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摘  要 

大动脉炎(Takayasu’s arteritis, TA)是一种慢性肉芽肿性血管炎，累及肺动脉时可进展成肺动脉高压，

因其临床表现无特异性，漏诊率、误诊率高，晚期治疗效果较差，预后欠佳。早期进行药物治疗、介入

和外科手术能够获得理想的治疗效果。因此，我们应提高早期诊断意识，及早干预，改善患者预后。本

文就大动脉炎肺动脉高压的情况和治疗进行总结，综述如下。 
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Abstract 
Takayasu’s arteritis (TA) is a chronic granulomatous vasculitis that can progress to pulmonary 
hypertension when the pulmonary arteries are involved. Its clinical manifestations are non-specific, 
resulting in a high rate of missed diagnosis and misdiagnosis, poor late treatment, and poor prog-
nosis. Early medical treatment, intervention and surgery can obtain the ideal therapeutic effect. 
Therefore, we should improve early diagnostic awareness, early intervention, and improve pa-
tient prognosis. This article summarizes the situation and treatment of pulmonary artery in-
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volvement in Takayasu’s arteritis, as reviewed below. 
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1. 引言 

大动脉炎(Takayasu’s arteritis, TA)由 Takayasu 教授于 1908 年首次提出，它是一种慢性肉芽肿性血管

炎，主要累及主动脉及其主要分支，包括肺动脉(Pulmonary Artery, PA) [1] [2] [3]。TA 好发于 40 岁以下

的青壮年女性，在亚洲国家更为常见[4]。其发病机制尚不明确，目前认为自身免疫、内分泌异常、遗传

和环境因素以及炎症在发病机制中起重要作用。在遗传因素中，研究表明，TA 与 HLA-B52、B39.2 和

HLA-DR B1-1301/1302 相关[5] [6]。TA 患者中 PA 受累很常见，其发病率为 5.7%~86% [7]。肺动脉受累

的病理组织学特征与主动脉受累相似，包括肺动脉狭窄和通过侧支支气管动脉进行狭窄再通[8]。TA 受

累肺动脉的浸润性炎症导致血管壁增厚、狭窄、闭塞或动脉瘤等病变，进展为肺动脉高压、肺梗死、右

心衰竭甚至死亡，从而增加心血管发病和死亡的风险[9]。TA 起病隐匿，早期三分之二患者的症状为非

特异性或无明显症状，常导致诊断延迟，影响患者预后。TA-PAI 主要治疗手段为药物、介入及外科治疗。

下面就大动脉炎肺动脉受累的研究进展进行综述。 

2. 临床特点 

大动脉炎肺动脉受累(TA-Pulmonary Artery Involvement, TA-PAI)指大动脉炎累及肺动脉。1940 年，

Oota [10]在尸检研究中证实肺动脉病变与全身动脉受累的病变相似，发现了 Takayasu 动脉炎中的肺动脉

受累。PA 通常与主动脉和其他大动脉并存动脉损伤[11]，孤立性肺动脉炎很少见[9] [12]。TA-PAI 通常

右肺比左肺受累更多，肺叶、肺段和亚肺段分支受累较常见。TA-PAI 进展可导致肺动脉高压、肺梗死、

右心衰竭甚至死亡。 
肺动脉高压(Pulmonary Arterial Hypertension, PAH)被定义为右心导管插入术评估的静止时平均肺动

脉压(PAP) > 25 mmHg，可能由于毛细血管前原因(例如肺部疾病、慢性缺氧和慢性血栓栓塞性疾病)或毛

细血管后病因相关患有左心疾病、主动脉瓣关闭不全或肺动脉炎[13]。大动脉炎肺动脉高压(TA-Pulmonary 
Arterial Hypertension, TA-PAI)由肺动脉炎引起的肺动脉机械性的狭窄[14]。其中12%~13% TA并发PAH，

42.2%~78.1%的 TA-PAI 患者在其病程中有明显的 PAH [15]。一项研究表明将肺动脉收缩压控制在 100 
mmHg (1 mmHg = 0.133 kPa)以下会显著降低患者的病死率及再住院率[16]。 

TA-PAI 预后较差，我国的一项 140 名患者的多中心队列研究表示：TA-PAI 患者 1 年、3 年和 5 年

的总体生存率分别为 94.0%、83.2%和 77.2%，大多数患者死于右心衰竭[17]。在 PAI 患者中，PH 患者的

死亡率是无 PH 患者的 7 倍[16]。 

3. 临床表现 

TA-PAI 的临床表现具有明显的异质性，取决于受累肺血管的区域和疾病进展的严重程度和持续时间。
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由于肺动脉受累常与主动脉受累同时存在，其他动脉受累通常会掩盖肺动脉受累的症状，患者很少出现

心肺衰竭的症状。TA 的病程通常经历三个阶段[18]：以非特异性炎症症状为特征的早期阶段，如发热、

头晕、关节痛、体重减轻；以全身炎症反应和血管壁增厚为特征的血管炎阶段，如外周血管功能不全、

呼吸困难、与血管狭窄有关的胸痛；以及以消散炎症和受累血管闭塞为特征的静止阶段。血管炎阶段是

TA 诊断和治疗的关键时期。有别于 TA 的临床表现，TA-PAI 的最初症状是非特异性的，呼吸系统症状

是大动脉炎首发或唯一的临床表现[14] [19]，当进展为肺动脉高压时，主要症状是劳累性呼吸困难

(68%~83%)，伴随着逐渐加重的运动性呼吸困难，胸咯血(20%~57%)，胸痛(17%~48%)，咳嗽(20%~54%)。 
TA-PAI 从患者出现症状到疾病确诊，相隔时间较长，现阶段记录的大部分 TA-PAI 病例都出现在疾

病的晚期，Wang [20]等人调查了 36 例由 PAI 导致的 TA-PAI，从出现 PH 症状至诊断的时间为 31.0 ± 28.3
个月。随访 33 例患者 36.0 ± 13.2 (12.0~65.0)个月，其中 3 例死于心力衰竭。Gong [21]等人调查了 33 例

TA-PAI 患者，从症状发作至诊断的时间显著长于无 PH 患者。TA-PAI 临床表现的非特异性、症状和体

征表现不明显以及疾病进展速度的多样性往往导致 TA-PAI 诊断延迟。大多数 TA-PAI 患者都会出现疾病

进展性发展和肺血管损伤的严重后果[16]。此外，一些 TA-PH 病例很难与慢性血栓栓塞性肺动脉高压

(CTEPH)鉴别。为了不延误诊断，需要考虑到患者一般体征，对于有不明原因呼吸道症状、肺动脉梗阻、

不明原因 PH 升高、右心衰竭的年轻女性，TA 应被纳入鉴别诊断[22]。TA-PAI 的早期诊断至关重要，早

期积极治疗可以获得较好的效果，从而预防不可逆性狭窄和纤维化血管[23]。 

4. 病情评估 

评估肺动脉受累的模式、程度以及评估当前疾病的病情活动度对于治疗 TA-PAI 至关重要，由于尚

无完整的临床随机对照试验，因此，TA 管理的证据等级较低，通常反映了开放性研究，病例系列和专家

意见的结果[22]。Takayasu 动脉炎的疾病活动性评估非常困难，临床上，尽管许多患者有活动性疾病的

症状，但急性期反应物的血清水平并未升高，而患者似乎处于疾病缓解期，但有其他实验室或放射学证

据表明活动性炎症。此外，目前并没有反映疾病活动的可靠参数，也尚未报道特定的 TA 患者诊断的生

物标志物[16]。TA 中疾病活动的诊断和监测可以综合使用非侵入性成像方法、患者症状、临床发现和急

性期反应物来完成。然而，没有一种单一的成像方法可以提供患者所需的全部信息，并且每种方法在评

估疾病活动和血管炎症方面具有独特和互补的作用。 
目前 2021 美国风湿病管理指南对疾病活动性进行评估[24]：1) 临床监测：评估活动性疾病的临床体

征和症状、四肢血压、炎症标志物水平；2) 炎症标志物：红细胞沉降率、C 反应蛋白水平。3) 无创成像：

首选无创成像：超声心动图，计算机断层扫描血管造影、磁共振血管造影、正电子发射断层扫描、血管

超声；由于活动性疾病的特征尚未确定，目前，基于无创成像识别活动性疾病可能具有挑战性。4) 有创

手段：常规血管造影仍然是诊断和评估 TA 的金标准成像工具。Lupi Herrera [25]等人根据 4 种血管造影

模式对疾病进行分类：I 型，累及主动脉弓和主动脉上干；II 型，累及胸降主动脉和腹主动脉/分支；III
型，累及主动脉弓、主动脉上干和腹主动脉；IV 型，除其他类型外，累及肺动脉。他们对 107 例患者的

常规血管造影研究进行了回顾性分析，发现 35例接受肺动脉造影的患者中有 16例(46%)出现肺动脉受累。

常规血管造影提示 TAK 的发现包括血管壁内表面不规则、狭窄、狭窄后扩张、闭塞和囊状动脉瘤。Yamato 
[3]等人研究了 21 例常规肺动脉造影患者，发现 18 例异常研究(86%)。最常见的发现是主肺动脉或肺叶肺

动脉分支闭塞或狭窄，1 例主肺动脉扩张。肺动脉硬化程度与肺动脉硬化程度无相关性。 

5. 治疗 

目前的治疗包括皮质类固醇(CS)、免疫抑制剂(IS)、生物制剂，以及侵入性治疗，如介入和手术学运
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重建[26] [27] [28]。使用类固醇激素、免疫抑制剂和生物制剂治疗可改善 TA 预后；有症状或严重的肺动

脉狭窄，建议介入及外科手术干预，介入手术因侵入性小，安全性高，近年来被广泛应用。少数病例中

报告了由主动脉炎导致的近端肺动脉重度狭窄的血运重建，包括阻塞肺动脉的重建、补片扩大或旁路[9] 
[12]。需要对 TA 进行长期临床监测，监测的频率取决于缓解的持续时间、参与的部位、疾病进展的风险、

患者的免疫抑制方案，以及患者可靠报告 TA 新症状或体征的能力和可能性[29]目前，TA-PAI 的诊断和

治疗仍然是一个具有挑战性的治疗问题。 

5.1. 药物治疗 

免疫治疗通常用于诱导抗炎反应和维持缓解。药物治疗对于早期有效，最常用的药物包括皮质类固

醇(CS)和常规免疫抑制剂(IS)，如甲氨蝶呤(MTX)、硫唑嘌呤(AZA)，吗替麦考酚酯(MMF)，来氟米特(LEF)。
目前使用 CS 和 IS 抑制血管炎症反应，当 CS 剂量不能降低且常规 IS 药物仍然无效时，或者由于不良事

件而不再使用这些药物时，可以尝试使用生物制剂，生物药物(包括 TNF 抑制剂、利妥昔单抗和托珠单

抗)很有前景[28]。由于 TA 会增加动脉粥样硬化的风险，抗血小板治疗可以降低 TA 中缺血事件的频率[22]。 
1) 皮质类固醇：免疫机制已被证实参与了 TA 血管壁的破坏。糖皮质激素(GC)是达到缓解的一线药

物，在存在活动性疾病的情况下，TA 的标准初始治疗是大剂量(1 mg/kg/天)泼尼松龙或其等效物[17]。
GC 作为一种单一药物，可改善全身症状，恢复受累区域的血流，TA 通常在 GC 剂量逐渐减少后可能发

生复发[30]。在开始 CS 治疗时或逐渐减少 CS 剂量的同时，IS 与 MTX 或硫唑嘌呤联合使用可延长疾病

缓解期[31]。此外，长期 GC 治疗与不良反应相关，如糖尿病、高血压、早期心血管疾病、感染、骨质疏

松和儿童生长受限。对于活动性患者，我们有条件地建议使用非糖皮质激素免疫抑制剂加糖皮质激素，

以尽量减少糖皮质激素相关的毒性。 
2) 免疫抑制剂(Non-GC nonbiologic immunosuppressive therapy)：除 GC 外，可以预先使用免疫抑制

剂，如 MTX，AZA，MMF，LEF。MTX 通常作为医生的首选。当难以停用皮质类固醇时，可使用免疫

抑制药物。对于 TA 临床症状明显缓解，但在血管成像上有新血管区域炎症迹象(如新狭窄或血管壁增厚)
的患者，建议采用免疫抑制治疗。一些病例报告认为 TA-PAI 在发病早期(小于 12 个月)进行免疫抑制剂，

无需介入及手术治疗，亦可获得良好的预后[28] [32] [33] [34] [35] [36]。一些关于 TA-PAI 的病例报告表

明，免疫抑制治疗在早期是有效的，但在需要侵入性治疗的晚期则无效[37]。 
3) 生物制剂：近期研究中，越来越多的生物制剂用于治疗。与缓解期或健康对照组相比，活动性 TA

患者的血清中 TNF-α水平升高，而活动性 TA 患者的 T 细胞中 TNF-α的产生较高[38] [39]。观察性研究

提供的证据表明[24]，抗肿瘤坏死因子(anti-TNF)、英夫利昔单抗(IFX)、利妥昔单抗和托珠单抗等生物制

剂是有效果的，可有效用于难治性 TA。一般生物制剂不单一治疗(即没有 GC)或作为新诊断 TA 患者的

GC 的一线附加疗法。大多数服用抗 TNF 的患者能够减少或停用糖皮质激素，并且无复发生存期明显长

于使用非生物免疫抑制剂观察到的患者，治疗维持完全或部分缓解。 
4) PAH 特异性治疗：PAH 特异性治疗 TA-PAI 的适应症和疗效仍有待阐明。尽管没有确凿证据，

Wang [20]等人报道了 7 例 TA-PAI 患者，由 PAI 引起的 PH 重度增高(平均 PAP > 60 mmHg)，通过 PAH
特异性治疗(波生坦或西地那非)与皮质类固醇联合治疗可得到改善。 

5.2. 手术治疗 

手术干预仍然是 TA-PAI 患者临床管理的重要组成部分治疗。TA 慢性期治疗原则是通过血管内介入

治疗或外科手术对受累器官进行血运重建[8] [40]。使用支架植入术和 PTPA 已成功用于近端 PA 受累，

手术的成功率和预后取决于肺动脉狭窄的部位，长度和阶段。对于短节段严重的肺动脉狭窄，经皮肺动
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PTPA 和支架植入术可安全缓解动脉炎所致肺动脉狭窄[32]。对于长段狭窄伴广泛的肺动脉周围纤维化或

梗阻行搭桥手术，搭桥手术治疗可以有效地恢复心肺功能，与内科介入治疗相比，外科手术更有优势。

外科手术的成功率取决于血管狭窄的位置和阶段，但具有再狭窄或闭塞的风险。由于外科手术难度较大

及手术相关并发症的发生，并未广泛应用。TA-PAI 的最佳手术方式仍尚未确定。肺动脉高压是手术的危

险因素，最近报道的风险增加了 13 倍[9] [12]。 
1) 经皮腔内肺血管成形术(PTPA)和支架植入术：PTPA 和支架置入术是最常见的手术方法。因介入

手术的侵入性较小，避免了体外循环，被广泛用于缓解短节段肺动脉狭窄病变[40] [41]。肺动脉炎行介入

治疗的时机非常重要，适用于疾病的慢性期，当疾病处于病情活动期时，支架置入后再狭窄的频率较高

[28]。Qin 等人[8]研究认为，PTPA 和支架植入术可安全缓解肺动脉炎所致的肺动脉狭窄，手术改善了

TA-PAI 患者的肺动脉压，临床症状得到了缓解，发绀消失、全身动脉血氧饱和度恢复正常。介入手术后

再灌注肺水肿是术后早期并发症[42]。然而，从长期随访来看，高达 77.3%的手术出现术后再狭窄是 PTPA
的主要问题[32]。 

该手术的缺点是存在支架内狭窄、明显的反应性增生、最终阻塞肺动脉分支和扩张至分支血管等问

题[43]。 
2) 外科手术治疗：当出现心肺功能衰竭时，需要进行手术治疗。手术治疗已被作为治疗肺动脉闭塞

或狭窄引起严重缺血症状的标准疗法[8]。对于 Takayasu 的肺动脉炎，目前已报道了 4 种不同类型的外科

手术：a) 肺动脉成形术；b) 搭桥手术；c) 肺动脉内膜切除术；d) 移植物置换术[43] [44] [45] [46] [47]。
Moore [44]等人首先于 1985 年报道了用补片进行肺动脉成形术。短节段的肺动脉狭窄首选肺动脉成形术。

雅各布等人[45]报道了补片成形术和动脉内膜切除术的疗效，动脉内膜切除术主要用于慢性肺血栓栓塞的

病例，对于肺动脉炎而言，内膜切除术在外科技术上要求很高，难以确定正确的肺动脉解剖平面并且术

后有再闭塞的可能性。旁路手术适用于较长狭窄或闭塞病变。Sundt [46]、Nakajima [27]、和 Dhamrah [47]
等人报道了搭桥手术的良好预后，搭桥手术的优点是通过恢复肺动脉血流恢复心肺功能。外科手术不仅

可以减少由 TA 引起的并发症，而且可以提高 TA-PAI 长期生存率。然而，外科治疗的术后并发症是一个

需要重视的问题，吻合部位动脉瘤、植入物堵塞、疾病的频繁进展性和显著的手术死亡率等问题妨碍了

血管重建手术的广泛应用。 

6. 总结与展望 

TA 是一种慢性非特异性血管炎，累及肺动脉时会导致肺动脉狭窄，当发展为肺动脉高压时，因临床

表现的不特异性、缺乏对肺循环受损早期症状的重视、影像学检查的不敏感性以及现有大动脉炎诊断标

准的局限性，导致许多患者未能得到早期诊断及治疗，预后较差。患者容易出现误诊、漏诊的情况。因

此，在活动期进行早期诊断和治疗对 TA-PAI 很重要。增加对 TA-PAI 的早期认识、无创成像的快速发展、

联合免疫抑制的早期使用和生物治疗的增加、外科治疗的进展，包括血管内介入治疗，可能正在改善

TA-PAI 的结果。TA-PAI 的最终目标是找到一个能够控制疾病各个方面的治疗组合，治疗 TA-PAI 的最

佳方法仍有待确定，医疗管理的确立十分重要。目前，相关的挑战还有很多，如减少类固醇激素的毒性

作用、为疾病的每个阶段确定新的生物标志物、进行的临床试验研究、手术干预等等。目前，我们需要

更多的研究来更好地了解 TAK-PH 的发病机制，并引入新的药物和治疗方案，以使疾病缓解时间更长，

治疗更有效，从而为患者带来更好的生活质量。 
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