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多发性大动脉炎 9 例临床分析

崔瑷，王睿，李稳静

（首都医科大学附属北京朝阳医院  呼吸与危重症医学科，北京  100020）

【摘要】 目的：分析累及肺血管的多发性大动脉炎（Takayasu’s arteritis，TA）的临床特点，以提高临床诊断水平。

方法 : 回顾分析 2005―2012 年曾诊断为肺血栓栓塞症，因抗凝治疗效果不佳收治于北京朝阳医院呼吸与危重症医学

科的 TA 患者的临床资料。结果 :TA 患者共 9 例，临床表现主要包括发热（5 例）、乏力（3 例）、盗汗（2 例）、头

晕 / 晕厥（5 例）、手足冷 / 肢体麻木（2 例）；呼吸系统症状主要为活动后加重的呼吸困难（8 例）、咳嗽（5 例）、

胸痛（5 例）和咯血（5 例）。CT 肺血管检查可见病变多样，范围比较广泛，主要表现为血管狭窄、闭塞和扩张。结论 :

累及肺血管的 TA 临床表现多样，容易误诊。CT 肺血管检查可以较好的反应病变特点和范围。激素和免疫抑制剂仍是

治疗活动期 TA 的重要方法。
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Clinical analysis on 9 cases of Takayasu’s arteritis
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【Abstract】Objective:  To analyze the clinical characteristics and enhance the understanding of Takayasu's arteritis (TA) with 

pulmonary vascular involvement. Methods: The clinical data of 9 TA patients diagnosed with pulmonary thromboembolism previously, who 

were administrated into Beijing Chaoyang Hospital from 2005 to 2012 due to the poor efficacy of anticoagulant therapy. Results: Totally 

9 cases were included. The main clinical manifestations included fever (5 cases), fatigue (3 cases), sweating (2 cases), dizziness/syncope 

(5 cases), cold/numbness (2 cases); respiratory symptoms included dyspnea (8 cases), cough (5 cases), chest pain (5 cases) and hemoptysis 

(5 cases). CT examination showed pulmonary vascular disease mainly presenting as stenosis, occlusion and expansion. Conclusion: The 

clinical manifestations of TA with pulmonary vascular involvement are diverse. CT pulmonary vascular screening is a better method to 

reflect the characteristics and the extent of disease. Treatment should be based on activity of the disease and steroid and immunosuppressants 

are still the main medicine in the treatment of active TA.
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肺栓塞（pulmonary embolism, PE）是由于各

种栓子阻塞肺动脉系统所导致的一组疾病或临床综

合征 , 栓子为血栓者称为肺血栓栓塞症（pulmonary 
thromboembolism, PTE），由于症状体征常常不典

型容易误诊和漏诊。随着临床医生对这种疾病认识

的加深，越来越多的患者得到及时处理。非大面积

PTE 一般以抗凝治疗为主，绝大多数患者经过治疗

都能取得较好的疗效，但是，也确实有一部分患者

对治疗反应较差，这与许多因素有关，如患者有无

血栓的各种原发性和继发性高危因素等，但是在探

究疗效不佳的原因时，应首先确认 PTE 诊断是否

正确。

多发性大动脉炎（Takayasu’s arteritis，TA）

也称“无脉病”，是一种慢性炎性血管疾病，病因

不清，主要累及主动脉弓及其主要分枝 [1]，导致血

管狭窄甚至闭塞。TA 累及肺动脉时，其临床表现

类似肺栓塞。以呼吸系统症状为主要表现的 TA 常

常因不能被及时诊断，而延误治疗。为此，我们对
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9 例自 2005―2012 年因抗凝治疗疗效不佳而转诊

到我院，最终诊断为 TA 病例的临床患者进行分析，

以期提高对本病的诊断和治疗意识，改善患者的生

存质量和预后。

1   对象和方法

1.1   对象

入选病例为 2005-2012 年北京朝阳医院呼吸与

危重症医学科收治的多发性大血管炎患者，这些患

者在外院均经过正规抗凝治疗，因疗效不佳而转诊

至我院。

1.2  多发性大动脉炎（TA）诊断标准

TA 诊断标准参照 1990 年美国风湿病学会的诊

断标准 [2]，入选患者符合以下 6 项中的 3 项或 3 项

以上：① 发病年龄≤ 40 岁；② 肢体间歇运动障碍；

③ 一侧或双侧肱动脉搏动减弱；④ 双上肢收缩压

差 >10 mmHg；⑤ 一侧或双侧锁骨下动脉或腹主动

脉杂音；⑥ 血管造影可见主动脉弓或其主要分支

或主要的上下肢动脉狭窄或闭塞，除外动脉硬化，

纤维肌性发育不良闭塞或其他原因。

1.3   研究方法及统计学处理

采用回顾性研究方法，收集 TA 患者的一般资料、

诊治经过。采用 SPSS 统计软件进行数据处理 ，计量

资料用 x±s （正态分布数据）或中位数（偏态分

布数据）表示。相关性分析采用 Pearson 相关分析。

P <0.05 为差异有统计学意义。

2   结果

2.1  一般资料

符合上述诊断标准的患者共 9 例，其中男性 4
例，女性 5 例，中位住院年龄 46 岁，中位发病年

龄 29 岁。

2.2   诊断

9 例 TA 患者中头臂动脉型 3 例，胸 - 腹主动

脉型 2 例，混合型 3 例，肺动脉型 1 例。

2.3  临床特征

3 例以呼吸系统症状首发，从出现症状到诊断

时间分别为 3、11 和 12 个月；1 例曾因肾动脉狭

窄于 20 年前行右肾切除，出现呼吸系统症状到诊

断时间 4 年；2 例分别于 10 年和 8.5 年前诊断肺血

栓栓塞症，给予溶栓和抗凝治疗，其中 1 例有所好

转，症状再发加重 2 周，另 1 例治疗后好转不明显；

3 例分别于 23、26 和 30 年前诊断 TA，均未经规

律治疗和随诊，呼吸系统症状再发加重 3、2 和 10 年。

呼吸系统症状主要包括： 胸闷 8 例（8/9），

活动后加重； 咳嗽 5 例（5/9）； 胸痛 5 例（5/9），

多为钝痛；咯血 5 例（5/9），从血丝痰到大咯血。

肺外症状包括：5 例（5/9）出现发热，为低到中等

热；5 例（5/9）出现头晕、黑朦、晕厥或意识丧失；

3 例（3/9）表现为乏力；2 例（2/9）伴有盗汗；2
例（2/9）体重下降；1 例（1/9）伴有关节痛；1 例

（1/9）曾出现过皮肤红斑；1 例（1/9）伴有心悸。

9 例中 7 例查体闻及血管杂音（表 1）。

No 性别
年 龄
/ 岁

出现症状 / 呼吸系
统症状到诊断时间

主要呼吸系统症状 其他症状 血管杂音

1 男 26 3 月 /3 月
咳嗽、声音嘶哑、右侧胸痛、咯血
    丝痰、胸闷，活动后加重、流清涕

发热（中度）、体重下降 10 斤
右锁骨下向颈部传导、肩胛间
    区、左肩胛下缘至左腋下

2 女 38 11 月 /11 月
咳嗽、咽痛、右侧胸痛、胸闷，活
    动后加重

发热（中度）、乏力 无明显血管杂音

3 男 20 12 月 /12 月 咳嗽、痰中带血，后出现大咯血、胸痛 低热、盗汗、剧烈活动后眼前发黑 右颈部、右肺广泛

4 女 50 20 年 /4 年
咳嗽、胸闷，活动后加重、白色黏痰、
    血丝痰 / 咯血、左侧胸痛

低热、盗汗 右颈部

5 女 46 10 年 /2 周 胸闷，活动后加重
手足冷、胆囊切除术后出现晕
    厥，意识丧失

未记录

6 女 49 8.5 年 /8.5 年 胸闷，活动后加重、咯血痰 关节痛、双下肢皮肤红斑 胸骨左缘，向左腋后线及背部放射

7 男 52 23 年 /3 年 胸闷，活动后加重 多次晕厥 肩胛间区，脊柱左侧

8 女 48 26 年 /2 年 胸闷，活动后加重、咳嗽（偶尔）
头晕、乏力、发热（中度）、
    体重下降 2 kg

颈部、锁骨下

9 女 51 30 年 /10 年 逐渐加重的活动后气短、胸痛

头晕、乏力、头痛、晕厥 1 次、
    心悸、水肿（双下肢、眼睑）、
    右侧腰痛、四肢远端麻木感，
    发冷、记忆力减退

左侧颈部

表 1  9 例累及肺脏的多发性大动脉炎 (TA) 患者的临床情况
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例（2/9）表现为肺缺血性坏死（见图 4）；3 例 (3/9)
表现为马赛克征；3 例 (3/9) 表现为索条样影；片

絮影、结节影、小叶间隔增厚各 1 例 (1/9)，1 例 (1/9)
合并少量胸腔积液。

肺外血管病变多累及多个部位，亦可见多种

影像学表现同时存在，如管壁增厚、管腔狭窄（可

伴有远端呈狭窄后扩张）、血流中断、血管粗细

不均或扩张、迂曲。仅 1 例病变累及下肢深静脉，

表现为血管闭塞，未见下肢深静脉血栓形成表现。

2.5.3 血管造影   5 例患者行血管造影，表现为多发

病变，如管壁增厚、管腔狭窄、血管闭塞、血管迂

曲、扩大等等，多种病变同时存在，与 CT 主要病

变相一致。

2.5.4 肺通气 / 灌注扫描   3 例患者行肺通气 / 灌注

扫描，结果显示通气正常，灌注明显减少，甚至基

本不显影，与 CT/ 肺血管造影主要病变部位相一致。

2.5.5 心脏超声    TI 法估测肺动脉收缩压，7 例增

高（38.8 ～ 96.6 mmHg），其中 4 例伴有右心增大，

伴 / 不伴三尖瓣返流； 2 例表现为少量心包积液。

2 例未见明显异常。

2.6  治疗

9 例患者中 7 例给予糖皮质激素治疗；5 例同

时给予抗凝治疗（低分子肝素和华法令序贯治疗，

调整 INR 至 2 ～ 3）；2 例血沉正常患者（分别为 1、

5 mm/h）给予对症治疗。

No
PaO2

 ( 呼吸空气 /mmHg)
PaO2/FiO2 P(A-a)O2/mmHg

1 84.9 404.3 17.7

2 83 395.2 24.5

3 89.4 425.7 15.2

4 48.7 231.9 37.9

5 51.7 246.2 31.4

6 74.2 353.3 30.4

7 57.2 272.4 51.1

8 95.1 310 8.0

9 65.4 311.4 40.4

x±s 68.8±14.9 327.8±70.8 31.8±11.5

r1) -0.905 (P =0.013) -0.905 (P =0.013) 0.920 (P =0.009)

r2) -0.142 (P =0.789) -0.142 (P =0.789) -0.466 (P =0.352)

表 2  9 例累及肺脏的 TA 患者的血气分析结果

注：1)r:Pearson 相关系数（动脉血氧分压，氧合指数，肺泡动脉氧分
压差与出现症状时间的相关性）；2)r:Pearson 相关系数（动脉血氧分压，
氧合指数，肺泡动脉氧分压差与出现呼吸系统症状时间的相关性）。

2.4  实验室检查

2.4.1 动脉血气分析   此组患者主要表现为低氧血

症和肺泡动脉氧分压差增高。平均动脉血氧分压

（PaO2）（68.8±14.9）mmHg；平均氧合指数（PaO2/
FiO2）为（327.8±70.8）；平均肺泡 - 动脉氧分压

差 [P(A-a)O2] 为（31.8±11.5）mmHg。 动 脉 血 氧

分压及氧合指数与“出现症状时间”显著负相关

（r =-0.905, P =0.013），肺泡动脉氧分压差与“出

现症状时间”显著正相关（r =0.920, P =0.009）（表 2）。

2.4.2 血沉和 CRP   血沉增快者 7 例（7/9），平均

为 (44±30.3) mm•h-1；CRP 增 快 者 5 例（5/9），

平均为 (2.0±2.4) mg•dL-1。

2.5  辅助检查

2.5.1 肺功能    4 例患者行肺功能检测，均表现为弥

散 功 能 障 碍 [TLCOSB=(50.4%±7.8%)], 其 中 1 例

伴有轻度阻塞性通气功能障碍（FEV1%=77.6%），

1 例伴有限制性通气功能障碍（FVC%=57.6%）。

2.5.2 CT/MRI 检查    CT/MRI 肺血管造影可见病变

分布广泛，全部病例均累及多个部位，多种影像学

表现同时存在，主要包括：管腔内充盈缺损，呈片状、

条状或分叶状，此类病变主要见于主肺动脉（见图

1）和左、右肺动脉；左、右肺动脉可呈鼠尾状变

细（见图 2）；叶动脉主要表现为血管闭锁或分支

稀疏、纤细，远端可无血流；较大血管可见管壁增厚，

以及血管的扩张、迂曲（见图 3）。CT 肺窗可见 2

图 1  主肺动脉及右肺动脉增宽，内见巨大充盈缺损，似呈分叶

状改变，突向主肺动脉腔内

图 2  右肺动脉干鼠尾样变窄、纤细
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2.7  疗效

经治疗患者短期内症状均有所缓解，但肺动脉

高压未能完全恢复正常。激素减量过程中有 3 例因

症状再发再次入院，增加激素用量并联合免疫抑制

剂治疗后有所缓解。

3  讨论

肺动脉血栓栓塞症和 TA 累及肺动脉在症状、

影像学检查方面有一定相似性，由于 TA 是相对少

见的疾病，因此常常被诊断为 PTE，但是，两者的

发病机理和治疗原则等方面均不同，延误治疗会严

重影响 TA 患者预后。

TA 是一种血管的慢性进行性炎性疾病，1908
年由日本眼科医师首次报道 [3]，近年来越来越为各

科医师所认识 [4]。TA 早期多仅表现为非特异性炎

性症状，主要包括乏力、消瘦、盗汗、关节痛、肌

肉痛及低热等，由于这类症状缺乏特异性，常常造

成本病不能早期诊断。未经有效治疗的患者，症状

反复或恶化，进入慢性阶段，主要表现为血管的炎

症和狭窄所导致的肢体、器官的缺血症状，常常造

成永久的功能损害。本病常累及多处血管，引起多

个肢体和 / 或器官的相应症状。当 TA 累及肺动脉时，

容易被诊断为 PTE，但本病多具有系统性炎性表现，

影像学也有其特点，应注意鉴别。

TA 累及肺脏血管，主要表现为通气 / 血流比

例失调，导致气体交换障碍，随着病史的延长，肺

脏血管受累的范围和程度逐渐加重，肺脏通气 - 血

流比例失调更加明显。由于肺循环双重血供的解剖

学特点，使本病肺脏受累早期症状不明显，因此，

对本病的正确认识、及时诊断和恰当处理对于减缓

肺血管受累范围，保护肺脏功能十分重要。

CT/MRI 肺血管检查可以反映累及肺脏的大血

管炎的病变性质及病变范围，且该检查无创、实施

方便、副作用小，是诊断本病及判断病情的较好的

检查手段 [5-6]。Yamada 等 [7] 曾对 3 名多发性大血管

炎患者进行尸检，结果显示大体解剖结果与血管造

影结果一致。笔者对 4 例同时行肺血管造影和 CT/
MRI 肺血管检查的结果进行对照，发现无论是病变

范围及病变类型，两者基本一致。胸部 X 线片表现

包括主动脉的钙化斑或呈不规则的轮廓线，可见升、

降主动脉扩张 [4]，有类似表现的患者应注意进一步

检查以排除本病。肺通气 / 灌注扫描可以反映主要

病变范围，但不能反映病变的性质，对于鉴别血管

阻塞的原因价值有限，需结合临床症状和其他检查

结果进行分析。彩色多普勒是一项简单易行、无创

的检查项目，可较为准确的判断肺动脉高压及其程

度，对于区分颈动脉血管狭窄和血栓阻塞十分有帮

助 [8]。

有报道 [7] 称 TA 肺内血管的管腔狭窄主要累及

段、亚段及外周血管，而 Ishikawa[9] 指出累计肺血

管的 TA 的肺内病变，主要见于近端血管，与笔者

所收集病例的结果一致，本试验所收集的 9 例大血

管炎患者的肺血管病变，无论是狭窄还是扩张，均

主要累及近端血管，如叶动脉，有可能与这一组病

例的病史较长有关，近端血管狭窄，造成远端血管

完全闭塞或严重缺血，导致远端血管病变不易表现。

由于本组病例主要累及近端血管，这就增加了本病

与肺血栓栓塞症鉴别的困难，对于此类患者应结合

非特异性炎性表现，多器官同时 / 先后受累及影像

学特点等综合考虑。

TA 的组织病理学检查可见炎症反应主要见于

血管中膜，并延伸到相邻外膜和内膜。最典型的病

变是中膜的弹力纤维破坏和平滑肌细胞纤维化。疾

病急性期主要表现为渗出性炎症和肉芽肿形成，可

见淋巴细胞、浆细胞等炎性细胞浸润。管腔变窄处

可见外膜和内膜均增厚，明显纤维化；中膜变薄，

管腔内可见疏松结缔组织阻塞管腔，阻塞处可再通，

在动脉狭窄处有时血栓附着。严重的炎症反应导致

图 3  左肺动脉及其各叶段分支扩张、迂曲

图 4  右肺缺血性坏死灶
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血管扩张和动脉瘤的形成，血管扩张的病理表现为

血管壁中膜变薄，弹性纤维明显破坏；外膜增厚、

明显纤维化；内膜轻微增厚 [7,10-11]。

激素和免疫抑制剂仍是本病治疗的主要药物，

大多数患者对激素敏感，但仍有一小部分患者即使

联合应用激素和免疫抑制剂仍不能控制病情，也有

一部分患者减停药物后复发，需要重新治疗 [12-14]。

对于非活动期患者，为避免肢体 / 器官因缺血造成

永久损害可采取外科治疗，建立血管旁路，改善血

液供应 [15]。经皮血管成型术目前主要应用于肾动

脉和颈动脉，即使狭窄部位比较广泛，球囊扩张也

多可取得较好效果，但是，由于血管炎炎性病变的

性质，治疗后症状易再发 [16]。也有人主张当 TA 累

及的肺血管完全闭塞，特别是合并咯血时，应对病

变部位行肺切除，以调整通气 / 血流比值，改善患

者呼吸功能 [17-18]。给予阿司匹林 100~200 mg·d-1 可

有效减少 TA 患者急性缺血事件的发生，尤其是心

脑血管症状，出血副作用小 [19]。

TA 的预后与血管受累的程度、范围有关，存

在严重的高血压、主动脉瓣关闭不全或心功能不全、

视网膜病变、动脉瘤形成或病变广泛均提示预后

不佳。随访发现，儿童期发病的 TA 患者死亡率为

10% ～ 30%[20]。肺脏血管是本病主要受累部位之一，

肺科医生应注意提高对本病的诊断和治疗意识，注

意与肺血栓栓塞症鉴别，及时采用有效、恰当的治

疗措施，以改善患者的生存质量和预后。
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