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　 　 烟雾病（ｍｏｙａｍｏｙａ ｄｉｓｅａｓｅ， ＭＭＤ）是一类动脉血管慢性

进行性狭窄闭塞的脑血管疾病，主要涉及颈内动脉及其颅内

分支。 由于保守药物治疗不能阻止该疾病的进展，因此大多

数患儿便始终处于中风、脑缺血发作及脑出血等严重并发症

的风险中。 早期诊断和进行缺血脑半球的血管重建术治疗

是改善烟雾病患儿预后的关键。 烟雾病患儿的手术麻醉风

险高，且患儿在解剖、生理、心理及药理方面与成年患者存在

的巨大差异，为此，针对此类患者的围术期麻醉管理技术也

在不断发展。 本文对烟雾病手术患儿的围术期麻醉管理进

行综述。

烟雾病患儿的概述与特殊性

烟雾病概述　 烟雾病的概念首次被提出是在日本，由于

包括双侧颈内动脉远端分支、大脑前中动脉近端在内的血管

进行性的狭窄与闭塞，来自颅底穿支动脉的旁路血管随之增

生扩张，扩张的旁路动脉在脑血管造影呈现“一团云雾”状

的影像，因此得名烟雾病［１］ 。 烟雾病表现的症状分为两类：
（１）由于脑供血不足引起的症状，例如脑梗死，短暂脑缺血

发作、癫痫等；（２）由于旁路血管对缺血代偿机制所带来的

不良后果，包括脆弱的侧支血管破裂出血、扩张的侧支血管

所引起的颅压增高、头痛等［２］ 。 随着年龄的增长，狭窄的动

脉血管可进展为完全闭塞，而相对脆弱的侧支循环血管可能

因动脉血流的冲击剪切而成为动脉瘤，烟雾病患儿便处于中

风、脑缺血发作及脑出血等严重并发症的风险中。
烟雾病最初被认为主要影响亚洲人种，中国人烟雾病的

患病率约为 ４ ／ １００ ０００［３］ ， ２３ ８％至 ３８ ９％的烟雾病患儿将

不可避免地进展为完全的血管闭塞，严重影响其神经功能发

育，最终导致相应的永久的脑神经功能损伤［４］ ，早期进行缺

血脑半球的脑血管重建术治疗已成为烟雾病患儿的首选治

疗方式。 大量研究显示血管重建术可以降低烟雾病患儿卒

中复发率和短暂脑缺血发作的频率［５－９］ 。
烟雾病患儿的特殊性　 与成年患者不同，烟雾病患儿往

往由急性缺血性卒中而被诊断入院［１０］ 。 在患儿当中烟雾病

的进展可以极为迅速，早期诊断为单侧病变，常常可进展为

双侧病变［１１］ ，甚至可能在疾病早期就出现脑梗死的情况，或
是在等待手术的过程中就出现反复发作的脑梗死。 由于大

脑在幼儿时期的相对缺血状态，造成了幼儿时期出现神经认

知功能受损，患儿的预后及生活质量往往很差［１２－１３］ 。 因此，
即便是无严重临床表现的烟雾病患儿，也应积极进行血管重

建术的治疗以降低梗死风险［１４］ 。 但值得强调的是，尽管缺

血性烟雾病患儿手术治疗的远期效果明显优于单纯药物治

疗者，手术仍然不会在短期内呈现立竿见影的效果，反而可

能在整个围术期内因为各种医源性因素的控制不佳而诱发

缺血事件的发生，影响患儿预后［１５］ ，因此围术期的有效管理

十分重要。

烟雾病患儿的围术期管理

充分的术前评估与术前准备，精细的围术期管理，对于

提高烟雾病患儿的手术成功率和术后康复都是有益的。
术前准备　 麻醉科医师应全面了解烟雾病患儿术前可

能并存的复杂情况，术前频繁的短暂脑缺血发作病史，是发

生围术期并发症的重要危险因素［１６］ ，许多患儿还可能并存

运动功能异常、癫痫、智力低下等神经功能损伤［１７－１９］ 。 术前

访视应该注意询问已服用的药物，抗癫痫药和钙离子阻滞剂

应持续服用到手术当天［２０］ ，小剂量阿司匹林应该可服用到

手术日当天，而另外一些观点则认为，应该在术前 ７～１０ ｄ 替

换成低分子肝素治疗，但术后第 １ 天就恢复小剂量阿司匹林

治疗是不存在争议的［１８］ 。
烟雾病患儿对脑血流量的减少十分敏感，其主要影响因

素是患儿脱水和哭闹引起的过度通气。 术前禁食禁饮可能

会造成患儿轻度脱水，体循环充盈压不足，影响大脑的血流

灌注，因此有学者建议，手术日前一晚可进行积极的静脉补

液［１８］ ，或手术日清晨给予澄清的液体口服或静脉补液防止

患儿脱水［２０］ 。 有研究指出，术前予以 ５％葡萄糖氯化钠注射

液＋１０％氯化钾，按 ３０ ｍｌ ／ ｋｇ 体重计算，匀速补液至入手术

室前，能够改善患儿的血液粘度及红细胞的变形能力，改善

红细胞的通过功能，降低红细胞的破坏，改善微循环，降低烟

雾病围术期缺血事件的发生［２１］ 。 由于麻醉前哭闹导致过度

通气容易使患儿出现低碳酸血症，因此术前抗焦虑治疗是有

益的，咪达唑仑是目前较为常用的药物［２０］ 。
术中管理　 烟雾病患儿术中麻醉管理的主要目标就是

维持脑氧供和氧需的平衡，以及预防血栓形成。 在手术的全

过程都要密切监测患儿呼末二氧化碳、血二氧化碳分压、
ＳｐＯ２、ＭＡＰ、ＨＲ、ＣＶＰ、尿量等生理指标，并且应用脑氧饱和

度、经颅多普勒和 ＥＥＧ 等方法直接或间接监测脑血流灌注。
麻醉诱导的原则是合理选择麻醉药物，避免颅内压骤然

增高和脑灌注压剧烈下降［２２］ 。 患儿选用吸入诱导时应避免

患儿出现过度通气，而选用静脉诱导时，进行静脉穿刺的部
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位应进行局部麻醉。 静脉药物多选用依托咪酯和丙泊酚，肌
松药多选用无组胺释放效应的非去极化肌松药，麻醉诱导时

应该进行麻醉深度及血流动力学的监测［２０］ 。 麻醉维持可选

用吸入麻醉药或静吸复合阿片类药物进行，或丙泊酚配合阿

片类药物进行全凭静脉麻醉。 所有的吸入麻醉药扩张脑血

管，增加脑血流，对于烟雾病患儿可能有利，但吸入麻醉药的

扩张血管作用可能由于病变血管的低反应性而导致颅内窃

血现象的发生，从而进一步降低病变区域的血供［２０］ 。 此外，
应用神经阻滞技术提供或加强术中以及术后镇痛，可减少术

中用药的总量，使患儿在更加舒适的状态下苏醒，从而减少

因苏醒期躁动哭闹而引起的意外并发症的发生［２０］ 。 整个手

术麻醉过程应该尽量平稳，避免因喉镜置入、气管插管、手术

操作所引起的脑耗氧量增加。
完善围术期监测，及时的预防或处理烟雾病患儿围术期

发生的脑缺血缺氧事件至关重要：贫血或失血导致的血细胞

比容下降将会增加脑缺血的风险，因此术前严重的贫血要进

行纠正，若术中出血量较大，需及时输血治疗，但红细胞过多

导致血液粘滞度增高，也是烟雾病患儿发生卒中的危险因

素，应维持患儿 Ｈｃｔ 在 ３０％ 以上的同时适当进行血液

稀释［２０］ 。
过高的体温会使脑代谢增强、脑氧耗增加，从而打破脑

氧供需的平衡，而低体温可能会增加脑血管痉挛的风险，因
此围术期应通过加温毯、恒温输液器、３７ ℃冲洗液、实时肛

温监测等方式维持患儿体温在 ３７ ℃ ［１６］ 。
患儿术中动脉二氧化碳分压维持在 ３７ ～ ４０ ｍｍＨｇ［２３］ ，

低二氧化碳分压会引起脑血管的收缩和脑血流量的减少，而
高二氧化碳分压会因为病变血管相对于健康血管对二氧化

碳的低反应性而引起脑内的窃血反应，同样会降低病变部位

的脑血流，因此维持一个相对稳定的二氧化碳分压水平对于

烟雾病患儿至关重要［１６］ 。
尿量从一定程度上反映了患儿术中体循环容量的状态，

低尿量被认为是烟雾病患儿发生围术期并发症的潜在危险

因素，在术中维持时，应维持患儿尿量在较高水平 （ ４ １
ｍｌ·ｋｇ－１·ｈ－１） ［２０］ 。

ＭＡＰ 降低会导致脑血流量和脑灌注压的下降，甚至会

导致术中卒中的发生［１６］ ，既往的观点认为，烟雾病患儿术中

应该维持其 ＭＡＰ 在基线水平或以上，然而个体 ＭＡＰ 基线的

确定会受到患儿术前的焦虑情绪和术前用药的影响，因此发

展更加精确、实时、个体化的脑血流灌注的监测技术对于降

低患儿术中卒中发生风险至关重要。
一项关于烟雾病患儿围术期最佳 ＭＡＰ 的研究提出，可

以通过近红外光谱测量额叶皮层的氧饱和度，并提供氧化和

脱氧血红蛋白的光密度浓度，通过上述两项指标的计算可以

得到相对组织血红蛋白总量（ｒＴＨｂ），然后分析 ｒＴＨｂ 与 ＭＡＰ
的相互关系，可计算出一个患儿围术期最佳平均动脉压

（ＭＡＰＯＰＴ）指导值，即在该 ＭＡＰ 水平下，患儿脑血流自动调

节能力能够维持在最佳状态，而术中实际 ＭＡＰ 偏离最佳

ＭＡＰ 与患儿术后卒中的发生存在相关性［２４］ 。

经颅多普勒（ＴＣＤ）是一种用于评价大脑血管内血流速

度（ＣＢＦＶｓ）的无创超声技术，已经被用于患有神经系统疾患

患儿的脑血管系统功能监测［２５］ ，以及镰刀形红细胞贫血患

儿的卒中风险评估与初级预防［２６］ ，患儿围术期的颅内微血

管梗阻、充血、颅内压上升、血管痉挛、低 ＭＡＰ 或吻合处狭窄

所致的局部脑血流量降低等均可通过 ＣＢＦＶｓ 的改变或频谱

波形的改变而被及时发现，有研究团队提出通过自动化多普

勒超声监测技术，延长多普勒超声的记录时间，从而分析出

针对不同脑血管反应性患儿的个体化的最佳脑灌注压的指

标［２７］ ，其研究结果未来或可用于指导烟雾病患儿的围术期

血流动力学管理。
脑电图（ＥＥＧ）是来自大脑皮层锥体细胞树突的兴奋性

和抑制性突触后电流，因此对脑缺血十分敏感，而定量脑电

图（ＱＥＥＧ）通过对原始脑电图数据进行分析，可以定量反应

脑神经活动度、脑血流量和代谢活动的变化，许多研究都已

经证实在亚急性卒中的早期 ＱＥＥＧ 的结果与脑血流量和脑

代谢率的变化高度相关，提示了卒中患者的脑神经损伤程度

与干预效果，可以预测卒中患者的中远期预后［２８］ 。
面对烟雾病患儿的病情特殊性，麻醉科医师应严格把控

输血指征，加强对患儿内环境稳态的管理，应用更加直观、精
确、相关性更高的脑血管功能监测手段，提供包括术前患儿

风险评估、围术期卒中预警，术后脑氧供氧需平衡持续监测、
脑血流量自身调节能力评估等功能，充分降低患儿围术期发

生脑缺血的风险。
术后监护与疼痛管理　 与成人患者比较，烟雾病患儿术

前血流动力学与神经生理学状态往往不稳定，多具有频繁脑

缺血发作甚至脑卒中病史，术后神经系统功能恢复难以预

测，因此需要在重症监护室留观，避免因血压过高导致的吻

合处出血与血压过低引起的脑缺血事件［２０］ 。 建议以正常速

率的 １ ５ 倍进行静脉输液，术后第 １ 天即恢复服用阿司

匹林［１８］ 。
术后疼痛会引起患儿的脑耗氧增加，哭闹会造成过度通

气和脑血管痉挛，良好的术后疼痛管理能够大大降低术后脑

血管不良事件的发生率［１７］ 。 临床上我们可以选择药物靶控

输注、神经阻滞，或多种方法相结合，通过非甾体镇痛药、阿
片类药物、右美托咪定和局麻药来管理患儿术后疼痛。 但值

得注意的是，右美托咪定具有降低脑血流量、降低脑氧代谢

率的特点，但对于依赖脑血流量的卒中或脑血管痉挛患儿，
其作用可能有害，而对于发生血管源性脑水肿的患儿，其作

用可能有益［１６］ 。 阿片类药物由于呼吸抑制相关的高碳酸血

症会造成烟雾病患儿颅内窃血现象的发生，对于其术后恢复

是有影响的。 近期有研究指出，羟考酮可减少烟雾病成年患

者麻醉苏醒期不良反应发生率，提高苏醒期恢复质量［２９］ ，考
虑其较轻的呼吸抑制作用以及较少的术后不良反应，应用于

烟雾病患儿的术后疼痛管理，也许能够有效减少烟雾病患儿

术后由胃肠道因素引起的血流动力学波动。

小　 　 结

烟雾病患儿主要为缺血性的临床表现，其治疗手段依赖
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于血管重建术，运用先进的、合理的围术期监护手段为临床

决策和干预提供指导，可降低不良事件的发生率，改善烟雾

病患儿的手术效果和远期预后。
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ＱＥＥＧ ｉｎｄｅｘ． Ｃｌｉｎ Ｎｅｕｒｏｐｈｙｓｉｏｌ， ２０１６， １２７（２）： １４５２⁃１４５９．

［２９］ 　 朱冰青， 韩明明， 翟明玉， 等． 盐酸羟考酮对烟雾病血管重

建术患者全麻苏醒期恢复质量的影响． 中国临床药理学与治

疗学， ２０１９， ２４（８）： ９２８⁃９３２．
（收稿日期：２０１９ ０２ １９）
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