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儿童原发性肺动脉高压临床报告 

李 谧，田 杰，何健峰，白永虹，蒲小芳 

(重庆医科大学附属儿童医院心内科，重庆 400014) 

【摘 要】目的：分析儿童原发性肺动脉高压的临床资料，为临床准确、及时的诊断本病提供依据。方法：对6例确诊为原发性肺 

动脉高压患儿从临床症状和体征、辅助检查、心导管和心血管造影术等方面进行分析。结果：所有患儿均伴有不同程度的肺动 

脉高压和心功能不全表现 ，辅助检查也提示有明显的肺动脉高压征象，心导管检查无心脏结构畸形，确诊为原发性肺动脉高压。 

结论：儿童原发性肺动脉高压起病隐匿，误、漏诊率高，心导管检查是确诊原发性肺动脉高压的可靠依据。 
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Clinical analysis of primary pulmonary hypertension in children 

LIMi，et 

(Department ofCardiology，the Children’s Hospital，Chongqing Medical University) 

【Abstract]Objective：To analyze the clinical data of primary pulmonary hypertension in children and improve its clinical diagnosis and 

treatment．Methods：The clinical data of 6 patients with primary pulmonary hypertension were collected and analyzed． Clinical diagnosis 

was made by ways of electr~ardiography，ultrasound，and X—ray．All of them were received catheterization examination and angiography． 

Resu／ts：Heart failures were found in all patients with PPH．Signs of pulmonary hypertension were found by accessory examination．No 

heart malformation was found by catheterization examination．Conclusion：There are all kinds of clinical manifestations of PPH．The deft— 

nite diagnosis of PPH will rely on catheterization examination． 
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薹 。糍naryh～ypertens ion,P导PH管)6 患儿例，现对其临床表现、实验室检查及心导管 ⋯ ．一．’ ：一 -u 结果进行分析
，现报道如下。 

．：；善 3) 
1 资料和方法 

1．1 一般资料 

对象为 2004年 5月 一2006年 1月期问收治于心内科 

的6例 PPH患儿。全部患儿均由心导管检查和心血管造影 

术确诊为 PPH。6例 PPH患儿中男 3例，女 3例；年龄 1岁 2 

个月 一12岁，平均 5．9岁。 

1．2 方法 

全部患儿均进行了详细的病史采集，体格检查，临床心功 

能评价，并进行X线胸片、心电图、超声心动图和心导管检查。 

作者介绍：李 谧(1973一 )男，主治医师，儿科硕士， 

主要研 究方向 ：先天性 心脏病 的病理 、发病机制及 

介入治疗。 

3 讨 论 

根据美国国立卫生研究院制定的标准，若在静 

息状态下心导管测定肺动脉平均压 (MPAP)大于 

25mmHg，或在运动状态下大于 30mmHg，即可诊断 

肺动脉高压。引起肺动脉高压的原因很多，按照 

1998年 WHO在法国 Evian召开的原发性肺动脉高 

压会议上制定的新的分类标准 ，将 PAH分为五大 

类 ，其中原发性肺动脉高压(primary pulmonary hy— 

pertension，PPH)定义为肺动脉压力持续性升高而没 

有明确的原因。这是一种少见疾病，估计发病率为 

每年每百万人口2～3例。以女性为主，女：男比例为 
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病例号 心电图 超声心动图 x线胸片 

1 65／47／52mmHg 

2 49／26／38mmHg 

3 66／27／47mmHg 

4 104／50／74mmHg 

5 78／40／64 mmHg 

6 90／42／68 mmHg 

2mmHg 

7mmHg 

6mmHg 

9mmHg 

5mmHg 

2mmHg 

肺动脉总干扩张，肺小动脉显影僵硬 

无肺静脉异位引流 ，房间隔 、室间隔完整 ，肺动脉总 

干扩张，肺小动脉扭曲、僵直 

肺动脉总干扩张，肺小动脉扭曲、僵直 

肺小动脉扭曲、僵直和肺组织毛细血管床充盈度减 

少 

肺动脉总干扩张，肺小动脉扭曲、僵硬 

肺小动脉显影僵硬、毛细血管床充盈度减少 

注：SPAP肺动脉收缩压，DPAP肺动脉舒张压，mPAP肺动脉平均压 

2．3：1【lJ。既往认为 PPH多见于青少年，近年来 ，随 

着儿童介入的深入开展，儿童 PPH报道 日益增多， 

而且有低龄化趋势。国内朱月钮等报道最小年龄 1O 

月，平均年龄 6岁 1个月 。本组病例中年龄最小的 

仅 1岁 2个月。 

目前，关于肺动脉高压的发病机制仍不十分清 

楚。一般认为肺微小动脉内皮损伤是肺动脉高压的 

起始环节 ，内皮受损功能失调 ，血管活性物质及细 

胞因子产生异常，直接作用于血管平滑肌 ，早期肺 

血管收缩 ，后期肺血管壁发生病理改变 ，导致肺动 

脉高压的发生翻。因缺乏特异性临床表现，临床上易 

误诊，且其预后不良。 

PPH患儿早期肺动脉压力轻度升高，患儿无明 

显症状，随着肺动脉压力的逐渐增高可出现气促、 

胸部不适，甚至青紫和晕厥。临床表现中以气促为 

最常见症状 。本组报道的病例中4例患儿以气促 

为首发症状，其中1例伴青紫，另 1例以下肢浮肿 

(下转第899页) 
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苗治疗，有效率为 66．6％，且未引起急性排斥反应发 

生。免疫抑制剂的调整在治疗 VZV感染过程中也 

极其重要，治疗期间监测 CsA／FK506浓度，调整免 

疫抑制方案(减少或停用某种免疫抑制药物) 。减少 

免疫抑制剂的用量有助于 VZV感染的治疗，但若因 

此引发移植。肾排斥反应，则会使治疗更为困难。因 

此 ，免疫抑制剂的调整必须根据肝 、肾功能，血常 

规，血 CsA浓度等指标来调整 ，保证移植肾既不被 

排斥，也不出现过度免疫抑制。对重症患者还应给予 

支持治疗和预防其它病原体感染的治疗。带状疱疹 

除可引起急性疼痛外，还可引起带状疱疹后遗神经 

痛，临床上可给予止痛及局部神经阻滞等综合治疗。 

肾移植术后 VZV感染多发，应及时诊断，合理 

用药综合治疗非常重要，可相应调整免疫抑制治疗 

方案，阿昔洛韦和更昔洛韦治疗 VZV感染有较好的 

疗效。 
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为主要表现 ，但追问病史患儿有不愿活动 1年余；1 

例表现为心悸、胸闷。 

PPH的诊断依据为肺动脉平均压安静时 >25 

mmHg，运动时>30 mmHg，且肺毛细血管楔压正常； 

并排除了其他循环系统 、呼吸系统、结缔组织疾病 

和慢性血栓栓塞性疾病【l】。PPH的确诊是建立在排 

除了所有其他继发因素后的诊断。由于心导管检查 

能准确测量肺动脉压力及肺毛细血管楔压，并可通 

过肺小动脉楔人造影，以评估肺血管病变性质，所 

以结合心血管造影检查可以排除由其他先天性心 

脏病所至的肺动脉高压，故而心导管检查和心血管 

造影术对 PPH的诊断至关重要。本组病例中所有患 

儿就诊时均有明显心功能不全和右心室增大，心导 

管检查均发现肺动脉压中到重度增高，部分病例在 

当地医院多次诊治无效来院，发现较晚。 

目前，对于PPH的治疗仍处于探索中。大多 

数 PPH患者在出现症状后 2-3年内死于右心衰竭。 

随着对肺动脉高压发病机制的深入了解。目前已经 

从过去单纯扩张血管 ，过渡到调整体内血管舒张和 

收缩物质的平衡，逆转血管增生和减轻肺血管肥厚 

以及血管重构的治疗【5_。 
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