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［摘要］　目的：探讨成人及青少年多发性大动脉炎（Ｔａｋａｙａｓｕａｒｔｅｒｉｔｉｓ，ＴＡ）的临床、影像学特征，分析相关治疗方法及转归。

方法：回顾性分析１２５例ＴＡ患者的临床资料。结果：１２５例患者中女性１０８例，男性１７例；平均发病年龄为（２６．９±１１．０）

岁，３１例起病时为青少年（≤１８岁）。３８．４％的患者有发热、关节痛等全身症状，７１．２％的患者具有无脉或脉弱，红细胞沉降率

（ＥＳＲ）增高见于４９．６％的患者。与成人患者相比，青少年中全身症状、脉搏减弱及ＥＳＲ增高较为少见（Ｐ＜０．０５）。动脉造影

结果显示Ⅰ型（４０％）、Ⅳ型（２０．８％）和Ⅴ型（３０．４％）多见，而Ⅱａ型（４．８％）、Ⅱｂ型（１．６％）和Ⅲ型（２．４％）少见。成人患者中

Ⅰ型ＴＡ明显高于青少年患者（Ｐ＜０．０５）。有７／１２例患者临床表现为静止期，但血管病理显示有炎细胞浸润。８０例接受随

访，随访中位时间为３６个月。随访中５８例接受糖皮质激素治疗，１６例需联合细胞毒药物治疗；５７例经治疗病情得到缓解。

３６例行血管旁路移植术治疗，２１例行血管内介入治疗，再狭窄率分别为３４．７％及７７．３％。结论：与成人ＴＡ患者相比，青少

年患者中无脉症少见。临床表现为静止期的患者仍可能有活动性血管病变。血管内介入治疗与外科手术相比再狭窄发生率

较高。
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　　多发性大动脉炎（Ｔａｋａｙａｓｕａｒｔｅｒｉｔｉｓ，ＴＡ）是一
种病因不明的慢性疾病，主要累及主动脉及其分支，
东亚、南亚及拉丁美洲发病率较高［１］，美国年发病率
约为２．６／１０００００，日本为１．２／１０００００。遗传及免
疫因素与ＴＡ的发病密切相关［２］。本病主要累及育
龄期女性，女性患者通常为男性患者的３～１０倍，男
女患者在临床表现方面也有不同，但成人患者的临
床特点与青少年患者是否有差别目前尚无文献报

道，而且关于大动脉炎的治疗、预后情况报道也较
少。本文旨在回顾性分析ＴＡ的相关临床表现及治
疗转归，并探讨成人与青少年患者在临床表现、血管
受累方面的差异。

１　资料和方法

１．１　对象　本院１９９３－２００８年住院患者共有１２５
例ＴＡ患者入选，所有患者均具有完整的病史、体
检、实验室和影像学检查资料。

１．２　诊断标准　ＴＡ 诊断依据１９９０年ＡＣＲ（Ａｍｅｒｉ
ｃａｎＣｏｌｌｅｇｅｏｆＲｈｅｕｍａｔｏｌｏｇｙ）标准［３］。血管造影按

１９９６年Ｎｕｍａｎｏ等［４］提出的新分类方法分成６型。
病情活动性判断主要依据Ｋｅｒｒ等［５］提出的标准。

１．３　统计学处理　应用ＳＰＳＳ１３．０软件进行数据处
理，采用χ

２检验、Ｆｉｓｈｅｒ精确检验。显著性界值为０．０５。

２　结　果

２．１　一般情况　１２５例患者中女性１０８例，男性１７
例，男女比例为１∶６．３５。起病时平均年龄为（２６．９±
１１．０）岁，１１３例起病时年龄≤４０岁，其中３１例起病时
为青少年（≤１８岁）。从出现首发症状至确诊的中位数
时间为１９个月（０．５～１６０个月）。依据标准判断，８０例
患者就诊时处于疾病活动期，其中成人患者有６１例
（６４．９％，６１／９４），青少年患者中有１９例（６１．３％，１９／

３１），两组之间差异无统计学意义（Ｐ＞０．０５）。

２．２　临床症状

２．２．１　全身症状　５．６％的患者就诊时无明显临床
症状。３８．４％的患者就诊时具有全身症状，其中乏
力及发热最为常见（表１）。与成人相比，青少年患者
中全身症状较为少见（Ｐ＜０．０５，表２）。３例患者出
现皮肤症状，１例为胸背及面部大面积痤疮，其他２
例则伴有躯干部局限性结节性红斑。

２．２．２　外周血管症状　外周血管症状以四肢末端脉
搏减弱或消失最常见（成年患者７７．７％，青少年患者

５１．６％，Ｐ＜０．０５，表 ２）。血 管 杂 音 见 于 ７８ 例
（６２．４％），颈动脉处杂音最为多见（４６．４％）。间歇性
肢体运动障碍上肢（３５．２％）较下肢（１５．２％）多见。接

近２／３的患者有高血压，其中５３例合并肾动脉狭窄，８
例合并主动脉缩窄。与美国相比，本组中肢体间歇性
运动障碍的比例较低，但高于韩国。此外，本组中

６５．６％的患者具有高血压，明显高于美国及韩国；其他
症状如发热、胸痛、头痛、头昏也存在一定差异（表１）。

表１　中国、韩国、美国ＴＡ患者主要临床特征的比较

Ｔａｂ１　ＣｌｉｎｉｃａｌｆｅａｔｕｒｅｓｏｆＴＡｐａｔｉｅｎｔｓ

ｉｎＣｈｉｎａ，ＫｏｒｅａａｎｄＵＳＡ
［Ｎ（％）］

Ｃｌｉｎｉｃａｌｆｅａｔｕｒｅ Ｐｒｅｓｅｎｔｓｔｕｄｙ
ｎ＝１２５

Ｋｏｒｅａ［６］
ｎ＝１２９

ＵＳＡ［５］
ｎ＝６０

Ｃｏｎｓｔｉｔｕｔｉｏｎａｌｓｙｍｐｔｏｍ ４８（３８．４） 　 　
　　Ｆｅｖｅｒ ２２（１７．６） １２（９） １６（２７）
　　Ｍａｌａｉｓｅ ３２（２５．６） ４４（３４） ２０（３３）
　　Ｗｅｉｇｈｔｌｏｓｓ ３（２．４） １４（１１） １０（１７）

Ｃａｒｄｉｏｖａｓｃｕｌａｒｓｙｍｐｔｏｍ
　　Ｐｕｌｓｅｄｅｆｉｃｉｔ ８９（７１．２） ８８（６８） ４１（６８）
　　Ｃｌａｕｄｉｃａｔｉｏｎ ５５（４４．０） ２７（２１） ５６（９３）

　　Ｖａｓｃｕｌａｒｂｒｕｉｔ ７８（６２．４） ９５（７４） ４８（８０）

　　Ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ ８２（６５．６） ５２（４０） ２０（３３）

　　Ａｓｙｍｍｅｔｒｉｃ ４２（３３．６） 　 　
　　　ｂｌｏｏｄｐｒｅｓｓｕｒｅ
　　Ｄｙｓｐｎｏｅａ ２５（２０．０） ５４（４２） 　
　　Ｐａｌｐｉｔａｔｉｏｎ １１（８．８） ３０（２３） ６（１０）
　　Ｃｈｅｓｔｐａｉｎ ９（７．２） ３０（２３） ８（１３）
Ｎｅｕｒｏｌｏｇｉｃｓｙｍｐｔｏｍ
　　Ｈｅａｄａｃｈｅ ３２（２５．６） ７８（６０） ２５（４２）

　　Ｄｉｚｚｉｎｅｓｓ ６３（５０．４） ４６（３６） ２０（３３）

　　Ｖｉｓｕａｌｄｉｓｔｕｒｂａｎｃｅ ４２（３３．６） ２６（２０） １７（２８）
　　Ａｂｌｅｐｓｉａ １２（９．６） 　 １（２）

Ｌａｂｏｒａｔｏｒｙｆｉｎｄｉｎｇ
　　ＥｌｅｖａｔｅｄＥＳＲ ６２（４９．６） ４８（３７） 　

　　ＥｌｅｖａｔｅｄＣＲＰ ６１／１０１ ３０／１０４ 　

　ＥＳＲ：Ｅｒｙｔｈｒｏｃｙｔｅｓｅｄｉｍｅｎｔａｔｉｏｎｒａｔｅ；ＣＲＰ：Ｃｒｅａｃｔｉｖｅｐｒｏｔｅｉｎ．
Ｐ＜０．０５ｖｓｐｒｅｓｅｎｔｓｔｕｄｙ

２．２．３　心脏受累情况　其中最常见的为主动脉瓣反流
（２０％）。左心肥厚及心力衰竭分别见于３１例及１２例。

９例有心绞痛症状，１例发生急性心肌梗死。

２．２．４　神经系统症状　头昏最为常见，见于６３例
（５０．４％，表１）。视力障碍４２例，永久性失明１２例，
其中４例为双侧失明。２０例发生脑血管事件，其中

１８例脑梗死，２例脑出血。

２．３　血管造影情况　结果显示，１２５例患者共有

６２１处血管受累，其中５８０处为狭窄（或闭塞）占

９３．４％，其 余 为 扩 张 性 病 变 （５．５％）或 动 脉 瘤
（１．１％）。６８例患者主动脉受累，其中以腹主动脉受
累最为常见（４４％）；主动脉分支血管中，以锁骨下动
脉受累最为常见（６８．８％），其次为颈总动脉（６４％）
及肾动脉（４２．４％）。按照分类标准，１２５例患者中以

Ⅰ型（４０％）、Ⅳ型（２０．８％）、Ⅴ型（３０．４％）多见，而Ⅱａ型
（４．８％）、Ⅱｂ型（１．６％）、Ⅲ型（２．４％）较为少见（表３）。
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Ⅰ型 ＴＡ 在成人患者中的比例为４６．８％，青少年为

１９．３％（Ｐ＜０．０５）。与其他地区相比，本组以Ⅰ型最为
常见，与韩国及哥伦比亚情况相似，而泰国、印度及巴
西则是Ⅴ型常见（表３）。１０例行冠状动脉（冠脉）造
影，其中５例有冠脉狭窄，且均有左主干开口处狭窄。

１４例（１１．２％）心脏彩超提示肺动脉高压，其中１０例
（８％）经动脉造影证实有肺动脉受累。

表２　青少年与成人ＴＡ患者临床特征及血管造影结果的比较

Ｔａｂ２　Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎｏｆｃｌｉｎｉｃａｌａｎｄａｎｇｉｏｇｒａｐｈｉｃ

ｆｉｎｄｉｎｇｓｂｅｔｗｅｅｎｊｕｖｅｎｉｌｅａｎｄａｄｕｌｔｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈＴＡ

Ｉｎｄｅｘ Ｊｕｖｅｎｉｌｅ Ａｄｕｌｔ

Ｎ ３１ ９４
Ｓｅｘ
　　Ｆｅｍａｌｅ ２４ ８４
　　Ｍａｌｅ ７ １０
Ｃｌｉｎｉｃａｌｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃ
　　Ｃｏｎｓｔｉｔｕｔｉｏｎａｌｓｙｍｐｔｏｍ ７ ４１

　　Ｃｌａｕｄｉｃａｔｉｏｎ １３ ４２
　　Ｖａｓｃｕｌａｒｂｒｕｉｔ １６ ６２
　　Ａｓｙｍｍｅｔｒｉｃｂｌｏｏｄｐｒｅｓｓｕｒｅ ８ ３４
　　Ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ ２３ ５９
　　Ｐｕｌｓｅｄｅｆｉｃｉｔ １６ ７３

　　Ｈｅａｄａｃｈｅ １１ ２１
　　Ｄｉｚｚｉｎｅｓｓ １３ ５０
　　Ｖｉｓｕａｌｄｉｓｔｕｒｂａｎｃｅ ８ ３４
　　Ｐａｌｐｉｔａｔｉｏｎ １ １０
　　Ｄｙｓｐｎｏｅａ ７ １８
Ｌａｂｏｒａｔｏｒｙｆｉｎｄｉｎｇ
　　ＥｌｅｖａｔｅｄＥＳＲ ５ ５７

　　Ａｎｅｍｉａ ６ ３３
Ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｉｃｃｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎ
　　Ⅰ ６ ４４

　　Ⅱａ １ ５
　　Ⅱｂ ２ ０
　　Ⅲ ２ １
　　Ⅳ １０ １６
　　Ⅴ １０ ２８

　ＥＳＲ：Ｅｒｙｔｈｒｏｃｙｔｅｓｅｄｉｍｅｎｔａｔｉｏｎｒａｔｅ．Ｐ＜０．０５ｖｓｊｕｖｅｎｉｌｅｇｒｏｕｐ

２．４　实验室及病理检查　接近５０％的患者在就诊
时查红细胞沉降率（ＥＳＲ）增高（成人６０．６％，青少年

１６．１％，Ｐ＜０．０５，表２）。１０１例行 Ｃ 反应蛋白
（ＣＲＰ）检查，其中６１例ＣＲＰ增高（６０．４％）。４８例
肾动脉受累的患者行肾脏ＥＣＴ检查，其中３３例有
肾功能减退。１２例手术患者行动脉管壁病理检查，
依据标准判断，所有患者在接受手术时均处于临床
静止期，病理结果提示其中７例处于活动期，可见大
量炎性细胞浸润，且７例均无ＥＳＲ或ＣＲＰ增高；５
例处于稳定期，血管壁纤维化明显。

２．５　治疗及转归　８０例患者接受随访，随访中位
数时间为３６个月（３～１８０个月）；随访中８例死亡，
死亡原因以心力衰竭最为常见（５／８）。５８例患者接
受糖皮质激素治疗，其中有１６例需联合细胞毒药物
及激素治疗：甲氨蝶呤４例，硫唑嘌呤２例，霉酚酸
酯２例，环磷酰胺８例。５８例中有５７例在治疗后病
情得到缓解，包括临床症状缓解或消失，ＥＳＲ 或

ＣＲＰ恢复正常。其中１例对激素及细胞毒药物治疗
均不敏感。达到病情缓解的５７例在激素减量过程
中，有５２例出现病情复发。复发的５２例中，４２例在
复发时单独使用糖皮质激素，１０例联合使用激素及
细胞毒药物治疗。

　　２１例患者（２２处）接受血管内介入治疗，其中１７
处（７７．３％）在随访中发生再狭窄，１４处再狭窄发生
在１年以内。３６例患者（４９处）行外科血管旁路移
植术治疗，其中２４处使用人工血管，２５处使用自体
血管（大隐静脉）。手术死亡１例，原因为脑出血。
随访中，１０处（４１．６％）人工血管出现栓塞或再狭窄，

７处（２８％）自体血管出现吻合口狭窄。

表３　中国与其他国家ＴＡ患者血管造影结果比较

Ｔａｂ３　ＡｎｇｉｏｇｒａｐｈｉｃｆｉｎｄｉｎｇｓｏｆＴＡｐａｔｉｅｎｔｓｉｎＣｈｉｎａａｎｄｏｔｈｅｒａｒｅａｓ

Ｔｙｐｅ Ｐｒｅｓｅｎｔｓｔｕｄｙ Ｔｈａｉｌａｎｄ［７］ Ｋｏｒｅａ［８］ Ｂｒａｚｉｌ［９］ Ｃｏｌｏｍｂｉａ［１０］ Ｉｎｄｉａ［１１］ Ｊａｐａｎ［１１］ Ｉｒａｎ［１２］

Ⅰ ５０ ０ ３９ ４ １２ ７ １９ ８
Ⅱａ ６ ０ ３ １ ４ １ ９ １２
Ⅱｂ ２ ７ ５ ０ ２ ６ ８ ０
Ⅲ ３ ２ ８ １ ０ ３ ０ １４
Ⅳ ２６ １２ １７ ４ ７ ２９ １ １４
Ⅴ ３８ ４２ ３６ ２０ １０ ５６ ４２ ３０
Ｔｏｔａｌ １２５ ６３ １０８ ３０ ３５ １０２ ７９ ７８

３　讨　论

　　早期关于ＴＡ的报道多见于东方女性，现在普
遍认为，ＴＡ是一种世界性疾病，男女均可累及［１３］。

Ｎｕｍａｎｏ等［１４］发现男女比例自西方向东方有递增趋

势。本研究报道男女比例为１６．３５，与韩国的比

例相似（１６．６）［６］。研究显示男女除发病率不同之
外，在临床表现方面也有差异。动物实验证明，给大
鼠口服雌激素可造成类似ＴＡ的血管改变；而且ＴＡ
患者血清中雌二醇水平也显著高于健康妇女［１５］。
故性激素水平的差异可能是造成男女之间发病率及

临床表现不同的原因之一。
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　　一般认为 ＴＡ的发病主要经历非特异性炎症
期、血管炎症期和静止期３个阶段［１６］。非特异性炎
症期主要表现为发热、关节痛等全身症状，后２个阶
段主要表现为一系列因血管狭窄造成的缺血症状。
国内文献［１７］总结 ＴＡ常见的临床表现有继发性高
血压（６０％），脉搏减弱或无脉（３７．２％），肢体间歇性
活动障碍（２４．７％），心悸气促（１０．６％）及头昏
（９．２％）。本组患者与之相比，头昏、脉搏减弱及肢体
间歇性活动障碍等症状发生率较高。虽然一些特征
性症状或体征对诊断有提示作用，但ＴＡ起病时症
状轻微，且无特异性，早期诊断困难，极易误诊、漏
诊。临床诊治过程中，对原因不明的头痛、发热、炎
性指标增高的患者，应注意检查双侧脉搏、四肢血
压、有无血管杂音等。对于青年起病的高血压，首发
症状表现为脑梗死、脑出血、心力衰竭的患者，要考
虑到ＴＡ的可能。

　　对于ＴＡ 病情活动度的判断目前尚无“金标准”，
主要依据临床表现，如发热、乏力及相关实验室检查，
如ＥＳＲ、ＣＲＰ等。国内部分学者认为ＥＳＲ与临床疾
病活动相关性好，可应用于治疗方案选择和疗效判
断。本研究中１２例手术患者行血管壁病理检查，其
中７例处于活动期，血管壁可见大量炎性细胞浸润，
但是这７例均无ＥＳＲ或ＣＲＰ增高，这说明ＥＳＲ或

ＣＲＰ并不能很好地反映疾病活动情况。此外有研究
显示血清基质金属蛋白酶［１８］、ＩＬ２和ＩＬ６［１９］与ＴＡ
病情活动存在一定相关性，但仍需进一步研究证实。

　　血管造影是目前诊断ＴＡ 最准确的检查手段，目
前国内关于ＴＡ 的造影分型仍采用Ｎａｓｕ等提出的分
类标准。为方便与其他国家的造影结果相比较，本研
究采用目前国际上广泛应用的 Ｎｕｍａｎｏ新分类标
准［４］，具体可分为６型：Ⅰ型，主动脉弓分支受累；Ⅱａ
型，升主动脉、主动脉弓及其分支受累；Ⅱｂ型，升主动
脉、主动脉弓及其分支、胸廓内降主动脉受累；Ⅲ型，胸
廓内降主动脉、腹主动脉和（或）肾动脉受累；Ⅳ型，腹
主动脉和（或）肾动脉受累；Ⅴ型，Ⅱｂ型和Ⅳ型的混合
型。本组患者中，成年患者Ⅰ型的比例较青少年明显
增高（Ｐ＜０．０５），也即说明主动脉弓分支血管受累比
例在成人患者中较高。本研究还显示不同地区间在
血管受累部位方面也存在差异。造成这种不同年龄
组间及地区间血管受累部位差异的原因尚不明确。

　　文献［２０］报道 ＴＡ 患者中冠脉受累概率约为

１０％～３０％，Ｓｔｒａｎｉｎ等［２１］描述了ＴＡ累及冠脉的３
种形式：开口、开口与近端、远端。国内报道以近段
病变多见，左冠脉主干开口处病变极少见。本研究
中５例有冠脉受累，而且５例均有左冠脉主干开口

处的狭窄，其他地区的研究也有类似结果［２２］。这可
能与主动脉炎性反应导致管壁萎缩纤维化，从而累
及冠脉开口有关。介入治疗对ＴＡ所导致的冠脉狭
窄效果不佳，理想的治疗方法为冠脉旁路移植术。
由于ＴＡ患者锁骨下动脉受累相当常见，一般不选
择内乳动脉作为桥血管。Ｅｎｄｏ等［２３］报道用自体血

管行升主动脉冠状动脉旁路术，可以获得良好的治
疗效果。

　　肺动脉受累是ＴＡ 的特征性表现［２４］。国内及印
度的报道［２５２６］显示，应用静脉注射数字减影血管造影
术对ＴＡ患者行肺动脉检查，肺动脉受累的概率分别
为３３．８％及１４．３％。本研究中１４例（１１．２％）存在肺
动脉高压，其中１０例（８％）有肺动脉受累，低于文献
报道。原因可能是对ＴＡ 患者未行常规肺动脉造影，
因而造成一部分肺动脉受累的患者漏诊。

　　糖皮质激素是当前治疗ＴＡ的首选药物［２７］，文
献［５］报道激素治疗ＴＡ有效率为２０％～１００％不等，
本研究中糖皮质激素治疗对大多数患者有效。国内
研究也显示激素对大多数急性期患者治疗效果较

好，但这些研究都没有对患者进行长期随访，所以远
期治疗效果不明确。本研究通过随访发现，虽然激
素近期治疗效果好，但是在减量过程中绝大部分患
者会多次出现复发。细胞毒药物有利于进一步控制
病情，减低激素的不良反应，并对部分激素抵抗患者
有效。但本研究结果表明虽然免疫抑制剂（激素及
细胞毒药物）对大部分急性期患者有效，但是并不能
抑制病情复发。研究［５］显示，即使通过药物治疗使
病情得到稳定，血管损害也会不断进展。ＴＮＦ在

ＴＡ的起病及进展中有着重要的作用，所以有可能
成为治疗ＴＡ的新靶点。新近研究［２８］也显示ＴＮＦ
拮抗剂对于难治性ＴＡ有较好的疗效。

　　血管内介入治疗被公认为是治疗血管阻塞性疾
病的一种成熟的治疗手段，主要包括经皮球囊扩张
成形术和血管内支架置入术［２９］。由于经皮球囊扩
张成形术后再狭窄发生率较高，目前多需植入血管
内支架。在本研究中，２２处血管行血管内介入治疗
（球囊扩张成形＋内支架植入），７７．３％的血管在随
访中出现栓塞或再狭窄，而且其中大部分发生在１
年以内。说明虽然血管内介入治疗近期效果佳，但
是远期再狭窄率发生较高。考虑原因有两方面：（１）

ＴＡ的动脉狭窄为纤维增生所致，管壁增厚明显且
弹性极差，球囊扩张效果不佳，且扩张后动脉回缩明
显，置入支架后易导致支架扩张不良或支架内血栓
形成；（２）球囊扩张过程中可能导致血管内壁受损，
诱发或加重炎症反应，导致管腔进一步狭窄。外科
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血管旁路术对于治疗ＴＡ有较好疗效，安全性高，而
且再狭窄率远低于球囊扩张术［３０］。所以如果适应
证明确，应尽早行外科手术治疗。

　　ＴＡ临床表现多样，青少年与成人患者相比，除
全身症状、脉搏减弱及ＥＳＲ增高较为少见外，其他
无明显差异。造影结果显示，成人患者中Ⅰ型 ＴＡ
比例显著高于青少年患者。药物治疗ＴＡ复发率较
高；介入治疗及血管旁路术均能有效改善缺血症状，
但介入治疗再狭窄发生率较高。
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