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【摘要】目的 通过回顾性分析1例先天性双侧颈内动脉(ICA)缺如患者的影像学表现，提高对该疾病的认识。方法 结合文献分析1例先天性双侧ICA缺如患者影像学
特征，了解疾病的转归和治疗手段。结果 当CTA上双侧ICA未显影，颅底CT骨窗上双侧颈动脉管未发育或发育不全并且颅内形成了完整的侧支循环系统，
多提示先天性双侧ICA缺失。结论 先天性双侧ICA缺如的影像诊断不难，难点在于如何对这类病人进行规范化的随访。积极地随访有利于发现早期动脉
瘤，从而降低动脉瘤相关脑卒中的概率。
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Abstract: Objective We aim to improve human understanding of the disease by retrospectively analyzing the imaging findings of a patient with congenital 
bilateral absence of internal carotid arteries (ICA). Methods We referred to previous literature reports to analyze the imaging manifestations of a 
patient with congenital bilateral absence of internal carotid arteries, and to understand the treatment and prognosis of the disease. Result When 
bilateral ICA is not visible on CTA, bilateral carotid ducts are underdeveloped or poorly developed on skull base CT, and a complete collateral 
circulation system is formed in the brain, it often indicates congenital bilateral ICA deficiency. Conclusion The imaging diagnosis of congenital 
bilateral ICA deficiency is not difficult, and the difficulty lies in how to conduct standardized follow-up for these patients. Active follow-up is more 
conducive to detecting early aneurysms and reducing the probability of aneurysm-related cerebral hemorrhage.
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1  临床资料
　　患者，女，36岁。因反复头晕并血压升高2周入院。检验指
标无明显异常。颈动脉超声显示双侧颈总动脉内径小，双侧颈内
动脉(Internal Carotid Arteries, ICA)显示不清，双侧椎动脉管径
不对称但血流速度正常(图1)。颅脑磁共振成像(MRI)显示，液体
衰减反转恢复(FLAIR)序列显示左额叶有小斑片状缺血灶(图2)。
头部和颈部的计算机断层扫描血管造影术(CTA)显示双侧颈动脉
分叉消失，双侧ICA缺如。左椎动脉、基底动脉、右侧后交通动
脉、右大脑前动脉A1段和前交通动脉代偿性增粗，左后交通动脉
未显示(图3)。双侧颈动脉管狭窄(图4)。
　　我们首先排除了双侧ICA的获得性闭塞的可能性，因为获得
性ICA闭塞常为单侧，双侧ICA同时闭塞的情况极为罕见。另外
获得性ICA闭塞常常会导致急性或慢性大面积脑梗死。这些特征
与本例患者的表现不一致。此外，该患者双侧ICA全程闭塞并且
Willis环周围并没有出现烟雾状血管外观，因此排除了烟雾病的
可能性。本例患者同时出现双侧ICA缺如和双侧颈动脉管发育不
良，双侧大脑半球的血液供应由椎基底动脉与右侧后交通动脉、
前交通动脉形成的侧支循环代偿，MRI上没有出现大面积脑梗塞
的征象，综上，我们诊断为先天性双侧ICA缺如。
　　目前先天性双侧ICA缺如缺乏根治方法，临床医生采用药物
改善了患者的头晕症状后予以出院并嘱患者定期复查。

2  讨   论
　　先天性ICA缺失是一种罕见的疾病，现有统计数据显示其发
病率约为0.01%[1-3]。ICA缺失可分为单侧缺失和双侧缺失，单侧
较为常见，双侧同时缺失尤其罕见[4-5]。ICA缺失通常是无症状
的，因为侧支血管的形成可以代偿性向双侧大脑半球供血[4]。大
多数先天性ICA缺如的患者临床症状表现较轻[6]，只是偶然被发
现，这可能也是导致其发病率被低估的主要原因。
　　颅底的形成始于胚胎5-6周，而先天性ICA缺如几乎都与颈动
脉管缺陷有关[7]，所以颅底颈动脉管不发育或发育不全可作为区
分先天性ICA缺如和获得性ICA闭塞的关键证据[8]。临床上，当同
时存在以下三个特点时，多提示先天性双侧ICA缺失的可能：第
一，在CTA显示双侧ICA未显影；第二，颅底CT显示双侧颈动脉
管未发育或发育不全；第三，脑内侧支循环形成。
　　与之前的报道相比，本例患者在血流动力学方面有特别之
处。本例患者左后交通动脉未显影，考虑缺失或发育不全，椎基
底动脉仅通过右后交通动脉和前交通动脉向双侧大脑半球前循
环供血。有报道称，当大脑半球前3/5和部分间脑依赖椎-基底动
脉通过Willis环供血时，这势必会加重椎-基底动脉的循环压力，
导致椎-基底动脉和前、后交通动脉的代偿性血管扩张和迂曲[4, 

9-11]。本例患者右侧后交通动脉走行迂曲，管腔也有局限性增宽的
表现，与文献描述的情况一致。另有研究报道，由于侧支循环引
起的血液动力学负荷增加，导致这类患者的颅内动脉瘤发生率是
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正常人群的10倍[12-13]，脑卒中的风险也明显高于正常人群[14]。因
此，与先前报道的双侧后交通动脉完整的病例[15-16]相比，本例患
者发生动脉瘤和继发性脑卒中的概率更高。
　　先天性双侧ICA缺如的患者大部分伴有双侧椎动脉管腔粗细
不对称，且往往单侧管腔呈明显扩张。国内有学者认为，横突孔
内的椎动脉扩张也容易受到椎体骨质增生的影响，这类患者因颈
部活动诱发椎动脉型颈椎病的风险也会增加[10]。所以，一定程度
地减少大幅度的颈椎活动可能对改善这类患者的症状有益。
　　对于先天性双侧颈内动脉缺失的患者，规范化的随访与准确
的诊断同等重要。Gao Y等报道了一例74岁男性先天性双侧ICA
缺如的患者在初次CTA检查时已经并发了多个动脉瘤[15]。动脉瘤
的存在，不仅增加了病情的危险程度和治疗的难度，同时也极大
地增加了家庭和社会的经济负担。大多数相对年轻的先天性双侧
ICA缺如的患者在初次CTA检查时没有合并动脉瘤，所以如果能尽

早的发现早期动脉瘤并积极进行血管内治疗以改善局部血流动力
学状态的话，可能会减少先天性双侧ICA缺如患者发生脑卒中的
概率。
　　在确诊先天性双侧ICA缺如后，临床医师首先应提醒患者密
切监测血压变化。其次，建议定期复查CTA以确定是否新发动脉
瘤。再者，定期复查头颈动脉超声以监测血流速度和方向等局部
血流动力学的变化情况。一旦发现动脉瘤，应尽快行血管内动脉
瘤封闭术[17-18]，避免引起继发性脑卒中。
　　先天性双侧ICA缺如的治疗目前只停留在支持治疗阶段。血
管内治疗作为当下先天性双侧ICA缺如并发动脉瘤时的对症治疗
手段。这无法从根本上解决先天性双侧ICA缺如患者侧支循环导
致的局部血流动力学进行性增高的难题。早期侧支循环重建手术
可能会从根本上提高这类患者生存率。但这种手术方式报道极
少，风险较高，亟需进一步研究。

图1A～图1B 双侧颈总动脉内径小，双侧颈内动脉显示不清；图1C～图1D 双侧椎动脉管径不对称，右侧椎动脉内径约3.8mm(图1C),左椎动脉内
径约 8.0mm(图1D)。图2A T1加权成像(T1WI)。图2B T2加权成像(T2WI)；图2C 扩散加权成像(DWI)未显示异常信号。图2D 液体衰减反转恢复
(FLAIR)序列上左额叶显示点状高信号，考虑为缺血性病灶(红色箭头)。图3A 头颈部动脉CT血管造影(CTA)，显示双侧颈动脉分叉消失，只可
见颈外动脉显影，双侧颈内动脉未显影，左侧椎动脉增粗；图3B 头部CTA，显示双侧大脑前、中动脉由右侧后交通动脉(管腔迂曲、扩张)代偿
供血，左侧后交通动脉未显影。图4A～图4B 颈动脉管的多平面重建(MPR)显示双侧颈动脉管狭窄(红色箭头)。
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