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肾血管性高血压少见病因的诊疗进展

衣少伟1，武宗寅1，赵惠贞2

【摘要】　肾血管性高血压（RVH）是继发性高血压最常见的病因之一，指单侧或双侧肾动脉狭窄引起肾脏血

流减少，从而激活肾素-血管紧张素系统并诱发血管收缩、水钠潴留等反应，最终引起血压升高。据报道，95%以上

的RVH是因肾动脉粥样硬化或肾动脉纤维肌性发育不良所致。近年来随着影像学检查等诊疗手段的快速发展，RVH的

其他病因被陆续报道，虽然这些病因少见或罕见，但其对患者疾病管理和预后非常重要。笔者通过检索、分析相关文

献，旨在总结RVH少见病因的诊疗进展，以期为RVH的管理提供参考。
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【Abstract】　Renovascular hypertension (RVH) is one of the most common causes of secondary hypertension, and it 
refers to the decrease in renal blood flow caused by unilateral or bilateral renal artery stenosis, thereby activating the renin-
angiotensin system and inducing vasoconstriction, water and sodium retention and other reactions to increase hypertension. 
Over 95% of cases of RVH are caused by renal atherosclerosis or fibromuscular dysplasia of the renal artery. With the rapid 
development of imaging and other diagnostic methods in recent years,  other causes of RVH have been reported one after another. 
Although rare or extremely rare, these causes are important for disease management and prognosis of patients. By searching and 
analyzing the relevant literature, the author aims to summarize the progress of diagnosis and treatment of rare causes of RVH, in 
order to provide reference for the management of RVH.
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肾血管性高血压（renovascular hypertension，RVH）是继

发性高血压的最常见病因之一［1］，近年来随着影像学检查等

诊疗手段快速发展，其少见或罕见病因被陆续报道。根据病

理生理学和临床特点可将RVH的少见病因分为局灶性肾动脉

狭窄、肾血管畸形、其他狭窄病变及肾动脉血栓形成4个类

型。笔者检索、分析相关文献，旨在总结RVH少见病因的诊

疗进展，以期为RVH的管理提供参考。

1　局灶性肾动脉狭窄

1.1　神经纤维瘤病1型（neurofibromatosis type 1，NF1）　

NF1是一种罕见的常染色体显性遗传病，其临床特征为牛奶

咖啡色斑、神经纤维瘤、虹膜错构瘤、腋窝雀斑、视神经胶

质瘤和特征性骨病变，主要在儿童时期被诊断［2］。据统计，

NF1患儿高血压患病率为16%~19%，且随着年龄增长其高血

压患病率不断升高［3］。NF1是导致儿童肾动脉狭窄（renal 
artery stenosis，RAS）的最常见病因，该病患儿被诊断为高血

压的平均年龄为11.2岁［4］。目前，NF1血管病变的发病机制

尚未完全阐明，但其血管病变进展迅速，短期（1个月）内

RAS发生率就可以从70%上升到90%［5-6］。

目前的共识推荐，NF1患者怀疑RAS时应首先考虑选

择无创影像学检查［7］。但由于动脉病变形态复杂，无创影

像学检查的正确率可能较低，故血管造影仍是诊断RAS的
“金标准”。NF1致RAS的治疗取决于患者的年龄、狭窄类

型和病变部位，治疗方法有药物治疗、经皮腔内血管成形

术（percutaneous transluminal angioplasty，PTA）、支架植入
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术、旁路搭桥术、自体肾移植术，甚至是肾切除术。由于无

重大并发症且对血管重建无不良影响，故血管内治疗是NF1致
RAS的一线有创治疗方法。

NF1患者的生存时间较正常人群短10~20年，特别是40
岁以下人群，血管疾病是仅次于恶性肿瘤的第二大死亡原

因［3］。严重高血压是年轻NF1患者最常见的致命并发症［8］。

1.2　Williams-Beuren综合征（Williams-Beuren syndrome，
WBS）　WBS是由7号染色体WBS区缺失导致的遗传病，是一

种常染色体显性遗传病，据估计，其患病率为万分之一［9］。

鼻梁上翘、尖下巴、眼睑水肿等小精灵面容及智力障碍、社

交行为异常的患儿应考虑WBS的可能。据统计，7%~58%的

WBS患者存在RAS，且通常合并腹主动脉缩窄［10］。

1.3　Alagille综合征（Alagille syndrome，AS）　AS是一种常

染色体显性遗传病，由JAG1或NOTCH2基因突变引起，其主

要临床特征是肝内胆管发育不良引起慢性胆汁淤积、先天性

心脏病（肺动脉狭窄或较少发生的法洛四联症）、蝶形椎

体、特征性面容，其他特征可能包括颅内出血和肾发育不

良。AS的发病率约为1/30 000［11］，其相关RAS常与主动脉缩

窄有关。成年RAS患者存在一种及以上AS的主要临床特征，

即使没有肝病，也应考虑AS的可能。

1.4　其他　Grange综合征、马凡综合征、结节性硬化症、特

纳综合征、弹性假黄瘤和VACTERL综合征患者也偶有RAS或
动脉瘤的报道。

2　肾血管畸形

2.1　肾动脉瘤（renal artery aneurysm，RAA）　RAA定义为

肾动脉壁局灶性扩张，其直径超过近端邻近正常动脉段直径

的1.5倍，其发病率约为0.09%［12］，且约70%的RAA患者罹患

高血压［13］。RAA引起高血压的机制可能如下：（1）共存的

RAS［14］；（2）相关肾动脉或主要分支受压；（3）血流动

力学变化引起肾素相关高血压［15］；（4）游离壁血栓引起栓

塞。RAA一般发生于60岁妇女［16］，且伴有多支血管受累。

RAA患者除高血压表现外，多数缺少传统心血管危险因素。

RAA的治疗应严格控制血压和戒烟，除妊娠会增加破裂

风险外，患者预后一般良好。小动脉瘤一般不需要治疗，但

需要对其生长情况或其他并发症进行监测。目前，RAA的治

疗指征包括：直径＞2 cm；疼痛；血尿，难治性高血压，血

栓栓塞，夹层和破裂。根据动脉瘤位置，RAA的治疗方法可

以是血管内治疗（如弹簧圈、覆盖支架）或外科治疗（切除

术或搭桥术）。

2.2　肾动静脉瘘（renal arteriovenous fistula，rAVF）　rAVF
指肾动脉与相邻静脉之间互相交通，肾动脉部分血液不经过

肾实质而直接进入静脉并反流回心脏。由于大多数rAVF无

症状且未被发现，故其实际发病率尚不清楚［17］。据统计，

约40%的rAVF患者罹患高血压，其原因可能是局部肾缺血继

发性激活肾素-血管紧张素系统［18］。已有研究报道，rAVF
可能是严重妊娠高血压的一个病因，而栓塞rAVF可使血压

下降［19］。rAVF占肾动静脉畸形的70%~80%，可分为先天性

rAVF和获得性rAVF。
常规多普勒超声检查结果显示，rAVF是经皮肾活检后的

常见血管并发症，其发生率约为14.4%，其中95%的患者无明

显症状，47%的患者30 d内动静脉瘘会自动闭合［20］。rAVF最
常见的临床体征是脉压增宽、动脉搏动快、轻度心动过速，

瘘管所在区域有杂音。多普勒超声是早期rAVF的首选诊断

方法，螺旋CT血管造影（computed tomographic angiography，
CTA）和磁共振血管造影对rAVF的诊断具有重要作用，动脉

造影仍是诊断rAVF的“金标准”。

目前，血管内栓塞是治疗rAVF的安全、有效的方法，但

因解剖原因不适合血管内栓塞治疗的患者可行手术治疗，其

目的是切除瘘口、结扎供肾血管、部分或全肾切除。

3　其他狭窄病变

3.1　主动脉夹层（aortic dissection，AD）　据统计，AD年发

病率为（3~4）/10万［21］。25%~30%的急性AD患者表现为周

围血管缺血，其中肾灌注不良发生率较高［22］。急性AD最常

见的临床表现是突然发作的严重胸部或背部疼痛，且疼痛可

从胸部转移到下背部。AD患者若出现高血压恶化或少尿、无

尿、血清肌酐持续升高等肾功能不全表现时应考虑肾灌注不

良［23］。

CTA是目前应用最广泛的无创诊断方法，其能显示肾灌

注不良或梗死［24］。AD继发肾动脉夹层应进行个体化治疗，

目前缓解肾灌注不良的技术包括外科手术、动脉支架植入或

两者联合。据报道，急性AD患者10年生存率为30%~60%，其

可使整个主动脉及其分支易于剥离、动脉瘤形成和破裂［25］。

3.2　孤立性肾动脉夹层（isolated renal artery dissection，
IRAD）　IRAD是一种罕见病，目前其流行病学及治疗罕见报

道，故其检出率可能被低估。在特定情况下，如肾梗死患者

IRAD发生率可能高达40%［26］。IRAD所致高血压的发病原因

可能为功能性RAS、附壁血栓远端实质栓塞或血流动力学改

变引起肾灌注减少和肾素-血管紧张素-醛固酮系统激活。

双肾动脉彩超是一种无创检查方法，其可以测量肾动脉

血流；CTA可以显示管腔内呈线性充盈缺损或均匀狭窄。当

IRAD患者肾小球滤过率正常时，血压控制良好，可以考虑药

物治疗［27］。PELLERIN等［28］研究表明，当药物控制血压欠

佳时，肾动脉PTA和支架植入术是安全、有效的。IRAD的外

科手术治疗包括动脉修复或肾切除术。总之，无论是药物治

疗还是手术干预，IRAD患者是一个高危群体，密切随访对其

预后改善非常重要。

3.3　大动脉炎性肾动脉炎　大动脉炎性肾动脉炎指由免疫介

导的慢性进行性肾动脉壁的非特异性病变。据统计，在我国

38.0%~76.2%的大动脉炎患者存在肾动脉受累，在美国RVH
患者大动脉炎的发病率仅占2.60/100万［29］。目前，临床上诊

断大动脉炎性肾动脉炎主要通过CTA、磁共振血管造影或彩

色多普勒超声，肾血管造影仍是诊断大动脉炎性肾动脉炎的

“金标准”。大动脉炎性肾动脉炎的一线治疗包括抗高血压

药、糖皮质激素、常规免疫抑制剂和生物制剂［30］。由于患者

炎症活跃时更容易发生并发症，故血运重建应推迟到炎症控

制后进行［31］。

3.4　节段性肾动脉中膜毁损　节段性肾动脉中膜毁损是一种

罕见的非动脉粥样硬化、非炎症性动脉疾病。据估计，在美
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国每年节段性肾动脉中膜毁损的发病率高达1/10万［32］，其发

病年龄为50~60岁，男性略多［33］，其最常见的临床症状是腹

痛，最常受累的血管是肠系膜动脉、肾动脉和髂动脉，且存

在多支血管受累情况。节段性肾动脉中膜毁损有两个不同的

病理阶段，即损伤期和修复期。RVH是节段性肾动脉中膜毁

损的一种罕见表现，其治疗包括药物治疗、血管内弹簧圈栓

塞动脉瘤、血管成形术或支架植入术、开放手术。

4　肾动脉血栓形成

孤立性肾动脉血栓形成非常罕见，截至目前仅有少数病

例报道，其导致血压升高的主要机制如下：（1）梗死导致的

缺血会引起疼痛，进而发生急性血压升高；（2）缺血本身

引起肾素-血管紧张素和交感神经系统反射性激活［34］。继发

于其他原因的肾动脉血栓形成较单独肾动脉血栓形成更为常

见，其发生率约为2/10万［35］。既往研究表明，肾动脉血栓形

成的潜在动脉原因包括动脉粥样硬化、夹层血肿、动脉纤维

肌性发育不良、动脉瘤和创伤（包括器械和肾移植）［36］，血

栓形成原因包括癌症、血管炎、镰状细胞性贫血、肾病综合

征、抗磷脂抗体综合征、脓毒症和COVID-19［37］，栓塞原因

包括心房颤动、瓣膜病或主动脉疾病。肾动脉血栓形成无特

异性临床表现，主要表现为侧腹或腹部疼痛，可伴有恶心、

呕吐和高血压。研究表明，彩色多普勒超声诊断肾动脉血栓

形成的灵敏度较低［38］，但该检查常用于治疗后的随访；肾同

位素扫描和CTA对肾动脉血栓形成具有良好的诊断价值［39］，

肾动脉造影仍是诊断肾动脉血栓形成的“金标准”。目前，

肾动脉血栓形成的治疗应根据具体情况决定，主要包括抗凝

或导管溶栓，如果溶栓成功后仍伴有潜在的动脉病变，则考

虑进行血管成形术或支架植入术；如溶栓失败，则可能需要

进行开腹手术取栓及修复动脉［40］。

5　小结

RVH作为最常见的高血压继发因素之一，能够导致患者

血压控制不佳。近年来随着影像学检查等诊疗手段的快速发

展，RVH的少见或罕见病因被不断发现。而对于少见病因的

RVH患者，治疗的目的不仅是有效控制血压，更重要的是保

护靶器官，预防并发症的发生。
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