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大动脉炎诊断标准研究进展

邹玉宝综述，宋雷、蒋雄京审校

大动脉炎（Takayasu arteritis, TA）好发于年轻女性患者，

多在 50 岁以前发病，男女患病率约 1:4[1，2]。首先描述这种疾

病的是日本眼科医师 Takayasu。1962 年我国学者黄宛和刘力

生结合血管造影和尸检病理，首先在国际上提出“缩窄性大

动脉炎 ”这一概念 [3]，后发现受累部位动脉除了狭窄外，少数

也可呈扩张性或动脉瘤样改变，故统称为大动脉炎。大动脉

炎系少见病，有报告称人群患病率 4/10 万 [4]，该病临床表现

变异较大，血管损害的范围和程度变异很大，诊断和治疗存

在许多未知和争议。属于临床上的疑难疾病。为了指导大动

脉炎的诊治，日本、中国以及欧美国家的相关协会或者学组

也在不同时期发布了有关大动脉炎的指南或共识 [5]。

1  目前，临床主要遵循的大动脉炎诊断标准

1988 年发布的 Ishikawa 大动脉炎诊断标准是第一次就该

病的诊断进行了清晰的定义，该标准重点强调了发病年龄和

典型的症状和造影发现，包括：（1） 1 个必须标准：年龄低于

40 岁（诊断年龄或者持续 1 个月以上的典型症状出现时的年

龄 ）；（2） 2 个主要标准：①左锁骨下动脉中段病变，动脉造

影提示最重的狭窄或者闭塞病变位于左锁骨下动脉椎动脉开

口近段 1 cm 至开口远段 3 cm 处；② 右锁骨下动脉中段病变，

动脉造影提示最重的狭窄或者闭塞病变位于右锁骨下动脉椎

动脉开口至以远 3 cm 处；（3） 九个次要标准：①血沉增快，在

病史中发现不明原因的血沉 > 20 mm/h；②颈动脉压痛，而

非颈部肌肉压痛；③高血压，≤ 40 岁患者上肢血压 >140/90 

mmHg（1 mmHg=0.133 Pka）、 下 肢 > 血 压 160/90 mmHg；④

主动脉瓣反流或者主动脉瓣环扩张，通过听诊、超声心动图

或者造影发现；⑤肺动脉病变，肺动脉造影或者肺灌注显像

提示叶或段肺动脉闭塞，肺动脉造影提示肺动脉主干或者分

支管腔不规则、狭窄、闭塞或者瘤样扩张；⑥ 左侧颈总动脉

中段病变，造影提示最重的狭窄或闭塞病变位于颈总动脉中

段（开口后 2 cm 以远的 5 cm 长的病变 ）；⑦头臂干远段病变，

造影提示最重的狭窄或者闭塞位于头臂干远段；⑧降主动脉

病变，造影提示降主动脉狭窄、扩张或者动脉瘤、管腔不规
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则，单纯的动脉迂曲不算；⑨ 腹主动脉病变，造影提示腹主

动脉狭窄、扩张或者动脉瘤、管腔不规则，而主髂动脉 2 cm

区域内无病变，单纯动脉迂曲不算；具备必须标准后，满足

2 项主要标准或者 1 项主要标准 +2 项以上次要标准或者四项

以上次要标准者高度考虑大动脉炎。该标准诊断大动脉炎敏

感性达 84%[6]。

1995 年在印度 Sharma 等 [7] 对 Ishikawa 发布的标准进行

了修订，包括 3 个主要标准和 10 个次要标准，主要标准包

括：（1） 左锁骨下动脉中段病变，动脉造影提示最重的狭窄

或者闭塞病变位于左锁骨下动脉椎动脉开口近段 1 cm 至开

口远段 3 cm 处；（2） 右锁骨下动脉中段病变，动脉造影提示

最重的狭窄或者闭塞病变位于右锁骨下动脉椎动脉开口至以

远 3 cm 处；（3）典型的体征和症状，至少持续 1 个月以上：肢

体间歇性跛行、无脉或者脉搏不对称、双侧肢体收缩压差超

过 10 mmHg、发热、颈部疼痛、一过性黑朦、视物不清、晕

厥、呼吸困难或者心悸；次要标准包括：（1）血沉增快，在病

史中发现不明原因的血沉 > 20 mm/h；（2）颈动脉压痛，而非颈

部肌肉压痛；（3）高血压，上肢 >140/90 mmHg、下肢 >160/90 

mmHg；（4）主动脉瓣反流或者主动脉瓣环扩张，通过听诊、

超声心动图或者造影发现；（5）肺动脉病变，肺动脉造影或者

肺灌注显像提示叶或段肺动脉闭塞、狭窄或者瘤样扩张，肺

动脉造影提示肺动脉主干或者分支管腔不规则；（6）左侧颈总

动脉中段病变，造影提示最重的狭窄或闭塞病变位于颈总动

脉中段（开口后 2 cm 以远的 5 cm 长的病变 ）；（7）头臂干远段

病变，造影提示最重的狭窄或者闭塞位于头臂干远段；（8）降

主动脉病变，造影提示降主动脉狭窄、扩张或者动脉瘤、管

腔不规则，单纯的动脉迂曲不算；（9）腹主动脉病变，表现为

腹主动脉狭窄、扩张或者动脉瘤、管腔不规则；（10）冠状动脉

病变，30 岁以下年轻的无明显的危险因素患者造影提示冠状

动脉病变。满足 2 个主要标准，或 1 个主要标准和 2 个次要

标准，或 4 个次要标准出现者，需考虑大动脉炎的高度可能

性。与原先的标准相比最显著的变化是去除了年龄的必须标
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准，在次要标准方面加上了冠状动脉损害，同时去除了高血

压的年龄和腹主动脉损害中除外主髂动脉损害的要求。该标

准敏感性和特异性分别为 92.5％和 95.0％ [7,8]。

1990 年美国风湿病学会（ACR）提出了新的大动脉炎的

诊断标准，包括 6 项：（1）发病年龄≤ 40 岁；（2）患肢间歇性

运动乏力；（3）一侧或双侧肱动脉搏动减弱；（4）双上肢收缩压

差 >l0 mmHg；（5）锁骨下动脉或主动脉杂音；（6）造影提示主动

脉及一级分支或上下肢近端的大动脉狭窄或闭塞，病变常为

局灶或节段性，且不是由动脉粥样硬化、纤维肌性发育不良

或其他原因引起。符合上述 6 项中的 3 项者可诊断本病。该

标准简洁实用，易于推广使用，在部分国家一直沿用至今，

2011 年中华医学会风湿病学分会关于大动脉炎诊断及治疗指

南中也是据此标准进行诊断。此标准诊断的敏感性和特异性

分别为 90.5％和 97.8％ [9]。

2008 年日本循环学会（JCS）推出了诊断大动脉炎的标

准 [10]：（1） 大动脉炎定义和特点：大动脉炎是一种非特异性

或者病因未明的疾病，可以导致主动脉及其主要分支或者肺

动脉、冠状动脉的狭窄、闭塞或者扩张，可以表现为受累动

脉供应脏器的缺血性改变，或者受累血管扩张后的动脉瘤改

变，根据受累动脉的不同临床表现各异，多见于年轻女性。（2） 

体征和症状：①脑缺血：头晕、头痛、晕厥、偏瘫等；②上肢

缺血：脉搏弱、上肢易疲劳、手指麻木、上肢发凉、疼痛等；

③心脏体征和症状：气促、心悸、胸闷、胸痛、心律失常等；

④呼吸体征和症状：呼吸困难、血痰；⑤高血压；⑥视觉症状

和体征：短暂或持久性视力损害、失明等；⑦下肢症状：间歇

性跛行、乏力、易疲劳；⑧疼痛：颈部疼痛、背部疼痛、腰背

痛；⑨全身症状：发热、全身不适、易疲劳、颈部淋巴结增

大；⑩皮肤症状：结节性红斑；（3） 重要的具有诊断价值的发

现：①上肢脉搏和血压异常：桡动脉脉搏减弱或者消失、双

上肢血压明显不对称；②颈部、背部或者腹部血管杂音；③

心脏杂音：主要来源于主动脉瓣反流；④年轻患者出现高血

压；⑤眼底改变：高血压眼底改变、低血压眼底改变、视力减

退；⑥面部萎缩、鼻中隔穿孔（尤其是在严重的病例 ）；⑦炎

症表现：低热、颈痛、全身不适；（4） 支持性诊断发现：①炎

症反应：血沉升高、C 反应蛋白升高、白细胞增多、γ 球

蛋白增加；②贫血；③免疫异常：免疫球蛋白（IgG、IgA）增

加、C3/C4 增多；④人类白细胞抗原（HLA）: HLA-B52、 B39

异常的多肽位点；（5） 影像学特征性表现：①主动脉钙化：X 线

胸部平片或计算机断层摄影术（CT）；②胸主动脉壁增厚：胸

片、CT 或核磁共振动脉造影（MRA）；③动脉狭窄 / 闭塞：数

字减影血管造影（DSA）、 计算机断层摄影血管造影术（CTA） 、

MRA 发现主动脉弓分支从局灶性到弥漫性狭窄，降主动脉弥

漫性狭窄（不典型主动脉缩窄 ），腹主动脉弥漫性狭窄（不典

型主动脉缩窄 ）、降主动脉和上段腹主动脉连续性狭窄多见，

腹主动脉分支开口狭窄；④扩张性病变：CT、MRA、DSA 或

者超声发现升主动脉弥漫性扩张，经常伴有主动脉瓣关闭不

全，头臂动脉从局灶性到弥漫性扩张，降主动脉扩张伴有动

脉壁不平整，可见局部扩张或者狭窄和扩张的串珠样改变；

（6） 诊断：①确定诊断需要依靠影像学（DSA、CTA、MRA）；

②血管造影提示年轻患者主动脉及其主要分支多处狭窄或者

扩张性改变，即使未发现有炎症病史大动脉炎也是最可能的

诊断；③ 有上述临床或者实验室发现的患者排除下述疾病后

可诊断为大动脉炎；（7） 需要排除下述疾病：①动脉硬化；②

感染性腹部动脉瘤；③白塞病；④梅毒性主动脉炎；⑤颞动脉

炎；⑥先天性血管异常； ⑦ 细菌性动脉瘤。JCS 标准非常细致，

对于专门从事血管疾病的临床医生具有重要意义，但非常繁

复，不利于临床推广。

大动脉炎在儿童及青少年中较多见，2010 年欧洲抗风

湿联盟（EULAR）、欧洲儿童风湿学会（PRES）及儿童风湿病

国际试验组织（PRINTO）联合颁布适用于 l8 岁以下儿童大动

脉炎的诊断标准，又称 EULAR/PRES/PRINTO 标准，该标准

包括 1 项必要条件：血管影像学检查异常，常规造影或者动

脉 CTA、MRA 提示主动脉及其主要分支或者肺动脉扩张 / 动

脉瘤、狭窄、闭塞或者动脉壁增厚，而非由纤维肌性结构发

育不良导致，可呈局限性或者阶段性；和 5 项次要条件：（1）

脉搏消失或跛行，肢体动脉脉搏消失、减弱或者不对称，跛

行表现为肢体活动后肌肉疼痛不适；（2）血压不一致，四肢

血压任何一肢的收缩压差别 >10 mmHg；（3）血管杂音，大动

脉处闻及杂音或者触及震颤；（4）高血压；（5）急性期反应物异

常，血沉 >20 mm/h 或者 C 反应蛋白升高。满足必要条件和

1 项次要条件即可诊断。该诊断标准敏感性和特异性分别为

100％和 99.9％ [11]。

2  当前，大动脉炎诊断标准的缺陷与不足

上述标准是目前临床上主要遵循的指导性文件，梳理

之后就会发现，Ishikawa 标准、修订的 Ishikawa、JCS 标准

虽然全面但繁复难记，非资深医生很难掌握，而 ACR 标准、

EULAR/PRES/PRINTO 标准简明扼要，易于临床使用，故中

国 2011 年制定大动脉炎诊疗指南时借用 ACR 标准。上述各

个标准诊断大动脉炎的敏感性和特异性有所不同，尤其是在

一个区域使用另一个地区制定的标准敏感性和特异性也会发

生变化，日本 Ishikawa 标准诊断敏感性 84%、美国 ACR 标准

诊断敏感性 90.5%，但用于印度大动脉炎的诊治，敏感性分

别下降至 60.4% 和 77.4%[7, 12]。EULAR/PRES/PRINTO 标准敏

感性和特异性均最高，几乎达 100%，但该标准仅是针对 18

岁以下的未成年人，显然不能应用到整个大动脉炎人群使用，

这是它的最大缺点。中国大动脉炎诊治指南借用的 ACR 标准

虽然简洁实用，但是仔细分析该标准存在一定缺陷，临床中

有时遇到部分大动脉炎患者仅有大动脉扩张性病变或伴有动

脉瘤，或未累及弓上动脉，那么 ACR 标准的 2~5 条这 4 条标

准往往难以满足，如果只满足第 1 条和第 6 条，就无法被诊断。

因此，临床中容易有漏诊和误诊的情况。ACR 诊断标准敏感

性 90.5%、特异性 97.8%[9]，也就是仍有接近 10% 的患者被

漏诊、2.5% 的患者被误诊。

另外由于年代所限，Ishikawa 标准、修订的 Ishikawa、

ACR 标准对于动脉损害的判断仅是依靠血管造影，后来的

EULAR/PRES/PRINTO 标准、JCS 标准充分考虑了动脉 CTA

和 MRA 技术发展，因此把在对动脉损害判断中又引入了

CTA 和 MRA 作为与 DSA 一样的判断手段，这是符合技术发

展潮流的重要一步，因为目前 CTA、MRA 技术在评价中大动

脉血管腔方面已经不劣于 DSA：不仅无创、安全性高，而且

还能评价血管壁厚度变化，对于大动脉炎这样一种起源于动

脉壁的非特异性炎症病变，可更为准确的从横断面来识别动

脉壁的结构改变。但 2011 年中国版的大动脉炎诊断治疗指

南中，在 ACR 标准最关键的第 6 条中未能适当调整，仍然使
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用血管造影作为唯一的评价血管变化的手段，显然已经不合

时宜。尤其是动脉造影技术本身在中国尚未普及到基层医院，

无疑限制了大动脉炎诊断标准在广大基层医院实施和推广，

也一定程度阻碍了对于大动脉炎的及时识别判断和治疗。

3  中国制定大动脉炎诊断标准的探索

大动脉炎的发病机制随性别、种族和地域而异，因此

大动脉炎的诊断标准也应该根据上述因素而有所不同。2005

年阜外医院郑徳裕教授总结了 700 例大动脉炎患者的影像资

料，提出了 TA 的诊断标准： （1）发病年龄≤ 40 岁。（2）锁骨

下动脉狭窄或闭塞，脉搏弱或无脉，双侧上肢收缩压差 >10 

mmHg，锁骨上闻及杂音。（3）颈动脉狭窄或闭塞，颈动脉搏

动减弱或消失，颈部闻及血管杂音或有眼底改变。（4）胸、腹

主动脉狭窄，上腹或背部闻及血管杂音，下肢收缩压较上肢

增高不足 20 mmHg。（5）肾动脉狭窄，血压高，病程短，上

腹部闻及血管杂音。（6）病变累及肺动脉分支造成狭窄，或冠

状动脉狭窄，或主动脉瓣关闭不全。（7）红细胞沉降率快。以

上 7 项中，前 2 项为主要诊断指标，并具有其他 5 项中至少

1 项，可诊断为大动脉炎。可疑患者应行血管造影或 MRA、

CTA 等检查明确诊断 [13,14]。该诊断标准一定程度弥补了 1990

年 ACR 标准，并且强调了 CTA、MRA 等诊断方法可以用于

诊断大动脉炎，临床诊断可操作性更强，但是该诊断标准忽

略了大动脉炎扩张性病变和瘤样病变，对单纯累及肾动脉、

或冠状动脉、或肺动脉的患者，诊断准确性并未增加。

2015 年上海中山医院联合乌鲁木齐人民医院等收集了

131 例大动脉炎患者，探索了中国大动脉炎的诊断标准 [15]，

对体征、症状或影像等指标进行统计分析，发现有 8 项指标

能够用于大动脉炎的诊断，且权重不同，具体如下：女性 3 分、

年龄＜ 40 岁 4 分、胸痛或者胸闷 2 分、黑朦 3 分、血管杂音

2 分、脉搏减弱或者消失 5 分、主动脉弓及其分支受累 4 分、

腹主动脉及其分支受累 3 分，分值总计 26，≥ 8 分就可以诊

断大动脉炎，该诊断标准在该人群中的敏感性 90.63%，特异

性 96.97%，但并未被其他队列验证。例如：女性 3 分、年龄＜ 40

岁 4 分、胸痛或者胸闷 2 分，分值总计已 9 分，这样的人群

很大，都诊断为大动脉炎显然不合适，故该评分系统临床价

值有待商榷。

许多研究已经表明，绝大部分大动脉炎患者发病年龄

＜ 40 岁，多数＜ 30 岁，女性为主，但男性在我国患者中约

占 1/4[16]。基于这些事实，汇总以上诊断标准的优缺点，结合

阜外医院大样本病例分析，我们建议我国大动脉炎采用以下

诊断标准：（1）发病年龄＜ 40 岁；（2） 血管受累部位的症状和

（或 ）体征（受累器官供血不足、病变血管相关体征、急性期

受累血管疼痛等 ）；（3） 采用 CTA 或 MRA 或 DSA 所见的病变

部位加病变性质进行综合分型 （表 1），任何一型或多型的病

变部位加任何一型或多型的病变性质组合，排除动脉粥样硬

化、纤维肌性结构不良、先天性动脉畸形、结缔组织病或其

他血管炎。满足以上 3 项，几乎可以包括所有形式的大动脉

炎病损，甚至对超急性期无明显血管影像改变的大动脉炎也

可作出诊断（如：发病年龄＜ 40 岁、血管疼痛、动脉壁外膜

明显肿胀，即已符合 3 项，可作出诊断 ），诊断准确性明显提高，

临床上可能更合理实用。当然，随着诊断敏感性增加，要保

证高特异性，可能需要排除其他原因导致的动脉病变的力度

和费用会有所增长，并且需要设计试验进行临床验证。

4  小结

总之，经过上百年的临床研究，对于大动脉炎这种临

床少见疾病已经建立了一系列的诊断标准，但是各个诊断标

准均有其优缺点，其中最重要的缺点就是上述标准多来源于

研究规模较小的样本，这难免造成结果偏倚大、可靠性差等

问题。目前国际上正在组织大规模的临床协作研究（https://

research.ndorms.ox.ac.uk/public/dcvas/）， 计 划 通 过 收 集 5 000

例血管炎患者数据并进行分析，拟更新或者提出新的大动脉

炎诊断与分型标准，从而克服已有诊断标准的不足，有效减

少误诊或者漏诊等情况，并有利于指导临床诊疗。

表 1  大动脉炎病变综合分型
病变部位 病变性质

Ⅰ型主动脉弓及头臂动脉 A 型狭窄 - 闭塞
Ⅱ型降主动脉、腹主动脉和 ( 或 ) 分支 B 型扩张 - 动脉瘤
Ⅲ型 Ⅰ + Ⅱ C 型混合型
Ⅳ型升主动脉、主动脉瓣或冠状动脉 D 型动脉壁严重增厚钙化
Ⅴ型肺动脉 E 型动脉壁外膜明显肿胀
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