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　　[摘要]　青年女性患者,16岁,主因胸闷、头痛4d入院,入院当天胸闷加重,活动耐量下降,并出现胸痛,心
电图为aVR导联抬高,其余导联均显著压低。心脏彩超提示左室壁运动弥漫性减低。化验患者氧分压降低,肌
钙蛋白、C反应蛋白、D二聚体定量、血沉均升高。冠脉造影提示左主干病变,于病变处植入1枚支架。后续完善

检查,全身大动脉CT血管造影(computedtomographyangiography,CTA)显示肺动脉、肾动脉多处弥漫性管壁增

厚、狭窄。患者符合大动脉炎诊断,给予激素+免疫抑制剂+托珠单抗治疗大动脉炎及冠脉介入后抗血小板、抗
凝、抑制心室重塑、利尿减轻心脏负荷、抑酸护胃等综合治疗,患者病情好转出院。5个月随访患者无不适症状发

作,心功能恢复,病情平稳。
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Abstract　 Thepatient,a16-year-oldyoungfemale,wasadmittedtothehospitalmainlyduetochesttight-
nessandheadachefor4days.Onthedayofadmission,thechesttightnessworsened,activitytolerancede-
creased,andchestpainoccurred.TheelectrocardiogramshowedelevatedaVRleads,andotherleadsweresignifi-
cantlydepressed.Colorechocardiographyshowedreduceddiffusionofleftventricularwallmotion.Oxygenpartial
pressuredecreased,troponin,C-reactiveprotein,D dimerquantification,erythrocytesedimentationratein-
creased.Coronaryangiographyindicatedleftmainlesion,andastentwasimplanted.Computedtomographyangi-
ography(CTA)showeddiffusewallthickeningandstenosisinpulmonaryandrenalarteries.Thepatientwasdiag-
nosedwithTakayasuarteritis,andprescribedhormone,immunosuppressantandtozimumabandacomprehensive
treatmentofanti-platelet,anticoagulation,inhibitionofventricularremodeling,diuresistoreducecardiacloadaf-
tercoronaryintervention.Thepatientrecoveredwellinfollow-upof5months.

Keywords　Takayasuarteritis;leftmainlesion;youngfemale

　　大动脉炎是一种慢性、非特异性、肉芽肿性血

管炎,属自身免疫疾病。主要累及主动脉及其分

支,如头臂干、颈动脉、椎动脉、冠状动脉、肺动脉

等,因血管内皮细胞和平滑肌细胞病变导致血管重

构,以狭窄和闭塞为主要表现。随着疾病的进展侵

害到中层动脉壁,可致动脉扩张或动脉瘤形成。本

病常见于青年女性,我们报道1例以冠状动脉左主

干闭塞为首要表现,并累及多支动脉的大动脉炎1
例,旨在提高临床对该病的认识,减少误诊和漏诊。
1　病例资料

患者,女性,16岁,学生,主因胸闷、头痛4d于

2021年8月14日入院,患者入院前4d无明显诱

因出现头痛,阵发性加重,未予重视,2d前患者无

明显诱因出现胸闷,偶有胸痛,入院当天出现胸闷、
胸痛加重,活动耐量下降。患者自幼易感冒、发热,
曾患“手足口病”,已治愈。无反复出现口腔溃疡、
外阴溃疡史。否认冠心病、糖尿病、肺部疾病等病

史,否认出血性疾病;无传染病、外伤、手术及输血

史。否认药物过敏史,对海鲜、海带过敏。无吸烟

及饮酒史。家族中母亲、外公患有高血压。其他人

无相关疾病记载,无传染病及遗传病等病史。入院

后体检:体温35.7℃,脉搏88次/min,呼吸20次/
min,血压93/63mmHg(1mmHg=0.133kPa),
神志清醒,检查合作,双肺呼吸音清晰,未闻及干湿

性啰音及胸膜摩擦音,心前区无隆起,心尖搏动位
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于左锁骨中线第Ⅴ肋间内0.5cm,心率 88 次/
min,律整齐,心音尚可,A2<P2,腹肌软,无压痛、
反跳痛及肌紧张,肝脾未触及肿大,肝肾区无叩击

痛,双下肢无水肿。
患者入院后血气分析提示,氧分压87.90mm-

Hg,肌钙蛋白 T 为0.881ng/mL,C 反应蛋白为

14.00mg/L,D二聚体定量0.66mg/L(正常值<
0.55mg/L),血沉36mm/h(正常<20mm/h),空
腹血糖6.07mmol/L,总胆固醇2.82mmol/L,甘
油三酯0.54mmol/L,高密度脂蛋白0.82mmol/
L,低密度脂蛋白1.86mmol/L。血液分析、尿液

分析、甲功6项、降钙素原、结核感染 T细胞、呼吸

道病原体谱(IgM 抗体)、人巨细胞病毒核酸定量、
乙肝、丙肝、HIV、梅毒检测未见异常。自身抗体如

抗核抗体、抗核抗体谱、抗ds-DNA 抗体、狼疮抗凝

物两项、抗磷脂抗体两项、抗人球蛋白试验、血管炎

筛查、类风湿因子、抗链球菌溶血素 O 均为阴性;
针刺试验阴性。

心电图如图1所示,aVR导联抬高,其余导联

均显著压低。心脏彩超提示左室射血分数(EF)
40%,左室壁运动弥漫性减低,左右心功能严重受

损,肺动脉高压(71mmHg)。头颅 MRI、MRA、下
肢深静脉彩超未见异常。冠脉造影提示左主干严

重狭窄,见图2a。全身大动脉 CT血管造影(com-
putedtomographyangiography,CTA)显示左肺动

脉干管壁增厚、管腔轻度狭窄;左肺上叶、舌叶肺动

脉管壁增厚、管腔闭塞;右肺上叶尖段、后段肺动脉

管壁增厚、管腔闭塞;主动脉弓管壁环形增厚,见图

3。右肾动脉主干及一级分支管管壁增厚、狭窄,右
肾实质大部强化程度低于左肾实质,见图4。主动

脉弓造影未见异常,全身PET-CT提示大血管均未

见异常高代谢,无活动性炎症,心肌明显高代谢,心
肌存在缺血表现。

结合病史、体检及影像学检查,最终明确诊断

为多发性大动脉炎、急性非 ST 段抬高型心肌梗

死。肺动脉闭塞、右肾动脉狭窄。根据 2022 年

ACR/EULAR 大动脉炎分类标准[1],年 龄 ≤60
岁,有影像学依据为必要条件,其他临床条件中:女
性,+1分;心绞痛或缺血性心痛,+2分;上肢/下

肢活动不利,+2分;血管杂音,+2分;上肢脉搏减

弱,+2分;颈动脉异常,+2分;双上肢收缩压差≥
20mmHg,+1分。其他影像学标准中:受影响的

动脉数量:1条动脉,+1分;2条动脉,+2分;≥3
条动脉,+3分。对称动脉成对受累,+1分;腹主

动脉受累伴肾脏或肠系膜受累,+3分。确诊标

准:上述10项条目,得分≥5分可确诊大动脉炎。
该病例满足女性、心绞痛或缺血性心痛、受影响的

动脉数量≥3条动脉(冠状动脉、肺动脉、肾动脉),
得分为6分,符合大动脉炎诊断。患者有胸痛症

状、心电图表现、心肌酶升高,冠状动脉造影证实左

主干严重狭窄,符合急性非ST段抬高型心肌梗死

诊断。肺动脉闭塞、右肾动脉狭窄诊断依据如动脉

CTA所示。

图1　入院心电图

Figure1　AdmissionECG

a:左主干严重狭窄;b:植入支架后狭窄解除。
图2　冠脉造影结果

Figure2　Coronaryangiographyresults

a:左肺动脉干管腔轻度狭窄;b:右肺上叶尖段、后段

肺动脉管壁增厚。
图3　肺动脉CTA结果

Figure3　ResultsofpulmonaryarteryCTA

a:右肾动脉主干管腔较左侧均变细;b:右肾实质强化

程度低于左肾实质。
图4　肾动脉CTA结果

Figure4　CTAresultsofrenalartery
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该病例鉴别诊断:①冠状动脉粥样硬化导致的

心肌梗死,冠状动脉粥样硬化多见于男性,常伴有

高血压、高血脂、糖尿病、吸烟、家族史等危险因素,
冠脉造影及腔内影像可鉴别。②先天性主动脉狭

窄,以男性多见,狭窄部位常位于动脉导管韧带附

近且呈环状,一般无其他动脉受累表现。③结节性

多动脉炎,该病多伴有发热、血沉增快及脉管炎等

表现,但多集中于内脏小动脉,与大动脉炎表现不

同。④纤维肌性结构不良,多累及肾动脉,呈串珠

样改变,主动脉很少受累。
患者入院行冠脉造影后在血管内超声指导下

于左主干植入支架1枚,如图2b所示,术后给予抗

血小板、抗凝、抑制心室重塑、利尿减轻心脏负荷、
抑酸护胃治疗,并应用糖皮质激素+免疫抑制剂+
托珠单抗(雅美罗)治疗大动脉炎。

经以上综合治疗,患者病情好转出院,每月定

期输注雅美罗。出院5个月随访,患者无不适症

状,复查心电图如图 5 所示,心脏超声提示 EF
69%,室壁运动未见明显异常,PASP43mmHg,
病情平稳。

图5　随访心电图大致正常

Figure5　TheECGwasgenerallynormalduringfollow-up

2　讨论

大动脉炎是一种罕见病,亚洲发病率最高且好

发于女性[1],其病因及发病机制目前尚不清楚,涉
及到感染、易感基因、细胞和体液免疫机制和信号

通路异常表达等多个方面。目前该病的诊断主要

基于临床表现和受累血管的影像特征。一般根据

病变部位分为4种类型[2]:头臂动脉型、胸腹主动

脉型、广泛型、肺动脉型。以头臂动脉和广泛型多

见。大动脉炎累及冠状动脉的发生率约为10%,
大多数患者表现为劳力型胸痛、胸闷或急性心肌梗

死[3]。既往亦有文献报道肺动脉未见受损,而以两

肺弥漫性间质性改变为首发表现的大动脉炎等罕

见病例[4]。部分胸腹主动脉型病例因锁骨下动脉、
肾动脉同时受累,导致肾动脉狭窄引起的继发性高

血压被锁骨下动脉狭窄引起的双上肢血压假性正

常掩盖,从而延误诊治[5]。

临床上广泛采用1990年美国风湿病学会制定

的大动脉炎诊断标准[6]:发病年龄≤40岁、跛行或

运动障碍、脉搏减弱或消失、双上肢血压差>10
mmHg、锁骨下动脉或主动脉杂音、动脉血管造影

示主动脉一级分支或上下肢近端的大动脉局灶或

节段性狭窄或闭塞,符合上述6项中的3项者可确

诊。但是该病例仅符合其中2项,并不能据此标准

确诊,这一结果一度对我们的诊断造成很大困扰。
我们首先考虑了常见的冠心病或多发动脉硬化,但
是患者为青年女性,血糖、血脂、血压等均在正常范

围,因此排除了先天性、家族性高脂血症或糖尿病

引起年轻人早发冠心病或多发动脉硬化的可能。
然后我们鉴别了可能导致年轻女性多发主动脉病

变的其他疾病,如先天性主动脉狭窄、结节性多动

脉炎、纤维肌性结构不良,不能除外1990年诊断标

准的局限性,同时结合 PeterGrayson等分享的

2022年版血管炎分类标准,至此得以使该病例明

确诊断,并给予及时治疗。
大动脉炎的典型病理改变为炎性细胞浸润富

含弹性纤维的动脉壁外膜和中膜,出现急性渗出

性、慢性及肉芽肿性改变,导致管壁增厚、管腔狭窄

甚至闭塞[7]。早期临床表现缺乏特异性,故影像学

检查对该病的诊断、病灶分布以及监测疾病的活动

非常重要[8]。超声检查简便易行,由于操作简单易

行,可显示病变血管形态、血流内流速,但因其受操

作者的主观因素及操作水平影响有一定的局限性。
CT可很好地显示管腔狭窄,血管造影是判断血管

的金标准。基于超声技术的超微血管成像技术,能
观察壁内新生血管情况,多用于颅外血管的探

查[9]。PET-CT通过显像剂反映组织或病变的糖

代谢情况,追踪到炎性细胞,可及早发现受累血管

部位并监测疾病的活动性[10]。
大动脉炎为慢性血管进展性疾病,对已确诊患

者应进行长期随访,动态观察动脉受累情况。该病

例中对于受累的冠脉左主干病变已植入支架治疗,
需警惕病变进展出现支架内再狭窄或其他部位病

变。该患者目前坚持糖皮质激素联合免疫抑制剂、
托珠单抗治疗,病情控制良好,但减量或停药可能

导致复发。
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超声诊断上腔静脉综合征1例
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　　[摘要]　本文报道1例先天性心脏病(室间隔和房间隔缺损)术后半年出现面部及双上肢浮肿的患儿,评估

符合上腔静脉综合征,患儿经上腔静脉血栓清除术后顺利出院。但术后1个月余患儿再次面部浮肿,复查超声出

现上腔静脉中远段管腔局限性狭窄,遂行上腔静脉重建的介入支架植入术,患儿转危为安。
[关键词]　上腔静脉综合征;梗阻;水肿;血栓;先天性心脏病;超声心动图
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Acaseofsuperiorvenacavasyndromediagnosedby
echocardiographicevaluation
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Abstract　Thisarticlereportedthatthecaseofachilddevelopedfacialandupperextremityedemahalfayear
afterthecongenitalheartdisease(ventricularseptaldefectandatrialseptaldefect).Thepatientwasdiagnosedas
superiorvenacavasyndrome,andthenhewasdischargedsuccessfullyafterremovalofsuperiorvenacavathrom-
bosis.However,morethan1monthaftersurgery,thechildhadfacialedemaagain.Thepatientwasdiagnosed
withlimitedstenosisofthemiddleanddistalsegmentsofthesuperiorvenacava,andthereconstructionofthesu-
periorvenacavawasperformed.Finally,thechildsurvivedthecrisis.
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1　病例资料

患儿,男性,1岁,平素易感冒,反复多次肺部

感染。既往基因检测提示染色体异常。曾于2022
年2月就诊于本院,以先天性心脏病(先心病):膜
周型室间隔缺损;下腔混合型房间隔缺损;肺动脉

高压收缩压66mmHg(1mmHg=0.133kPa);二
尖瓣关闭不全收治入院后,行室间隔及房间隔修补

术,二尖瓣成形术,术后恢复良好,顺利出院。

出院半年后,患儿又因面部浮肿和双上肢浮肿

近1个月余再次收治入院。体检:体温36.9℃,脉
搏129次/min,呼吸26次/min,血压112/61mm-
Hg。营养不良,慢性病容,体检不合作。面部浮

肿,眼睑水肿,上半身明显肿胀,口唇无发绀,全身

皮肤黏膜未发现黄染,头颅无畸形。听诊心率132
次/min,触诊心尖搏动未触及震颤及心包摩擦感,
心脏浊音界向左侧扩大,心前区未闻及杂音。

院前检查:①会诊超声心动图:房间隔及室间

隔修补术后,上腔静脉血栓形成(完全性);左无名
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