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所属科室风湿免疫科病因尚未阐明。许多资料发现病毒感染

与结节性多动脉炎关系密切，30%～50%患者伴乙型肝炎病毒

感染，血清中检出乙型肝炎表面抗体（HTLV-1）,人类免疫

缺陷病毒（HIV）等均可能与血管炎有关。病毒抗原与抗体

形成免疫复合物在血管壁沉积，引起坏死性动脉炎。 药物如

磺胺类，青霉素等以及注射血清后也可作为本病的病因，肿

瘤抗的能诱发免疫复合物导致血管炎。毛细胞白血病患者少

数在病后伴发本病，有报告皮肤结节性多动脉炎与节段性回

肠炎有关。 总之，本病的病因是多因素的，其发病与免疫失

调有关。以上因素导致血管内皮细胞损作，释出大量趋化因

子和细胞因子，如白介素（IL-1）和肿瘤坏死因子（TNF）加

重内皮细胞损伤，抗嗜中性粒细胞浆抗体（ANCA）也可损

伤血管内皮，使失去调节血管能力，血管处于痉挛状态，发

生缺血性改变、血栓形成和血管阻塞。病理主要侵犯中、小

动脉，病变为全层坏死性血管炎，好发于动脉分叉处，常呈

节段性为特征，间或可累及邻近静脉，各脏器均可受累，以

肾、心、脑、胃肠道常见，较少累及肺及脾脏。病理演变过

程可见：初期血管内膜下水肿，纤维素渗出，内壁细胞脱落

、相继中层可有纤维素样坏死，肌纤维肿胀、变性、坏死。

全层可有嗜中性粒细胞、单核细胞、淋巴细胞及嗜酸性细胞

浸润引起内弹力层断裂，可有小动脉瘤形成。由于内膜增厚

，血栓形成，管腔狭窄致供血的组织缺血，随着炎症逐渐吸



收，纤维组织增生，血管壁增厚甚至闭塞，炎症逐渐消退，

肌层及内弹力层断裂部由纤维结缔组织替代，形成机化。以

上各种病理变化在同一患者常同时存在。临床表现男女均可

发病，以男性多见，由于多种组织脏器均可受累，临床表现

呈复杂多样，发病早期以不典型的全身症状为多见，也可以

某一系统或脏器为主要表现，一般将本病分为皮肤型和系统

型。 （一）皮肤型 皮损局限在皮肤，以结节为特征并常见，

一般为0.5～1.0cm大小，坚实，单个或多个，沿表浅动脉排列

或不规则地聚集在血管近旁，呈玫瑰红，鲜红或近正常皮色

，可自由推动或与其上皮肤粘连，具压痛，结节中心可发生

坏死形成溃疡，边缘不刘，常瘵有网状青斑，风团，水疱和

紫癜等。好发于小腿和前臂、躯干、面、头皮和耳垂等部位

，发生在两侧但不对称，皮损也可呈多形性，一般无全身症

状，或可伴有低热，关节痛、肌痛等不适。良性过程，呈间

隙性发作。 （二）系统型 急性或隐匿起病，常有不规则发热

，乏力，关节痛，肌痛、体征减轻等周身不适症状。 1.肾脏

病变最为常见，可有蛋白尿、血尿，少数呈肾病综合征表现

，肾内小动脉广泛受累时可引起严重肾功能损害。肾内动脉

瘤破裂或因梗塞时可出现剧烈肾绞痛和大量血尿。高血压较

常见，有时为临床唯一表现。高血压加重了肾脏损害，尿毒

症为本病主要死亡原因之一。 2.消化系统受累随病变部位不

同表现各异，腹痛最为常见，还可出现呕吐、便血等。如为

小动脉瘤破裂可致消化道或腹腔出血，表现为剧烈腹痛、腹

膜炎体征、肝脏受累可有黄疸，上腹痛，转氨酶升高，部位

病例合并乙型肝炎病毒感染呈慢性活动性肝炎表现。当胆囊

、胰腺受累时可表现出急性肿囊炎、急性胰腺炎的症状。 3.



心血管系统也较常累及，除肾上高血压可影响心脏外，主要

因冠状动脉炎产一心绞痛，严重者出现心肌梗塞，心力衰竭

，各种心律失常均可出现，以室上性心动过速常见，心力衰

竭亦为本病主要死亡原因之一。 4.神经系统中四周神经和中

枢神经均可受累，以四周神经病变常见，出现分布区感觉异

常，运动障碍等多发性单神经炎，多神经病等。累及中枢神

经时，可有头晕，头痛，脑动脉发生血栓或动脉瘤破裂时可

引起偏瘫，脊髓受累较少见。 5.皮损表现与皮肤型所见相似

，部分患者伴雷诺现象。 6.肺脏血管很少受累，眼部症状约

占10%。其他如生殖系统，尸检材料睾丸和副睾80%受累，但

临床表现者仅20%左右。 本病的病程视受累脏器，严重程度

而异。重者发展迅速，甚至死亡。也有缓解和发作交替出现

持续多年终于痊愈者。检查1.白细胞总数及嗜中性粒细胞常

增高，因失血或肾功能不全可有不同程度贫血，血沉多增快

，尿检常见蛋白尿，血尿，管型尿，肾脏损害较重时出现血

清肌酐增高，肌酐清除率下降。 2.免疫学检查 丙种球蛋白增

高，总补体及C3补体水平下降常反映病情处于活动期，类风

湿因子、抗核抗体呈阳性或低滴度阳性，ANCA偶可阳性，

约有30%病例可测得HBsAg阳性。 3.病理活检对诊断有重要意

义。但本病病变呈节段性分布，选择适当器官，部位进行活

检至关重要，可见中小动脉坏死性血管炎。 如活检有困难或

结果阴性时，可进行血管造影。常发现肾、肝、肠系膜及其

他内脏的中小动脉有瘤样扩张或节段性狭窄，对诊断本病有

理要价值。诊断皮肤型主要根据皮损表现，尤以沿浅表动脉

分布的皮下结节，多形性损害，必要时皮肤活组织检查可明

确诊断。 系统型因累及系统广泛，临床表现多伴，诊断尚无



统一标准，1990年美国风湿病协会提出的标准可供参考：①

体重自发病以来减少ge.12.0kPa(90mmHg)。⑦肌酐尿素氮水

平升高。⑧HBsAg或HBsAb( )。⑨动脉造影显示内脏动脉梗

塞或动脉瘤形成。（除外动脉硬化，肌纤维发育不育或其他

非炎症性原因。）⑩中小动脉活检示动脉壁中有粒细胞或伴

单核细胞浸润，以上10条中至少具备3条阳性者，可认为是结

节性多动脉炎。其中活检及血管造影异常具重要诊断依据。 

鉴别诊断需鉴别诊断的变应性肉芽肿病，临床上多有哮喘，

累及上下呼吸道。主要侵犯小动脉，细小动脉和静脉，可见

坏死性肉芽肿，各种细胞浸润，尤以嗜酸性粒细胞为主等特

点。过敏性血管炎患者，常有药物过敏史，疫苗接种史，主

要累及皮肤，可合并心肌炎、间质性肾炎，主要侵犯细小动

静脉。病理可见白细胞裂解或淋巴细胞浸润，偶然亦有肉芽

肿形成。结节性多动脉炎伴发热，体重减轻时应与感染性疾

病鉴别。有心脏杂音时需与亚急性细菌性心内膜炎鉴别。许

多疾病如系统性红斑狼疮、类风湿性关节为等可合并多动脉

炎、需注重鉴别。治疗本病可由多种病因引起，避免滥用药

物，防止药物过敏和感染，尤以乙型肝炎病毒感染有重要意

义。 皮质类因醇是治疗本病的首选药物，未经治疗者预后较

差，及早使用可改善预后。病情较轻，无严重内脏损害者，

以糖皮质激素单独治疗，泼尼松1mg/(kgmiddot.d)口服，如因

消化疲乏反应不能耐受者，可予静脉给药。临床上用激素联

合环磷酰胺治疗的效果更好。即使对有高血压和肾病的也曾

获得令人满足的疗效。本病常有血栓形成，加用非激素类抗

炎，抗凝血药如肠溶阿斯匹林、潘生丁等有相当的对症疗效

，如出现血管狭窄，可如用扩血管药如钙离子拮抗剂。
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