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  大动脉炎是中国、日本和亚洲地区常见的血管病, 尤其青

年女性。根据本院 244 例造影诊断(部分病例经手术/病理证

明)的大动脉炎, 女/男= 3/ 1,平均年龄 23. 8 岁。本病首先由日

本眼科医师Takayasu(高安)报告 1 例视乳头周围血管病变, 其

后因脉搏消失、减弱等症状, 而称为无脉病或高安氏病。现国

内普遍称为大动脉炎( aorto- arteritis) , 日本一般名为高安氏动脉

炎(T akayasu arteritis,TA)或大动脉炎综合征( aortitis syndrome)。

大动脉炎的病理和主要临床表现

本病是一种以中膜损害为主的非特异性全层动脉炎。中

膜以弹力纤维和平滑肌细胞损害为主, 继发内膜和外膜广泛性

纤维增厚。早期,中膜基质粘液性变, 胶元纤维肿胀、变性及纤

维素性坏死。进而,弹力纤维和平滑肌细胞变性、肿胀和坏死。

在此基础上出现炎性细胞浸润和肉芽组织增生, 以单核、淋巴

和上皮样细胞为主, 常有少量浆细胞, 有时可见巨细胞和凝固

性坏死。晚期主要为动脉全层的弥漫性或不规则增厚和纤维

化。增厚的内膜向腔内膨凸引起动脉的狭窄和阻塞, 有时可见

继发的血栓。显著的内膜纤维化、硬化可拟似甚至继发动脉粥

样硬化,易导致误诊。外膜多为广泛纤维化、粘连, 动脉滋养管

内膜常呈层板状增厚, 内腔狭窄。部分病例, 由于中膜平滑肌

和弹力纤维组织破坏,动脉壁变薄, 管腔扩张,向外膨凸可形成

梭形或/和囊状动脉瘤。本病主要侵犯胸腹主动脉及主支, 约

1/ 3~ 1/ 2 病例肺动脉及分支同时受累, 病变常为多发性。本病

急性期病人常有周身不适、发热、多汗、血沉增速和月经不调等

临床表现。临床所见病例多属慢性期, 主要因不同部位的动脉

狭窄、阻塞或/和瘤样扩张所致的症状和体征, 如脉搏、血压变

化、血管杂音等就诊。病程进展较慢, 高血压、脑血管病变和心

脏增大/心衰(多为继发性)为影响预后的主要因素。

大动脉炎研究的进展

1. 病因及发病机理  迄今,本病病因尚不明确。过去笼统

认为,本病可能是某些感染(如结核和上呼吸道)引起一种自身

免疫过程。近年免疫学研究揭示, 活动期大动脉炎病人, 多种

免疫球蛋白 ( IgA, IgG, IgM 等)增加, 免疫 T 细胞总数、T 细胞

CD4 亚群升高;抗主动脉抗体和抗内皮细胞抗体检出率明显高

于其他胶元病,应用激素可改善病情及上述化验指标。从而为

本病可能与某些感染有关的自身免疫疾病提供了有力的证据。

另外,单卵双胞胎(女)均患大动脉的病例报告, 以及相继开展

的遗传基因研究,提示大动脉炎与人类白细胞抗原( HLA)多个

等位基因(如 HLA-B1, DRB1, DQB1 和 DPB1 以及 HLA-B52 ,-B39.2

等)密切相关, 说明本病与遗传因素有关。同时不同的 HLA-B

基因,可能是本病地域分布和人种差异的重要因素。

2. 地域分布和人种差异  近年的流行病学调研表明, 本

病好发于亚洲及中东地区包括中国、日、韩、印、泰和以色列等。

欧美诸国少见,而该地区的大动脉炎又以亚裔居民居多。本病

女多于男,但各国差异较大, 日、韩分别为 9/ 1 和 6/ 1, 中、泰、以

色列等则为 3~ 2/ 1。主动脉及主支病变的发生率也颇有差异,

日、韩以主动脉弓和头臂动脉受累最多,占 90% ~ 80% ,印度腹

主动脉受累高达 90%左右, 中国以腹主 ) 肾动脉病变最常见,

后者占 66. 7% , 主动脉弓及头臂动脉病变约 30% , 而锁骨下动

脉最常见(本院资料 )。肺动脉病变为本病重要组成部分, 占

30%~ 50% , 中国33. 8% (本院造影病例)、日本 45% (尸检资

料)。两方均有以肺动脉病变为首要临床表现的报导。各国大

动脉炎均以狭窄 ) 阻塞性病变为主, 动脉明显扩张 ) 动脉瘤形

成者日本占 31% , 主要为升主动脉扩张, 中国13. 9%主要见于

胸主动脉下段和腹主动脉。冠状动脉 (冠脉)造影诊断的冠脉

病变日本约占 10% , 其他国家报导较少。

3. 大动脉炎分型问题  本病分型多以造影所见为依据,

概括起来有两大类: 一是以病变部位, 二是以病变性质, 即狭

窄、阻塞和/或扩张为依据。采用前者的多,后者少如笔者将其

表 1  Lup-i Herrera 分型

类型 受累部位

Ñ 主动脉弓及分支
Ò 降胸主动脉+ 腹主动脉及分支
Ó Ñ + Ò型
Ô 任何类型体动脉+ 肺动脉

表 2  1994年东京国际会议新分型

类型 受累部位

Ñ 主动脉弓分支
Ò 升主动脉+ 主动脉弓及分支+ 冠状动脉+ 肺动脉
Ò 升主动脉+ 主动脉弓及分支+ 肾动脉水平以上胸
Ó 弓降部以下胸腹主动脉
Ô 肾动脉水平以下腹主动脉
Õ 主动脉全程

表 3  大动脉炎综合分型*

受累部位 病变性质

Ñ型主动脉及头臂动脉 A型狭窄 ) 阻塞型
Ò型胸降+ 腹主动脉+ 其主支

Ó型Ñ + Ò B 型扩张(含动脉瘤)型

Ô型Ñ、Ò、Ó、Ô任何一型+ C 型混合型
 肺动脉或/和冠状动脉

*  划分Ñ ~ Ô,并注明病变性质,即A、B、C型
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  图 1  女, 24岁。发现上肢高血压,下肢低血压 1 年余,腹部脐周可闻及血管杂间。IVDSA, 前后位示有腹主动脉中下

段轻~ 中度狭窄, 上段亦有轻度狭窄。左, 右肾动脉开口部局限性重度狭窄,左肾动脉为著, 左肾显影明显延迟。肠系膜上

动脉完全阻塞。符合大动脉炎改变,属狭窄 ) 阻塞型, 多发病变,并有继发性肾血管性高血压。

图 2  女, 40岁。外院检查因腹中下部扪及搏动性肿块, 怀疑腹主动脉瘤。查体腹部脐周可触及 3cm @ 5cm 搏动性包

块, 血管杂音。腹主动脉造影,前后位示腹主动脉上中段边缘略不规则,轻度普遍狭窄, 下段于髂动脉分叉上方可见一囊状

瘤样扩张。所见提示为大动脉炎,腹主动脉下段囊状动脉瘤。

图 3  女, 6岁。3 周来头晕、恶心、呕吐,检查发现高血压。腹主动脉造影 ,前后位( a)示腹主动脉上段及中段呈梭形瘤

样扩张, 边缘不规则,上段可见 3 个囊状动脉瘤, 主动脉造影剂大部排空后显瘤囊内有造影剂存留 ( b)。双肾动脉开口部呈

局限性中~ 重度狭窄( a)。所见符合大动脉炎, 属混合型,多发梭囊状动脉瘤并有双肾动脉狭窄。

图 4  女, 23 岁。劳累后心悸气短伴血压高 2年余, 双上肢血压不对称。IVDSA肺动脉采像,前后位示右肺动脉重度狭

窄, 上、中叶动脉及下叶背段动脉上、内两亚段支完全阻塞, 外亚段支开口部局限性狭窄。右肺中间段动脉中~ 重度不规则

狭窄, 下叶三个基底段动脉未显影。左下肺动脉未见显影, 左上及舌段有多个段及亚段支开口部狭窄。DSA 胸和腹主动脉

采像, 尚见有左侧颈总和锁骨下动脉以及双肾动脉狭窄(未翻照)。本例为大动脉炎累及体、肺动脉分支的多发性病变。

图 5  男, 65 岁。双下肢疼痛,活动受限 10 年,近来间歇性跛行, 无高血压病史。双侧足背动脉未触及。IVDSA, 前后位

示腹主动脉下段管壁不规则,远端轻度狭窄。双髂总动脉示有类似改变, 右中段见一局限性 80% ~ 90% 偏心性狭窄, 为粥

样硬化斑块所致, 所见符合动脉粥样硬化阻塞病改变。

图 6  男, 66 岁。右上肢无力,桡动脉搏动减弱 1 年余。IVDSA, 前后位示右锁骨下动脉起始部重度局限性狭窄。余头

臂动脉及胸主动脉及肾动脉未见狭窄 ) 阻塞性改变,但左髂总动脉管壁不规则, 见一局限性重度狭窄(后者未翻照)。结合

年龄、性别及病史,考虑为头臂动脉粥样硬化阻塞病改变。

分为狭窄 ) 阻塞、扩张(含动脉瘤)和两者兼有的混合型(见表3)。

综合体、肺动脉及分支受累全貌, Lup-i Herrera 分型较为实用(见

表1) , 1994年东京会议新分型考虑到冠脉受累问题有其优点,

但体动脉及分支划分较繁,且肺及冠脉受累列属于 IIa(升主+

主动脉弓及分支)型内欠妥(见表 2)。参考本病分型的两大依

据以及肺和冠状动脉受累等,笔者提出综合分型如表 3。

大动脉炎影像学诊断及进展

1. 放射学检查  X线平片, 累及胸降主动脉及头臂动脉的

狭阻性和扩张(含动脉瘤)性病变,胸片上表现为降主动脉中下

段或普遍内收, 和弓降部或/和降主动脉膨凸、扩张,病变部边

缘多不规则或可见钙化。肺动脉受累, 尤其中~ 重度广泛病

变,患肺可见一侧或区域性肺缺血征象。这些改变,结合临床,

尤其肢体脉搏、血压以及相应区域的血管杂音等可提示诊断,

属初步或筛选诊断技术。继发于高血压和心功能不全的心脏增

大和并发的肺循环异常,对病程和预后的评估有一定意义。

血管造影表现主要为 DSA,迄今仍为本病诊断的主要依据。

312 放射学实践 2000年 9月第 15卷第 5期  Radiol Pract ice, Sept 2000, Vol 15, No. 5



  图 7  女, 16 岁。半年前发现血压高, 左

桡动脉搏动不清。IVDSA ,前后位示腹主动脉

中段轻度狭窄, 右肾动脉起始部节段性狭窄,

左肾动脉起始段长段重度狭窄, 左肾实质期

显影明显延迟。右肾增大为代偿性。本例同

时累及左锁骨下, 左颈总及右肺动脉示有狭

窄性病变(未翻照) , 为多发性大动脉炎, 主要

累及双肾动脉炎, 继发肾血管性高血压。

图 8 女, 38 岁。头晕、眼花、头痛加剧 1

年余。双上肢血压不对称, 左侧桡动脉搏动不

清。双下肢血压为零。IVDSA, 前后位左锁骨

下动脉于甲状颈干支以远完全阻塞,肩胛区见

有侧支血管。

  图9  女, 10岁。半年前突感双下肢无力,上肢高血压, 下肢低血压。心电图左室肥厚。胸片示心脏及左室增大, 心胸

比: 0. 64(未翻照)。诊断为主动脉缩窄。升主动脉造影,左侧位示降主动脉中段长段病变, 狭窄与扩张间混存在。左锁骨

下动脉开口部局限性狭窄( z )。所见符合大动脉炎主动脉缩窄综合征, 行胸 ) 腹主动脉搭桥术。本例左肺动脉部分分支

亦受累。

图 10 女, 34 岁。大动脉炎, CT平扫( a)升主动脉及肺动脉密度增高, 降主动脉钙化, 增强扫描动脉期( b)主、肺动脉

早期弥漫性增强; 60 分后主、肺动脉壁可见延迟增强, 降主动脉壁内侧示有环状低密度区( y ) , 为内膜所致( c)。10 日后胸

主动脉 DSA, 左前斜位( d)升主动脉管腔无异常, 降主动脉下段轻度狭窄(引自 Park, JH et al, Radiology, 1995)。

图 11 男, 30 岁。发作性胸背痛 1 年,加重 4 个月。双上肢血压对称,双颈部闻及血管杂音。IVDSA可见左颈总动脉

近心段及左锁骨下动脉开口部轻度狭窄,符合大动脉炎改变(未翻照)。MRI, 自旋回波 T1 加权左前斜位示主动脉弓降部

及降主动脉管壁普遍增厚,后者轻度普遍狭窄。

  ( 1)主要造影征象: 根据本院 244 例造影研究,大动脉炎的

主要造影征象是动脉的狭窄和阻塞, 部分病例可见扩张和动脉

瘤形成或两者并存(混合型)。前者最常见 ,占全组病例的 85%

以上, 后者较少见。管腔粗细不均或较均匀, 边缘比较光滑的

向心性狭窄和阻塞为大动脉炎造影的基本征象。侵犯主动脉

的狭窄以长段或广泛者居多,主支病变则多为局限性狭窄和阻

塞(图 1)。扩张型病变多见于腹主和胸降主动脉下段, 偶可见

于头臂和肾动脉的近心段, 以边缘不规则的普遍扩张、梭形动

脉瘤常见,囊性动脉瘤少见(图 2、3)。

大动脉炎可侵犯胸腹主动脉及其分支的任何部分,但以腹

主、胸降主动脉、肾动脉和头臂动脉(尤其锁骨下动脉)为好发

部位。本病常为多发性病变, 本组 244 例中 2/ 3 以上同时累及

两组或三组以上的动脉,以腹主或/和胸降主动脉伴有肾或头

臂动脉者为常见的组合。

肺动脉病变以多发性叶、段乃至亚段支的局限性狭窄和/

或阻塞最为常见(图 4)。少数可见扩张或继发的血栓; 累及主

和左右肺动脉者均罕见和少见。

( 2)诊断要点: 结合上述的主要造影所见为多发性病变且

有一定好发部位和组合, 动脉扩张和动脉瘤多伴有动脉狭窄、

阻塞等。造影可以显示病变部位、范围、程度和类型, 结合病人

年龄、性别(中青年、女性居多) , 多可作出大动脉的定性诊断。

但单发的肾动脉病变, 儿童、中年以上者, 尤其男性; 明显的动
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脉扩张和动脉瘤形成而无并发狭窄、阻塞者, 确诊需组织病理

学证明。腹主 ) 髂动脉和头臂动脉狭窄、阻塞病变以及腹主动

脉瘤,需注意同粥样硬化病变的鉴别(图 5、6)。

肺动脉病变为大动脉炎体动脉多发病变的重要组成部分,

诊断时应加注意(图 4)。

(3)造影所见与临床的联系: 根据病变部位、类型和程度,

大动脉炎常以下列临床表现或综合征出现, 如肾血管性高血压

(图 7) ,主动脉弓综合征(即无脉病) (图 8)、主动脉缩窄综合征

(即上肢高血压、下肢低或无血压) (图 9)、Leriche 综合征 (腹主

+ 骼动脉阻塞性疾病)以及动脉扩张和动脉瘤的表现 (图 2、3)

等。国内以前两者常见,其他相对少见。另外肢体无力、疼痛、

麻木和间歇跛行等亦为常见或并存的表现。

这些情况,对制定适合于流行病学调研需要的临床诊断指

征或标准,具有重要意义。

2. CT 和磁共振成像( MRI)  近年,对大动脉炎主动脉管壁

变化的观察及其病理和临床意义的研究, 受到重视。Park 等和

Sharma等资料表明, 增强 CT 扫描 80% ~ 100%病例可见不同程

度的主动脉壁增厚( 1~ 4mm) ,多累及全周也可见新月形的局部

增厚。正常组,或看不清管壁或厚度< 1mm。钙化的检出率 CT

也明显高于 X 线检查, 多为中膜或全层钙化; 而动脉粥样硬化

钙化则主要在内膜。部分病例示有附壁血栓。CT 所示的管壁

增厚和某些附壁血栓者,部分病例造影动脉管腔可无异常。

螺旋 CTA动脉期增强扫描, 本病活动期病例, 增厚的管壁

多可见( 8例中 6 例)非均匀性增强, 延迟扫描 8 例中管壁增强

者 7例为活动期病例(图 10)。非活动期病例,动脉壁甚少增强

征象。因此, CTA动脉期早期增强,延迟期增厚管壁晚期增强,

反映动脉中膜活动性炎症变化,有助于本病活动与非活动期的

判断。与高密度的管腔对比,壁内层的低密度环为内膜的反映

(图 10)。肺动脉及主支可见上述管壁增厚等类似的变化。CTA

动脉期和延迟期动脉管壁均无增强者提示非活动期病变。

MRI 不需造影增强,多体位直接成像, 如横轴和左前斜位相

结合,可同时显示主动脉管腔全长和管壁全周变化 (图 11) , 而

梯度回波快速成像可观察继发的主动脉瓣关闭不全等为其优

点。Yamada等 77 例大动脉炎 MRI研究, 对主动脉管腔狭窄、阻

塞和扩张 ) 动脉瘤的显示可与血管造影媲美, 对血管阻塞的诊

断约有 30%遗误。但该组病例示有主动脉及主支管壁增厚及

附壁血栓者仅分别为 9例和 13 例, 远低于 CT 检查,意义待定。

近年来,由于螺旋 CT 血管造影( CTA)以及增强 MRA 技术

的改进, 已可观察到主、肺动脉分支包括肾动脉和分支( 2~ 3

级)及其病变, 但尚少见大动脉炎肾动脉病变的研究报导。

3. 血管内超声( IVUS)  可直接观察动脉管壁三层变化, 对

冠状动脉粥样硬化病变的诊断, 指导介入治疗有重要意义。但

关于大动脉炎 IVUS 研究甚少。Sharma等指出本病主动脉中膜

示有不同程度增厚, 回声增强, 时可见钙化。外膜可见增厚、回

声增强, 动脉周围有广泛的纤维化。有的区域难以看出主动脉

壁的分层。主动脉壁的顺应降低。这些主动脉壁的改变, 与主

动脉腔的变化并不一致, 提示这些异常可能早于造影所见。

大动脉炎影像诊断综合评价

大动脉炎体、肺动脉及分支, 包括少数病例的冠状动脉病

变的全面诊断, 尤其手术和介入治疗的适应证选择, 目前仍以

血管造影为主要方法。DSA 已逐步取代普通血管。但血管造影

主要显示动脉管腔改变。近年开发应用的 CT/ CTA(尤其螺旋/

电子束 CT)和MRI/MRA 既可显示主、肺动脉及主支近心段管腔

及其异常, 还有助于观察管壁结构变化。后者补充血管造影的

不足, 对病变程度、活动性的判断和预后的评估均有一定帮助。

随 CTA/MRA技术如动脉增强 MRA 尤其血池型对比剂的应用

和多层面螺旋 CTA的进步, 空间分辨率进一步提高, 今后可望

部分或逐步取代血管造影。

IVUS 对本病动脉管壁结构的观察, 对本病诊治的实际意

义, 有待进一步研究。
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