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少見的兒童原發性系統性血管炎 
第？版本

 4.結節性多動脈炎 

 4.1什麼是結節性多動脈炎？ 
結節性多動脈炎（PAN）是一種主要影響中小動脈的血管壁壞死性血管炎。許多動脈的血管壁受影響，呈斑片狀分佈，發炎部分的動脈
壁變薄，在血流壓力的衝擊下形成沿動脈走行的小結節樣腔隙（動脈瘤），這就是為什麼叫結節性動脈炎的原因。皮膚多動脈炎主要影響
皮膚和骨骼肌肉（有時主要是肌肉和關節）而不是內臟器官。

 4.2它是常見的嗎？ 
結節性多動脈炎（PAN）在兒童非常少見，估計每年每百萬人僅有1例新發病例。男女發病率相同，好發年齡在9-11歲。在兒童，
它可能與鏈球菌感染相關，但有部分案例與B型或C型肝炎病毒有關。

 4.3主要症狀是什麼？ 
最常見的症狀是持續發燒、不適、疲乏和消瘦。
受影響器官不同則症狀不同。組織血供減少可以引起疼痛，因此不同部位的疼痛常常是結節性多動脈炎（PAN）的首發症狀。在兒童，
肌肉關節疼痛和腸道動脈受影響引起的腹痛最為常見。如果睾丸血供受影響，會出現陰囊疼痛。皮膚損害可表現為不同形態的無痛性皮疹
（如紫癜或網狀青斑），也可表現為皮膚痛性結節甚至潰瘍和壞疽（完全的血供缺失導致末端肢體如手足、足趾、耳朵、鼻尖等部位的壞
死）。腎臟損害可產生血尿和蛋白尿，並引起高血壓。神經系統也可有不同程度的損害，病童可有癲癇、中風或其他神經症狀。
在一些嚴重病例，病情會急劇惡化。實驗室檢查會有明顯的發炎表現，如白細胞顯著增高（白細胞增多症）和血紅蛋白減低（貧血）。

 4.4如何進行診斷？ 
結節性多動脈炎（PAN）的診斷需除外其他引起兒童發熱的原因，如感染性疾病。如病童存在持續的全身或局限性臨床表現，且抗菌藥
物治療無效，則支援本病的診斷。本病確診需血管造影證實存在血管病變，或組織病理活檢見到血管壁的發炎反應。
傳統的血管造影術是一種將造影劑注入血管，使血管在X光下顯影的一種放射性檢查方法，目前也應用電腦斷層血管攝影術。
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 4.5如何進行治療？ 
類固醇仍然是治療兒童結節性多動脈炎（PAN）的主要藥物。給藥方式（通常在疾病活動期靜脈給藥，之後改為口服治療）、藥物劑量
和用藥時間需根據患者病變範圍和嚴重程度進行個體化調整。如病變局限於皮膚和骨骼肌肉系統，則不需要應用免疫抑制劑。然而，病情
嚴重或有重要器官受影響時需儘早加用其他藥物，以達到病情緩解（即所謂的誘導緩解治療），常用藥為環磷醯胺（cyclophosp
hamide）。對於病情嚴重且藥物治療反應差的病人，可應用生物製劑，但其治療效果尚未明確。
一旦疾病活動得到控制，需繼續進行維持治療，常用於維持治療的藥物為硫唑嘌呤(azathioprine)
、甲氨蝶呤(methotrexate) 、嗎替麥考酚酯(mycophenolate mophetil) 。
根據個人病情不同，亦可應用傳統藥物進行治療，如青黴素（鏈球菌感染後的病人）、擴張血管藥物（血管擴張劑）、降壓藥、抑制血液
凝集藥物（阿司匹林或抗凝劑）、止痛藥（非類固醇抗發炎藥）。
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