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#摘要$
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相关疾病是一种全身性慢性纤维炎性疾病"可以影响身体多组织和器官"其累及心

血管系统主要包括冠状动脉+心瓣膜+心肌+心包+主动脉+肺和周围血管"严重影响患者预后!各种无创

性多模态影像学"已成功用于早期疾病的检测和随访!超声心动图是最常用的无创成像方法"可以评估

心脏结构异常如冠状动脉瘤+周周围炎性假瘤+心包炎及心包积液的诊断"检测黏附于心腔的心内膜表

面的不规则肿块"心肌缺血及心脏收缩舒张功能评估!血管超声检查可较好地评估动脉瘤的大小"血管

内血栓及动脉瘤内流情况!多层螺旋
%&

增强血管成像可以评估主动脉炎+动脉周炎和冠状动脉瘤"主

动脉炎+动脉炎+周围动脉炎及动脉壁增厚+脉狭窄的程度(动脉瘤大小+血栓情况(动脉周围的软组织增

厚以及周围脏器的压迫情况!此外"还可以对激素治疗预后的评估和判断!心脏磁共振成像提供了心

血管系统的综合评估"包括心功能+纤维化程度+疾病相关并发症"以及进一步治疗的指南!氟脱氧葡萄

糖正电子发射断层扫描*计算机断层扫描可以提供有关疾病程度+活动性炎症的存在和最佳活检部位的

重要信息!
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相关性系统疾病%
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&其特征是
)
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阳性浆细胞浸润!

多系统器官组织纤维化!血清
)

R

I#

水平升高"受累

的器官有胰腺#胆道#肾脏#肺#淋巴结#脑膜#主动脉#

乳腺#前列腺#甲状腺#心包和皮肤等)

!

*

"近年来
)
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相关性心血管疾病%
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&报道逐渐增多!主要包括主动脉#冠

状动脉#肺动脉#心脏瓣膜#心肌#心包和周围血管

等)

+

*

"最常发生在肾下段腹主动脉)

-

*

"

)
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I#

相关炎

性腹主动脉瘤是发现的最常见
)

R

I#1(%?O

之一)

#

*

"

虽然组织病理学检查仍然是检测器官受累和诊断

)

R

I#1(KO

的参考标准)

"

*

!但从血管壁获得活检或手

术标本仍然具有挑战性"各种无创性多模态影像学技

术已成功应用于
)

R

I#1(%?O

早期疾病诊断与鉴别诊

断#指导活检和评估治疗反应等)

$

*

"本文主要综述了

各种无创性多模态影像学在
)

R

I#1(%?O

的诊断#活

动性炎症的定量化评价以及随访期间治疗后疗效监测

的临床应用价值"

)
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病理特点及诊断标准

)
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I#1(%?O

病理学特点主要表现为受累部位为

大量
)
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阳性浆细胞浸润!呈席纹状或回旋状排列!

常累及血管外膜为主!内中膜较少"病理学诊断标准

包括$

&

组织病理学发现动脉炎及动脉周围炎不容易

被动脉粥样硬化解释-

'

至少
"/N

的血浆细胞阳性

)
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-

(

在
#//

倍高倍镜放大后!至少三个视野且各

自计数
)
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阳性浆细胞达
"/

个)

.

*

"其确切病因及病

理机制尚未完全阐明"

)
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I#1(%?O

主动脉受累常表

现主动脉炎#周围炎及主动脉瘤形成!以腹主动脉瘤多

见!其中动脉瘤形成可能与
&W+

介导免疫细胞至血管

平滑肌细胞死亡相关-冠状动脉受累常表现周围假瘤

形成!管腔狭窄#扩张或真性动脉瘤形成!部分呈硬化

样改变!其发病机制可能有$

&

)
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I#1(%?O

导致冠状

动脉血管外膜纤维化!形成炎性假瘤并压迫血管壁!造

成局部管腔狭窄-

'

在炎症反应刺激下!冠状动脉周围

脂肪通过旁分泌途径参与调节管壁重塑和血管周围炎

症)

*

*
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多模态影像学诊断与活动性炎症定量评价

!\)
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相关性主动脉病变

)
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I#1(%?O

累及主动脉首先从血管外膜开始!向

内则逐步浸润至中
1

内膜!导致以血管壁纤维炎症为

主的主动脉炎#动脉狭窄及动脉瘤样改变!甚至可能出

现动脉瘤破裂#夹层及穿孔-部分患者血管周围组织可

见富含
)

R

I#

浆细胞组织浸润!造成以血管外膜和血

管周围病变为主的主动脉周围炎!此时!主动脉管径通
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常正常或轻度狭窄-但动脉周围炎形成的肿块或增生

纤维组织可累及周围组织器官引起一系列压迫症

状)

A

*

"常见症状为局部下背痛#下腹部和侧腹疼痛#腿

水肿和因输尿管阻塞引起的肾盂积水!并伴有腹膜后

纤维化!超过
+

(

-

的特发性腹膜后纤维化病例与
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有关!

)

R

I#

相关性腹膜后纤维化%
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&患者可能无

症状!或伴有背痛#腹痛或肾积水!在没有
)

R

I#1(8H

和肾积水的患者初次检查中!有时会忽略这种疾

病)
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的影像表现分为
-

型$

&

主动脉周围型-

'

输尿管周围型-

(

斑块型"在

'K%&

平扫时
)

R

I#1(8H

表现腹膜后腹主动脉#髂动

脉#下腔静脉#输尿管周围不规则的软组织肿块#斑块

样肿块!肾圆形或楔形皮质样肿块!包绕输尿管产生肾

积水等!呈等或或低于周围肌肉密度)

!+

*

"在
'()

检

查时!

)

R

I#1(8H

肿块在
&

!

加权图像上表现为低信号

强度或中等信号强度!

&

+

加权图像上表现为随纤维化

程度的变化而改变!延迟钆注射后呈延迟强化)

!-

*

"

e4

等)

!#

*根据
%&F

增强图像上
)

R

I#

相关性动脉受累血

管管腔改变!分为
"

种类型"

F

型$动脉周围炎伴管径

正常!表现为血管周围软组织肿块合并正常管径-

J

型$动脉周围炎伴轻度管腔狭窄%狭窄
"

"/N

&-

%

型$

动脉周炎伴管腔中度狭窄的%管腔狭窄
"/N

!

./N

&-

O

型$为动脉瘤样扩张伴动脉周围炎!同时可伴有
"

"/N

正常管腔的狭窄及动脉壁增厚-

0

型动脉瘤伴动

脉周围炎!同时可伴有
$

"/N

正常管腔的狭窄及动脉

壁增厚"大多数
)
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I#

相关性动脉血管病变表现为管

壁增厚"在增强
'K%&

或
%&F

图像上!通常表现为

受累主动脉壁弥漫性环形增厚并均匀一致延迟强化!

周围见边缘不规则软组织肿块包饶正常或轻度狭窄管

腔)

!"

*

!当炎性主动脉瘤与增厚主动脉管壁被周围炎症

及纤维化包裹时!可呈+灯罩征%

23M;5<1U4

R

M

&,或+光晕

征%

W357U4
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!在超声心动图上表现为均匀的回

声团块"对比增强超声见周围组织中发现了丰富的对

比增强"当出现炎性腹主动脉瘤时!超声可表现为腹

主动脉钙化瘤壁周围环形低回声带"此外!连续多普

勒超声可以在血管造影检测到管腔改变之前评估血流

特征!可以成功地用于
)

R

I#

患者的术后监测)

!.

*

"在

'()

图像表现为血管壁增厚水肿及周围软组织肿块!

出现炎性主动脉瘤时可呈+同心圆,样改变)

!*

*

"
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*认为虽心血管磁共振%

:39647>3U:S53923

R

M<;1

4:9<U7M3M:<

!

%'(

&可以揭示血管壁炎症!包括动脉壁

增厚和动脉壁水肿!

%'(

的发现与疾病的活动或进展

有明确的相关性"通常!

)

R

I#

相关性主动脉炎或周围

炎正电子发射计算机断层扫描%

V

7U4;97M<24UU47M

;727
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80&

(

%&

&表现为

多灶性主动脉壁和(或动脉周围的氟代脱氧葡萄糖

%

Y5S79716<7E

X

1

R

5S:7U<

!

HOI

&高摄取状态"

80&

(

%&

比上述成像方式更敏感!它能够早期识别疾病所累及

的主动脉的其他部分%腹主动脉&!以及主动脉外%髂动

脉&和血管外%广泛的淋巴结&受累病灶及炎症活动位

置!这对样本活检穿刺具有重要价值"另
80&

(

%&

的

代谢信息与
%&F

的形态学表现%尤其是血管壁增厚&

相结合!对于正确解释主动脉
HOI

摄取的炎性来源至

关重要)

+/

*

"

+\)

R
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相关性冠状动脉病变

)

R

I#

相关性冠状动脉病变报道少见!受累冠状动

脉主要发生在外膜!可导致冠状动脉炎及周围炎!冠状

动脉周围假瘤或纤维硬化性增厚缩#冠状动脉管腔狭

窄#扩张和动脉瘤形成!发生缺血性心肌病或心源性猝

死等严重并发症"

FQ4

X

323

等)

+!

*将
)
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相关性冠状

病变分成
-

型$

&

狭窄型-

'

动脉瘤性-

(

弥漫性管壁

增厚型"冠脉动脉
%&F

及
'()

可以在壁增厚和壁

增强的情况下直接显示血管壁!表现为均匀一致环形

低密度壁增厚影及均匀延迟强化影"当受累冠状动脉

被周围假肿瘤或纤维硬化性增厚病变包绕时!在增强

'K%&

#冠状动脉
%&F

%图
!

&原始横轴面或曲面重建

图像可见+毯盖小猪征%

V

4

R

U14M131T53MQ<;U4
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M

&,

)
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*或

+榭寄生征%

24U;5<;7<U4

R

M

&,

)
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*

!虽然这种征象较少

见!但对
)

R

I#

相关性冠脉病变具有重要诊断价值"

当出现
)

R

I#

相关性冠状动脉瘤形成时!对瘤体评价

应包括其形状和结构的评估!动脉瘤的扩张形态%梭型

或囊袋状&#瘤壁钙化#瘤腔内血栓和任何有临床意义

管腔狭窄"同时描述中应注明冠状动脉瘤是单支还是

多支!以及涉及确切的冠状动脉节段名称)

+#

*

"超声心

动脉图不仅可以对冠状动脉瘤及冠状动脉周围假瘤样

病变诊断!也可判断心脏心肌缺血情况甚至评估心功

能"

HOI80&

(

%&

在高代谢性冠状动脉周围肿块应

引起怀疑
)

R

I#

合并冠脉受累-如果在冠状动脉病变

区有
HOI

吸收!提示冠状动脉有活跃的炎症表现!糖

皮质激素治疗效果较好"最后!

80&

(

%&

可以帮助

)

R

I#

合并冠脉受累患者确定活检穿刺点位置!对病例

确诊起到至关重要作用)

+"

*

"

-\)

R

I#

相关性肺动脉病变

)

R

I#1(KO

累及肺动脉是罕见的!可引起肺动脉

炎和肺动脉周围炎!影像学上表现为受累肺动脉主干

或分支肺动脉狭窄#扩张和肺动脉周围低密度软组织

肿块!超声心动图可见受累肺动脉狭窄#扩张及周围软

组织肿块及肺动脉高压"肺动脉
%&F

表现为肺动脉

不规整团片状周围软组织包绕并管腔狭窄!常合并主

动脉或其它小
1

中动脉受累及血清
)

R

I#

水平显著升

高!易被误诊为肺动脉栓塞#恶性肺动脉肿瘤)

+$

*
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图
!

!

女"

$"

岁"

)

R

I#1(%?O

累及右冠状动脉!

3

&冠状动脉
%&F

成像
')8

(

T

&

%8(

及
:

&

?(

后处理图像示

右冠状动脉近段管腔周围见假瘤样软组织团块%箭&包绕并管腔受压变窄"呈特异性的 .毯盖小猪/或.榭寄

生/样改变,

++1+-

-

!

声心动脉图#肺动脉
%&F

或
'()

检查有助于临床筛

查
)

R

I#1(KO

累及肺动脉!但与血栓或肺动脉恶性肿

瘤的鉴别诊断存在一定困难!相对而言!

80&

(

%&

可

能是鉴别肺动脉血栓和恶性肿瘤的有效方法"另

80&

(

%&

有助于受累器官识别和确定候选活检部位"

80&

(

%&

表现为肺动脉周围软组织肿块及合并主动

脉#其它小
1

中动脉受累增厚管壁
HOI

摄取)

+.

*

"

#\)

R

I#

相关性心包病变

)

R

I#

阳性的浆细胞性浸润可导致
)

R

I#

相关的缩

窄性心包炎#纵隔纤维化等)

+*

*

"超声心动图可提供有

关心包解剖#功能#心室壁运动变化和心室功能的可靠

信息!是检测心包病变和心脏假瘤样病变的理想方法"

当出现
)

R

I#

相关性的缩窄性心包炎时!主要表现为

高回声性心包增厚和心包积液"增强
'K%&

和
%'(

可见显示心包增厚#心包积液!经皮质类固醇治疗后消

失"此外!增强
'K%&

或
%&F

对
)

R

I#1(%?O

激素

治疗预后的评估和判断具有重要意义"

HOI80&

(

%&

表现为心包增厚并
HOI

高摄取!提示糖皮质激素

治疗有效)

+A

*

"

"\)

R

I#

相关性心肌病变

)

R

I#1(KO

累及心肌时可表现为心肌内浸润性肿

块"

G7S̀S

等)

-/

*及
GSUSM7U<

等)

-!

*分别报告了通过

超声心动图诊断
)

R

I#

累及右室流出道与左心室下侧

壁!均表现为受累组织出现软组织肿块浸润"心脏增

强
'K%&

或
%&F

也可用于评估心脏肿块及其邻近结

构)

-+

*

"

%'(

是评价心肌及心包的重要工具!

&

!

,)

#

&

+

,)

和钆剂延迟增强序列可用于更多的组织特征检

测!电影梯度回波序列可用于这些肿块引起心脏功能

改变评估)

--

*

"

$\)

R

I#

相关性心脏瓣膜病变

)

R

I#1(KO

累及心脏瓣膜可引起瓣膜狭窄或反

流"有时
)

R

I#

阳性浆细胞浸润可在瓣膜小叶上形成

肿瘤"超声心动图是心脏瓣膜病诊断和治疗的主要影

像学手段"经胸超声心动图和经食管超声心动图可早

期准确诊断瓣膜受累严重程度"

%'(

也可无创性提

供心脏瓣膜解剖图像!定量评估狭窄和反流!此外!

%'(

确定瓣膜病变引起心脏功能改变!包括心室扩

张#压力超载和收缩功能改变)

-#

*

"

.\)

R

I#1(%?O

活动性炎症多模态影像学定量评价

增强
'K%&

血管壁厚度可以很好地预测血管壁

炎症!但在早期炎症与慢性炎症血管壁增厚鉴别诊断

中仍存在一定限度)

-"

*

"

%343Y3

等)

-$

*报道特发性腹膜

后纤维化早期活动性炎症具有高
&

+

,)

信号强度"然

而!由于血流相关伪影的存在!血管壁的
&

+

,)'()

仍具有挑战性!并且
)

R

I#1%?O

对活动性炎症的
'()

定量评价尚未建立"

80&

(

%&

中
HOI

摄取也并非不

是血管评估的特异性指标!而且
HOI

摄取评估并不总

是能够区分动脉粥样硬化性改变和活动性炎症"并且

通常
HOI80&

(

%&

诊断血管炎症的标准是主观评价

异常血管壁内的
HOI

摄取高于血池内!可重复性

差)

+/

*

"因此!为了更准确定量评价
)

R

I#1%?O

相关性

血管炎性活动性!

[3TSU3Q4

等)

-.

*定义了每个血管区域

的血管的最大标准摄取值%

Kc?23E

&!并标准化
Kc1

?23E

!即动脉
Kc?23E

与静脉血池
Kc?23E

比值!

也称 为 靶
1

背 景 值 比 %

;39

R

<;1;71T3:Q

R

97SM693;47

!

&J(

&!

)

R

I#

相关主动脉炎阳性区域平均
Kc?23E

和

平均
&J(

值较阴性区域高
+

倍"此外!与可视化血管

受累定性评估的偏差相比!使用定量血管
Kc?23E

和

&J(

测量可能会减少观察者的偏差"

(S66

等)

-*

*报

道!

&J(U

均值和最大
&J(U

是可重复的!是评估

)

R

I#1%?O

相关性炎性血管
HOI

摄取的最佳方法"

)

R

I#1(%?O

与其它血管炎性疾病鉴别诊断

无创性多模态影像学在
)

R

I#1%?O

诊断中具有重

要价值!但通过影像学检查发现的大
1

中血管炎性病变

并非都具有特异性!临床上许多全身性血管炎性病变#

!"'#

放射学实践
+/+!

年
!!

月第
-$

卷第
!!

期
!
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肿瘤或免疫疾病累及心血管系统亦有相似表现)

-A

*

!这

些疾病主要包括巨细胞动脉炎!高安氏动脉炎%

&3Q31

X

3US39;<94;4U

&!结节性多动脉炎!复发性多软骨炎!结

节病引起的主动脉炎!风湿性关节炎!慢性肉芽肿性多

血管炎!梅毒性主动脉炎!慢性感染性主动脉炎!系统

性红斑狼疮!人白细胞抗原
J+.

相关的脊椎关节病!

抗中性粒细胞抗体相关的血管炎!白塞病!

%7

R

3M

综合

征!川崎病等)

A

*

!影像学表现与
)

R

I#1%?O

类似!仅靠

影像学表现易引起误诊"与这类疾病鉴别诊断!除典

型多模态影像学表现之外!还应与结合以下方面特征

进行诊断$

&

)

R

I#

相关性动脉炎中炎性浸润主要累及

动脉外膜!而巨细胞动脉炎则主要为中膜!

&3Q3

X

3US

动脉炎和系统性红斑狼疮相关性动脉炎累及中膜和外

膜)

#/

*

"

'

)

R

I#

相关性动脉炎及动脉瘤主要累及大中

动脉!以腹主动脉肾下段最常见!常表现为腹主动脉

瘤-腹主动脉周围炎的腹主动脉壁纤维炎症可延伸至

血管周围结缔组织!引起腹膜后纤维化!累及主动脉以

外的邻近组织器官如输尿管#胰腺#肾#下腔静脉等!较

少引起急性主动脉综合征-而巨细胞性动脉炎和

&3Q3

X

3US

性动脉炎等主要累及胸主动脉和主动脉弓

分支!特别是锁骨下动脉或颞动脉受累!可导致主动脉

瘤及急性主动脉综合征)

!!

*

"

(

&3Q3

X

3US

动脉炎主要

影响女童和年轻女性-

)

R

I#1%?O

主要以中老年男性

为主)

#!

*

"

)

病灶特定的分布和临床特征$如诊断

)

R

I#1%?O

关键特征是至少一个其他器官的累及如胰

腺#淋巴结或唾液腺!而
&3Q3

X

3US

动脉炎或巨细胞动

脉炎并非如此"

*

)

R

I#

相关冠状动脉疾病如动脉周

围假瘤样病变和动脉周围炎!应与血管炎性病变%如

&3Q3

X

3US

病#巨细胞动脉炎#白塞氏病#川崎病&#结缔

组织病变%特别是纤维肌发育不良#马凡氏综合征和埃

勒斯
1

丹洛斯综合征&#肿瘤性病变%恶性淋巴瘤#

091

6W<421%W<U;<9

病#

(7U341O79Y23M

病&累及冠状动脉

时鉴别!其中恶性淋巴瘤累及冠脉多模态影像学特点

已有文献报道!主要表现为包绕
(%F

周围的右侧心

脏肿块!常有大量的心包积液!没有明显的管腔狭窄及

HOI

摄取!与
)

R

I#

相关性冠状动脉受累存在一定差

异"另外!川崎病所累及的冠状动脉瘤!以儿童#青年

发病多见!冠脉
%&F

特点主要表现为瘤体较大#易发

生血栓及动脉壁中先发炎症部位的钙化沉积-而
)

R

I#

相关的冠状动脉瘤中!没有观察到冠状动脉壁的钙化!

这可能是正确诊断
)

R

I#

相关的冠状动脉瘤的另一个

关键线索)

!!

*

"

)

R

I#1(%?O

治疗后疗效反应的多模态影像学评价

目前!

)

R

I#1%?O

没有标准化的治疗方案!首选糖

皮质激素治疗!大多数患者对激素治疗敏感!治疗期间

病情及相关症状得到改善及缓解)

#+

*

"由于临床症状

改善受主观影响!且缺乏可以量化的标准化的方法来

评估
)

R

I#1%?O

病灶炎症活动及其对治疗的反应!故

影像学成为评价
)

R

I#1%?O

患者治疗效果的更好选

择"利用
'K%&

#

%'(

或
80&

(

%&

可识别疾病的进

展或消退!当治疗有效时!常表现为病灶体积缩小或

HOI

摄取减低)

#-

*

"对于血管炎症活性评估!使用对

比增强
%&

或
'()

!延迟期比早期更适合评价主动脉

炎"使用
80&

(

%&

可获得心血管炎性病变的定性和

定量代谢信息!采用
HOI80&

(

%&

评估炎性血管的

最大
Kc?23E

值或标准化
Kc?23E

%即
&J(

值&具有

重要价值"对于冠状动脉评估!采用心电图门控冠状

动脉
%&F

优于非心电图门控!使用曲面重组和横断

面观察受累血管更具优势"对于因冠状动脉炎引起的

心肌炎症和心肌灌注缺损严重程度!心脏
'(

功能成

像是一种理想的选择"对于病灶的随访评价!使用对

比增强
%&

在同一成像平面获取血管形态学参数%如

血管外径和管腔直径!血管壁厚&非常重要)

+/

*

"

不足与展望

)

R

I#1(%?O

累及病变范围广!在病程中可表现出

一定隐匿性与无症状的病理生理变化!且影像学表现

并非都具特异性!以及目前对
)

R

I#1(%?O

类固醇激

素治疗后疗效评价缺乏统一影像学方案"因此!如何

进一步提高多模态影像学对
)

R

I#1(%?O

早期诊断准

确性及制定标准化影像学方案评估临床治疗疗效反应

将是未来发展重要方向"
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