
本版责编：裘佳
美编：林丽

电话：010-58302828-6858
E-mail：qiujia530448356@126.com 2015年12月10日

16 风湿
RHEUMATOLOGY

栏目主编  栗占国
本期执行主编  王天

病例分享

诊治思考

“东方美女”无脉
         ▲ 首都医科大学附属北京安贞医院风湿免疫科  郭衍秋

主诉  女性，31 岁，

主因“左上肢无脉、颈部

疼痛 8 年，加重伴胸痛 1

个月”入院。

现病史  8 年前无明

显诱因出现发热，体温

最高 40℃，无寒战、发

冷，伴头颈部疼痛，左

侧为著。当地医院就诊，

发现左上肢无脉，血压测

不出，左侧颈动脉杂音，

无皮疹、关节痛、口腔溃

疡、外阴溃疡，无雷诺现

象，无口干、眼干、腹泻、

腹痛，无光过敏，有右眼

视物模糊，情绪激动或生

气后晕厥，持续十余秒后

自行好转。无复视、视野

缺损。此后头颈部疼痛、

左上肢疼痛多于活动时

出现，休息后可缓解，伴

双下肢间歇性跛行。3 年

前无明显诱因出现头颈

部疼痛及上肢乏力加重。

1 个月前无明显诱因出现

心悸、胸痛，持续 5~20 

min 不等可自行缓解，胸

痛时伴左头颈部、下颌、

牙、肩背部疼痛，活动或

情绪激动时可诱发，自测

血压右上肢 70~80/30~50 

mmHg，左上肢血压测不

出，伴左下肢乏力、间

歇性跛行加重。为进一

步诊治收入院。

既往史  剖宫产术后

3 年。

体格检查  双肺呼吸

音清，未闻及干湿啰音。

心率 106 次 /min，律齐，

肺动脉瓣可闻及收缩期

1/6~2/6 吹 风 样 杂 音，P2

亢进，未闻及心包摩擦音。

右上肢肱动脉、桡动脉搏

动减弱，左上肢肱动脉、

桡动脉搏动不能触及。右

侧颈动脉、锁骨下动脉可

闻及 3/6 级收缩期杂音，

左侧颈动脉、锁骨下动脉、

左侧股动脉闻及可闻及

2/6~3/6 级收缩期杂音，脊

柱旁均可闻及收缩期杂音，

腹主动脉、肾动脉可闻及

2/6 级收缩期杂音。双足

背动脉搏动弱，难以触及。

辅助检查  血常规正

常；尿常规：尿蛋白（++），

24 h尿蛋白422 mg/d；生化：

TG 2.10 mmol/L、TCHO 

3.06 mmol/L、HDL-C 

1.42 mmol/L 、LDL-C 2.07 

mmol/L，免疫球蛋白、补

体 C3、C4 均 正 常。ESR 

30 mm/h；hsCRP 18.14 mg/

L。ANA（-）, ds-DNA（-）。

ANCA（-）。

心 脏 超 声： 左 室 射

血分数 69%，主动脉瓣轻

度反流。锁骨下动脉超

声：双锁骨下动脉可见

弥漫增厚，右侧最厚约

0.16 cm，左侧最厚约 0.15 

cm。右侧锁骨下动脉起始

血流束变细，直径狭窄率

52%。右侧锁骨下动脉远

段可见血流束多处不规则

变细，直径狭窄率 55%。

左侧锁骨下动脉起始段血

流束宽约 0.26 cm，直径

狭窄率 62%。左侧锁骨下

动脉远段可见血流束多处

不规则变细，最细处宽

约 0.17 cm，直径狭窄率

58%。双髂静脉仅髂外静

脉远心段可见、双下肢静

脉通畅。双下肢动脉超声：

左侧股总动脉全程内中膜

弥漫性增厚，直径狭窄率

约 57%。右侧股总动脉全

程内中膜弥漫性增厚，直

径狭窄率约 63%。右侧胫

后动脉全程内径纤细，远

段管腔结构显示不清，彩

色血流束宽约 0.07 cm。

右侧胫前动脉远段管腔内

透声差，其内仅见星点状

血流信号。左侧股总动脉

PSV 59 cm/s，左侧胫后动

脉远段 33 cm/s，左侧胫

前动脉远段 32 cm/s，右侧

股总动脉 111 cm/s，右侧

胫后动脉远段 13 cm/s。冠

脉 CTA：冠状动脉开口

及近段管腔多发狭窄，右

冠为著，升主动脉、降主

动脉弥漫性管壁不规则增

厚并钙化。

诊断 据美国风湿病

学会 1990 年大动脉炎分

类标准，该患者诊断为

大动脉炎（广泛型）。

治疗 予足量激素口

服联合环磷酰胺治疗，冠

脉动脉病变广泛，且合并

外周血管受累，暂不考虑

介入治疗，可予以扩冠、

降压、抗凝等对症支持

治疗，并心内科随诊。

大动脉炎是指主动脉

及其分支，慢性进行性炎

症 引 起 的 血 管 不 同 部 位

狭窄或闭塞，少数患者可

出现动脉扩张或动脉瘤。

病因未明，主要累及主动

脉、主动脉弓及其分支、

升主动脉、腹主动脉、锁

骨 下 动 脉、 肾 动 脉、 肺

动脉等，为全层动脉炎。

早期血管壁淋巴细胞、浆

细胞浸润，偶见中性粒细

胞及多核巨细胞，内膜增

厚，引起血管阻塞。随之，

中层弹力纤维及平滑肌断

裂、坏死，内膜增厚纤维

化，中外膜缩窄，导致动

脉管腔狭窄和闭塞，并可

形成动脉瘤。

该 病 好 发 于 青 年 女

性，男女比例为 1∶8~9，

发病高峰年龄为 30 岁，

可急性发作，发热、肌痛、

关节痛、食欲减退、厌食、

体重减轻等，部分患者呈

隐匿性起病，直至血管狭

窄、闭塞才出现症状。主

要根据血管累及部位进行

分类（图 1）。

大动脉炎急性炎症期

常有轻度贫血、白细胞升

高、ESR 增快、CRP 阳性、

丙种球蛋白升高。ESR 和

CRP 是反映病情活动的重

要指标。胸部 X 线检查可

有心脏扩大表现。血管造

影可见主动脉及其分支受

累部位的血管腔狭窄或狭

窄后扩张，动脉瘤形成，

甚至管腔闭塞。

目 前 诊 断 一 般 采 用

1990 年 美 国 风 湿 病 学 会

的分类标准（图 2），主

要与先天性纤维肌性发育

不良、动脉粥样硬化、血

栓性闭塞性脉管炎、白塞

病、结节性多动脉炎等疾

病鉴别。

治疗通常首选糖皮质

激素。急性活动期可用泼

尼松 30~60 mg/d，一次或

分次口服，当症状减轻、

ESR 和 CRP 下 降， 逐 渐

减至最低有效维持量。免

疫抑制剂适合于糖皮质激

素疗效差、病情反复活动、

激素减量的患者，也可与

糖皮质激素合用，提高疗

效，减少激素剂量及不良

反 应。TNF-α 拮 抗 剂、

IL-6 抑制剂、抗 CD20 单

抗等生物制剂也可有效控

制大动脉炎。对肾动脉狭

窄所致的肾性高血压，可

行血管重建术。患侧肾脏

已明显萎缩，肾功能严重

受损或肾动脉分支病变广

泛者，行肾切除术。

该病属于慢性、进行

性血管病变，预后主要取

决于并发症及高血压程度。

由于受累动脉的侧支循环

非常丰富，大多数患者预

后较好，可参加一般工作。

据报道，无并发症的患者

95% 可生存 15 年以上。死

亡原因主要是脑出血、肾

衰、心衰、急性心肌梗死、

主动脉夹层和假性动脉瘤

破裂。 

大动脉炎累及冠脉较

少见，但可导致严重临床后

果。有研究表明，临床凡有

外周动脉病变的青年患者，

尤其是女性，如反复发生胸

闷、胸痛，要警惕大动脉炎

累及冠脉的可能。

心电图可提供心肌梗死

或缺血的证据，但心电图正

常不能排除冠脉受累。大动

脉累及冠脉是多见于左主干

或右冠脉开口和冠脉近段狭

窄，冠脉中远段病变亦不少

见，但多合并开口及近段病

变。据受累冠脉病理解剖特

点，冠脉损伤可分为：Ⅰ型，

冠脉口及冠脉近段狭窄或闭

塞；Ⅱ型，弥漫性或局限性

冠脉炎症损伤；Ⅲ型，冠脉

瘤。其中，Ⅰ型最为常见，

罕见冠脉瘤形成。大动脉炎

累及冠脉患者常伴有外周血

管病变，但亦有单纯冠脉受

累的个案报道。

大动脉累及冠脉与大动

脉炎合并冠状动脉粥样硬化

性心脏病可通过以下鉴别：

前者心脏症状发作年龄较

早，较少合并动脉硬化危险

因素，冠脉造影提示病变多

位于冠脉开口及近段，呈均

匀挛缩样变细；后者尽管年

轻时有外周血管病变，但心

脏症状出现年龄较晚，且多

合并动脉硬化危险因素，造

影结果多为偏心性狭窄。

超声心动图可发现心

肌梗死或冠脉严重受累所

致的左室壁节段性运动异

常，但阳性率有待提高。

临床有胸闷、胸痛等症状

的大动脉炎患者均要考虑

冠脉受累可能，应及早行

冠脉 CT 或冠脉造影确诊，

以免延误治疗。因病变多

位于冠脉开口，且狭窄可

能十分严重，造影中如操

作不当有可能导致猝死。

冠脉受累患者保守治

疗预后往往很差，多死于心

脏事件，应尽早行血运重

建。手术时机应尽量避免在

炎症活动期。对于有急性冠

脉综合征的患者，无论是否

处于活动期，都应及早行血

运重建，避免发生心脏意

外，但必须辅以糖皮质激素

或免疫抑制剂治疗。

大动脉炎好发于青年女性

图 1  大动脉炎分类

颈动脉和椎动脉狭窄

和闭塞引起头部缺血，出

现头痛、眩晕、记忆力减退，

咀嚼无力或疼痛，严重者

可有反复晕厥、抽搐、失语、

偏瘫或昏迷。锁骨下动脉

受累导致上肢缺血，可出

现单侧或双侧上肢无力、

酸痛、麻木、发凉，甚至

肌肉萎缩。可见颈动脉、

肱动脉、桡动脉搏动减弱

或消失，颈部或锁骨上窝

可听到Ⅱ级以上收缩期血

管杂音，少数伴有震颤。

病变主要在腹主动脉和肾动

脉，出现肾性高血压，有头痛、

头晕、心悸，下肢出现乏力、发

凉、酸痛和间歇性跛行等症状。

可见高血压，尤以舒张压升高明

显，肾动脉狭窄越严重，舒张压

越高。约 80% 患者于脐上部可

闻及高调的收缩期杂音，单侧或

双侧肾动脉狭窄可在脐一侧或

两侧闻及杂音，但未闻及血管杂

音，不能除外肾动脉狭窄的可

能。正常的下肢动脉收缩压水

平较上肢高 20~40 mmHg，若上

下肢收缩压差小于 20 mmHg，

则主动脉系统可能存在狭窄。

具有上

述 两 种 类

型 的 特 征，

病 变 广 泛，

部 位 多 发，

病 情 一 般

较重。

上述三种类

型均可合并肺动

脉受累，尚未发

现单纯肺动脉受

累者，患者常有

肺 动 脉 高 压 表

现，如心悸、气

短、肺动脉瓣区

可闻及收缩期杂

音和肺动脉瓣第

二心音亢进。

治疗首选糖皮质激素

大动脉炎累及冠脉应尽早血运重建

图 2  1990 年美国风

湿病学会分类标准

（符合任意 3 项可
诊断大动脉炎）

发 病 年 龄
≤ 40 岁；

活动时一个或更多
肢体出现乏力、不
适或症状加重，尤
以上肢明显；

一侧或双侧肱
动脉搏动减弱；

血压差＞10 mmHg，
双侧上臂收缩压差＞
10 mmHg；

一侧或双侧锁骨
下动脉或腹主动
脉闻及杂音；

动 脉 造 影 异
常： 主 动 脉

一级分支或大动脉狭
窄或闭塞，病变常为
局灶或节段性，且不是
动脉硬化、纤维肌发育

不良等原因引起。

头臂
动脉型

主动脉
型或肾
动脉型

广泛型  

肺动
脉型  
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