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［摘要］ 炎性动脉瘤是指一类与动脉炎症疾病相关的动脉瘤，多由风湿免疫性疾病所致。炎性动脉瘤发生率低，

症状隐匿，治疗方法与动脉粥样硬化及创伤等导致的动脉瘤迥异，故病因诊断和鉴别诊断尤为重要。临床遇到年轻的

动脉瘤患者伴发热、贫血、乏力、体重下降等非特异性表现及临床炎性指标如红细胞沉降率、CRP 等增高时，应高

度警惕炎性动脉瘤可能。本文系统介绍了风湿免疫性疾病并发炎性动脉瘤的概念和发病情况，以备临床医师查阅、

参考。
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动脉瘤是一种具有潜在致命危险的病症，从结

构上可分为真性、假性和夹层动脉瘤，从病因角度

可由动脉粥样硬化、先天性、外伤性、感染或免

疫性疾病所致。炎性动脉瘤是指一类与动脉炎症病

变相关的动脉瘤［1］，是一种非创伤性血管病变，绝

大多数由风湿免疫性疾病所致，该病因在动脉瘤中

少见，极易被忽略而造成不良后果。美国克利夫兰

诊所 2015 年报道了 1996 － 2012 年间 7 551 例主

动脉术后标本病理分析结果，其中 156 例是由主动

脉炎所致的炎性动脉瘤，占总数的 2%［2］。邵壮［3］

分析了海军军医大学（第二军医大学）长海医院

2001 年 1 月至 2017 年 12 月 17 年间 9 174 例动脉

瘤的病因，发现绝大多数（89.2%）动脉瘤由动脉

粥样硬化引起，且患者多数是有高血压、高脂血症

病史的年长者和长期吸烟者；先天性动脉发育异常

及外伤 / 医源性病史也是动脉瘤的主要病因（分别

占 5.4% 和 3.0%），多见于年轻人；由真菌、梅毒

螺旋体、细菌、结核分枝杆菌等病原微生物感染造

成的感染性动脉瘤占 0.6%；与风湿免疫性疾病相

关的炎性动脉瘤约占 1.8%。

炎性动脉瘤的治疗与其他病因导致的动脉瘤

迥异，应以内科治疗为主，首先要根据免疫性炎症

病因应用糖皮质激素和免疫抑制剂控制病情。若在

疾病活动期行血管介入治疗可能会因刺激血管造成

局部反应，易出现术后管腔内血栓形成、再次狭窄

等情况，导致病情反复甚至加重。因此，临床医师

提高对炎性动脉瘤的全面认识与鉴别十分必要。

1 认识炎性动脉瘤

炎性动脉瘤是一组疾病，泛指与动脉炎症病变

相关的动脉瘤，多伴有风湿免疫相关的系统表现，

主要累及大中型动脉，也可与静脉病变同时存在。

由于发病率低，症状隐匿，其临床表现在不同阶段

各有不同特征，并与受累血管造成的器官和 / 或肢

体缺血损害及损害程度密切相关。当年轻患者出现

发热、贫血、乏力、体重下降等非特异性表现，出

现多部位、多发性动脉瘤或与动脉狭窄性 / 阻塞性

病变同时存在，并且临床炎症指标如红细胞沉降率

（erythrocyte sedimentation rate，ESR）、CRP、铁

蛋白等升高时，应高度警惕炎性动脉瘤的存在。及

时联合风湿免疫科和 / 或医学影像科会诊有利于炎

性动脉瘤的病因诊断和精准治疗。易导致炎性动脉

瘤的常见疾病如下所述。

1.1 系统性血管炎

1.1.1 大动脉炎（Takayasu arteritis） 大动脉炎

是一种病因不明、好发于亚裔青年女性（＜40 岁）

的大血管炎症性病变，女性患者人数约为男性患者

人数的 5～12 倍［4］。从病理学上讲，大动脉炎是由

外膜向内膜发展的全层肉芽肿性动脉炎，受累血管

呈现从管壁增厚到不同程度的管腔狭窄再到闭塞

的过程，部分患者会出现动脉扩张或形成动脉瘤。

近年来，以动脉瘤为始发表现的大动脉炎报道越来

越多，但其机制仍未明确［5］。大动脉炎诊断最常

用的标准是美国风湿病学会 1990 年制定的分类标 
准［6］。综合文献报道，大动脉炎患者中动脉瘤发生

率约为 8.7%～16.6%，且在男性中的发生率高于女

性［7］。海军军医大学（第二军医大学）长海医院

2001 年 1 月至 2017 年 12 月共诊断大动脉炎患者

397 例，其中 66 例在血管狭窄和 / 或闭塞基础上出

现 1 处或多处共 95 枚动脉瘤，其中 46 例为单发，

20 例为多发；大动脉炎合并动脉瘤的主要发生部

位为腹主动脉（22.1%，21/95）、颈总动脉（21.1%，

20/95；左、右颈总动脉分别为 9 例和 11 例）、

升主动脉（18.9%，18/95）、降主动脉（9.5%，

9/95）、肾动脉（7.4%，7/95）；大动脉炎易发生

狭窄和 / 或闭塞的部位为左、右颈总动脉［分别为

33.3%（22/66）和 30.3%（20/66）］，左、右肾动

脉［分别为 27.3%（18/66）和 30.3%（20/66）］，

以及左、右锁骨下动脉［分别为 27.3%（18/66）和

15.2%（10/66）］［8］。

1.1.2 巨细胞动脉炎（giant cell arteritis，GCA） GCA
是一种大血管受累的系统性血管炎，多见于年

长的具有斯堪的纳维亚血统的欧美白人，年平

均发病率超过 20/10 万，其患病率女性是男性的

2～3 倍［9］。在我国 GCA 不常见，尚未见统计相

关患病率的报道。有学者认为 GCA 分 2 种类型，

一种是通常所说的颞动脉炎，主要累及颅内外血

管（如颞浅动脉、面动脉、枕动脉、眼动脉和睫

状后动脉等），引起头痛、头皮疼痛、颌和 / 或
舌运动受限、视觉障碍等症状，平均发病年龄为 
76 岁；另一种主要表现为主动脉炎及大血管炎，

约占所有 GCA 的 50%，平均发病年龄为 68 岁，其

中 20% 可表现为主动脉瘤和主动脉夹层，多数在

胸主动脉段，10% 可发展为大动脉狭窄［10］。后一
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种 GCA 一旦发生胸主动脉瘤或夹层动脉瘤，死亡

风险将增加 3.4 倍，而且不能确定糖皮质激素治疗

是否有益［11］。GCA 早期可仅有非特异性的全身表

现，如发热、乏力和体重下降，彩色多普勒血管超

声显示颞浅动脉的晕轮征（halo sign），尤其是双

侧显示对诊断的特异性较高，如果腋动脉、颈总动

脉也检测到晕轮征则确诊可能性更高。全主动脉的

计算机断层扫描血管成像（computed tomographic 
angiography，CTA）、磁共振血管成像（magnetic 
resonance angiography，MRA） 和 PET-CT 对 GCA
的诊断和评估同样具有重要意义。

1.1.3 变异性血管炎 白塞病（Behçet disease）是

一种慢性变异性血管炎症性疾病，其血管病变发生

率在不同国家和地区差异较大，2.2%～50%不等［12］。

白塞病可侵犯全身大、中、小血管，动脉和静脉甚

至微血管均可受累，因此，2012 年 Chapel Hill 国际

系统性血管炎会议正式将其归类为变异性血管炎［13］。

2014 年修订的白塞病国际标准首次将血管表现纳

入诊断评分系统［14］。白塞病动脉病变发生率约为

1%～7%，以动脉瘤最为常见，其次为动脉狭窄和

动脉闭塞，病变部位多见于主动脉（如腹主动脉、

升主动脉和主动脉弓），下肢动脉和肺动脉也较常

见［15］。合并肺动脉瘤是白塞病最常见的致死原因

之一［12］。海军军医大学（第二军医大学）长海医

院 1999 年 1 月至 2017 年 7 月诊断的 224 例白塞病

患者中，41 例（18.3%）合并血管病变，其中 24 例

发生动脉病变，包括动脉瘤 17 例（27 处）、动脉

栓塞 14 例（23 处）；发生动脉病变部位排名依次

为腹主动脉、股动脉、颈动脉、升主动脉和胸主动

脉，其中动脉瘤发生率为 7.6%（17/224）；25 例发

生静脉血栓病变，部位以下肢为主［16］。

1.1.4 川崎病 川崎病是一种病因不明的急性全身

性炎症性疾病，多见于婴幼儿或儿童，其动脉病变

主要累及冠状动脉及其他大血管，患者可能因发生

冠状动脉瘤、心肌梗死而猝死。川崎病是发达国家

儿童获得性心脏病最常见的原因，临床和流行病学

特征支持感染是其病因，但发病机制尚不清楚，可

能的病原体对大多数个体无影响，仅在小部分遗传

易感者中引起川崎病。如果早期未给予大剂量静脉

注射 Ig治疗，约有 20%的川崎病患儿会发生冠状动

脉瘤，而巨大冠状动脉瘤是川崎病患儿死亡的主要 
原因［17］。

1.1.5 结节性多动脉炎和腺苷脱氨酶 2（adenosine 
deaminase 2，ADA2）缺乏症 结节性多动脉炎主

要累及中等大小血管，尤其是动脉，病变常呈节段

性分布，主要发生于肝、肾、肠系膜等动脉分叉

处，表现为微动脉瘤及血栓形成［18］。其中典型的

病变为内脏多发性微动脉瘤（直径 1～5 mm），常

与动脉狭窄病变共存。彩色多普勒超声检查可发现

中等血管的狭窄、闭塞及动脉瘤形成，选择性动脉

造影还可发现受累动脉出血征象。CT、MRI 及彩

色多普勒超声检查可评估病变范围和程度，用于追

踪病程和治疗反应。

ADA2 缺乏症是近年来发现的一种与基因突

变相关的结节性多动脉炎，由猫眼综合征染色体区

候 选 基 因 1（cat eye syndrome chromosome region 
candidate 1，CECR1）突变引起的 ADA2 缺乏所

致，表现为腹腔多发动脉瘤和 / 或脑卒中及皮肤病

变［19］。该病多见于儿童，表现为间断发热、网状

青斑样皮疹，严重时出现指／趾缺血和坏疽、胃肠

道症状、肾性高血压、神经系统症状及反复脑卒中

等，血管造影常发现腹腔微动脉瘤、相应血管（如

肠系膜上 / 下动脉、腹腔干、肝动脉或肾动脉）狭

窄及肾皮质梗死［20］。

1.2 慢性主动脉周围炎 慢性主动脉周围炎是一

组纤维炎性疾病，属于 IgG4 相关性疾病。慢性主

动脉周围炎主要分为特发性腹膜后纤维化、动脉

瘤周围腹膜后纤维化和炎性腹主动脉瘤 3 个阶段，

患者在不同病期可表现为其中 1 种或多种临床综合

征。该病发病率男性约为女性的 2～3 倍，其病理

基础是腹膜后结缔组织纤维性炎症，造成周围器官

如动脉、静脉、输尿管、输卵管及肾脏等后腹膜

脏器增生、粘连，故很多患者以输尿管狭窄、肾盂

积液、后腹膜和 / 或妇科附件肿块、腹主动脉瘤或

静脉回流受阻导致双下肢明显水肿等为首发症状就

诊。炎性腹主动脉瘤是一种典型的炎性动脉瘤，在

所有腹主动脉瘤中约占 3%～10%［21］。

1.3 临床孤立性主动脉炎和炎性胸主动脉瘤 主动

脉炎属于临床病理诊断，一般分为感染性和非感

染性主动脉炎。一些术后病理确诊的炎性主动脉

炎既无感染证据也无风湿免疫相关疾病，常被称为

临床孤立性主动脉炎。2000 年，美国 Hoffman 教

授团队对 1 204 例主动脉手术标本（88% 为主动脉

瘤）进行了分析，其中 52 例（4.3%）诊断为临床孤

第 9 期．蔡 青，等．加强炎性动脉瘤的认识与鉴别
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立性主动脉炎，也称为特发性主动脉炎（47 例有动

脉瘤形成）。这 47 例患者中有 45 例仅发现胸主动

脉瘤。在 383 例胸主动脉瘤中，有 12% 为孤立性胸

主动脉瘤［22］。故临床孤立性主动脉炎在系统性症状

出现前，胸主动脉瘤可以是其最常见的表现之一。 
2019 年，Hoffman 教授团队又对由 GCA 和临床孤

立性主动脉炎所致胸主动脉瘤及其他非炎性胸主动

脉瘤的主动脉标本进行了微生物 mRNA 分析，认为

GCA 和临床孤立性主动脉炎有相同的微生物学发病

机制，这与非炎性动脉瘤明显不同，并指出部分临

床孤立性主动脉炎可能会发展为 GCA 或其他炎性动

脉瘤，这方面仍需加强临床和影像学随访［23］。

1.4 系统性红斑狼疮（systemic lupus erythematosus，
SLE） SLE 是一种常见的复杂风湿免疫性疾病，

其病理基础是小血管炎。由于长期炎症和服用糖皮

质激素药物等因素，易并发动脉粥样硬化，患者会

在不同时期出现不同部位的动脉瘤，有些在疾病早

期，更多见于疾病中晚期。以色列学者对本国Clatis
健康数据库中的 SLE 患者和对照者进行了回顾性病

例-对照研究，SLE 患者共 5 018 例，同期年龄、性

别、社会经济地位、有无高血压、有无高脂血症、

BMI、是否吸烟等相匹配的对照者 25 090 例，结果

发现 SLE 组主动脉瘤发生率为 0.6%，而对照组为

0.1%，两组差异有统计学意义（P＜0.001）［24］。中

国台湾学者对岛内健康保险数据库中 15 209 例 SLE
患者与同等数量年龄、性别、合并症相似的其他患

者进行统计学分析发现，SLE 并发主动脉瘤及主动

脉夹层的年患病率为 4.26/10 000，且男性、高龄、

难治性高血压和病程＞3 年是 SLE 患者发生动脉瘤

的危险因素［25］。

1.5 类风湿关节炎（rheumatoid arthritis，RA） RA是

一种以炎性滑膜炎为主要表现的系统性疾病，病因

尚未完全明确。以色列学者在一项基于人群基数

的回顾性横断面研究中纳入 RA 患者 11 782 例和同

期年龄、性别相匹配的对照者 57 973 例，研究结果

发现在 RA 组和对照组中合并主动脉瘤者分别有

85 例（0.72%） 和 284 例（0.49%），RA 组 合 并

主动脉瘤的风险高于对照组（OR＝1.48，95% CI  
1.15～1.88，P＝0.002）；在 RA 组中，年龄大的

患者更容易并发主动脉瘤（OR＝1.06，95% CI 
1.04～1.08，P＜0.001），而且吸烟者发生主动脉

瘤的危险性增大（OR＝2.95，95% CI 1.91～4.59， 

P＜0.001）［26］。

1.6 干燥综合征（Sjögren syndrome，SS） SS 也是

常见的风湿免疫性疾病，与 SLE 和 RA 拥有相同的

炎症通路（如 MAPK 通路、TGF-β 通路等）及因

炎症反应加重动脉粥样硬化等特征。中国台湾学者

从岛内健康保险数据库中检索 2000－2010 年诊断

为 SS 的患者及同期年龄、性别等相匹配的对照者

资料，发现 10 941 例 SS 患者中有 47 例、43 761 例 
对照者中有 160 例合并主动脉瘤或主动脉夹层（HR＝
3.642，P＜0.001），表明 SS 患者发生主动脉瘤或

主动脉夹层风险较对照组升高［27］。

1.7 其他 复发性多软骨炎、Cogan 综合征、抗

中性粒细胞胞质抗体相关性血管炎、结节病和脊柱

关节炎等疾病均有大、中、小血管累及和发生动

脉瘤的个案报道。除上述结缔组织疾病外，临床上

还有一些与遗传因素相关的疾病，如纤维肌肉发育

不良、马方综合征、Loeys-Dietz 综合征、Ehlers-
Danlos 综合征等［28］。这些疾病多由遗传因素占主

导的多种因素导致动脉壁退行性变，易发生动脉

瘤，临床表现复杂，易漏诊，值得注意。

2 炎性动脉瘤的诊断和鉴别

炎性动脉瘤的诊断除要求对原发病有深刻认

识和理解外，还需借助影像学手段。尤其是在疾病

早期阶段，当病变仅停留在动脉壁炎症，还没有造

成管腔狭窄时，血液动力学未发生改变，也没有脉

搏减弱、血管杂音、脏器缺血等表现，临床表现只

有非特异性症状（如低热、乏力、纳差等），此

时合适的影像学检查可发现管壁增厚，为医师提供

诊断信息。PET-CT 全身成像具有高灵敏度、高分

辨率等优点，可提供多种风湿免疫系统疾病早期全

身范围内动脉管壁炎症病变程度和分布特点，但其

价格昂贵、辐射较大，不宜用于病情的动态观察及

治疗后随访。CTA 是目前最常用的血管影像学检

查手段之一，具有极高的空间分辨率，扫描技术成

熟，图像简单易懂，不仅可以反映管腔异常，也可

评估管壁改变，缺点是 X 射线辐射及碘造影剂对肾

功能不全患者的影响，不宜用于短期内复查及短期

内治疗后随访。MRA 亦可进行全身成像，能对管

腔病变范围和程度做出全面评估，还可通过评估管

壁厚度及强化程度了解疾病活动度，缺点是检查耗

时长，对血管壁钙化显示不佳，且体内有起搏器及
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铁磁性物质者不宜进行 MRA 检查。高分辨率彩色

多普勒超声检查对血管尤其是浅表血管具有良好

的应用前景，主要优点是简单经济、易重复，适用

于治疗后疗效评估和随访，缺点是操作者需经专业

培训，对设备和技术都有一定要求。数字减影血管

造影（digital subtraction angiography，DSA）曾是

影像学诊断血管病变的金标准，但由于 DSA 是有

创操作、辐射剂量较大，且不能提供管壁信息，在

诊断方面的应用逐渐被 CTA 及 MRA 等无创技术取

代。目前 DSA 多用于指导血管内介入治疗。合理

应用上述影像学技术对于炎性动脉瘤的诊断、鉴别

和随访意义重大。

炎性动脉瘤诊断的另一重点是与感染性动脉瘤

的鉴别。感染性动脉瘤多由周边感染扩散或由异物

植入带入病原体造成，多见于自身抵抗力较弱的人

群，如长期接受糖皮质激素的患者、糖尿病患者或

接受化疗的患者。感染性动脉瘤较其他动脉瘤更易

破裂，必要时应及时外科干预。感染性心内膜炎严

重时侵犯主动脉根部可造成升主动脉局部扩张或动

脉瘤形成，或菌栓脱落造成远端血管栓塞继而造成

局部扩张，是常见感染性动脉瘤病因之一［29］。感

染性动脉瘤的典型表现为长期畏寒、发热、乏力，

血白细胞和中性粒细胞水平增高，ESR、CRP 及降

钙素原水平升高。若影像学检查见短期内形成的

动脉瘤及动脉周边软组织炎症、多灶性病变或血

管周围有积液，则增加了感染性动脉瘤诊断的可能

性。血培养和病原体二代测序技术（next generation 
sequencing，NGS）有助于寻找病原学证据，而且适

时抗感染治疗有助于控制病情，防止局部扩散和动

脉瘤破裂。

3 加强多学科协作，提高炎性动脉瘤诊治的时效

性和有效性

炎性动脉瘤属于非创伤性血管病变，多由与风

湿免疫性疾病相关的血管炎或动脉炎所致，常因动

脉瘤表现而在血管外科或脑血管病科首诊，但炎性

动脉瘤的处理和随访应在多学科协作下进行。若首

诊科室发现年轻患者存在大血管或中等血管动脉

瘤，又有非特异性全身症状如发热、乏力、体重下

降、贫血、关节炎、皮肤病变，以及实验室检查指

标如 ESR、CRP 和 / 或铁蛋白升高等表现，应转入

或请风湿免疫科会诊，在风湿免疫科医师的主导下

明确病因诊断并评估病情严重程度和活动度，制订

进一步的治疗方案和随访意见。经内科治疗后，若

动脉瘤仍明显增大或有破裂风险等，可待病情控制

稳定后进行介入手术干预，以改善患者的预后。

4 小 结

炎性动脉瘤多由风湿免疫性疾病引起，临床

治疗时尽早认识和鉴别动脉瘤的不同病因，采取有

效诊治措施，有利于提高此类患者的生存率和生活

质量。炎性动脉瘤病种繁多，临床表现与受累血管

和脏器有关而无特异性，诊断缺乏血清学生物标志

物，因此其识别和诊断常很困难。此外，炎性动脉

瘤的发病机制和病理学特征尚不完全清楚，对疾病

活动度的判断也仍待进一步完善。随着生物影像学

和分子生物学技术的发展，相信在不久的将来我们

会有更加完善的基础和临床研究成果，为更精准地

诊断炎性动脉瘤提供帮助。
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