估颅内脑血流情况，在条件允
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许时，可行DSA以更准确地评估侧支循环和血管情

况。（2a级推荐，B‑NR级证据）

三、未来研究方向

烟雾病的自然病程目前仍不明确，对于部分烟

雾病患者，如出血型、无症状型的手术预后亦存在

争议，有待进一步研究。

第六部分 特殊人群的烟雾病管理

一、烟雾病与妊娠

妊娠是否增加烟雾病患者的脑卒中风险存在

争论，部分研究表明妊娠和产褥期并不增加烟雾病

患者脑卒中风险［190‑191］，但亦有研究认为妊娠晚期

烟雾病患者脑出血风险可能升高［192‑193］。对于孕前

即出现频繁TIA发作的患者，妊娠期及围产期间出

现神经功能恶化的可能性高，而血运重建术可能降

低这种风险［191］。

推荐意见 31：无症状妊娠期烟雾病患者首选

保守治疗，应维持血压平稳，分娩方式由产科评估。

（2a级推荐，C‑LD级证据）

推荐意见 32：对合并严重脑卒中的妊娠期烟

雾病患者，需组建包括神经外科、产科、神经内科、

重症医学科及儿科的多学科治疗团队评估病情。

（2b级推荐，C‑LD级证据）

推荐意见 33：妊娠期烟雾病出现TIA发作以及

脑梗死的患者，以内科治疗为主，症状改善或好转

后可继续妊娠。对于有症状患者建议分娩后择期

行大脑血运重建术。（2b级推荐，C‑EO级证据）

二、高龄烟雾病

国内单中心病例研究发现，60 岁以上烟雾病

患者接受颞浅动脉贴敷术后仍能获得症状改

善［194］。有研究表明高龄烟雾病（65岁以上）出现临

床症状发作风险逐渐降低。对于年龄 70岁以上烟

雾病患者的手术治疗尚缺少研究数据支持，应慎重

选择干预方式［195］。

推荐意见 34∶65~70岁烟雾病患者无症状或轻

微症状不推荐手术治疗，合并明显临床症状者可考

虑手术治疗。（2b级推荐，C‑LD级证据）

推荐意见 35：对于 70岁以上烟雾病患者，可优

先考虑药物治疗；如合并明显临床症状且经药物治

疗无改善，建议多学科团队评估全身状况及手术风

险与收益。（2b级推荐，C‑EO级证据）

本指南基于循证医学及系统评价的方法，经过

国内多家医疗及科研单位的数十位专家多轮研讨、

反馈与审稿，并最终经工作组审定成稿，对当前烟

雾病的临床诊疗工作具有参考价值。然而，我国烟

雾病和烟雾综合征自然史、治疗策略及预后评估等

方面尚缺乏足够的大规模、高质量研究支撑，部分

推荐意见可能存在一定偏倚与局限，其推荐等级亦

由于证据质量所限而相对较低，不具备法律强制效

力。随着更多高质量循证研究的出现，本指南将不

断更新，以反映最新临床管理共识并持续提升医疗

服务质量。

临床医师在使用本指南时，应结合患者的具体

情况、专业判断及相关医疗资源的可及性，综合施

策并作出个体化诊疗决策。本指南仅作为临床与

科研工作者的循证医学参考，不替代执业医师的独

立判断或相关法律法规所规定的准则。编写委员

会对任何基于本指南而进行的临床决策或行为所

产生的后果不承担法律责任。
本指南制订专家组名单

组长：赵继宗（国家神经系统疾病临床研究中心）
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《中华医学杂志》“看图知病”栏目征稿

医学图像的解读在疾病诊断、疗效评估及预后判断中起

着至关重要的作用，是临床医师需要掌握的核心技能。中华

医学杂志特开辟“看图知病”栏目，征集对临床实践有重要借

鉴意义的典型病例图像资料。

1. 病例选择：（1）特殊、少见病例的典型表现；（2）诊断明

确，一般要求有病理诊断；（3）图像可为影像图、病理图、照片

图等，对临床工作有实际借鉴价值。

2. 写作格式：（1）文题为“疾病或症状名称”，例如“声带

息肉导致气道阻塞”“脂性渐进性坏死”等；（2）简明扼要介绍

病例特征，正文字数控制在 400~600 字为宜（包括年龄、性

别、就诊地点、相关体格检查和实验室检查结果、诊疗经过、

治疗反应和随访结果等），文中需说明该图像最重要的特征；

（3）不进行讨论；（4）不标注参考文献；（5）不提供摘要；（6）图
片数量如非必要不超过2幅，图片清晰、典型，无杂乱背景，图

中有箭头或标注者需在文中注解；（7）图片可为 jpg、tif、png等
格式，原图作为附件上传（如有视频资料也可作为附件上

传）；（8）作者数量原则上1~2位，提供单位名称和Email。
3. 投稿方式：通过本刊官网（网址：https：//www.nmjc.net.

cn/）或中华医学会杂志社学术期刊服务平台投稿（网址：

https：//medpress.yiigle.com/），投稿栏目选择“看图知病”。

4. 说明：本栏目稿件不收取审稿费及稿件处理费，将按

快速通道流程处理，亦需通过内审、外审及定稿会等三审五

定流程，编辑合格后尽快刊出。刊出后付作者稿酬50元/篇。

（本刊编辑部）
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