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 1. 什么是血管炎  

 1.1 什么是血管炎 
血管炎是指血管壁的炎症，包括广�的一�疾病。原�性血管炎是指疾病的靶器官�血管。血管
炎以受累血管的大小和类型�行分类，其�重程度从�症到危及生命不尽相同。"少�"是指此类
疾病在儿童中少�。

 1.2 血管炎是一种常�病�？ 
某些急性原�性血管炎是常�的儿科疾病（如�敏性紫癜和川崎病），而下面所述的疾病是��
罕�的，其准确的�病率尚不清楚。在儿童被确�之前，父母可能从未听��血管炎�一名�。
�敏性紫癜和川崎病下面会�独列出。

 1.3血管炎的病因是什么？它���？它�染�？我�怎��防它？ 
通常�类疾病在同一家庭内多�的并不多�。在大部分病例中，�病人是家族中唯一的患者，其
同胞兄弟很少同患此病。本病的�病可能是多种因素共同作用的�果。目前��，基因�异、感
染（作��因）和�境因素在�病�程中起重要作用。
血管炎没有�染性，也不能�防或治愈，但本病是可以被控制的，即达到疾病不活�、体征和症
状消失，�一�段被称�"�解期"。

 1.4 血管炎�血管�生了什么�化？ 
血管壁被机体的免疫系�攻�，�致管壁的��和�构的破坏。病�的血管内血流受阻、血栓形
成，加之管壁的��，最�可�致血管狭窄或�塞。
血液中的炎性�胞聚集在血管壁上，�致血管的�一步�害，甚至累及血管周���，从��病
理�本中可以�到上述改�。
血管壁的渗透性增加，可致血管中的液体�入血管周���中引起水�。�些病理改�主要引起
��疾病出�不同类型的皮疹或皮肤改�。
血管狭窄或�塞，以及少�的血管破裂，都可引起血管周���的��，大�、��、肺及心�
均可�重受累。广泛（系�性）的血管炎因伴有大量炎性因子的�放而�致全身症状，如��、
不适及��室炎性指�（血沉、C-反�蛋白）的异常。血管造影（一种可�看�血管的放射性�
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�方法）可以���脉血管形�的异常。

 2.�断与治� 

 2.1 血管炎有哪些类型？如何分类的？ 
儿童血管炎依据受累血管的大小�行分类。大血管炎，如多�性大�脉炎，主要�害主�脉及其
分支。中等血管炎主要累及��、�道、大�及心�（如��性多�脉炎、川崎病）。小血管炎
主要累及小血管，包括毛�血管（如�敏性紫癜、肉芽�性多血管炎、嗜酸性多血管炎、皮肤白
�胞破碎性血管炎、�微�下多�脉炎）。

 2.2主要症状是什么？ 
此类疾病的症状根据受累血管的数量（广泛或局限）、部位（大�、心�等重要器官或皮肤、肌
肉）及血流障碍的程度不同而不尽相同。�者�表��短�少量的血流减少，�重�血管完全�
塞�致周���缺氧缺血，最�形成�塞疤痕性��。����的程度决定了��器官功能障碍
的程度。血管炎的典型症状将在下述疾病中��介�。

 2.3 如何�行�断？ 
血管炎�断��困�，其症状与�多常�的儿科疾病相似。�断依靠�家��床症状、血和尿的
��室��、影像学��（如超声、X�、CT及MRI�描、血管造影）的�合分析，必要�可�
受累��和最易�得的��的�行病理��以明确�断。由于此类疾病少�，因此有必要将患儿
�至��的儿童�湿病中心��，由儿科��医生及影像学�家共同�作��。

 2.4 本病是可以治�的�？ 
是的，血管炎可以治�，但有一些复�病例治�困��大。大多数接受正确治�的患者，疾病可
以得到控制（�解）。

 2.5如何�行治�？ 
血管炎的治�是�期和复�的。治�的主要目的是尽快控制疾病（��治�）和�期�持�解（
�持治�），并避免不必要的�物副作用。治�方法需根据患者的年�、病情�重程度�行个性
化��。
�已�明，糖皮�激素�合�用免疫抑制�（如�磷�胺）可有效�解疾病。
常用于�持治�的�物包括：硫��呤、甲氨蝶呤、 �替麦考酚�及小�量的�尼松。当常用�
物无效�，可根据个人情况��其他�物来抑制激活的免疫系�和炎症反�，包括最新的生物制
�（如TNF抑制�、利妥昔�抗）、秋水仙碱和沙利度胺。
服用足够的��和�生素D可�防�期�用糖皮�激素引起的骨�疏松症。�用小�量阿司匹林
或抗凝�可�防血小板凝集，高血�患者可�予降��物。
物理�法可以改善肌肉骨骼功能，同�需�予患者及其家人心理和社会支持以减�由慢性病所致
的心理�力。

 2.6非��的治�/替代治�有什么？ 
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��疾病有�多�充或替代�法，常常令患儿及家�在���感到困惑。�些�法可能需花�大
量��与金�，加重患儿的�担，因此需仔�考�其��与益�。如果想���充或替代�法，
最好同儿童�湿病医生�商。一些�充或替代�法会与���法相互作用，大部分医生不会反�
�充�法，并会�予相关的治�建�。有一点至关重要的是，治��程中不能随便停用�定�物
，某些�物如 糖皮�激素 需�持�用以控制疾病，如果疾病尚在活�期，停用�物会非常危�
，��必与医生�商用�事宜。

 2.7随� 
定期随�的主要目的是�估疾病的活�性、治�效果及可能出�的�物副作用，以取得最佳�效
。随�的�率和形式取决于疾病的类型、�重程度及所用�物，在疾病的早期�段以門�随��
主，��复�的病人�需入院随�，随着疾病的控制，可适当延�随��隔��。
�估血管炎的疾病活�性有多种方法。家�被要求�告患儿所有的身体状况的�化，有些病例要
求�告患儿的尿����及血��化的情况。��的�床���合分析患儿的主要症状是�估疾
病活�性的重要部分。血和尿的��室��可用来��炎症活�性、器官功能及�物副作用，根
据不同病人受累器官的不同，由不同的�家�行���估，包括影像��。

 2.8疾病会持�多久？ 
少�的原�性血管炎是一种�期的，有�可持��身的疾病。�些疾病可能急性起病，病情�重
甚至危及生命，以后逐��展�比�慢性的疾病。

 2.9疾病的�期�展（�后）如何？ 
少�的原�性血管炎的�后是非常不同的，不�取决于受累血管、器官的类型和程度，也取决于
从�病到开始治�的�隔��及个人�治�的反�。器官受�的危�性与疾病活�状�的持��
�相关，重要器官的�害可造成�生后�症。若�予正确治�，一年内可达到�床�解。�解期
可以持��生，但通常需�期�持治�。疾病在�解期可以复�，复��需加强治�。如不治�
死亡��相当高。由于�类疾病很少�，因此缺乏�期�后及死亡率的确切�料。

 3.日常生活 

 3.1疾病如何影响患儿及家庭的日常生活？ 
开始�病�，患儿出�疾病的�床表�，但�断尚未明确，整个家庭常常会非常��。
�疾病本身和疾病治�的理解能帮助家�和患儿��令人不愉快的�断和治��程，并能�持随
�。一旦疾病得到控制，患儿常常可恢复正常的家庭和学校生活。

 3.2关于学校？ 
一旦疾病得到适当的控制，�鼓励患儿尽快返回学校，但是需告知学校患儿的情况，使学校重�
患儿的病情。

 3.3关于运�？ 
一旦疾病得到�解，��鼓励患儿参加他�喜�的运�。
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根据患儿器官功能受累的情况，包括肌肉和关�功能的情况，以及因�用激素而影响的骨骼状�
，建�他�参与不同的运�。

 3.4关于�食？ 
目前没有�据表明特殊的�食可以影响疾病的病程和�后。建��予健康的、�养均衡的�食，
包括充足的蛋白�、�和�生素。当患儿�用糖皮�激素�，�限制糖、脂肪和�的�入，以减
少�物副作用。

 3.5气候会影响疾病�程�？ 
气候是否影响疾病�程尚不明确。一旦病�破坏了血液循�，主要是指手指和脚趾�的血管炎，
寒冷的�境可使病情加重。

 3.6关于感染和接种疫苗？ 
�用免疫抑制�的患儿，感染可�致�重的后果。一旦患儿接触了水痘和�状疱疹，��立即�
系医生，以接受抗病毒�物或特定的抗病毒免疫球蛋白治�。接受治�的患儿�生常�感染病的
��也�微增高，他��可能�生少�病原体的感染，�些病原体在免疫系�健全的个体不会引
起感染。有�可�期�用抗生素（复方新�明）以�防卡氏肺囊虫引起的肺部感染，�种感染�
于免疫抑制的患者来�是致命的。
接受免疫抑制治�的患儿�延期接种减毒活疫苗，如抗腮腺炎、麻疹、�疹、脊髓灰�炎、�核
病的疫苗。

 3.7关于性生活、�孕和�育？ 
由于大多数�物可�害胎儿�育，因此患者在性生活中要采取�育措施，�是非常重要的。�胞
毒性�物（主要是�磷�胺）可以影响患者的生育能力，�主要取决于�物治��程中的��量
（累��量），在儿童期或青春期用�影响�小。

 4. ��性多�脉炎 

 4.1什么是��性多�脉炎？ 
��性多�脉炎（PAN）是一种主要影响中小�脉的血管壁坏死性血管炎。�多�脉的血管壁受
累，呈斑片状分布，炎症部分的�脉壁�薄，在血流�力的冲�下形成沿�脉走行的小���腔
隙（�脉瘤），�就是�什么叫��性�脉炎的原因。皮肤多�脉炎主要影响皮肤和骨骼肌肉（
有�主要是肌肉和关�）而不是内�器官。

 4.2它是常�的�？ 
PAN在儿童非常少�，估�每年每百万人�有1例新�病例。男女�病率相同，好�年�在9-11
�。在儿童，它可能与�球菌感染相关，但与B型或C型肝炎病毒关系不大。

 4.3主要症状是什么？ 
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最常�的症状是持���、不适、疲乏和消瘦。
受累器官不同�症状不同。��血供减少可以引起疼痛，因此不同部位的疼痛常常是PAN的首�
症状。在儿童，肌肉关�疼痛和�道�脉受累引起的腹痛最�常�。如果睾丸血供受影响，会出
�阴囊疼痛。皮肤�害可表��不同形�的无痛性皮疹（如紫癜或网状青斑），也可表��皮肤
痛性��甚至��和坏疽（完全的血供缺失�致末端肢体如手足、足趾、耳朵、鼻尖等部位的坏
死）。���害可�生血尿和蛋白尿，并引起高血�。神�系�也可有不同程度的�害，患儿可
有��、中�或其他神�症状。
在一些�重病例，病情会急��化。��室���示血液化�有明�的炎症表�，如白�胞�著
增高（白�胞增多症）和血�蛋白减低（�血）。

 4.4如何�行�断？ 
PAN的�断需除外其他引起儿童��的原因，如感染性疾病。如患儿存在持�的全身或局限性�
床表�，且抗菌�物治�无效，�支持本病的�断。本病确�需血管造影��存在血管病�，或
��病理活��到血管壁的炎症反�。
��的血管造影�是一种将造影�注入血管，使血管在X�下�影的一种放射性��方法，目前
也�用CT血管造影�。

 4.5如何�行治�？ 
糖皮�激素仍然是治�儿童PAN的主要�物。��方式（通常在疾病活�期静脉��，之后改�
口服治�）、�物�量和用���需根据患者病�范�和�重程度�行个体化�整。如病�局限
于皮肤和骨骼肌肉系�，�不需要�用免疫抑制�。然而，病情�重或有重要器官受累�需尽早
加用其他�物，以达到病情�解（即所�的���解治�），常用���磷�胺。�于病情�重
且�物治�反�差的病人，可�用生物制�，但其治�效果尚未明确。
一旦疾病活�得到控制，需���行�持治�，常用于�持治�的�物�硫��呤、甲氨蝶呤、
�替麦考酚�。
根据个人病情不同，亦可�用���物�行治�，如青霉素（�球菌感染后的病人）、��血管
�物（血管���）、降��、抑制血液凝集�物（阿司匹林或抗凝�）、止痛�（非甾体类抗
炎�）。

 5.多�性大�脉炎 

 5.1什么是多�性大�脉炎？ 
多�性大�脉炎（TA）主要侵犯大�脉，常��主�脉及其分支和主肺�脉及其分支。有�用"
肉芽�性"或"大�胞性"血管炎��的名�，来描述�微�下的小��病�，表��在�脉管壁�
�一种特殊的大�胞（巨�胞）形成。在某些文献��中，它也被称之�"无脉症"，因�一些病
例可表��四肢脉搏消失或脉率不等。

 5.2�是一种常�病�? 
在世界范�内，本病在非白种人（主要是�洲人）中更�常�，欧洲人中非常少�。女孩（通常
在青春期）�病多于男孩。
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 5.3主要症状是什么？ 
早期症状���、食欲不振、体重下降、肌肉及关�疼痛、�痛和盗汗。��室��可��炎症
指�升高。当�脉炎症�展，可出�缺血的体征。高血�是儿童常�的首�症状，因�腹部�脉
受累�致��血供不足。四肢脉搏无脉、双�肢体血�不�称、狭窄�脉�的血管�音、�重的
肢体疼痛（跛行）是常�表�。�痛、各种神�系�症状和眼部症状提示�血流供�受�。

 5.4如何�行�断？ 
多普勒超声�����接近心�的主�脉干受�很有帮助，但不易��外周�脉受�。
磁共振血管成像（能�示血管�构和血流的磁共振技�）是��主�脉及其分支病�最好的方法
。而��的血管造影�，是将造影�直接注入血管，在X�下可以�示�小血管的病�。
也可�用�算机断��描（CT血管成像）来��血管病�。正�子断��描（PET），是将放射
性同位素注入静脉，用�描��行��，可��放射性同位素在炎症反�活�的区域累�，借此
来�示�脉壁受�的范�。

 5.5如何�行治�？ 
糖皮�激素仍然是治�儿童TA的主要�物。��方式（通常在疾病活�期静脉��，之后改�口
服治�）、�物�量和用���需根据患者病�范�和�重程度�行个体化�整。在病程早期可
�合�用免疫抑制�以减少激素用量，常用�物�硫��呤、甲氨蝶呤、�替麦考酚�。在病情
�重的病例，常首先�用�磷�胺以控制病情（即所�的��治�）。在病情�重且�物治�反
�差的病例，有�会�用生物制�（如TNF阻断�或托珠�抗），但其治�效果尚未明确。
根据个人病情不同，亦可�用���物�行治�，如��血管�物（血管���）、降��、抑
制血液凝集�物（阿司匹林或抗凝�）、止痛�（非甾体类抗炎�）。

 6.ANCA相关性血管炎：�格�肉芽�（GPA）和�微�下多�脉炎（MPA） 

 6.1 什么是ANCA相关性血管炎？ 
GPA是一种慢性全身性血管炎，主要侵犯小血管，多�生在上呼吸道（鼻腔和鼻�）、下呼吸道
（肺部）和��。"肉芽�"是一种�微�下可�的炎性��，即在血管内和血管周�形成小的多
���。
MPA主要侵犯小血管。在�两种疾病�程中，会�生一种叫做ANCA（抗中性粒�胞胞�抗体）
的抗体，因此，两种疾病被称之�ANCA相关性血管炎。

 6.2 它是常�的�？它在儿童和成人是不同的�？ 
GPA是一种少�的疾病，尤其在儿童更�罕�。确切的�病率尚不明确，估�每年每100万儿童
中新�病例不超�1个。超�97%的已�告病例�白种人（高加索人）。在儿童男女�病率相等
，但在成人，男性的�病率稍高于女性。

 6.3主要症状是什么？ 
大部分病人表��鼻�充血，且不能被抗生素和解除充血的�物�解。本病亦可表��鼻中隔�
痂、出血和��形成，有�可形成鼻畸形，即所�的鞍鼻。
声門以下的气道炎症可造成气管狭窄，从而�致声音嘶�和呼吸困�。肺内炎性肉芽�可�致呼
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吸短促、咳嗽、胸痛等肺炎的表�。
���害在疾病初期只�于一小部分患者，但随着病情的�展�生率升高，可表��尿�异常、
�功能�害和高血�。炎性��在眼球后堆�可将眼球向前推�形成眼球前突，中耳受累可表�
�慢性中耳炎。一般症状如体重下降、乏力、��和盗汗��常�，也可以表��不同的皮肤、
骨骼肌肉的�害。
在MPA，��和肺是最常�的受累器官。

 6.4如何�行�断？ 
有上下呼吸道炎症��的�床表�，同�存在��受累的表�，如血尿和蛋白尿，由��清除的
物�（肌�和尿素）在血中的水平升高，提示�功能下降，此��高度�疑本病的可能。
血液化���通常有非特异性炎性指�（ERS、CRP）的升高，以及ANCA阳性。��病理活�
可以明确�断。

 6.5如何�行治�？ 
糖皮�激素�合�用�磷�胺 是儿童GPA/MPA��治�的主要方法。其他抑制免疫系�的�物
，如利妥昔�抗，可根据个体情况���用。一旦疾病活�得到控制，����持治�，常用的
�持治�的�物有硫��呤、甲氨蝶呤、�替麦考酚�。
其他治�方法包括�用抗生素（通常�期服用复方新�明）、降��、抑制血液凝集�物（阿司
匹林或抗凝�）、止痛�（非甾体类抗炎�）等。

 7.中枢神�系�的原�性血管炎 

 7.1什么是中枢神�系�的原�性血管炎？ 
中枢神�系�的原�性血管炎（PACNS）是一种主要侵犯�部和/或脊髓的小/中等血管的炎症性
�病。少数病人有前�水痘感染，故�疑本病是由感染��的炎症性疾病，但病因仍不明确。

 7.2它是常�病�？ 
本病是非常少�的。

 7.2主要症状是什么？ 
本病起病急，常表��突然出�的一�躯体的运�障碍（中�）、�以控制的���作或�烈�
痛。有�表��弥漫性神�或精神症状，例如情�和行�改�。全身性炎症可引起��，通常血
液中炎性指�不高。

 7.4如何�行�断？ 
血液和�脊液的��缺乏特异性，常用于排除其他可以引起神�系�症状的感染或非感染性疾病
。�和脊髓的影像学��是主要的�断方法。磁共振血管成像和/或��的血管造影�常用于��
中小�脉的病�。���病情�化，需重复多次��。在未能��到�脉�害的患儿，如无法解
�的神��害�行性加重，需�疑有无小血管受累的可能，���活�可以最�确�。
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 7.5如何�行治�？ 
有前�水痘感染的病例，需要短�程（大�3个月）的糖皮�激素治�来阻止疾病�展，必要�
可�用抗病毒�物（阿昔洛�）。血管造影阳性且病�没有�展的病例，可只�用糖皮�激素治
�。如果病情�展（如神��害�一步加重），需要�合�用免疫抑制�加强治�，��阻止�
一步的��害至关重要。急性期最常�用的�物��磷�胺，之后可以改�其他�物�持治�（
如硫��呤、�替麦考酚�）。同��加用抗凝�物（阿司匹林或抗凝�）。

 8.其他类型的血管炎和相似疾病 
白�胞破碎性血管炎（也称�高敏性或�敏性血管炎）：通常是指机体��敏原异常反�而�致
血管的炎症反�。在儿童中，�物和感染是最常�的��因素。本病主要侵犯小血管，皮肤��
活�可以�到特异性的�下表�。

低�体性�麻疹�血管炎：其特征�遍布全身的皮疹伴有痒感，与�麻疹相似，但皮疹的消退慢
于皮肤�敏反�。血清学�示�体水平降低。

嗜酸性多血管炎（EPA，既往称�丘-斯�合征）：是儿童中极�少�的一种血管炎，可以有皮肤
和内�血管炎的各种表�，并伴有哮喘，血液和��中的嗜酸性粒�胞�数升高。

Cogan´s �合征：是一种少�的疾病，主要侵犯眼睛和内耳，�床特点�畏光、��和听力受�
，也可以有其他部位血管炎的表�。

�赫切特病将在其他部分�独�述。
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