
血管炎诊治概述



血管炎分类（按受累血管大小）

分类 受累血管 病名

大血管 主动脉及其一级分支
大动脉炎

颞动脉炎

中血管
内脏器官的一级动脉及其
主要分支

血栓闭塞性脉管炎

结节性多动脉炎

川崎病

小血管
小动脉、小静脉、毛细血
管

ANCA相关性血管炎

显微镜下多血管炎

韦格纳肉芽肿

变应性肉芽肿性血管炎

免疫复合物血管炎

过敏性紫癜

原发性冷球蛋白血症

类风湿性血管炎













共同临床特征

• 血管炎为“血管”的“炎症”，故患者表现为器
官的缺血或出血以及炎症的症状和体征。

• 系统表现：
－不明原因的发热（FUO）：38-39℃

－不适、乏力、体重减轻

• 局部表现



中大血管炎的内脏表现

颈总动脉 头晕（眩晕），头痛，晕厥

上颌动脉 下颌跛行（咀嚼肌无力或疼痛）

眼动脉 视力缺损

锁骨下动脉
上肢麻木，冷觉，易疲劳，左右臂血
压差，无脉

肾动脉 高血压，肾功能不全

肠系膜动脉 缺血性小肠结肠炎

冠状动脉 心绞痛，心肌梗死

肺动脉 咳嗽，血痰，呼吸困难，肺梗死



小血管炎的内脏表现

皮肤
网状青斑，皮下结节，紫癜，皮肤溃
疡，指/趾端坏死

外周神经 多发性单神经炎

肌肉 肌痛

关节 关节痛

肾脏 坏死性（新月体形）肾小球肾炎

胃肠道 胃肠溃疡，胃肠出血

心脏 心肌炎，心律失常

肺 肺泡出血

浆膜 心包炎，胸膜炎

眼 视网膜出血，巩膜炎



诊断流程



 大动脉炎
 结节性动脉炎
 显微镜下多血管炎
 韦格纳肉芽肿



大动脉炎(Takayasu arteritis)

• 指主动脉及其主要分支的慢性
进行性非特异性炎性疾病。

• 病变多见于主动脉弓及其分支，
其次为降主动脉、腹主动脉和
肾动脉。

• 主动脉的二级分支，如肺动脉、
冠状动脉也可受累。

大动脉炎



• 由于血管内膜增厚，导
致管腔狭窄或闭塞，少
数患者因炎症破坏动脉
壁中层，弹力纤维及平
滑肌纤维坏死，而致动
脉扩张、假性动脉瘤或
夹层动脉瘤。

•  本病多发于年轻女性，30岁以前发病约占90%

。 
    40岁以后较少发病。



临床分型

根据病变部位可分为：

• 头臂动脉型(主动脉弓综
合征)

• 胸一腹主动脉型
• 广泛型
• 肺动脉型



头臂动脉型(主动脉弓综合征)

• 颈动脉和椎动脉狭窄和闭塞，可引起脑部不同程度的缺
血，出现头昏、眩晕、头痛，记忆力减退，单侧或双侧视
物有黑点，视力减退，视野缩小甚至失明，咀嚼肌无力和
咀嚼疼痛。
• 上肢缺血可出现单侧或双侧上肢无力、发凉、酸痛、麻
木，甚至肌肉萎缩。颈动脉、桡动脉和肱动脉搏动减弱或
消失(无脉征)。
• 约半数患者于颈部或锁骨上部可听到Ⅱ级以上收缩期血
管杂音



胸一腹主动脉型：

• 髂动脉受累：下肢无力、酸痛、
皮肤发凉和间歇性跛行

• 肾动脉受累：高血压，尤以舒张
压升高明显，主要是肾动脉狭窄
引起的肾血管性高血压

• 约80％患者于上腹部可闻及Ⅱ级
以上高调收缩期血管杂音，在主
动脉瓣区可闻及舒张期杂音。



广泛型：

• 具有上述两种类型的特征
• 属多发性病变
• 多数患者病情较重



肺动脉型：

• 上述3种类型均可合并肺动脉
受累，约占50%，单纯肺动脉
受累者罕见

• 肺动脉高压：大多为晚期并发
症，约占1/4，多为轻中度

• 肺动脉瓣区可闻及收缩期杂音
和肺动脉瓣第2心音亢进



实验室检查

• 无特异性实验室指标
• ESR：是反映本病疾病活动的一项重要指标。疾
病活动时ESR可增快，病情稳定后ESR恢复正常

• CRP：其临床意义与ESR相同，为本病疾病活动
的指标之一

• 其他：WBC↑或PLT ↑，也为炎症活动的一种反
应。可出现慢性轻度贫血



影像学检查

• 彩超：可探查主动脉及其主要分支狭窄或闭塞(颈
动脉、锁骨下动脉、肾动脉等)，但对其远端分支
探查较困难

• 血管造影：可直接显示受累血管管腔变化、管径
大小、管壁是否光滑、受累血管的范围和长度，
但不能观察血管壁厚度的改变

• CT和MRI：增强CT可显示部分受累血管的病变，发
现管壁强化和环状低密度影提示为病变活动期，
MRI还能显示出受累血管壁的水肿情况，有助下判
断疾病是否活动





临床诊断

40岁以下女性，具有下列表现1项以上者，应怀疑本病：

① 单侧或双侧肢体出现缺血症状，表现为动脉搏动减弱或消
失，血压降低或测不出

② 脑动脉缺血症状，表现为单侧或双侧颈动脉搏动减弱或消
失，以及颈部血管杂音

③ 近期出现的高血压或顽固性高血压，伴有上腹部Ⅱ级以上
高调血管杂音

④ 不明原因低热，闻及背部脊柱两侧或胸骨旁、脐旁等部位
或肾区的血管杂音，脉搏有异常改变者

⑤ 无脉及有眼底病变者



诊断标准
                          1990年美国风湿病学会(ACR) 分类标准

①发病年龄≤40岁
②肢体间歇性运动障碍：活动时1个或多个肢体出现逐渐加重
的乏力和肌肉不适，尤以上肢明显

③肱动脉搏动减弱：一侧或双侧肱动脉搏动减弱

④血压差>10 mm Hg：双侧上肢收缩压差>10mmHg

⑤锁骨下动脉或主动脉杂音：一侧或双侧锁骨下动脉或腹主动
脉闻及杂音

⑥血管造影异常：主动脉一级分支或上下肢近端的大动脉狭窄
或闭塞，病变常为局灶或节段性。且不是由动脉硬化、纤维
肌发育不良或类似原因引起

• 符合上述6项中的3项者可诊断本病

• 此诊断标准的敏感性和特异性分别是90.5%和97.8%



鉴别诊断

① 先天性主动脉缩窄：多见于男性，胸主动脉造影见特
定部位狭窄

② 动脉粥样硬化：常在50岁后发病，伴动脉硬化的其他
临床表现

③ 肾动脉纤维肌发育不良：多见于女性，肾动脉造影显
示其远端2/3及分支狭窄，无大动脉炎的表现

④ 血栓闭塞性脉管炎(Buerger病)：好发于有吸烟史的年
轻男性，为周围慢性血管闭塞性炎症

⑤ 白塞病：常有口腔溃疡、外阴溃疡、葡萄膜炎、结节
红斑等，针刺反应阳性

⑥ 结节性多动脉炎：主要累及内脏中小动脉



• 结节性多动脉炎(polyarteritis nodosa，PAN)

    是一种以中小动脉的节段性炎症与坏死为特征的非
肉芽肿性血管炎。主要侵犯中小肌性动脉，呈节段
性分布，易发生于动脉分叉处，并向远端扩散

• 病因不明，可能与感染(病毒、细菌)、药物及注射
血清等有一定关系，尤其是HBV感染

• 男性发病为女性的2.5～4.0倍，年龄几乎均在40岁
以上

结节性多动脉炎



临床表现

Ø肾脏：PAN肾脏受累最多见

• 以肾脏血管损害为主，急性肾功能衰竭多为肾脏
多发梗死的结果

• 可致肾性恶性高血压
• 如见肾小球肾炎应归属于显微镜下多血管炎(急性
肾小球肾炎是微小血管炎的独特表现)

• 由于输尿管周围血管炎和继发性纤维化可出现单
侧或双侧输尿管狭窄



肾小叶和弓状动脉囊状动脉瘤



Ø骨骼、肌肉：约50%患者有关节痛，约1/3患者
骨骼肌血管受累而产生恒定的肌痛，以腓肠肌
痛多见

Ø神经系统：
• 周围神经受累多见，约占60%，表现为多发性单
神经炎或(和)多神经炎、末梢神经炎

• 中枢神经受累约占40%，临床表现取决于脑组织
血管炎的部位和病变范围，可表现为弥散性或
局限性单侧脑或多部位脑及脑干的功能紊乱，
出现抽搐、意识障碍、脑血管意外等。



Ø消化系统：
• 消化系统受累提示病情较重，见于约50％患者

• 若发生较大的肠系膜大动脉的急性损害可导致
血管梗死、肠梗阻、肠套叠、肠壁血肿，严重
者致肠穿孔或一腹膜炎

• 中、小动脉受累可出现胃肠道的炎症、溃疡、
出血

• 发生在胆道、胰腺、肝脏损害则出现胆囊、胰
腺、肝脏的炎症和坏死，表现为腹部绞痛、恶
心、呕吐、脂肪泻、肠道出血、腹膜炎、休克



Ø皮肤：约20～30%的患者出现皮肤损害，病变
发生于皮下组织中小肌性动脉，表现为痛性红
斑性皮下结节，沿血管成群分布，大小约数毫
米至数厘米。也可为网状青斑、紫癜、溃疡、
远端指(趾)缺血性改变

Ø心脏：发生率约36～65%，是引起死亡的主要
原因之一，尸检心肌梗死的发生率6%。一般无
明显心绞痛症状和心电图典型表现。也可出现
充血性心力衰竭及心包炎

Ø生殖系统：睾丸和附睾受累发生率约30%，卵
巢也可受累，以疼痛为主要特征
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