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摘要:目的 分析纤维肌性发育不良(ＦＭＤ)致肾血管性高血压的临床特征及诊断治疗ꎮ 方法 回顾性分析北京协

和医院 ２００６—２０１７ 年确诊的 ３９ 例 ＦＭＤ 致肾血管性高血压患者的临床资料ꎮ 结果 ３９ 例患者ꎬ男女比例 １ ∶ ３ꎬ就
诊平均年龄 ２２ 岁ꎬ均以早发中重度高血压就诊ꎬ６７％患者病程中伴随低钾血症ꎮ 影像学多表现为肾动脉中远段节

段性狭窄ꎬ多为单肾、主干中远段血管受累ꎮ 以肾动脉血管造影提示肾动脉狭窄为诊断金标准ꎮ 比较立位血浆肾

素活性、肾动脉超声、肾血流灌注及功能动态显像、肾动脉计算机断层扫描血管造影对 ＦＭＤ 的诊断敏感性ꎬ分别

为:７４％、８４％、７２％及 ９５％ꎮ 球囊扩张术治疗完全缓解率为 ３８％ꎬ部分缓解率为 ４５％ꎬ无效率 １７％ꎮ 结论 ＦＭＤ 致

肾血管性高血压患者常见于年轻女性ꎬ呈早发中重度高血压ꎬ以肾动脉主干中远段节段性狭窄多见ꎮ 球囊扩张术

为治疗首选ꎬ疗效肯定ꎮ
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　 　 纤维肌性发育不良 ( ｆｉｂｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｙｓｐｌａｓｉａꎬ
ＦＭＤ)是一种非炎性、非动脉粥样硬化性疾病ꎬ可导

致动脉狭窄、闭塞、动脉瘤和动脉夹层形成ꎮ ＦＭＤ
可累及全身动脉ꎬ其中肾动脉和颈内动脉最常受

累[１]ꎮ 本文分析了北京协和医院收治的 ＦＭＤ 致肾

血管性高血压患者的临床特征及诊断治疗ꎮ

１　 对象与方法

１􀆰 １　 对象

本文回顾性分析 ２００６ 年至 ２０１７ 年北京协和医

院收治的 ３９ 例 ＦＭＤ 致肾血管性高血压患者的临床

特征及诊断治疗ꎮ
１􀆰 ２　 方法

收集患者临床资料ꎬ包括:一般情况、病程中血

压水平、电解质、肾功能、尿常规、尿蛋白定量、心电

图、超声心动图、眼底检查、立位血浆肾素活性

(ｐｌａｓｍａ ｒｅｎｉｎ ａｃｔｉｖｉｔｙꎬＰＲＡ)及醛固酮水平ꎬ以及影

像学检查结果ꎬ包括:双肾超声、肾动脉超声、肾血

流灌注及功能动态显像(简称肾图)及开博通肾

图、肾动脉计算机断层扫描血管造影 ( ｃｏｍｐｕｔｅｄ
ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙꎬ ＣＴＡ)、肾动脉造影 (ｄｉｇｉｔａｌ
ｓｕｂｔｒａｃｔｉｏｎ ａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙꎬＤＳＡ)等ꎮ 以 ＤＳＡ 为诊断金

标准ꎬ比较其它检验、检查对 ＦＭＤ 所致肾动脉狭窄

的诊断敏感性ꎮ 治疗方面ꎬ２９ 例患者接受球囊扩张

手术ꎬ ５ 例患者行支架植入术ꎬ３ 例患者予切除 １ 侧

肾脏ꎬ２ 例患者未接受有创治疗ꎮ 平均随访 ５ 年ꎬ观
察治疗效果ꎬ主要评价治疗对患者血压的改善情况ꎮ

ＦＭＤ 致肾血管狭窄的诊断标准为:中青年或少

年儿童期发病ꎻ影像学提示肾动脉主干及一级分支ꎬ
尤其是肾动脉主干中远段ꎬ呈典型的串珠样改变或

局限的孤立性狭窄ꎻ除外动脉粥样硬化和大动脉

炎[２]ꎮ 高血压的诊断标准:成人高血压诊断标准为

收缩压≥１４０ ｍｍＨｇꎬ和 /或舒张压≥９０ ｍｍＨｇꎮ 儿

童高血压的诊断标准为收缩压和 /或舒张压大于等

于同年龄、同性别、同身高儿童的第 ９５ 百分位数ꎮ

１􀆰 ３　 统计学分析

正态分布的计量资料用均数±标准差(ｘ±ｓ)表

示ꎬ两组间比较用独立样本 ｔ 检验ꎻ非正态分布的计

量资料用中位数(２５％ꎬ７５％)表示ꎬ两组间比较用秩

和检验ꎮ

２　 结果

２􀆰 １　 临床表现

３９ 例患者ꎬ女性 ２９ 名ꎬ男性 １０ 例ꎮ 就诊年龄

(２２±７)岁(９~３６ 岁)ꎬ中位病程 １２ 个月ꎬ病程最短

２０ ｄꎬ最长者达 １７ 年ꎮ ３９ 例患者均因早发中重度高

血压就诊ꎬ３６ 例为 ３ 级高血压ꎬ３ 例为 ２ 级高血压ꎬ
病程中平均最高血压达(１９４±２８) / (１３３±２４)ｍｍＨｇ
(１６０ ~ ２８０ / １００ ~ １８５ ｍｍＨｇ)ꎮ ２６ 例患者病程中伴

随低钾血症ꎬ多为轻度低钾血症ꎬ最低血钾水平为

(２􀆰 ９±０􀆰 ３) ｍｍｏｌ / Ｌꎮ 入院时筛查高血压相关并发

症ꎬ其中 ３ 例患者合并血肌酐升高ꎬ９ 例患者尿蛋白

阳性ꎬ１０ 例患者心电图或超声心动图提示左心室肥

厚ꎬ１０ 例患者眼底检查提示高血压眼底病变ꎮ
２􀆰 ２　 辅助检查

立位 ＰＲＡ 及醛固酮水平:２３ 例患者进行了立

位 ＰＲＡ 及醛固酮水平的测定ꎬ １７ 例患者立位

ＰＲＡ 明显升高ꎬ其中 １４ 例患者 ＰＲＡ 大于正常检

测上限ꎮ １８ 例患者进行了开博通试验ꎬ服开博通

后患者的 ＰＲＡ 明显升高(Ｐ<０􀆰 ０５)ꎬ开博通试验中

服药后患者的血压得到了显著地改善(Ｐ<０􀆰 ０１)
(表 １)ꎮ 对 １２ 例患者进行了双侧肾静脉与外周血

ＰＲＡ 测定ꎬ经比较ꎬ患侧的肾静脉 ＰＲＡ 水平与对

侧肾静脉及外周血的 ＰＲＡ 水平无明显差异[４􀆰 ３
(０􀆰 ３ꎬ５􀆰 ９)ｎｇ / ｍＬ􀅰ｈ ｖｓ ２􀆰 ９(０􀆰 ５ ꎬ４􀆰 １)ｎｇ / ｍＬ􀅰ｈ ｖｓ
１􀆰 ９(０􀆰 ７ꎬ４􀆰 ８)ｎｇ / ｍＬ􀅰ｈ]ꎮ

双肾超声及肾动脉超声:３０ 例患者行肾脏超声

检查ꎬ其中 ７ 例患者双肾超声提示双肾不等大ꎮ ３７
例患者行肾动脉超声检查ꎬ３１ 例患者超声提示肾动

脉狭窄ꎮ 超声特征为:狭窄处峰值流速增加、节段性

２８３
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内径缩窄、狭窄处血流束变细、血流紊乱等ꎮ ６ 例肾

动脉超声阴性的患者包括 ４ 例分支血管狭窄ꎬ１ 例

主干动脉略狭窄合并分支血管狭窄及 １ 例肾动脉主

干中远段狭窄ꎮ
肾图及开博通肾图:３２ 例患者行肾图检查ꎬ其

中 ２６ 例单侧肾动脉受累的患者中ꎬ２０ 例患者的肾

图提示肾动脉狭窄ꎬ患侧肾脏肾小球滤过率( ｇｌｏ￣
ｍｅｒｕｌａｒ ｆｉｌｔｒａｔｉｏｎ ｒａｔｅꎬ ＧＦＲ)较对侧肾脏 ＧＦＲ 平均低

３４ ｍＬ / (ｍｉｎ􀅰１􀆰 ７３ ｍ２)ꎮ １２ 例患者进行开博通肾

图检查ꎬ其中 ７ 例患者开博通肾图结果阳性ꎮ ５ 例

开博通肾图结果阴性的患者中ꎬ２ 例患者的患侧肾

脏 ＧＦＲ 分别为 ２２ 及 ２６ ｍＬ / ( ｍｉｎ􀅰１􀆰 ７３ ｍ２ )ꎮ
１ 例患者患肾较正常小ꎬＢ 超提示患肾 ８􀆰 ５ ｃｍꎬ对侧

９􀆰 ８ ｃｍꎬ肾图提示双肾 ＧＦＲ 分别为 ４３ 及 ７３ ｍＬ /
(ｍｉｎ􀅰１􀆰 ７３ ｍ２)ꎮ １ 例患者分支血管重度狭窄ꎬ近
闭塞改变ꎬ并有侧枝循环形成ꎮ

肾动脉 ＣＴＡ:２０ 例患者行 ＣＴＡ 检查ꎬ１９ 例患者

ＣＴＡ 检查提示肾动脉狭窄ꎬ包括:肾动脉局限性狭

窄、闭塞(１２ 例)ꎬ串珠样改变(５ 例)ꎬ动脉闭塞(１
例)ꎬ动脉瘤形成(１ 例)ꎮ １ 例 ＣＴＡ 检查未见异常

的患者存在分支狭窄ꎮ

肾动脉 ＤＳＡ:为诊断肾动脉狭窄的金标准ꎬ３９
例患者中ꎬ３８ 例患者行肾动脉 ＤＳＡꎬ造影提示多为

肾动脉中远段节段性狭窄或闭塞(３２ 例)ꎬ串珠样改

变(６ 例)ꎬ动脉瘤形成(３ 例)ꎬ部分有侧枝循环形成

(６ 例)ꎮ
综合辅助检查结果ꎬ３９ 例患者共有 ４７ 个肾脏

受累ꎬ多为单肾、主干血管受累(表 ２)ꎮ
２􀆰 ３　 治疗及随访

平均随访时间为 ５ 年ꎮ ３９ 例患者ꎬ２９ 例患者接

受球囊扩张手术ꎬ术后 １１ 例患者得到完全缓解(停
用降压药物ꎬ血压正常)ꎬ１３ 例患者得到部分缓解

(应用降压药物ꎬ血压可较治疗前明显下降)ꎬ５ 例患

者球囊扩张无效ꎮ 治疗效果与病程密切相关ꎬ完全

缓解患者的病程明显短于部分缓解及治疗无效者

[１２ ｍ(２ꎬ１８) ｖｓ ２４ ｍ(４ꎬ３６) ｖｓ ３６ ｍ(１２ꎬ８４)ꎬ Ｐ<
０􀆰 ０５]ꎻ５ 例患者行支架植入术ꎬ其中 ３ 例术后高血

压完全缓解ꎬ２ 例部分缓解ꎻ３ 例患者予切除 １ 侧肾

脏ꎬ其中 １ 例患者高血压完全缓解ꎬ２ 例患者部分缓

解ꎮ ２ 例患者未接受有创治疗ꎮ
６ 例患者球囊扩张术后复查立位 ＰＲＡꎬ患者的

ＰＲＡ 水平由治疗前的大于可检测范围上限恢复到了

表 １　 开博通试验前后患者立位血浆肾素活性、醛固酮水平及血压的比较

Ｔａｂｌｅ １　 Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎ ｏｆ ｐｌａｓｍａ ｒｅｎｉｎ ａｃｔｉｖｉｔｙꎬ ａｌｄｏｓｔｅｒｏｎｅꎬ ａｎｄ ｂｌｏｏｄ ｐｒｅｓｓｕｒｅ ｏｆ ｔｈｅ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｂｅｆｏｒｅ
　 　 　 　 ａｎｄ ａｆｔｅｒ ｃａｐｔｏｐｒｉｌ ｓｕｐｐｒｅｓｓｉｏｎ ｔｅｓｔ(ｎ＝２３)

ｇｒｏｕｐ ｐｌａｓｍａ ｒｅｎｉｎ ａｃｔｉｖｉｔｙ / (ｎｇ / ｍＬ􀅰ｈ) ａｌｄｏｓｔｅｒｏｎｅ / (ｎｇ / ｄＬ) ｂｌｏｏｄ ｐｒｅｓｓｕｒｅ / ｍｍＨｇ

ｂｅｆｏｒｅ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｃａｐｔｏｒｐｒｉｌ １􀆰 ３３(０􀆰 ５３ ４􀆰 ３８) １５􀆰 ９±６􀆰 １ 　 　 　 　 １４８±１２ / １０５±１０

ａｆｔｅｒ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｃａｐｔｏｐｒｉｌ ８􀆰 ０(０􀆰 ４ １２􀆰 ０)∗ １５􀆰 １±５􀆰 ２ 　 　 　 　 １２９±１２ / ８８±１２∗∗

∗Ｐ<０􀆰 ０５ꎬ ∗∗Ｐ<０􀆰 ０１ ｃｏｍｐａｒｅｄ ｗｉｔｈ ｂｅｆｏｒｅ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ｃａｐｔｏｐｒｉｌ.

表 ２　 患者肾动脉狭窄部位

Ｔａｂｌｅ ２　 Ｌｏｃａｔｉｏｎ ｏｆ ｒｅｎａｌ ａｒｔｅｒｙ ｓｔｅｎｏｓｉｓ ｏｆ ｔｈｅ ｐａｔｉｅｎｔｓ(ｎ＝４７)

ｉｎｖｏｌｖｍｅｎｔ ｔｒｕｎｋ ｏｆ ｒｅｎａｌ ａｒｔｅｒｙ
ｒｅｎａｌ ａｒｔｅｒｙ ｂｒａｎｃｈ

ｓｉｎｇｌｅ ｖｅｓｓｅｌ ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｖｅｓｓｅｌ

ｂｏｔｈ ｔｒｕｎｋ ａｎｄ ｂｒａｎｃｈ ｏｆ
ｒｅｎａｌ ａｒｔｅｒｙ

ｎｕｍｂｅｒ ３９ ３ ３ ２

表 ３　 患者的治疗及随访

Ｔａｂｌｅ ３　 Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ａｎｄ ｆｏｌｌｏｗ￣ｕｐ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ

ｔｈｅｒａｐｙ ｎｕｍｂｅｒ ｃｏｍｐｌｅｔｅ ｒｅｍｉｓｓｉｏｎ ｐａｒｔｉａｌ ｒｅｍｉｓｓｉｏｎ ｉｎｅｆｆｉｃｉｅｎｃｙ

ｂａｌｌｏｏｎ ａｎｇｉｏｐｌａｓｔｙ ２９ １１ １３ ５

ｓｔｅｎｔ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ ５ ３ ２ －

ｌａｔｅｒａｌ ｎｅｐｈｒｅｃｔｏｍｙ ３ １ ２ －
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基础医学与临床　 　 Ｂａｓｉｃ ＆ Ｃｌｉｎｉｃａｌ Ｍｅｄｉｃｉｎｅ ２０１９􀆰 ３９(３)

了正常水平[０􀆰 ４３(０􀆰 ２４ꎬ１􀆰 ０５)ｎｇ / ｍＬ􀅰ｈ]ꎮ 球囊扩

张术后 １０ 例患者复查了肾动脉超声ꎬ８ 例患者的肾动

脉狭窄程度较前改善ꎻ２ 例患者超声较前无改善的同

时高血压也未能得到满意控制ꎬ其中 １ 例患者再次接

受球囊扩张后高血压明显改善ꎬ另 １ 例患者 ＤＳＡ 提

示肾动脉主干狭窄段较长ꎬ建议行支架植入ꎬ但患者

因故拒绝ꎬ目前应用四 ４ 种降压药物控制血压ꎻ８ 例

患者复查肾图ꎬ结果显示ꎬ治疗后患侧 ＧＲＦ 较治疗前

无明显差异ꎬ但治疗后患者高血压均较前有所改善ꎮ

３　 讨论

ＦＭＤ 发病机制尚不明确ꎬ许多因素可能与之相

关ꎬ包括遗传、性激素、机械性因素及血管壁缺血

等[３￣４]ꎮ ＦＭＤ 常见于年轻女性[４]ꎬ本研究平均就诊

年龄 ２２ 岁ꎬ女性占 ７５％ꎮ 患者多以中重度高血压起

病ꎬ平均最高血压达 １９４ / １３３ ｍｍＨｇꎬ其中 ６６％的患

者病程中合并了低钾血症ꎮ ３９ 例患者多表现为肾

动脉中远段节段性狭窄ꎬ占 ８４％ꎬ与国外报道的典型

串珠样表现有差异[５]ꎮ 阜外医院对 ４５ 例ＲＡ￣ＦＭＤ 患

者的造影结果分析显示节段性狭窄者占 ５３％[６]ꎬ综
上考虑中国 ＦＭＤ 的构成与国外存在地域差异ꎮ

以 ＤＳＡ 为诊断金标准ꎬ对比了立位 ＰＲＡ、肾动

脉超声、肾图及肾动脉 ＣＴＡ 的诊断敏感性ꎬ分别为:
７４％、８４％、７２％及 ９５％ꎮ 立位 ＰＲＡ 的诊断敏感性较

好ꎬ临床工作中对于立位 ＰＲＡ 明显升高ꎬ尤其是年

轻女性患者需要重点筛查是否存在肾动脉狭窄ꎮ 本

研究在 １２ 例患者中比较患侧肾静脉、对侧肾静脉与

外周血的 ＰＲＡꎬ各组间无差异ꎬ与国外报道相一

致[７]ꎮ 肾动脉彩超阳性率高ꎬ因操作简单、无创可

作为肾动脉狭窄诊断很好的初筛手段ꎬ但缺点是对

分支血管狭窄的诊断效果差ꎮ 本研究中部分患者开

博通肾图呈阴性结果ꎮ 分析原因可能包括ꎬ患肾萎

缩或功能丧失、重度狭窄、侧枝循环形成ꎬ或检查前

应用 ＡＣＥＩ、ＡＲＢ 及利尿剂等ꎮ ＣＴＡ 对于肾动脉主

干受累的 ＦＭＤ 具有非常好的诊断准确性ꎬ但当

ＦＭＤ 仅累及肾动脉分支时其敏感性会有所下降[８]ꎮ
ＦＭＤ 患者的治疗包括应用降压药物控制血压及

血管重建ꎮ 其中ꎬ血管重建包括球囊扩张术、支架置

入术及手术ꎬ对 ＦＭＤ 相关的肾动脉狭窄首选球囊扩

张术ꎮ 一项纳入 １ ６１６ 例接受球囊扩张术的患者和

１ ０１４例手术患者的 Ｍｅｔａ 分析对比了两者的临床效

果:球囊扩张术与手术相比ꎬ二者治疗效果无明显差

异 ( ８６％ ｖｓ ８８％)ꎬ 但 不 良 事 件 更 少 见 ( ３％ ｖｓ
１５％) [９]ꎮ 本研究中ꎬ２９ 例患者接受球囊扩张术ꎬ无
操作并发症出现ꎮ 球囊扩张术治疗后患者的完全缓

解率为 ３８％ꎬ部分缓解率为 ４５％ꎬ治疗效果与病程密

切相关ꎮ ＦＭＤ 致肾动脉狭窄者的治疗通常不选择支

架置入ꎬ只有当存在动脉瘤、动脉夹层等情况下才考

虑支架置入ꎮ 因此ꎬ在治疗方面ꎬ球囊扩张术疗效肯

定ꎬ为治疗首选ꎮ
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