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患者 男性，27 岁。主因右侧肢体无力 3 d，于
2012 年 3 月 11 日入院。患者 2 d 前晨起无明显诱因

出现右侧肢体无力，右下肢拖步、右上肢抬举困难，

右侧偏身感觉迟钝，无肢体麻木、头晕、头痛，无言

语含糊，无复视、饮水呛咳，无心慌、发热等症状与

体征。次日外院头部 CT 检查未见明显异常，予阿司

匹林肠溶片 100 mg/d 口服，遂至我院就诊，以“缺血

性卒中”收入院。既往无高血压、心脏病、糖尿病病

史，吸烟 8 年、约 10 支/d，饮酒 5 年、约 150 g/d。
诊断与治疗经过 入院后体格检查：神志清

楚；双眼活动自如；右侧鼻唇沟浅、伸舌居中；右侧

偏身痛觉减退，右侧肢体肌力 3 级、左侧 5 级；双侧

病 理 征 阴 性 ；美 国 国 立 卫 生 研 究 院 卒 中 量 表

（NIHSS）评分 5 分。辅助检查：血常规、肝肾功能试

验、红细胞沉降率、血清脂质、空腹血糖均于正常值

范围。临床免疫学检测抗自身抗体阴性；乙型肝炎

表面抗原、核心抗体、E 抗体阳性，表面抗体和 E 抗

原阴性；梅毒螺旋体（TP）抗体和抗人类免疫缺陷病

毒（HIV）抗体阴性。胸部 X 线和心电图均未见异

常。头部 MRI 显示，双侧颞叶腔隙性梗死，左侧额

叶片状梗死，部分病灶趋向软化，深部白质缺血（图

1）。脑血管造影显示左侧颈内动脉颈段血管壁呈

“串珠”样改变（图 2），考虑为肌纤维发育不良。临

床诊断：左侧额叶缺血性卒中。予抗血小板聚集

［阿司匹林肠溶片 300 mg 口服（1 次/d）］、改善血液

循环［生理盐水 250 ml + 银杏达莫 20 ml 静脉滴注

（1 次/d）］和神经营养保护［生理盐水 250 ml + 脑苷

肌肽 20 ml 静脉滴注（1 次/d）］治疗，连续治疗 7 d 后

右侧肢体肌力恢复至 4 级，出院。

讨 论

肌纤维发育不良（FMD）是一种临床极为少见

的特发性全身性动脉病变，系一种非动脉粥样硬化

性、非炎症性平滑肌和弹性组织异常病变，临床表

现为短暂性脑缺血发作或缺血性卒中。目前病因

不明，可能与感染、吸烟、高血压、激素水平、自身免

疫反应、遗传等因素有关［1］，也可能与胶原组织基因

突变或α1⁃抗胰蛋白酶缺乏有关；吸烟和长期高血压

可使肌纤维发育不良发病率增加。该病以女性多

发，累及颈动脉、肾动脉和内脏动脉等中型动脉，颅

内动脉好发部位为颈内动脉枢椎水平。患者早期

多无明显临床表现，查体时可闻及颈动脉杂音，严

重者可出现短暂性脑缺血发作、缺血性卒中或脑出

血等症状与体征。

肌纤维发育不良可引起动脉壁，包括内膜、中

膜或外膜平滑肌细胞发生成纤维化，从而导致动脉

狭窄、闭塞，动脉夹层或动脉瘤形成，其中以中膜平

滑肌发育不良为主要表现。脑血管造影被认为是

诊断金标准，主要表现为 3 种类型［2］：Ⅰ型，受累血

管管腔狭窄与扩张交替出现，形成典型的“串珠”样

改变，此为肌纤维发育不良中膜受损的特征性改

变，该型最为常见，占 80% ~ 85%；Ⅱ型，为长段管状
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图 1 横断面 DWI 检查显示，左侧额
顶叶交界区片状高信号影（箭头所
示） 图 2 脑血管造影显示左侧颈
内动脉颈段管壁呈“串珠”样改变（箭
头所示）
Figure 1 Axial DWI showed patchy
hyperintense in the junction of left
frontal and parietal lobes (arrow
indicates). Figure 2 DSA showed
the cervical segment of the left
internal carotid artery vessel wall was
beaded thickened (arrow indicates).

狭窄，多见于肌纤维发育不良内膜受损，占 6% ~
12%；Ⅲ型，囊状动脉瘤，损害发生在血管壁外侧，为

外膜受损表现，占 4% ~ 6%。肌纤维发育不良应注

意与动脉粥样硬化、大动脉炎、颈动脉夹层等所致

血管病变相鉴别。动脉粥样硬化多见于老年人，有

脑血管病危险因素，粥样硬化斑块表现为内膜局限

性隆起，引起动脉管壁局限性狭窄，斑块多位于颈

内动脉起始部、虹吸段和大脑中动脉起始部，极少

累及颈内动脉全程而导致“串珠”样改变。大动脉

炎以年轻人好发，临床早期可出现低热、乏力、关节

或肌肉疼痛等非特异性全身症状，多种炎性指标、

自身免疫抗体异常，脑血管造影显示狭窄多位于弓

上动脉，如锁骨下动脉、颈总动脉等。典型的颈动

脉夹层患者可表现为患侧头痛、面部或颈部疼痛和

Honer 综合征，脑血管造影呈现不规则改变合并近

端狭窄，梭形扩张，近端和（或）远端狭窄（“线样征”

或“火焰征”），静脉期对比剂滞留，“双腔征”、内膜

瓣是脑血管造影的主要特征性表现。

肌纤维发育不良目前尚无特效的治疗方法，对

于发生短暂性脑缺血发作或缺血性卒中患者，应用

抗血小板或抗凝药物治疗有效［3］；对于病变局限、血

管狭窄严重的患者，可施行血管成形术或支架植入

术［4］；合并颅内动脉瘤的患者，可行支架植入术辅助

动脉瘤栓塞术。
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