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烟雾病认知功能障碍相关研究进展
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　　摘　要　烟雾病（ｍｏｙａｍｏｙａｄｉｓｅａｓｅ，ＭＭＤ）是一种慢性脑血管阻塞性疾病，常见于东亚人群，可导致缺血性
或出血性卒中、头痛、癫痫或短暂性脑缺血发作。近年来认知功能障碍导致的社会独立性问题是困扰成人ＭＭＤ
患者的重要社会问题。ＭＭＤ认知障碍的放射学和心理学方面的诊断标准尚未确定，为临床诊断和治疗带来了
许多困难。本文就ＭＭＤ认知功能障碍的相关研究进展做一综述。
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　　烟雾病（ｍｏｙａｍｏｙａｄｉｓｅａｓｅ，ＭＭＤ）的主要特征
是颈内动脉（ＩＣＡ）、大脑中动脉（ＭＣＡ）和大脑前动
脉（ＡＣＡ）末端的狭窄闭塞性改变，伴随颅底烟雾
状异常血管形成。ＭＭＤ的临床表现主要有脑缺血
和脑出血两种类型。近些年 ＭＭＤ所导致的认知
功能障碍越来越得到人们的重视。本文就 ＭＭＤ
的流行病学、认知功能障碍和治疗等方面综述了国

内外相关文献。

１　流行病学

ＭＭＤ发病率存在显著的区域差异，东亚地区

发病率高，其他地区发病率低。日本 ＭＭＤ患病率
为１０．５／１０万人，发病率为０．９４／１０万人［１］；韩国

ＭＭＤ患病率为１６．１／１０万人，发病率为２．３／１０万
人［２］。ＭＭＤ发病率包括北美在内的其他地区低至
０．０９／１０万人，但在美国呈上升趋势［３］。世界范围

内，ＭＭＤ发病年龄明显为双峰分布，第一个是 １０
岁左右的儿童，第二个是４０岁左右的成人。ＭＭＤ
患者的性别比例表现为女性稍多或男女比例相等。

总体上，ＭＭＤ发病率偏低，但区域差异显著，提示
可能与遗传基因相关，但具体机制尚不明确。

２　ＭＭＤ患者的认知功能障碍

ＭＭＤ是一种闭塞性脑血管疾病，由于血管狭
窄导致相应的脑组织血流储备不足，即使不造成器

质性损伤，也会对认知功能造成较大影响。临床上

主要有３种表现：智力受损、执行功能受损和记忆
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受损。不同年龄ＭＭＤ患者临床表现也有所不同，
成人ＭＭＤ患者主要表现为执行功能受损，儿童患
者则主要为智力受损，主要是由两者神经系统的发

育程度不同造成的。近年来，随着医疗技术水平的

不断提高以及对ＭＭＤ患者生活质量的重视，越来
越多的研究开始关注ＭＭＤ患者的认知功能状态。

对于患者神经认知功能的检测，多采用量表的

方法，由于大部分量表只侧重于认知功能方面，对

于患者认知功能总体上的评价还未形成统一标准。

目前按照认知功能损害的表现可以将相对应的检

测量表分为 ３类：１）智力损害检测常用量表。这
类量表有两种，一种是韦氏儿童智力量表第四版

（ＷｅｃｈｓｌｅｒＩｎｔｅｌｌｉｇｅｎｃｅＳｃａｌｅｆｏｒＣｈｉｌｄｒｅｎｆｏｕｒｔｈｅｄｉ
ｔｉｏｎ，ＷＩＳＣＩＶ），这个量表除全量表智商（ｆｕｌｌｓｃａｌｅ
ｉｎｔｅｌｌｉｇｅｎｃｅｑｕｏｔｉｅｎｔ，ＦＳＩＱ）外，还有表示认知能力
不同方面的４个指数：语言理解指数（ＶｅｒｂａｌＣｏｍ
ｐｒｅｈｅｎｓｉｏｎＩｎｄｅｘ，ＶＣＩ）、知觉推理指数（Ｐｅｒｃｅｐｔｕａｌ
ＲｅａｓｏｎｉｎｇＩｎｄｅｘ，ＰＲＩ）、工作记忆指数（Ｗｏｒｋｉｎｇ
ＭｅｍｏｒｙＩｎｄｅｘ，ＷＭＩ）和加工速度指数（Ｐｒｏｃｅｓｓｉｎｇ
ＳｐｅｅｄＩｎｄｅｘ，ＰＳＩ）［４］。另一种是第三版韦氏成人智
力量表（ＷｅｃｈｓｌｅｒＡｄｕｌｔＩｎｔｅｌｌｉｇｅｎｃｅＳｃａｌｅｔｈｉｒｄｅｄｉ
ｔｉｏｎ，ＷＡＩＳⅢ）［５］；２）执行功能损害检测常用量表。
这类量表一般有执行功能行为评定（ＢｅｈａｖｉｏｒＲａｔ
ｉｎｇＩｎｄｅｘｏｆＥｘｅｃｕｔｉｖｅＦｕｎｃｔｉｏｎ，ＢＲＩＦＦ）、蒙特利尔
认知评估（ＭｏｎｔｒｅａｌＣｏｇｎｉｔｉｖｅＡｓｓｅｓｓｍｅｎｔ，ＭｏＣＡ）、
执行功能障碍综合征（ｄｙｓｅｘｅｃｕｔｉｖｅｃｏｇｎｉｔｉｖｅｓｙｎ
ｄｒｏｍｅ，ＤＣＳ）评估等量表［６］；３）记忆功能损害检测
常用量表。记忆检测主要只针对成人有以下两种

测量表：加州言语学习测试（第 ２版）（Ｃａｌｉｆｏｒｎｉａ
ＶｉｓｕａｌＲｅｐｒｏｄｕｃｔｉｏｎＳｕｂｔｅｓｔｓｅｃｏｎｄｅｄｉｔｉｏｎ，ＣＶＲＳ
Ⅱ）和韦氏记忆测验（修订版）（ＷｅｃｈｓｌｅｒＭｅｍｏｒｙ
ＴｅｓｔＲｅｖｉｓｅｄＶｉｓｕａｌＲｅｐｒｏｄｕｃｔｉｏｎ Ｓｕｂｔｅｓｔ，ＷＭＴ
ＲＶＲＳ）［７］。
２．１　儿童ＭＭＤ患者认知障碍表现

儿童ＭＭＤ患者的认知障碍中，智力受损一直
是关注点。虽然成人和儿童 ＭＭＤ患者都有不同
程度的认知障碍［６］，但儿童期认知衰退引发的智

力障碍，在成年后会导致适应社会困难，对生活质

量的影响更大［８９］。Ｌｉ等［１０］研究发现 ２１名 ＭＭＤ
患儿中１５例（７１．４％）存在不同程度的认知缺陷，９
例（４２．９％）存在整体认知障碍，不仅有低于阈值
的全量表智商 ＦＳＩＱ，语言理解指数等其他认知指
标也均显著低于相应年龄段平均分。Ｋａｚｕｍａｔ

等［１１］对２１名未发生明显脑损伤ＭＭＤ患儿采用韦
氏儿童智力量表第四版进行智力评估，发现患儿的

全量表智商（ＦＳＩＱ）平均为１０１．８±１２．５（７６～１２５），
未见明显下降，同时还发现 ＭＭＤ所导致的额叶低
灌注与患儿的知觉推理指数、加工速度指数的下降

有显著相关性。这提示早期报道［８１０］的认知能力

下降和智力障碍，可能是由脑卒中后精神发育迟滞

引起的，未发生明显脑损伤的 ＭＭＤ患儿的认知功
能虽有一定程度的受损但智力仍处于正常水平。

在对一些仅使用药物治疗 ＭＭＤ患儿的随访中也
证实，这些患儿的智力水平稍低但仍处于正常水

平，但发作年龄越小、症状持续时间越长者，工作记

忆和加工速度的损害越明显［１２］。这表明对于

ＭＭＤ患儿及早地发现和干预将改善其未来的认知
功能。

２．２　成人ＭＭＤ患者认知障碍表现
成人ＭＭＤ认知功能受损主要表现为执行功

能受损，执行功能是指有机体对思想和行动进行有

意识控制的心理过程，包括执行加工、工作记忆和

持续注意等方面。Ｆａｎｇ等［１３］研究发现成人 ＭＭＤ
患者在语义抑制、执行加工、工作记忆、持续注意等

方面存在障碍，并且额叶灌注不足可能与 ＭＭＤ患
者的工作记忆和语义抑制障碍有关。在该研究中

平时最常用的执行功能障碍量表执行功能失常问

卷（ｄｙｓｅｘｅｃｕｔｉｖｅｑｕｅｓｔｉｏｎｎａｉｒｅ，ＤＥＸ）的结果没有反
映出患者执行功能损害，这提示许多 ＭＭＤ患者或
其家属没有认识到他们的执行功能障碍，这可能导

致延迟就诊。而就诊延迟可导致执行功能恶化，特

别是工作记忆和语义抑制。因此，对成人 ＭＭＤ患
者进行认知功能全面评估是非常有必要的。有研

究［１４］对２５例ＭＭＤ患者在血管重建术前后采用韦
氏成人智力量表Ⅲ（ＷＡＩＳⅢ）、Ｓｔｒｏｏｐ测验（Ｓｔｒｏｏｐ
ｔｅｓｔ）和韦氏记忆量表（ＷｅｃｈｓｌｅｒＭｅｍｏｒｙＳｃａｌｅ）等
相关量表检测认知功能，结果显示患者的认知功能

较术前有明显改善，并且在后续的随访中，患者的

Ｓｔｒｏｏｐ测验成绩较之前有明显进步，表明患者注意
力相关的认知功能较前有所改善。因此，成人

ＭＭＤ患者的认知功能损害是可逆的，及时的手术
治疗有助于逐渐改善成人 ＭＭＤ患者的认知功
能［１５］。然而，对于不同亚型的 ＭＭＤ患者，决定何
时进行手术以及不同的手术方式将改变执行功能

的哪一方面还需要进一步研究。

·４２１·
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３　ＭＭＤ患者认知功能受损的可能机制

目前ＭＭＤ认知功能受损的具体原因尚未明
确。目前认为主要有以下两种：１）长期慢性低灌
注所引起的血流动力学紊乱，理论上，随着慢性低

灌注的时间持续延长，认知功能的损害会逐渐加

重；２）脑卒中所造成的颅脑损伤［１６１８］。但目前许

多研究还处在初级阶段，有可能是几种机制的共同

作用，具体哪种机制占主导作用还需要进一步研

究。

３．１　长期慢性低灌注
研究证明 ＭＭＤ患者脑血流灌注与认知功能

有关，且发现某些特定脑区的低灌注是导致相应认

知功能障碍的原因。Ｎａｋａｍｉｚｏ等［１５］研究发现成人

ＭＭＤ患者注意、记忆、概念化、精神灵活性和抑制
性控制均受损，方向、理解、计算、概念化和对干扰

的敏感性与大脑中动脉左腹侧区 ＢＦ相关，而记忆
与大脑前动脉右背侧区 ＢＦ相关。概念化也与大
脑前动脉左背侧区ＢＦ有关。儿童 ＭＭＤ的认知功
能损害也与额叶、颞叶的低灌注有关［４，１０］。成人

ＭＭＤ患者脑灌注监测主要靠脑灌注 ＣＴ，儿童
ＭＭＤ患者脑灌注的监测还不普及，可以使用磁共
振灌注成像。

３．２　脑卒中
脑卒中是 ＭＭＤ常见的临床表现，脑卒中所造

成的脑损伤被认为是影响 ＭＭＤ患者认知功能的
机制之一［１９］。有研究［２０］发现ＭＭＤ患者扣带回后
皮质灰质密度降低，与血流动力学改变有关。侧前

额叶、扣带区和下顶叶区白质束的平均各向异性分

数与加工速度、执行注意和工作记忆显著相关。这

表明白质的破坏可能在认知功能障碍的发展中起

关键作用。儿童 ＭＭＤ患者中发生脑卒中与未发
生的相比，智力水平差距明显，并且在长期随访中

这一差距不断扩大［１２］。其机制可能是由于直接破

坏了认知功能相关的脑组织造成的。

４　治疗

ＭＭＤ的外科血运重建分为 ３种类型：直接血
运重建、间接血运重建和联合血运重建。在直接血

运重建手术中，最常见的方法是颞浅动脉大脑中
动脉吻合术。当大脑前动脉或大脑后动脉供血区

出现缺血低灌注时，可采用颞浅动脉大脑前动脉
或颞浅动脉大脑后动脉吻合术。间接血运重建是

一种基于多种组织作为血液供应源的手术，主要包

括脑肌联血管术、多点钻孔手术和网膜移植

等［２１２２］。联合血运重建是指结合使用前两种血运

重建技术。

对于认知功能的改善，直接和间接颅内外血管

吻合术能有效地改善 ＭＭＤ患者的低灌注区，理论
上可以改善认知功能，并且已在 ＭＭＤ患者中得到
初步证实［２３２５］。但也有研究表明血管重建术后高

灌注会使短期同侧脑血流的增加，远远大于大脑代

谢需要，对同侧脑白质和皮质区造成广泛而轻微的

损伤，进而引起ＭＭＤ患者认知功能的下降［２６］。由

于儿童ＭＭＤ患者的认知功能障碍会对未来的生
活质量造成较大影响，所以对于儿童 ＭＭＤ患者手
术时机的选择非常重要。因此，只有做好 ＭＭＤ患
者的认知功能的早期评估、及时干预以及长期随

访，才能使患者获得相对较好的转归。

５　小结和展望

ＭＭＤ在世界范围内的发病率较低，ＭＭＤ所导
致的成人和儿童不同程度的认知功能障碍，已经严

重影响了ＭＭＤ患者的日常生活，需要及时的预防
和干预。手术是治疗 ＭＭＤ的重要方法，且已经被
证明对改善患者的认知障碍很有帮助，但仍需根据

每个患者的情况选择个性化的临床治疗策略。
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ｆｏｒｍａｎｃｅｉｎａｄｕｌｔｍｏｙａｍｏｙａｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．Ｓｔｒｏｋｅ，２０１５，
４６（２）：３５４３６０．ＤＯＩ：１０．１１６１／ＳＴＲＯＫＥＡＨＡ．１１４．
００７４０７．

［２１］ＺｈａｏＹ，ＬｉＪ，ＬｕＪ，ｅｔａｌ．Ｐｒｅｄｉｃｔｏｒｓｏｆｎｅｏａｎｇｉｏｇｅｎｅｓｉｓ
ａｆｔｅｒｉｎｄｉｒｅｃｔｒｅｖａｓｃｕｌａｒｉｚａｔｉｏｎｉｎｍｏｙａｍｏｙａｄｉｓｅａｓｅ：ａ
ｍｕｌｔｉｃｅｎｔｅｒｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅｓｔｕｄｙ［Ｊ］．ＪＮｅｕｒｏｓｕｒｇ，２０１９：
１１１．ＤＯＩ：１０．３１７１／２０１８．９．ＪＮＳ１８１５６２．

［２２］李港，张浩，韩光魁，等．颞浅动脉大脑中动脉吻合术
治疗成人烟雾病随访观察［Ｊ］．济宁医学院学报，
２０１７，４０（１）：３６４０．ＤＯＩ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１０００９７６０．
２０１７．０１．００９．

［２３］ＡｎｄｏＴ，ＳｈｉｍａｄａＹ，ＦｕｊｉｗａｒａＳ，ｅｔａｌ．Ｒｅｖａｓｃｕｌａｒｉｓａｔｉｏｎ
ｓｕｒｇｅｒｙｉｍｐｒｏｖｅｓｃｏｇｎｉｔｉｏｎｉｎａｄｕｌｔｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｍｏｙ
ａｍｏｙａｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．ＪＮｅｕｒｏｌＮｅｕｒｏｓｕｒｇＰｓｙｃｈｉａｔｒｙ，
２０２０，９１（３）：３３２３３４．ＤＯＩ：１０．１１３６／ｊｎｎｐ２０１９
３２１０６９．

［２４］ＭｉｋｉＫ，ＳａｍｕｒａＫ，ＫａｗａｓｈｉｍａＭ．Ｅｆｆｅｃｔｉｖｅｎｅｓｓｏｆｃｏｍ
ｂｉｎｅｄｄｉｒｅｃｔａｎｄｉｎｄｉｒｅｃｔｒｅｖａｓｃｕｌａｒｉｚａｔｉｏｎｆｏｒｍｏｙａｍｏｙａ
ｄｉｓｅａｓｅｗｉｔｈｃｏｎｃｕｒｒｅｎｔｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｒｕｂｅｌｌａｓｙｎｄｒｏｍｅ
［Ｊ］．ＷｏｒｌｄＮｅｕｒｏｓｕｒｇ，２０２０，１３８：１６．ＤＯＩ：１０．１０１６／ｊ．
ｗｎｅｕ．２０２０．０２．０８１．

［２５］ＲｏｄｅｒＣ，ＨａａｓＰ，ＦｕｄａｌｉＭ，ｅｔａｌ．Ｎｅｕｒｏｐｓｙｃｈｏｌｏｇｉｃａｌ
ｉｍｐａｉｒｍｅｎｔｉｎａｄｕｌｔｓｗｉｔｈｍｏｙａｍｏｙａａｎｇｉｏｐａｔｈｙ：ｐｒｅｏｐ
ｅｒａｔｉｖｅａｓｓｅｓｓｍｅｎｔａｎｄｃｏｒｒｅｌａｔｉｏｎｔｏＭＲＩａｎｄＨ１５２Ｏ
ＰＥＴ［Ｊ］．ＮｅｕｒｏｓｕｒｇＲｅｖ，２０１９．ＤＯＩ：１０．１００７／ｓ１０１４３
０１９０１１９２３．

［２６］ＹａｎａｇｉｈａｒａＷ，ＣｈｉｄａＫ，ＫｏｂａｙａｓｈｉＭ，ｅｔａｌ．Ｉｍｐａｃｔｏｆ
ｃｅｒｅｂｒａｌｂｌｏｏｄｆｌｏｗｃｈａｎｇｅｓｄｕｅｔｏａｒｔｅｒｉａｌｂｙｐａｓｓｓｕｒ
ｇｅｒｙｏｎｃｏｇｎｉｔｉｖｅｆｕｎｃｔｉｏｎｉｎａｄｕｌｔｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｓｙｍｐ
ｔｏｍａｔｉｃｉｓｃｈｅｍｉｃｍｏｙａｍｏｙａｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．ＪＮｅｕｒｏｓｕｒｇ，
２０１８，１３１（６）：１７１６１７２４．ＤＯＩ：１０．３１７１／２０１８．７．
ＪＮＳ１８１４９．

（收稿日期　２０１９１１２９）
（本文编辑：石俊强）
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