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摘   要 多发性大动脉炎（TA）是一种累及主动脉及其主要分支以及肺动脉的少见的、慢性血管炎，常见于

生育期女性。目前诊断 TA 活动期主要依靠全身表现、典型缺血症状、急性期实验室指标升高、以及

血管壁影像特征。然而，鉴于本病活动期是慢性的、无痛的病程，并且缺乏特征性实验室和影像学

检查结果，故对 TA 疾病活动期以及所带来的机体损害的评估是不够的。两个最近推出的多系统临床

评估工具—DEI.Tak 和 ITAS2010，似乎对评估 TA 疾病活动度以及所带来的机体损害有帮助。如何

准确判断大动脉炎活动度，及时发现病情复发及准确掌握手术时机仍是当前临床工作中的难题。本

文笔者就该方面的问题进行综述。

                                                  [ 中国普通外科杂志 , 2014, 23(12):1701-1706]
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ABSTRACT Takayasu’s arteritis (TA) is a rare chronic vasculitis involving the aorta and its main branches, as well as the 
pulmonary arteries, and occurs most frequently in women in childbearing age. Currently, the diagnosis for TA 

active stage depends on systemic manifestations, typical ischemic symptoms, elevated acute-phase responses, and 

angiographic features. However, the assessment for disease activity and TA-induced damage is insufficient due to 

its chronic, indolent disease course and lack of specific laboratory and imaging findings. Two recently introduced 

multi-systemic clinical assessment tools, DEI. Tak and the ITAS 2010, seem to be helpful in assessing the 

disease activity and damage of TA. How to accurately determine the disease activity, timely detection of disease 

recurrence and properly define the timing of surgery are still unsolved problems in current clinical practice. In this 

article, the authors address the issues of these concerns. 
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多 发 性 大 动 脉 炎（Takayasu arter i t is，TA）

是 一 种 发 生 在 主 动 脉 及 其 主 要 分 支 动 脉 以 及 肺

动 脉 的 少 见 的、 慢 性 血 管 炎， 常 见 于 生 育 期 女

性，发病年龄多在 10~30 岁 [1]。国外资料患病率约 

2.6/100 万，在亚洲的日本、中国及印度报道发病率

较高，东亚国家发病率大约是西方的 100 倍 [2-3]，故

有学者称本病为“东方美女病”[4]。但目前还缺乏

大规模流行病学数据。

TA 常常呈慢性临床过程，并反复发作 [5]。甚

至有学者认为 TA 和巨细胞动脉炎可能是同一疾病

的 2 个阶段 [6]。少数患者呈自限性，不需要长期的

免疫抑制剂治疗，也不会进展至血管闭塞阶段 [7]。

活 动 期 评 估 对 于 患 者 治 疗 方 式 的 选 择 尤 为 重 要，

虽然严重缺血时需急诊行血运重建 [8]，但误认为患

者 处 于 非 活 动 期 而 进 行 的 血 运 重 建 会 带 来 更 高 的

并 发 症 和 二 次 干 预 率，甚 至 可 能 引 起 其 他 部 位 动

脉的炎症变化，使病情加重 [9]。然而，对 TA 来说，

即使疾病处于非活动期时，也很难界定疾病是否处

于临床缓解阶段 [10]。在一组被认为达到临床缓解

的病人行血管造影时发现有 61% 病人血管是不正

常的，从明显临床缓解的病人身上获得的 9 根动脉

标本中发现至少 4根有血管炎症活动特征 [7]。如何

准 确 判 断 TA 活 动 度， 及 时 发 现 病 情 复 发 及 准 确

掌 握 手 术 时 机 仍 是 当 前 临 床 工 作 中 的 难 题， 尤 其

对 于 伴 有 重 要 脏 器 严 重 缺 血 患 者。 本 文 就 目 前 的

主 要 评 估 指 标 包 括 临 床 表 现、 实 验 室 指 标、 影 像

学 检 查 等 以 及 最 新 的 活 动 期 评 分 标 准 等 方 面 加 以

详细论述。

1　临床表现

TA 患者的临床表现是复杂多样的，但大部分

患者常常以全身性炎性表现为首发症状，如发热、

头 痛、 乏 力、 体 质 量 减 轻、 肌 痛 和 关 节 痛 等 全 身

症 状， 当 患 者 出 现 缺 血 症 状 时 常 提 示 病 变 处 于 终

末 期。 对 血 管 方 面 的 体 格 检 查 较 简 单， 常 常 作 为

TA 疾病评估的第一步。但是在一项研究中发现，

同影像学资料相比，体检的价值是有限的 [11]。常见

体征有血管杂音、无脉或肢体血压差异，任何单个

项目都具有 52%~71% 的敏感性和 59%~86% 的特异

性，当同时发现有两种异常检查结果，特异性较高

（88%~100%），但是敏感性较低（6%~30%）[12]。

即使有缺血症状或体征，也并不总是表示血管壁的

活动性炎症 [10]。

2　急性期实验室检查结果

在 TA 急性期实验室检查评估中，最常用的仍

是 血 沉（ESR) 和 C- 反 应 蛋 白（CRP)， 尽 管 被 认

为敏感性和特异性都不高 [13]。在 1 项研究中，TA

活动期患者有 23% 的实验室指标正常 [14]。同样，

TA 活动期患者只有 72% 血沉升高，而在非活动期

患者中仍然有 44% 血沉升高 [7]。

还 有 研 究 者 [15] 对 TA 患 者 基 质 金 属 蛋 白 酶

（MMP）的研究显示，与对照组相比，TA 患者中

MMP-2 水 平 明 显 升 高， 但 是 未 发 现 其 与 TA 活 动

性存在相关性；与对照组和处于疾病缓解期的 TA

患 者 相 比， 处 于 活 动 期 的 患 者 MMP-3 和 MMP-9

明显升高，并且急性期通过激素治疗得到控制后这

些 指 标 也 相 应 下 降， 故 认 为 MMP-3 或 MMP-9 与

疾病的活动性呈正相关。

血 清 自 身 抗 体 如 抗 主 动 脉 或 抗 内 皮 抗 体 [16-17] 

和血清生物标志物如 IL-6，IL-8，IL-18 和 BAFF[18-19]

被认为与 TA 活动度有关，但是，这些数据有待进

一步研究证实。最近来自意大利 [20] 和日本 [21] 的两

组数据认为正五聚体蛋白 3（PTX-3）可 作 为 监 测

TA 活动期很好的血清学标志物，后者甚至认为血

浆 PTX-3 水 平 在 鉴 别 TA 活 动 期 与 非 活 动 期 方 面

比 ESR、CRP 具 有 更 高 的 特 异 性 和 敏 感 性， 并 且

PTX-3 受全身炎症反应影响较小。而我国学 者 [22]

认为以平行试验的方法联合 PTX-3 和 MMP-9，其

判定 TA 活动期的敏感性最高，为 98.33%。

Dogan 等 [23] 认为内皮细胞等相关因子可能与

TA 活动期相关，并对循环内皮细胞（CEC）、循

环内皮祖细胞（CEPC）及血管内皮细胞生长因子

（VEGF）进行了实验研究。研究发现 CEC 在 TA

患 者 中 比 健 康 对 照 组 明 显 升 高（P<0.001）， 而

TA 活动期与非活动期组间无明显差异，但与 CRP

有 一 定 相 关 性， 而 CEPC、VEGF 在 TA 活 动 期 组

明显高于非活动期和健康对照组；故认为 CEC 在

TA 患 者 中 升 高， 而 CEPC、VEGF 升 高 可 能 提 示

患者处于活动期。

总之，对于 TA 来说，目前还没有单一的血清

学试验，联合多项实验室指标可能更能准确判定活
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动度。特异的血清学标志物还需进行进一步研究。

3　影像学表现

随 着 影 像 技 术 的 快 速 发 展， 用 于 血 管 疾 病 的

影像技术也广泛应用于临床。目前应用于 TA 的各

种 成 像 技 术 已 有 广 泛 的 报 道 及 评 估， 希 望 这 些 非

侵 入 性 的 成 像 方 式 能 对 血 管 相 关 疾 病（ 闭 塞， 狭

窄 及 动 脉 瘤 等） 有 一 个 准 确 的 评 价， 测 量 炎 性 病

变 活 动 期 血 管 壁 状 况， 区 分 是 炎 性 病 变 还 是 动 脉

粥样硬化，并评估治疗效果。对于血管成像，DSA

一直被认为是“金标准”，但是有逐步被 MRA、

CTA 及 PET 取代之势，并且 DSA 仅能显示管腔内

情况，对于管壁及血管周围病变基本是盲区，在此

就不再赘述。虽然动脉管腔的狭窄程度与管壁的炎

症反应并非正相关 , 炎症消退后管壁仍可因纤维化

而出现狭窄，而管壁的炎症并不一定会导致管腔狭

窄 [7]，但是，动脉管壁的增厚程度与大动脉炎的活

动状态仍有一定相关性。

3.1  CTA/MRA

对 比 增 强 的 MRA 或 CTA 可 清 晰 显 示 主 动 脉

全程及它的主要分支。一些研究者提出了 CTA 在

评 价 疾 病 活 动 性 和 免 疫 抑 制 剂 治 疗 后 监 测 疾 病 进

程中的作用 , 然而，大剂量的放射线辐射和碘对比

剂暴露限制了 CTA 在 TA 常规随访中的应用 , 且价

格昂贵。

除了评估管腔狭窄，CTA/MRA 还可提供有关

血管壁厚度信息，水肿和对比强化情况 [24]。希望

这些数据能够反映血管炎症改变，并可能反映疾病

活动性以及对免疫抑制剂疗效评估。最近有报道认

为 MRI 对比增强延迟扫描技术对于诊断炎性动脉

壁可能很有用 [25]，认为管壁的延迟强化是 TA 活动

期的有力证据，但是作者还是没有完全阐明血管壁

炎症和疾病发展的确切联系。Sueyoshi 等 [26] 认为

主 动 脉 分 支 和 肺 动 脉 的 闭 塞 以 及 假 性 动 脉 瘤 形 成

也提示病变处于活动期，而仅仅动脉壁增厚并不能

认为病变处于活动期 [27]。还有学者 [28] 对病变血管

的对比增强 MRA 信噪比（SNR）进行研究，发现

SNR 与 TA 活动度明显相关。

要想获得高质量的血管壁及管腔的 MRA 图像

需要特定的设备，目前也还没有经过证实的标准图

像采集方式。总的来说，CTA 和 MRA 虽然在评价管

腔形态（狭窄、动脉瘤）方面有很大优势，但在评

估 TA 活动度方面，其作用需要更多的研究来证实。

3.2  18 氟 - 脱氧葡萄糖正电子发射 CT

18 氟 - 脱 氧 葡 萄 糖 正 电 子 发 射 CT（18F-FDG 

PET-CT）可以敏感的发现动脉管壁的炎性病灶。

它是通过细胞对氟脱氧葡萄糖（FDG）的摄取能力

来反映组织的代谢情况，进而通过影像反映功能状

态。临床已经用于肿瘤、心肌梗死和脑缺血的诊断

和定位。在大动脉炎患者中，动脉壁内聚集的炎性

细胞大量摄取氟脱氧葡萄糖，扫描时可发现病变的

位置并估计炎症的活动强度。这点与 MRA 有相似

之处。PET 用于 TA 活动期评价，其前期工作认为

有较高灵敏性和特异性 [29]；而最新研究报道 [30] 认

为 PET 在 评 估 TA 活 动 期 及 疾 病 诊 断 方 面 均 不 令

人 满 意。 其 研 究 受 限 于 样 本 资 料 较 少， 并 且 在 鉴

别动脉炎和动脉粥样硬化方面较受限 [31]。18F-FDG 

PET 显 像 还 与 药 物 治 疗 效 果 密 切 相 关， 可 用 于 验

证 非 活 动 期 炎 症 反 应 标 志 物 仍 然 升 高 患 者 的 治 疗

效果 [32]。Karapolat 等 [33] 的一组数据显示在 TA 活

动 期 患 者 PET 显 像 获 得 全 部 阳 性 结 果， 即 100%

敏感性，而少数临床非活动期患者亦有阳性发现，

特异性为 88.9%，这个结果对于 TA 活动度评估已

相当令人振奋，也预示将来的 PET 研究将有助于

定位这个新兴的影像学检查方法角色。

在利用 FDG-PET 来研究大血管炎方面，为了

解决当前的一些问题，研究人员也在探索一些新型

配体。（11C）PK11195 其中之一，它与外周苯二

氮卓受体相结合，并大量存在于激活的单核 / 巨噬

细胞内 [26]。在一项初步研究中，仅在看似临床活

动期的大血管炎患者中发现（11C）PK11195 被更

多血管摄取 [34]。

3.3  超声成像

相比于其它检查方式，在 TA 诊断中超声检查

被低估了 [5]。早在 1991 年，Maeda 等 [1] 就提出了

TA 受累颈动脉的典型超声征象，称“通心粉”征，

表现为受累节段动脉管壁的弥漫性、均匀性增厚，

由“高 - 中（低）- 高”3 层回声构成，横切面呈

均匀环状增厚（“甜甜圈”征）；王亚红等 [35] 用

“靶环征”来描述管壁“低 - 高 - 低”3 层回声带

相间分布的同心环状结构。多普勒超声对颈动脉病

变 尤 其 是 在 显 示 血 管 狭 窄 方 面 具 有 较 高 的 敏 感 性

（90%）和特异性（91%）[36]。但是，对于主动脉
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和锁骨下动脉，超声是很难观察的。超声也可能帮

助诊断炎症活动期，可显示活动期病变低回声和管

壁增厚 [37]。在 TA 的几项超声研究中发现，超声不

仅 可 以 显 示 逐 渐 僵 硬 的 动 脉（ 其 在 不 同 疾 病 中 常

常作为预测心血管疾病病死率的独立风险因素），

而且可以观察动脉粥样硬化斑块和血管内膜、中膜

厚度 [38]。但是超声征像和疾病急性期以及急性期

实验室指标的联系还没得到很好阐述。

由 于 近 些 年 超 声 造 影 剂 的 广 泛 应 用， 有 学 者

尝试利用超声造影来观察 TA 受累颈动脉管壁的增

强 情 况。Magnoni 等 [39] 研 究 提 示， 病 变 颈 动 脉 管

壁内的造影增强信号是新生滋养血管存在的标志，

与大动脉炎管壁的炎症反应有关。随后，Giordana

等 [40] 又报道了 1 例 35 岁女性患者颈动脉壁的超声

造影表现及随访过程中的变化，发现治疗前管壁同

样 出 现 明 显 的 造 影 增 强， 管 壁 内 可 观 察 到 多 个 由

微泡填充的滋养血管；而治疗后 3 个月及 6 个月，

管壁厚度无明显变化，但强化程度却逐渐减低，可

观察到的滋养血管也逐渐减少。这些新的发现均表

明 颈 动 脉 超 声 造 影 在 大 动 脉 炎 活 动 性 的 监 测 及 疗

效评价方面有潜在的应用价值。

4　当前用于 TA 活动期诊断的现状

对于 TA 的疾病评估需要从血管和全身性特点

这两方面着手 [12]。直接关注 TA 的检查结果是很有

限的。尽管已有一些相关队列研究文献出版，但是

在 TA 的临床实验中还没有完全确证的结果。有少

数 几 个 研 究 已 关 注 把 用 于 其 他 疾 病 的 诊 断 方 式 用

于 TA 中，也还没有得出确切结果。在已出版的临

床试验和队列研究中，回顾性分析这些疾病的评估

方式，还是可以获得一些有用的信息。

TA 活动度评估对确定治疗方案及预测远期治

疗效果非常重要。但目前文献中尚未统一。因为类

固醇在 TA 治疗中的不可替代作用，所以一些作者

将 使 用 类 固 醇 的 诊 断 性 治 疗 作 为 该 病 活 动 期 的 唯

一决定因素。这个定义太狭隘，有可能将处于缓解

期 无 须 使 用 内 固 醇 患 者 与 处 于 活 动 期 而 尚 未 应 用

类固醇的患者混为一谈。NIH 对于 TA 活动期有一

个简单定义：主要包括有全身性症状，新的杂音，

急性期实验室指标和典型的血管造影表现 [7]，活动

期定义为有两项或两项以上指标加重或新发指标。

Mayo 诊所的研究者 [9] 也应用了相似的两项或两项

以上 TA 指标来定义活动期病变，不同的是用升高

的 CRP 及术中或标本所见的急性炎症反应取代了

原来的一些指标，这样可能会更严谨，但若没有行

开放手术，活动期将难以诊断。这些指标包括全身

表现，血清标志物如 ESR 或 CRP 升高，病变动脉

病理标本发现急性炎性反应，术中发现动脉及周围

软组织急性炎性反应。

5　TA 活动期评分

“伯明翰血管炎活动度评分”（BVAS）专门

阐述了血管炎活动期证据 [41]。虽然设计用于所有

血 管 炎， 但 是 BVAS 还 是 主 要 用 于 ANCA（ 抗 中

性粒细胞胞浆抗体）相关性血管炎的治疗性实验，

尤其适用于小血管及中等血管性血管炎。BVAS 涉

及 大 血 管 的 血 管 炎 缺 乏 敏 感 性， 很 少 用 于 临 床 研

究，但其用于评估预后具有较大价值，可预测疾病

病死率 [42]。

DEI.Tak（TA 的 疾 病 活 动 指 数） 作 为 一 种 新

近 发 明 的 疾 病 评 估 工 具， 对 于 大 动 脉 疾 病 的 的 评

估 明 显 优 于 其 他 疾 病。 其 本 质 在 于 前 3 个 月 体 格

检查的变化 [43]。在一项来自土耳其的 TA 患者研究

中， 大 部 分 疾 病 缓 慢 进 展 的 患 者 在 DEI.Tak 评 分

中 没 有 变 化 [34]。 由 于 DEI.Tak 本 质 上 还 是 起 源 于

BVAS，其大部分内容是针对小血管炎的，并没有

涉及 TA 患者，在 TA 患者这些内容也不会改变。

所 以， 这 些 标 准 的 判 别 能 力 并 不 高； 按 照“ 内 科

医 师 综 合 评 估”， 在 DEI.Tak 阴 性 组 31% 的 患 者

被认为有活动性疾病，而 DEI.Tak 评分 >1 的患者

中 18% 的患者被 PGA 认为处于非活动期。尽管活

动 期 或 进 展 期 患 者 同 非 活 动 期 患 者 相 比 有 更 高 的

DEI.Tak 评 分， 但 是 PGA 和 DEI.Tak 能 够 达 成 一

致 的 也 只 有 68%。 这 些 研 究 增 加 了 DEI.Tak 变 化

的敏感性。

最 近， 一 个 DEI.Tak 的 新 版 本 —ITAS2010

（印度多发性大动脉炎评分 2010 版）出版 [44]，该

ITAS2010 是 用 来 评 估 TA 活 动 期 一 个 新 的 综 合 指

标，主要评估心血管系统，并联合 ESR 和 CRP，

即 ITAS-A（ITAS-ESR and ITAS-CRP）， 对 疾 病

状 况 提 供 更 全 面 的 评 估。 其 标 准 是 ITAS2010 得

分 ≥ 2， 或 ITAS-A（ITAS-ESR and ITAS-CRP）
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≥ 3 被认为 TA 处于活动期。

虽然非常需要对 TA 活动期进行测量、评估，

但是目前还是没有统一确证的标准。未来对于 TA

的研究，将集中在找到确切的、具有特异性的疾病

评估方式。 

随着 TA 的研究进展，研究人员仍面临巨大挑

战。TA 因为涉及多个系统，且属罕见病，招募大

量的 TA 患者来进行队列研究和临床实验几乎不可

能。一些患者临床表现模糊，并带有很大主观意识

（比如疲劳、关节痛等），还有一些患者直到晚期

已导致不可逆损伤时才出现临床症状（如急性心肌

梗死、突发单侧失明）。慢性复发和缓解过程交替

出现，临床表现的多样性以及缺乏特异性实验室指

标都使得 TA 的临床评估困难重重。除了糖皮质激

素，很少有其他有效的治疗用药。因而，当前只有

非常有限的相关数据来确切有效的评估患者病情。

综上所述，当前对于 TA 的病情评估是很困难

的，尤其是对于缺乏特异性的活动期评估。对于体

格 检 查、 实 验 室 指 标 或 影 像 特 点、 以 及 医 生 所 定

义的疾病活动期指标，这些均没有很可靠的联系。

在 TA 的临床试验及临床实践中，还是迫切需要一

个确证的评估方法。综合以上评估方式，并动态观

察各项指标，可能更利于 TA 活动期评估。目前正

在进行 TA 活动度评估研究的“OMERACT 血管炎

工作组”已制定了详细的研究计划 [45]，我们期待

该研究结果能提供更多可利用信息。
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