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免疫性疾病相关主动脉病变诊疗进展
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摘要:免疫性疾病相关主动脉病变一直是血管外科中充满挑战的病变ꎬ其主要表现为主动脉阻塞性或扩张性改

变ꎬ从而引发脏器、肢体缺血或瘤体破裂致死风险ꎮ 既往对于引发该类主动脉病变的免疫原发病诊断缺乏特异

性ꎬ可能导致疾病综合管理方面的不足ꎮ 本文从诊断和治疗两个方面分别诠释了常见免疫性疾病相关主动脉病

变(大动脉炎、巨细胞动脉炎、白塞病)临床管理现状ꎬ并给出当前治疗不同类型主动脉病变的推荐方案ꎬ以期为临

床工作和该领域未来发展提供参考ꎮ
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　 　 自身免疫病是多因素所致机体病理性的免疫

反应ꎬ常累及血液系统、骨与关节及周围软组织ꎮ 免

疫性疾病患者若发生主动脉炎症ꎬ往往导致主动脉

管腔阻塞性或扩张性病变ꎬ尤其是合并大动脉炎

(Ｔａｋａｙａｓｕ̓ｓ ａｒｔｅｒｉｔｉｓꎬ ＴＡ)、白塞病(Ｂｅｈｃｅｔ̓ｓ ｄｉｓｅａｓｅꎬ
ＢＤ)或巨细胞动脉炎(ｇｉａｎｔ ｃｅｌｌ ａｒｔｅｒｉｔｉｓꎬ ＧＣＡ)人

群ꎮ 不同于常规粥样硬化所致的主动脉瘤或狭窄病

变ꎬ免疫性疾病相关主动脉病变的治疗不仅需要外

科灵活管理ꎬ还应与原发病的控制紧密结合ꎬ积极开

展多学科协作ꎬ充分做到预后维持[１]ꎮ
在我国导致主动脉病变的免疫疾病主要为 ＴＡ

和 ＢＤꎬ欧美地区则以 ＧＣＡ 为主[２]ꎮ 此外ꎬＩｇＧ４ 相

关性血管炎、结节性多动脉炎、川崎病等亦可导致主

动脉炎症ꎬ但是较为少见ꎬ我国发病率低ꎮ 由于主动
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脉炎原发病情复杂以及血管壁的不稳定状态ꎬ其诊

治和结局预测充满挑战ꎮ 尽管如此ꎬ当前全球在

ＴＡ、ＢＤ 及 ＧＣＡ 的诊断和治疗方面较过去取得了长

足的进步ꎬ对原发病的科学管理以及许多器械和技

术的精进ꎬ提高了临床效率并改善了患者长期生活

质量ꎮ 本综述通过回顾文献ꎬ旨在总结免疫性疾病

相关主动脉病变(阻塞性或扩张性)在国内外诊疗

现状ꎬ并从药物管理、外科手术、腔内治疗及杂交手

术 ４ 个方面分析该类疾病的围术期疗效及长期预后

情况ꎬ为该病的综合诊疗提供参考ꎮ

１　 免疫病相关主动脉阻塞性病变

系统性血管炎有原发性和继发性之分ꎬ其中原

发性包括两大类ꎬ分别为 ＴＡ 和 ＧＣＡ[３]ꎮ ＴＡ 和

ＧＣＡ 均易累及大动脉ꎬ其中主动脉受累多见ꎬ前者

以亚洲人群常见ꎬ后者则多发于欧美地区[２]ꎮ 该二

类免疫性疾病多致主动脉狭窄 /闭塞ꎬ动脉扩张性疾

病相对少见ꎬ但 ＧＣＡ 有较高致胸主动脉瘤的风险ꎮ
ＴＡ 好发青年女性ꎬ早期缺乏特异性症状且病

程缓慢ꎬ同时由于发病率较低和缺乏特异性诊断标

志物ꎬ其诊断具有一定难度ꎮ 尽管临床特征不明确ꎬ
ＴＡ 在进展过程中多与动脉阻塞或瘤样病变相

关[４￣５]ꎮ ＧＣＡ 多发于 ５０ 岁以上女性ꎬ发病年龄高峰

为 ７０ 岁ꎬ其病因亦不明确ꎬ但 ＧＣＡ 相比于 ＴＡ 有较

明显的症状提示ꎬ主要为颞区疼痛、视物模糊、下颌

活动障碍及发热ꎬ其中约 １５％ ~ ２０％患者体温超过

３９ ℃ꎬ且少数 ＧＣＡ 患者出现运动失调和听力

丧失[６]ꎮ
１.１　 诊断

１.１.１　 症状及体征

ＴＡ 引发的主动脉病变早期症状不显著ꎬ仅少

数患者有非特异表现ꎬ如疲劳乏力、低热等ꎮ ＴＡ 病

变多发生于主动脉一级分支如颈动脉、头臂动脉、锁
骨下动脉及肾动脉等ꎮ 其病理改变是受累动脉从外

膜向中膜内发展的炎症过程ꎬ导致管壁增厚造成管

壁狭窄ꎬ患者主要表现为脉搏减弱或消失ꎬ因而有血

压降低或无法测出ꎬ可伴有肢体凉麻感或间歇性跛

行ꎬ次之可能出现头晕、黑曚ꎮ 当肾动脉受累狭窄

时ꎬ可能出现顽固性高血压ꎮ 查体可发现桡动脉、股
动脉、足背动脉搏动减弱或消失ꎬ上下肢压差显著ꎮ
ＧＣＡ 患者常有头皮触痛ꎬ颞动脉走行区压痛明显ꎬ
触之有条索感ꎬ可伴搏动减弱[７]ꎮ
１.１.２　 实验室检查

血沉(ｅｒｙｔｈｒｏｃｙｔｅ ｓｅｄｉｍｅｎｔａｔｉｏｎ ｒａｔｅꎬ ＥＳＲ)和 Ｃ

反应蛋白(Ｃ￣ｒｅａｃｔｉｖｅ ｐｒｏｔｅｉｎꎬ ＣＲＰ)是常见的非特

异性炎症指标ꎬ对 ＴＡ 诊断具有一定的参考意义ꎮ
ＴＡ 活动期往往 ＥＳＲ、ＣＲＰ 升高ꎬ而稳定期恢复至正

常ꎮ 美国风湿协会自 １９９０ 年至今ꎬ仍将原因不明的

ＥＳＲ≥２０ ｍｍ / ｈ 列为 ＴＡ 的次要诊断标准[８￣９]ꎮ 欧

洲风湿协会于 ２０２２ 年将 ＧＣＡ 的诊断标准更新ꎬ并
继续沿用 ＥＳＲ≥５０ ｍｍ / ｈ、ＣＲＰ≥１０ ｍｇ / Ｌ 为重要参

考[１０]ꎮ 肿瘤 坏 死 因 子 α ( ｔｕｍｏｒ ｎｅｃｒｏｓｉｓ ｆａｃｔｏｒꎬ
ＴＮＦ￣α)和白介素￣６( ｉｎｔｅｒｌｅｕｋｉｎ￣６ꎬ ＩＬ￣６)是主动脉

炎症进展过程中的关键ꎬ已被证实参与主动脉炎发

病机制ꎬ同时在病变的主动脉中可检出 ＴＮＦ￣α 和

ＩＬ￣６ 含量显著增加ꎬ提示疾病活动期可能通过血清

学检查提供一定诊断依据[１１]ꎮ 此外ꎬ国内一项研究

根据 １８８ 例 ＴＡ 急性期和 ２４０ 例非急性期患者血清

学对照分析发现 ＩＬ￣６ 升高将导致炎症延迟缓解ꎬ而
随访过程中 ＴＮＦ￣α 或 ＩＬ￣６ 升高也预示着 ＴＡ 复发

高风险[１２]ꎮ
１.１.３　 影像学检查

主动脉疾病检查手段主要包括:血管超声、ＣＴ
血管成像(ＣＴ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙꎬ ＣＴＡ)、磁共振(ｍａｇｎｅｔｉｃ
ｒｅｓｏｎａｎｃｅꎬ ＭＲ) 以及血管造影 ( ｄｉｇｉｔａｌ ｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎ
ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙꎬ ＤＳＡ)ꎮ 超声对于血管腔内血栓形成、
动脉狭窄或动脉瘤检测的敏感性较高ꎬ多应用于外

周动脉检查ꎬ但其评估效力在胸腹主段有限ꎮ 在

ＧＣＡ 诊断中ꎬ超声可检测到颞动脉管壁特征性均匀

增厚ꎬ伴周围低回声“光晕”ꎬ代表动脉壁水肿ꎬ其诊

断敏感度为 ７７％ꎬ特异性为 ９６％[１３]ꎮ ＣＴＡ 可较好

观察主动脉各节段形态ꎬ尤其是三维影像展现了血

管走行、脏支受累及侧支循环细节ꎮ ＭＲ 中管壁“黑
血”强化时亦提示动脉炎症ꎬ对于鉴别粥样硬化和

炎性主动脉疾病有良好效果ꎮ ＤＳＡ 可直观显示病

变部位、程度ꎬ但因有创操作并非是首选ꎮ ＤＳＡ 通

常应用于诊断明确后需进行介入治疗时同期采用ꎬ
可进一步验证病情ꎮ 氟标脱氧葡糖正电发射断层扫

描(ｆｌｕｏｒｏｄｅｏｘｙｇｌｕｃｏｓｅ ｐｏｓｉｔｒｏｎ ｅｍｉｓｓｉｏｎ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ /
ｃｏｍｐｕｔｅｄ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙꎬ ＦＤＧ￣ＰＥＴ / ＣＴ)可显示动脉壁

对同位素摄取情况ꎬ不仅用以判断主动脉炎症活动

性ꎬ还可半定量炎症程度ꎬ有利于细化活动期分

级[１４]ꎮ ＦＤＧ￣ＰＥＴ / ＣＴ 在主动脉炎的病因鉴别方面

具有优势ꎬ可以将免疫性疾病相关主动脉病变从感

染性或肿瘤性病变中筛出ꎬ同时可对早期仅有动脉

壁增厚而没有造成管腔狭窄的病变做出及时诊

断[１５]ꎮ 此外ꎬ全身半剂量 ＦＤＧ￣ＰＥＴ / ＣＴ 在传统

ＰＥＴ 基础上降低了辐射量ꎬ提高了扫描速度ꎬ并可计

算炎性病灶数目[１６]ꎬ但因为 ＰＥＴ 检查花费高昂ꎬ 在
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临床应用中并不广泛[１７]ꎮ
１.１.４　 诊断标准

基于我国患病人群ꎬ将 ＴＡ 诊断细化为以下标

准:①发病年龄≤４０ 岁ꎻ②上肢桡动脉搏动减弱 /消
失或双侧压差> １０ ｍｍＨｇ(１ ｍｍＨｇ ＝ ０.１３３ ｋＰａ)ꎻ
③颈动脉病变致搏动减弱或消失ꎻ④胸腹主动脉病

变致腹部 /背部可闻及≥２ 级血流杂音ꎬ或上下肢压

差>２０ ｍｍＨｇꎻ⑤肾动脉狭窄致血压升高ꎻ⑥冠脉 /
肺动脉狭窄ꎬ可伴主动脉瓣关闭不全ꎻ⑦ＥＳＲ 升高

伴动脉走行区压痛ꎮ 前两点为主要标准ꎬ当合并后

五项中任一项时可确诊 ＴＡ[１８]ꎮ
２０２２ 年发布的美国风湿病学会 /欧洲抗风湿病

联盟指南亦列述 ＧＣＡ 诊断标准ꎬ其中参考指数≥３
分的指标包括:①发病年龄≥５０ 岁(必要诊断条

件)ꎻ②突发视力丧失(３ 分)ꎻ③ＥＳＲ≥５０ ｍｍ / ｈ 或

ＣＲＰ≥１０ ｍｇ / Ｌ (３ 分)ꎻ④颞动脉活检阳性或超声

可见“光晕”征(５ 分) [１０]ꎮ 此外ꎬ其他临床表现也起

到一定辅助诊断作用ꎬ包括:肩 /颈部晨僵(２ 分)ꎬ下
颌或舌头活动不利(２ 分)ꎬ新发暂时性头痛(２ 分)ꎬ
双侧腋窝受累(２ 分)ꎬＦＤＧ￣ＰＥＴ 检查下主动脉显示

弥漫性活动炎症(２ 分)ꎮ 值得注意的是ꎬ近年有报道

称彩超和 ＭＲ 对 ＧＣＡ 诊断效力及价值近乎病理

活检[１９]ꎮ
１.２　 治疗

１.２.１　 药物治疗

针对原发免疫疾病的处理ꎬ常用药物包括:糖皮

质激素(ｇｌｕｃｏｃｏｒｔｉｃｏｉｄｓꎬ ＧＣ)、免疫抑制剂( ｉｍｍｕ￣
ｎｏｓｕｐｐｒｅｓｓａｎｔꎬ ＩＭＳ) 以及生物制剂ꎮ 作为一线用

药ꎬＧＣ 和 ＩＭＳ 无论是在处理 ＴＡ、ＧＣＡ 还是 ＢＤ
等ꎬ其药物管理的关键是基于患者症状、病情是否活

动期、累及血管以及有无脏器受累情况判断ꎬ而后进

行剂量调整ꎮ ＥＵＬＡＲ 建议主动脉炎确诊后即刻开

展 ＧＣꎬ４０~６０ ｍｇ / ｄꎬ联合 ＩＭＳ 治疗ꎬ于 ２~３ 个月内

逐步减量至 １５~ ２０ ｍｇ / ｄꎬ之后以≤１０ ｍｇ / ｄ 维持 １
年ꎮ 为了便于细化治疗措施ꎬＥＵＬＡＲ 将病情复发

分类为大复发(活动期ꎬ伴有脏器缺血或致主动脉

进行性扩张、狭窄或夹层)和小复发(活动期ꎬ但不

符合大复发标准)ꎮ 当患者出现小复发时ꎬ可将 ＧＣ
增至前一次有效剂量ꎻ若是大复发ꎬ则将 ＧＣ 恢复为

４０~６０ ｍｇ / ｄꎮ 当动脉炎复发仍无法控制时ꎬ考虑加

用 ＴＮＦ 抑制剂或者托珠单抗[２０]ꎮ 对于不同病因ꎬ
药物治疗大同小异ꎮ ＡＣＲ 建议炎症早期即应用

ＴＮＦ 抑制剂ꎬ此外主动脉炎活动期合并动脉瘤破裂

患者应予以围术期大剂量 ＧＣ 冲击ꎮ ＩＭＳ 选择方

面ꎬ建议 ＧＣＡ 首选托珠单抗ꎬ而 ＴＡ 人群应首选甲

氨蝶呤或霉酚酸酯ꎬ其中难治性 ＴＡ 可考虑 ＴＮＦ 抑

制剂ꎬ次之考虑托珠单抗[２１]ꎮ
Ｋｗｏｎ 等[２２]发现他汀类药物可降低 ＴＡ 复发的

风险ꎬ而另一项多中心研究表明他汀可显著降低免

疫性胸主动脉炎二次手术干预风险ꎬ可视为主动脉

炎保护因素[２３]ꎮ 主动脉炎术后患者可行抗凝治疗ꎬ
动态调整肝素用量ꎬ可控制出血风险[２４]ꎮ 总之ꎬ本
病的治疗应遵循内科治疗为主、外科治疗为辅的原

则ꎬ即使影响到脏器供血或脏器功能时ꎬ也要先进行

内科干预ꎬ控制急性病变ꎬ否则易出现球囊扩张后或

支架置入后短期内再阻塞等情况ꎬ严重影响介入治

疗的成功率ꎮ
１.２.２　 腔内治疗

处于炎症非活动期的患者可依照主动脉病变基

本的手术指征进行相应治疗ꎬ例如主动脉狭窄 /闭塞

引发肢体缺血症状、肾功能不全或胸腹部疼痛等ꎬ主
动脉瘤直径较大ꎬ增长速度过快ꎬ瘤体形态不规则或

血栓脱落造成远端栓塞ꎮ 一般短段的病变可选择球

囊扩张成形ꎬ长段病变视情况考虑是否杂交手术ꎮ
鉴于免疫性疾病影响ꎬ近期的指南继续沿用既往策

略ꎬ推荐腔内治疗首选球囊扩张ꎬ而支架仅作为备选

或者Ⅱ期后再复发的补救措施[２２]ꎮ 合并 ＴＡ 或

ＧＣＡ 的主动脉病变具有高再狭窄风险ꎬ而支架植入

后对管壁的刺激可能加速内膜增生及纤维化[２５]ꎮ
多次的腔内治疗ꎬ尤其是不伴支架植入的球囊扩张

可显著改善腔内治疗长期通畅率ꎬ其预后不亚于搭

桥治疗ꎬ但反复的介入治疗花费较大ꎬ其成本－效益

欠佳[２６]ꎮ
１.２.３　 开放手术

对于长段或多节段主动脉阻塞病变ꎬ搭桥仍被

视为治疗“金标准”ꎮ 一项纳入 ７７０ 例 ＴＡ 患者(总
计 １ ３６３ 处病变)的 Ｍｅｔａ 分析发现开放手术较腔内

治疗显著增加了长期管腔通畅率[２７]ꎬ但围术期较高

的死亡率和心血管事件风险需要注意ꎮ 腔内治疗需

要在病变段直接释放球囊 /支架ꎬ而多次对管壁施加

应力可能致原本炎症侵袭后变脆弱的平滑肌细胞坏

死ꎬ随着弹力纤维崩解反而促进动脉瘤形成ꎮ 相比

之下ꎬ搭桥横跨了病变主动脉ꎬ并未直接对炎症受累

部位产生刺激ꎬ同时因两端吻合于正常主动脉管腔ꎬ
亦显著减低了诸如内膜剥除、补片成形或血管切除带

来的吻合口假性动脉瘤、大出血等风险ꎬ同时搭桥对

于主动脉阻塞远段已形成的良好侧支循环的损伤更

小ꎬ有利于在手术基础上进一步改善患者症状[２８]ꎮ
１.２.４　 杂交手术

免疫性疾病相关主动脉病变尤其以 ＴＡ 和
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ＧＣＡ 易累及降主动脉ꎬ个体可能出现胸腹及弓部主

动脉联合病变ꎮ 鉴于病变广泛ꎬ若行胸腹联合切口ꎬ
创伤巨大ꎬ且围术期感染、出血及心肌梗死风险

高[２９]ꎮ 为了改善患者围术期预后ꎬ杂交手术以灵活

结合开放和腔内治疗的方式受到推崇ꎬ其中约 ８０％
的主动脉病变患者在开放治疗同时辅助以腔内球囊

成形 /支架植入[２９]ꎮ 对于降主动脉近弓部较局限病

变可予以球囊扩张后ꎬ视管腔获得情况考虑是否予以

支架植入ꎬ降主远段长段病变可选择开腹搭桥ꎬ或者

侧剖胸腹部离断部分肋软骨以便处理胸腹主动脉病

变[３０￣３１]ꎮ 总之ꎬ杂交手术在应对主动脉多节段病变时

具有明显优势ꎬ一定程度减轻创伤ꎬ还缩短手术时间ꎬ
同时在复杂病变节段发挥搭桥优势ꎬ避免了导丝通过

困难、再狭窄率高的问题ꎬ增加了手术成功率ꎮ

２　 免疫病相关主动脉扩张性病变

主动脉扩张性疾病包括动脉瘤及夹层ꎬ而在免

疫相关疾病人群中ꎬ动脉瘤的发病率相对较高ꎮ 一

项前瞻性研究发现在合并 ＴＡ、ＧＣＡ 或 ＢＤ 的胸主

动脉炎队列中ꎬ主动脉夹层病变约 １３％ꎬ主动脉瘤

约 ８４％ꎬ其中无症状动脉瘤占比最大为 ７０％[３２]ꎮ
ＢＤ 累及主动脉病变多为假性动脉瘤ꎬ而据笔者所

在中心观察ꎬ腹主动脉段受累常见ꎬ约占 ６３％[３３]ꎮ
ＴＡ 和 ＧＣＡ 引发的主动脉病变中假性动脉瘤并不

常见ꎬ部分表现为狭窄后节段扩张ꎬ可通过球囊扩张

狭窄段缓解相关症状ꎮ 因此本部分主要针对主动脉

性 ＢＤ 的诊治展开讨论ꎮ
２.１　 诊断

ＢＤ 多发于亚洲及中东地区ꎬ血管受累者男性

多于女性ꎮ 主动脉瘤是血管性 ＢＤ 中较少见但最严

重的类型ꎬ其患者人群具有高死亡风险ꎮ 目前对于

ＢＤ 的早诊断尚缺乏特异性标志物检验ꎬ主要是基

于临床表现ꎬ包括:口腔溃疡、外阴溃疡、皮肤结节性

红斑以及对于 ＢＤ 诊断特异性较强的针刺试验ꎬ而
眼疾和血管病变是诊断标准之一[３４]ꎮ 实验室检查

方面ꎬＢＤ 活动期或者复发期时ꎬＥＳＲ 或 ＣＲＰ 偶有

升高ꎬ但与疾病活动性无显著相关性ꎮ 在 ＣＴＡ 和

ＤＳＡ 检查中往往可见主动脉假性动脉瘤形成ꎬ真性

动脉瘤少见[３５]ꎮ 值得注意的是ꎬＢＤ 血管病变多样ꎬ
ＢＤ 也可导致动脉狭窄及静脉血栓形成ꎮ
２.２　 治疗

２.２.１　 药物治疗

ＧＣ 和 ＩＭＳ 依然是治疗 ＢＤ 的一线用药ꎮ 对合

并眼部受累的患者ꎬ可按照 １ ｍｇ / ｋｇ / ｄ 的剂量予以

激素局部和系统性炎症ꎬ而前 ３ ｄ 可应用甲强龙

(１ ｇ)治疗ꎬＧＣ 使用 ４ 周后可逐量减少ꎮ 血管性白

塞患者应用 ＧＣ 联合硫唑嘌呤 ２.５ ｍｇ / ｋｇ / ｄ 可有效

控制炎症ꎬ此外环磷酰胺口服(２ ｍｇ / ｋｇ / ｄ)或是静

脉滴注 ４ 周(７５０ ~ １ ０００ ｍｇ / ｍ２)也有助于缓解 ＢＤ
引发的全身及主动脉炎症ꎮ 生物制剂 ＴＮＦａ 抑制剂

对白塞病血管病变有肯定疗效ꎬ已推荐早期应用[２０]ꎮ
２.２.２　 开放手术

目前对于 ＢＤ 引发的主动脉瘤治疗已逐渐趋于

腔内化ꎬ但开放手术对于不满足介入适应证的患者

仍有着重要的意义ꎮ 考虑到假性动脉瘤特点以及动

脉壁炎症ꎬ开放术式的选择具有多样性ꎬ包括假性动

脉瘤切除后补片修补或人工血管吻合等[３５￣３６]ꎮ 对

于动脉瘤破裂的患者ꎬ因需急诊手术ꎬ有研究提出对

于肾上段的腹主动脉瘤进行补片修补ꎬ肾下段可选

择动脉瘤切除联合人工血管重建血流[３５]ꎮ 补片修

补区域可采用人工移植物包裹ꎬ可能具有降低动脉瘤

复发风险ꎬ但并无高质量证据支持这一方法[３５￣３６]ꎮ
２.２.３　 腔内治疗

随着血管外科医师技术和介入器械的发展ꎬ腔
内治疗目前已成为 ＢＤ 相关主动脉假性动脉瘤的治

疗的主要策略之一ꎮ 研究表明腔内治疗结合规律的

围术期 ＧＣ 和 ＩＭＳ 管理可有效改善长期预后[３３]ꎮ
该队列中 ２６ 例血管性 ＢＤ 主动脉瘤患者均接受治

疗ꎬ长达 １０ 余年的随访过程中出现 １ 例内漏ꎬ假性

动脉瘤扩张 ２ 例ꎬ近心端锚定区动脉瘤复发 ２ 例ꎬ远
心端复发 ４ 例ꎬ穿刺点处无假性动脉瘤形成ꎬ５ 年免

于不良事件生存率为 ７４％ꎮ 根据不同病变采取多

元化的器械搭配以达到个性化治疗目的ꎮ １７ 例患

者接受单纯覆膜支架植入ꎬ２ 例裸支架＋弹簧圈栓

塞ꎬ４ 例开窗支架ꎬ１ 例分支支架ꎬ２ 例杂交手术ꎮ 统

计结果表明ꎬ术前 ＥＳＲ≥１６ ｍｍ/ ｈꎬＧＣ 用量≤１１.５ ｄꎬ
ＩＭＳ≤１５.５ ｄꎬ９.５％的 ｏｖｅｒｓｉｚｅ 是不良预后的风险因

素[３３]ꎮ 另外ꎬ关于 ＢＤ 相关腹主动脉瘤治疗的队列

中也提出ꎬ腔内治疗并非独立的部分ꎬ需要与 ＧＣ 和

ＩＭＳ 等药物应用紧密结合才能降低并发症率ꎮ

３　 总　 结

无论主动脉狭窄性还是扩张性病变ꎬ都有原发

与继发之分ꎮ 本综述主要就原发免疫相关性主动脉

病变角度进行讨论ꎬ而继发性主要包括感染、肿瘤及

遗传等因素ꎬ需要进行合理鉴别ꎬ以选择正确的治疗

方案ꎮ 免疫相关疾病可导致主动脉受累ꎬ通过炎症

导致病理生理改变ꎬ进而引发阻塞或扩张性病变ꎮ
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作为原发性血管炎ꎬＴＡ 和 ＧＣＡ 可导致主动脉管壁

重构ꎬ多见阻塞性病变ꎬＢＤ 多累及静脉系统ꎬ主动

脉病变少见ꎬ但其所致假性动脉瘤破裂风险极高ꎬ有
必要在动脉炎非活动期进行干预ꎮ 实验室诊断尚无

有效的标志物ꎬ往往需要通过 ＥＳＲ 和 ＣＲＰ 进行辅

助判断ꎮ ＣＴＡ、血管核磁 ＭＲＡ 和 ＰＥＴ 可鉴别血管

炎ꎬ后者还可定量炎症水平ꎮ 激素和免疫抑制剂ꎬ以
及生物制剂治疗仍是基石ꎬ后续根据复发情况及器

官受累程度动态调整药物剂量及用法ꎮ 符合手术指

征的患者视解剖情况选择腔内、开放或杂交手术ꎬ对
于合并主动脉瘤破裂患者ꎬ腔内治疗可以降低围术

期死亡率ꎬ但是远期并发症发生率较高ꎮ 无论是动

脉瘤还是阻塞病变ꎬ若多发且复杂ꎬ可结合患者机体

状态选择是否开展杂交手术治疗ꎮ
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