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主动脉夹层合并功能性肾上腺肿瘤 2 例报告并文献复习

王雷，辛世杰，李禄增，张健，胡海地

（中国医科大学附属第一医院 血管甲状腺外科，辽宁 沈阳 110001）

                                                                                                                                                                                                                                                                                 

摘   要 目的：探讨主动脉夹层（AD）合并功能性肾上腺肿瘤间的关系。

方法：回顾近年收治的 AD 合并功能性肾上腺肿瘤患者共 2 例，结合相关文献复习，分析两种疾病间

的关系。

结果：1 例患者拒绝手术治疗，1 例患者一期行 AD 腔内修复术、二期行肾上腺肿瘤腹腔镜切除术，术后

恢复佳；英文文献中共报道 9 例 AD 合并肾上腺肿瘤患者，国内仅有 2 例相关报道，两种疾病间的关系

分析提示，功能性肾上腺肿瘤所分泌的激素引起继发性高血压或直接作用于动脉壁可能导致 AD 形成。

结论：AD 合并肾上腺肿瘤罕见，两者可能存在一定的关联性，临床诊治过程中应严格筛查。
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Aortic dissection with functional adrenal tumors: 
a report of 2 cases and literature review

WANG Lei, XIN Shijie, LI Luzeng, ZHANG Jian, HU Haidi

(Department of Vascular and Thyroid Surgery, the First Affiliated Hospital, China Medical University, Shenyang 110001, China)

Abstract Objective: To investigate the association between aortic dissection (AD) and functional adrenal tumors.

Methods: Two patients with AD and concomitant functional adrenal tumors admitted in recent years were 

reviewed, and the relationship between the two diseases was analyzed and combined with related literature review.

Results: One patient refused surgical treatment, while the other underwent first-stage aortic dissection 

endovascular repair and second-stage laparoscopic adrenal tumor resection, and recovered after surgery. There 

were a total of 9 cases with AD and concomitant functional adrenal tumors reported in English literature, and 

only 2 relevant cases seen in domestic literature. Relationship analysis between the two diseases indicated that 

the hormones secreted by the functional adrenal tumors may induce the AD formation through secondary 

hypertension or their direct actions.

Conclusion: AD associated with functional adrenal tumors is rare and there may be a connection between the 

two diseases so, in clinical practice, rigid screening should be performed.
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主动脉夹层（aortic dissection，AD）是指由

各 种 原 因 导 致 主 动 脉 内 膜 撕 裂 ， 血 液 通 过 内 膜 撕

裂 口 进 入 主 动 脉 壁 中 层 ， 纵 向 剥 离 内 膜 与 中 层 结

构 ， 从 而 造 成 血 管 壁 分 离 形 成 夹 层 血 肿 。 常 见 病

因 主 要 有 高 血 压 、 动 脉 粥 样 硬 化 、 先 天 性 主 动 脉

畸 形 、 创 伤 、 炎 症 反 应 等 ， 而 合 并 功 能 性 肾 上 腺

肿 瘤 的 患 者 在 临 床 上 少 见 ， 目 前 英 文 文 献 中 仅 有 

9例、国内仅有2例报道。本文将对我科收治的2例

AD合并肾上腺肿瘤患者临床资料进行分析，并复

习相关文献。

1　临床资料

患者1　男，53岁。以“突发胸背疼痛及右下

肢发凉、麻木8 h”为主诉入院，既往吸烟10支/d， 

20年，否认高血压、冠心病、糖尿病等病史。入院

体检：体温37 ℃，脉搏88次/min，呼吸18次/min，

血压200/106 mmHg（1 mmHg=0.133 kPa），专科

检 查 示 右 下 肢 无 肿 胀 ， 右 小 腿 及 足 部 轻 度 紫 绀 、

皮 温 稍 低 于 左 侧 ， 股 腘 及 足 背 、 胫 后 动 脉 均 未 明

显触及，右足趾感觉减退。辅助检查：右下肢血管

超声示右下肢动脉内不规则实质等回声，3D-CTA

示急性AD、左侧肾上腺占位。入院后完善相关检

查、化验，口服葡萄糖耐量试验（OGTT）：0 min 

7.42 mmol/L，120 min 10.34 mmol/L。激素系列： 

2次促肾上腺皮质激素（ACTH） 67.10  pg /mL、

20.00 pg/mL，2次皮质醇（COR） 1 349.00 nmol/L、

510.00 nmol /L，血浆肾素活性（PRA）（卧位） 

0.29 ng/mL，血管紧张素I（ATI）（卧位）2.46 ng/mL，

血管紧张素II（ATII）（卧位）66.00 ng/mL，ATI

（立位）2.7 ng/mL，ATII（立位）67.00 ng/mL，醛固

酮（卧位）0.08 ng/mL，醛固酮（立位）0.18 ng/mL，

去甲肾上腺素14.87 nmol/L，肾上腺素9.56 nmol/L。

K+ 3.48 mmol/L。其余指标无明显异常。确诊为急

性AD、急性右下肢动脉闭塞、左肾上腺嗜铬细胞

瘤 。 患 者 血 压 、 血 钾 控 制 不 佳 ， 请 相 关 科 室 会 诊

并 给 予 相 应 处 置 ， 拟 行 手 术 治 疗 ， 向 患 者 及 家 属

交待病情后，患者及家属因故拒绝手术治疗。

患者2　男，32岁。以“胸背部剧痛8 h”为主

诉入院，既往嗜烟10支/d，12年，否认高血压、糖

尿病、冠心病等病史，入院体检：体温36.8 ℃、脉

搏94次/min、呼吸18次/min、血压160/70 mmHg，

专科查体无明显阳性体征。辅助检查：主动脉CTA

示AD（Stan fo rd  B型）。入院后完善相关检查、

化 验 ， 胸 腹 部 C T A 示 ： 右 侧 肾 上 腺 结 节 影 ， 腺 瘤

不 除 外 （ 图 1 ） ； 肾 上 腺 增 强 C T 示 ： 右 侧 肾 上 腺

可见类圆形肿块影。踝肱指数（ABI）：左0.88、

右0.92。2次OGTT：0 min 5.10 mmol/L、5.33 mmol/L，

120 min 14.12 mmol/L、13.04。血浆糖化血红蛋

白6.2%。激素系列：ACTH 25 .38  pg /mL，COR 

460.70 nmol/L，PRA（卧位）0.29 ng/mL，ATII

（卧位）52.00 ng/mL，ALD（卧位）0.16 ng/mL。

K + 3.28 mmol/L，CRP 136 mg/L，其余指标无明

显异常。确诊为AD（Stanford B型）、肾上腺肿瘤

（原发性醛固酮增多症可能性大）、2型糖尿病、

高 血 压 。 患 者 血 压 、 血 钾 控 制 不 佳 ， 请 相 关 科 室

会 诊 并 给 予 相 应 处 置 。 经 科 室 讨 论 ， 根 据 患 者 病

情 家 属 意 见 ， 在 血 压 、 血 离 子 等 各 检 查 、 化 验 指

标 控 制 稳 定 后 于 全 麻 下 行 胸 主 动 脉 夹 层 动 脉 瘤 腔

内 修 复 术 ， 二 期 于 泌 尿 外 科 行 腹 腔 镜 右 侧 肾 上 腺

切除。术后患者恢复佳，术后6 d安全出院。

图 1　AD 右肾上腺肿瘤 
Figure 1　AD with right adrenal tumor
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2　文献资料  

目 前 英 文 文 献 共 报 道 了 9 例 A D 合 并 肾 上 腺 肿

瘤 的 患 者 ， 国 内 仅 报 道 了 2 例 [ 1 - 1 1 ]。 包 括 上 述 2 例

共 1 3 例 ， A D 合 并 肾 上 腺 肿 瘤 患 者 详 细 资 料 详 见

表1。

3　讨　论

AD是严重威胁人类生命健康的急重症之一，

多 发 生 于 5 0 ~ 7 0 岁 的 中 老 年 人 ， 其 年 发 病 率 约 为

3~5/10万，且呈逐年上升趋势 [12]，具有多样性、

复 杂 性 、 易 漏 诊 、 易 误 诊 、 易 死 亡 等 临 床 特 点 ，

其最常见的病因为高血压[13-14]。而功能性肾上腺肿

瘤 可 通 过 释 放 皮 质 醇 、 醛 固 酮 、 儿 茶 酚 胺 等 激 素

表 1　13 例 AD 合并肾上腺肿瘤患者临床资料 
Table 1　Clinical data of 13 patients with AD and concomitant adrenal tumors

文献 年份 第一作者 性别
年龄

（岁）
　　AD 肾上腺肿瘤（类型、直径） 两者发现时间

1 1975 Triplett 女 54 Stanford A 左肾上腺嗜铬细胞瘤 1 cm 同时
2 2006 Bowen 男 49 Stanford A 左肾上腺嗜铬细胞瘤 6.7 cm×9.2 cm 同时
3 1994 Azizi — — Stanford A 左肾上腺嗜铬细胞瘤 —
4 2005 白云潮 男 65 Stanford B DeBakey III 左肾上腺嗜铬细胞瘤多发、最大 3 cm 同时
5 2005 王祖峰 女 43 Stanford A 右肾上腺嗜铬细胞瘤、0.4 cm×0.4 cm×

　0.3 cm

同时

6 2004 Takagi 女 55 Stanford B 真性动脉瘤 左肾上腺皮质腺瘤 3.2 cm、库欣综合征

　（CS）

同时

7 2009 Petramala 男 63 Stanford B DeBakey III 左肾上腺肿瘤 2.0 cm、CS 同时
8 1983 Shimizu 女 39 Stanford B 右肾上腺皮质腺瘤 1.5 cm×1.5 cm×

　1.0 cm、原发性醛固酮增多症（PHA）

PHA 诊断后 2 年突

　发急性 AD
9 1999 Safi 女 39 Stanford A 左肾上腺皮质腺瘤 1.0  cm、PHA 夹层术后诊断肾上

　腺皮质腺瘤、PHA
10 2010 Harvey 男 39 Stanford B DeBakey III 左肾上腺腺瘤、PHA PHA 诊断后 6 个月

　突发急性 AD
11 2010 Hirai 男 38 Stanford B 左肾上腺腺瘤 1 cm、PHA 同时

病例 1 — — 男 53 Stanford B DeBakey III 左肾上腺嗜铬细胞瘤 同时
病例 2 — — 男 32 Stanford B 右肾上腺肿瘤 1.12 cm×0.65 cm、PHA 同时

表 1　13 例 AD 合并肾上腺肿瘤患者临床资料（续）
Table 1　Clinical data of 13 patients with AD and concomitant adrenal tumors (continued)

文献 合并症 　　主要症状 　　治疗 结果
1 高血压、糖尿病 18 年、左室肥大、

　肥胖、动脉粥样硬化硬化

210 mmHg/100 mmHg、突发剧烈背痛 尚未采取 死亡

2 房颤、高血压 250 mmHg、胸痛 开腹手术同时处理 治愈
3 — — — —
4 高血压 230/140 mmHg、持续性胸痛、大汗 腔内修复、手术切除嗜铬

细胞瘤

治愈

5 NR 意识丧失、神志不清 开腹手术同时处理 NR
6 高血压、糖耐量异常 剧烈背痛 5 个月、近端肌无力、满月脸 开腹手术同时处理 治愈
7 高血压、糖耐量异常 150/105 mmHg、持续背痛、呼吸困难、向心性

　肥胖

腔内修复、腹腔镜手术 治愈

8 高血压、左心肥大 150~200 mmHg/80~100 mmHg、胸背痛 药物治疗 死亡
9 顽固性高血压 24 年、左心肥大、

　冠状动脉瘤

200 mmHg/130 mmHg、胸骨后撕裂样疼痛、呼吸

　困难、大汗

开腹手术、药物治疗 治愈

10 高血压 240 mmHg/100 mmHg、下背部疼痛 药物治疗、手术切除腺瘤 良
11 高血压 190 mmHg/100 mmHg 开腹手术同时处理 治愈

病例 1 急性右下肢动脉闭塞、高血压 200 mmHg/106 mmHg、突发胸背部疼痛、右下肢

　发凉、麻木

药物治疗 好转

病例 2 高血压、糖尿病 160 mmHg/70 mmHg 腔内修复、拟腹腔镜手术 治愈
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引起继发性高血压。表1中约76.92%（10/13）的

患者同时发现并诊断AD、功能性肾上腺肿瘤，但

两者的关系目前尚不明确。

高血压被公认为AD的高危因素之一，约80% 

A D 患 者 合 并 高 血 压 [ 1 3 ]， 表 1 中 8 4 . 6 1 % 患 者 有 高

血 压 病 史 。 除 因 主 动 脉 营 养 血 管 压 力 增 大 、 破 裂

出 血 造 成 主 动 脉 壁 分 离 外 ， 主 动 脉 壁 中 层 囊 性 变

性、坏死也是非创伤性AD形成的前提条件 [8]。长

期高血压对主动脉壁产生的慢性压力可在AD患者

中 产 生 重 要 影 响 。 主 动 脉 内 膜 撕 裂 直 接 暴 露 中 层

病 变 结 构 ， 在 腔 内 血 流 的 冲 击 下 易 造 成 血 管 壁 分

离 ， 形 成 真 假 腔 ， 此 现 象 在 老 年 人 主 动 脉 弹 性 降

低、动脉发生粥样硬化的情况下尤为明显[15]。

嗜 铬 细 胞 瘤 为 罕 见 的 内 分 泌 肿 瘤 ， 每 年 发

病 率 约 为 1 ~ 4 / 1 0 0 万 [ 1 6 ]， 高 血 压 患 者 中 发 病 率 约

为0.2%~0.6% [17]，以过度分泌儿茶酚胺（肾上腺

素 、 去 甲 肾 上 腺 素 、 多 巴 胺 ） 为 典 型 特 征 。 因 其

发 病 率 低 、 症 状 复 杂 多 样 ， 多 数 患 者 在 体 检 或 检

查其他疾病时偶然发现 [2-5]。当嗜铬细胞瘤释放出

一 定 量 儿 茶 酚 胺 时 ， 患 者 会 突 发 血 压 升 高 、 心 律

紊乱，血压可高达200~300 mmHg，严重时可危及

生命。表1中所示AD合并嗜铬细胞瘤患者1–4在

发病时血压均达到200 mmHg以上。嗜铬细胞瘤除

引 起 继 发 性 高 血 压 损 害 动 脉 结 构 外 ， 其 血 压 变 化

也会造成主动脉损害[18]。Hatzaras等[19]认为嗜铬细

胞瘤诱发AD形成的作用机制类似于劳力机制。

 功能性肾上腺肿瘤可过度分泌皮质醇而致库

欣综合征（Cushing ' s  syndrome，CS），尽管CS

目前已公认为AD高危因素，但两者间关系亦不明

确。目前英文文献 [6-7]中仅报道了2例AD合并功能

性肾上腺肿瘤、CS患者。CS可通过以下几个途径

诱发AD形成：引起继发性高血压，高血压严重程

度与高皮质醇血症时间呈正向关系[7]；易造成代谢

障碍，促进动脉粥样硬化发展（表1中6、7）；皮

质 醇 直 接 作 用 于 血 管 壁 ， 促 进 平 滑 肌 细 胞 向 成 纤

维 样 细 胞 化 生 、 抑 制 中 层 胶 原 生 物 合 成 、 促 进 胶

原代谢分解 [20]，成为独立于高血压促进AD形成的

危 险 因 素 之 一 。 也 有 研 究 者 认 为 无 论 是 动 物 还 是

人体内，AD、动脉瘤均与升高的血浆糖皮质激素

水平有关[6]。

原 发 性 醛 固 酮 增 多 症 （ p r i m a r y 

hyperaldosteronism，PHA）多发生于30~50岁女性

患者，是继发性高血压最常见的内分泌病因[21]，在

高 血 压 患 者 中 发 现 率 逐 年 上 升 ， 远 高 于 曾 经 估 计

的1% [22]。醛固酮可直接作用于基质金属蛋白酶及

其抑制剂，改变血管胶原含量、胶原/弹性蛋白比

率，致使动脉中层坏死，诱发AD形成 [23]，还可直

接作用于胰腺B细胞和胰岛素信号传导而影响糖代

谢过程[24]。Abad-Cardiel等[25]证明由PHA导致继发

性 高 血 压 的 患 者 比 原 发 性 高 血 压 患 者 更 年 轻 ， 而

血压、心血管风险则更高。表1中Harvey等[10]报道

的AD合并PHA患者均<40岁，Shimizu等 [8-10]报道

的2例患者在诊断PHA时并未发现AD形成，而在之

后突发急性AD，说明PHA在AD形成过程中具有重

要的促进作用。

综上所述，AD与功能性肾上腺肿瘤可能存在

一定的关联性，在AD患者临床诊治过程中对高血

压原发病因及肾上腺肿瘤筛查，可减少AD患者肾

上腺肿瘤的漏诊。
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