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烟雾病是一种病因未明、以双侧颈内动脉终末

段与大脑前动脉、大脑中动脉起始部慢性进行性狭

窄或闭塞为特征，继发颅底异常血管网形成的一种

脑血管疾病[1]。烟雾病可合并多种疾病，但合并银

屑病罕见。1996 年 Kazumata 等 [2]报道首例儿童烟

雾病合并银屑病；2014年江汉强等[3]报道了首例成

人缺血型烟雾病合并银屑病。本文报道一例成人

首发出血型烟雾病合并银屑病患者。

1 病例资料

患者，女，35岁，汉族。因“突发头痛伴恶心、呕

吐3 h，意识不清2 h”于2019年7月1日入院。15年

前始，患者头皮、胸背部与双侧上臂逐渐出现红斑

鳞屑，于我院皮肤科诊断为“寻常型银屑病”，给予

光疗与糖皮质激素类软膏局部外涂，无瘙痒，但鳞

屑反复形成，无脓疱型、红皮病型与关节病型银屑

病转化；无吸烟、饮酒史，无口服避孕药史，无心脏

病史，无高血压、糖尿病与高脂血症等脑血管病高

危因素；久居北方，近 3 月无异地旅游史、无发热

史。入院体格检查：体温36.9 ℃，脉搏89次/min，呼

吸 19 次/min，血压 145/80 mmHg；浅昏迷，Glasgow

昏迷评分（Glasgow coma scale，GCS）7分，眼球结膜

无充血，压眶刺激可有痛苦表情与回避动作，四肢

肌张力正常，双侧腓肠肌无肿胀，双侧病理征阳性，

颈强直、项下 4指；头皮、胸背部与双侧上臂区域可

见大片红斑、鳞屑（图1）。实验室检查：血常规、凝血

功能、肝肾功能、血脂、血糖、电解质、补体、自身免疫

抗体、甲状腺功能等指标未见明显异常，红细胞沉降

率与C反应蛋白轻度增高。入院颅脑计算机断层扫

描（computed tomography，CT）示侧脑室、第三脑室、

第四脑室出血铸型，蛛网膜下腔出血，脑积水（图

2A~C）；颅脑 CT 血管造影（computed tomography，

CTA）示：双侧颈内动脉终末段、双侧大脑前动脉、

双侧大脑中动脉闭塞，伴烟雾血管形成（图2D）。初

步诊断为：烟雾病；脑室出血铸型；蛛网膜下腔出

血；脑积水。给予侧脑室置管联合尿激酶液化引

流，术后第 3 天患者神志清，颅脑 CT 示：各脑室通

畅，仅侧脑室体部、后角残余少量血肿（图 3）；拔除

侧脑室引流管，每天 1次、连续 3 d腰椎穿刺释放脑

脊液降低颅内压，减轻血红蛋白与其代谢产物对颅

脑炎性刺激。因经济极度困难，患者与其家属决定

实施内科保守治疗，住院8 d出院，随访3月，患者银

屑病无显著改变，改良Rankin量表评分0分。
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注：头皮（A）、胸部（B）、背部（C）、右上臂（D）与

右胁部（E）可见大片红斑、鳞屑

图1 患者银屑病典型皮损

注：颅脑CT示第四脑室（A）、第三脑室（B）与侧

脑室（C）出血铸型、脑积水；颅脑CTA（D）示双侧颈

内动脉终末段、双侧大脑前动脉、双侧大脑中动脉

闭塞，伴烟雾血管形成

图2 发病时颅脑CT及CTA影像学表现

A B C

注：第四脑室（A）、第三脑室（B）、侧脑室（C）脑

脊液通畅，侧脑室后角（B）、体部（C）残余少量血肿

图3 拔出侧脑室引流管后颅脑CT影像学表现
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2 讨论

烟雾病的诊断主要依赖形态学特征与排除伴发疾病，仍缺

乏分子标志物的确诊；尽管数字减影脑血管造影（digital

subtraction angiograph，DSA）一直是诊断烟雾病的必备条件，但

其有创性、辐射性与高医疗费用支出限制了基层医院对烟雾病

的识别，然而DSA仍是制定手术方案的必要检查[1]。该患者经

颅脑CTA证实具有烟雾病典型形态学特征，青年女性、无脑血

管病高危因素，可排除动脉粥样硬化性大血管闭塞致烟雾综合

征；此外，该患者近期无热带和亚热带旅行史，无感染征象，可排

除钩端螺旋体动脉炎致烟雾综合征。该患者烟雾病首发临床表

型为出血型，限于脑血流重建术对降低出血型烟雾病复发出血

风险的研究较少[4,5]，疗效需进一步高级别研究证实，此外，患者

家庭经济困难，遂未实施血流重建术，因此未进一步实施DSA

评估。

根据最新中华医学会皮肤性病学分会银屑病学组制定的

2018版银屑病诊断标准，该患者典型部位头皮、胸背部与双侧

上臂出现典型红斑鳞屑皮疹，符合“寻常型银屑病”诊断[6]。

烟雾病病因与发病机制尚不清楚，熟悉烟雾病的合并疾病

有助于探索烟雾病的发病机制与鉴别烟雾综合征。烟雾病除可

合并神经纤维瘤病、甲状腺功能亢进、颅咽管瘤、结核性动脉炎、

系统性红斑狼疮等[7]，亦有较多少见合并病逐渐被报道，如白塞

氏病[8]、银屑病[2,3]。本文报道为首例成人首发出血型烟雾病合

并银屑病，再次提示自身免疫性疾病可能参与烟雾病的发生、发

展、演变。烟雾病的遗传易感基因定位于 17q25[9]；银屑病为多

基因控制的遗传病，全基因组范围共发现 10个易感基因位点，

其中银屑病易感基因（psoriasis susceptibility，PSORS）2 位点亦

定位于 17q[10,11]；因此，进一步研究二者基因间关系可辅助认知

两种疾病间的关联，进而明确此类患者是烟雾病合并银屑病还

是银屑病继发形成烟雾综合征。

烟雾病的诊疗一直面临严峻挑战，全基因组分析可能改变

烟雾病与烟雾综合征的认知，基因靶向治疗亦可能为烟雾病带

来革命性转变。
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