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三例婴儿肝血管瘤伴高输出量心力衰竭的成功治疗与文献复习
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　　［摘要］　目的　总结婴儿肝血管瘤（ｉｎｆａｎｔｉｌｅｈｅｐａｔｉｃｈｅｍａｎｇｉｏｍａ，ＩＨＨ）伴高输出量心力衰竭的临
床特点、治疗方案以及治疗效果。方法　收集２０２０年１０月至２０２３年１０月在重庆医科大学附属儿童
医院肝胆外科收治的３例婴儿肝血管瘤伴高输出量心力衰竭病例，并分析其病例特点、治疗方案和治疗
效果。同时，通过中国知网、万方数据库和中华医学期刊全文数据库及ＰｕｂＭｅｄ数据库检索国内外报道
的病例并进行分析总结。结果　３例患儿中，男性１例，女性２例，年龄分别为１ｄ、１９ｄ和８０ｄ，主要临
床症状为呼吸急促和呼吸困难。所有患儿入院后迅速进展为呼吸衰竭、肺动脉高压和心力衰竭。诊断

弥漫性ＩＨＨ２例，局灶性ＩＨＨ１例，其中１例弥漫性ＩＨＨ接受了经皮肝动脉栓塞术的介入治疗，手术当
天心肺功能恢复，并脱离呼吸机。另外２例患儿在使用普萘洛尔联合激素药物治疗后，估算右室收缩压
和二尖瓣流量比在心脏彩超监测中最为敏感。文献复习共纳入 ２４例患儿，其中 ４例治疗失败死亡，
３例缓解，１７例完全恢复。结论　普萘洛尔联合激素药物治疗以及经皮肝动脉栓塞术是治疗ＩＨＨ伴高
输出量心力衰竭的有效方法。通过估算右室收缩压和二尖瓣流量比进行血流动力学监测，可能是潜在

的评估药物治疗效果的早期敏感指标。
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　　婴儿肝血管瘤（ｉｎｆａｎｔｉｌｅｈｅｐａｔｉｃｈｅｍａｎｇｉｏｍａ，
ＩＨＨ）是一种罕见的增殖性内皮细胞状的良性肿瘤。
但如果ＩＨＨ存在动静脉分流，可能会导致高达５０％～
６０％的患者出现血容量增加和危及生命的高输出量心
力衰竭（ｈｉｇｈｏｕｔｐｕｔｈｅａｒｔｆａｉｌｕｒｅ，ＨＨＦ）［１－２］，并迅速进
展导致呼吸衰竭、肾功能衰竭等严重后果［３］。这些并

发症发生率相对较低但死亡率较高［２，４］，给临床诊断

及治疗带来极大挑战。目前，ＩＨＨ的治疗主要依赖药
物治疗和介入治疗。然而，药物治疗存在效果不确切、

起效慢、副作用大等问题，甚至有可能引起血流动力学

的恶化［５－６］。此外，目前缺乏敏感的血流动力学监测

指标，使得评估药物治疗效果变得困难。介入治疗主

要为 经 皮 肝 动 脉 栓 塞 术 （ｔｒａｎｓｈｅｐａｔｉｃ ａｒｔｅｒｉａｌ
ｅｍｂｏｌｉｚａｔｉｏｎ，ＴＡＥ），适用于血流动力学不稳定甚至心
力衰竭的患儿［７］，但婴儿动脉细小，ＴＡＥ手术难度大，
因此仅有少量案例被报道。本研究报道了３例通过药
物和介入的 ＩＨＨ伴 ＨＨＦ的成功案例，并回顾 ＩＨＨ伴
ＨＨＦ的既往研究报道，以总结治疗经验。

１　资料与方法

　　收集２０２０年 １０月至 ２０２３年 １０月在重庆医科
大学附属儿童医院肝胆外科收治的３例ＩＨＨ伴ＨＨＦ
的病例。纳入标准参照 ２０２０年中华医学会小儿外
科学分会《小儿肝血管瘤诊断和治疗专家共识》，确

诊标准为：①年龄在６个月以内；②临床表现为典型
的肝肿大、充血性心力衰竭；③超声和增强 ＣＴ有小
儿肝血管瘤的典型特征；④心脏彩超证实有高输出
量心力衰竭。

　　研究收集了患儿的临床资料，包括年龄、性别、主
要临床表现、实验室检查结果、影像学检查结果。治疗

方法包括药物治疗和介入治疗，药物治疗方案为普萘

洛尔联合激素治疗，介入治疗为 ＴＡＥ术。所有患儿
在治疗前后进行了心脏彩超监测，以评估心功能状

态和治疗效果。本研究已经获得了重庆医科大学附

属儿童医院伦理委员会的批准［（２０２４）年伦审（研）
第（４０）号］。

２　结果

２．１　临床资料总结
　　本研究共纳入３例患儿，男性１例，女性２例，发
病年龄分别为１ｄ、１９ｄ和８０ｄ。诊断结果显示，２例
患儿被诊断为弥漫性 ＩＨＨ，１例为局灶性 ＩＨＨ。首发
临床症状主要表现为呼吸急促和呼吸困难。所有患儿

在发病后迅速进展为呼吸衰竭、中重度肺动脉高压和

心力衰竭。

２．２　实验室检查结果
　　实验室检查结果显示，所有患儿的 Ｂ型脑钠肽
（ｂｒａｉｎｎａｔｒｉｕｒｅｔｉｃｐｅｐｔｉｄｅ，ＢＮＰ）水平显著升高，分别为
＞５０００．００、＞１４０３．００和＞１２１７．０５ｐｇ／ｍＬ。此外，患
儿的肝功能、甲状腺功能和肾功能指标均出现不同程

度的异常。

２．３　影像学检查结果
　　影像学检查包括 Ｘ线片、肝脏彩超、心脏彩超和
腹部ＣＴ。Ｘ线片显示心胸比增大，肝脏影增大。肝脏
彩超和腹部ＣＴ显示肝脏肿大，肝内多发结节，提示肝
血管瘤伴动静脉瘘。心脏彩超显示心脏各房室增大，

二尖瓣和三尖瓣反流，以及重度肺动脉高压。３位患
儿的心脏彩超中，术前估算右室收缩压（ｒｉｇｈｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ
ｓｙｓｔｏｌｉｃｐｒｅｓｓｕｒｅ，ＲＶＳＰ）和Ｅ波／Ａ波二尖瓣流量比值
（ＥｗａｖｅｔｏＡｗａｖｅｍｉｔｒａｌｆｌｏｗｒａｔｉｏ，Ｅ／Ａ）均提示明显
异常，且在治疗后可以得到迅速改善。具体临床资料

见表１。
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表１　肝血管瘤伴高输出量心力衰竭患儿主要临床资料

指标 病例１ 病例２ 病例３
性别 女 女 男

年龄／ｄ ８０ １９ １
体质量／ｋｇ ５．５ ３．３ ４．０
主要临床表现 咳嗽、呼吸困难、肝大 气促、发绀、呼吸困难、肝大 气促、肝大

合并症 甲状腺功能减退、急性肾衰竭 呼吸衰竭 呼吸衰竭、房间隔膨胀瘤

ＩＨＨ分类 弥漫性 弥漫性 局灶性

治疗方案 介入治疗 药物治疗 药物治疗

介入栓塞材料
明胶海绵颗粒、聚乙烯醇颗粒、弹

簧圈
－ －

用药方案 － 普萘洛尔＋甲泼尼龙 普萘洛尔＋甲泼尼龙

心脏彩超结构改变

左房、左室、右房、右室增大，二尖

瓣重度反流，三尖瓣中－重度反流，
重度肺动脉高压

左房、左室增大，三尖瓣、二尖瓣

轻中度反流，中度肺动脉高压
房间隔膨胀瘤，三尖瓣、二尖瓣中

度反流，中度肺动脉高压

治疗前ＲＶＳＰ／ｍｍＨｇ ７６ ５４ ５３
治疗前Ｅ／Ａ值 － 二尖瓣单峰ａ 二尖瓣单峰ａ

治疗前ＥＦ值／％ ５７ ５７ ６２
心胸比 ０．７５ ０．７２ ０．７０
ＢＮＰ／（ｐｇ／ｍＬ） ＞５０００．００ ＞１４０３．００ ＞１２１７．０５
治疗后ＲＶＳＰ／ｍｍＨｇ ３５ ３３ ２９
治疗后Ｅ／Ａ值 － ０．８３ １．１０
治疗后ＥＦ值／％ ６４ ６６ ６７
治疗后撤离呼吸机时间／ｄ ０．５ ５．０ ２．０
ＩＨＨ转归 好转 好转 好转

ＨＨＦ转归 治愈 治愈 治愈

注：ＥＦ：射血分数；ａ：治疗前，因严重心功能衰竭，Ｅ峰较高且Ａ峰低，因此Ｅ／Ａ表现为单峰

２．４　诊疗经过与转归
２．４．１　病例 １　　１名 ８０ｄ的女婴因“呼吸困难半
天”入院。体格检查：呼吸频率 ６８次／ｍｉｎ，心率 １４２
次／ｍｉｎ，肝脏肋下可触及１０ｃｍ。辅助检查：甲状腺功
能减退，ＢＮＰ水平升高。胸部Ｘ线片显示心胸比例为
０．７５，肝脏增大（图１Ａ）。肝脏彩超发现肝脏肿大，肝
内多发低回声结节，伴肝动静脉瘘。心脏彩超提示心

脏扩大，二尖瓣和三尖瓣反流，重度肺动脉高压。腹部

ＣＴ显示肝脏肿大，肝内多发结节伴动静脉瘘（图１Ｂ、Ｃ）。
入院４ｄ后，患儿出现腹胀加重、呼吸衰竭、心力衰竭
及肺动脉高压加重，接受了米力农、多巴胺、地高辛等

药物治疗。主要临床资料详见表１。
　　经过多学科讨论，患儿诊断为弥漫性 ＩＨＨ伴
ＨＨＦ，药物治疗存在疗效不确定性和血流动力学恶化
的风险，因此有介入手术的指征。在与患儿家长进行

充分沟通并取得同意后，患儿在全麻下接受了ＴＡＥ手
术。术中ＤＳＡ造影显示以左肝为主的肝内广泛动静
脉瘘形成（图１Ｄ、Ｅ），与图 Ｃ影像特征吻合。术中用
明胶海绵颗粒与聚乙烯醇颗粒左肝动脉进行了栓塞，

手术结束时造影显示动静脉瘘明显改善（图１Ｆ），提示
治疗有效。手术当天，患儿血流动力学稳定，停用所有

血管活性药物，并脱离呼吸机。术后 ２ｄ复查心脏彩

超提示肺动脉高压缓解，ＲＶＳＰ显著下降。术后 １０ｄ
患儿腹胀加重、呼吸急促，再次接受介入治疗（图

２Ａ）。术后患儿顺利恢复，加用普萘洛尔５ｍｇ治疗残
余病灶。术后３月复查心脏彩超显示心脏结构及参数
恢复正常，术后 ４月 Ｘ线片显示心脏、肝脏大小恢复
正常（图２Ｂ）。术后４月、１０月，复查肝脏 ＣＴ提示患
儿肝内残余少量病灶（图２Ｃ、Ｄ）。
２．４．２　病例２　　１名１９ｄ的女婴因“气促、发绀、呼
吸困难４ｄ”入院。体格检查：呼吸频率６８次／ｍｉｎ，心
率１７８次／ｍｉｎ，肝脏肋下可触及６ｃｍ。辅助检查：ＢＮＰ
水平升高。胸部 Ｘ线片显示心胸比例为 ０．７２。肝脏
彩超发现肝内多发异常回声结构，肝动脉增宽。心脏

彩超提示肺动脉高压（中度），左心舒张功能降低，

三尖瓣、二尖瓣轻中度反流，二尖瓣频谱显示单峰。
腹部 ＣＴ显示肝脏增大，肝内多发结节伴动静脉瘘
（图３Ａ）。患儿入院后因心力衰竭和肺动脉高压加
重，接受了酚妥拉明、多巴胺和地高辛的治疗。诊断为

弥漫性ＩＨＨ伴ＨＨＦ，予普萘洛尔５．４ｍｇ口服联合甲泼
尼龙３．３ｍｇ静脉输注，患儿的心肺功能迅速改善，用
药５ｄ后脱离呼吸机。复查心脏彩超提示轻度肺动脉
高压，二尖瓣频谱未再显示单峰，Ｅ／Ａ值为０．８３。用药
后２月复查心脏彩超，显示所有参数恢复正常（表１）。
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Ａ：术前Ｘ线片，心脏、肝脏增大；Ｂ、Ｃ：术前肝脏ＣＴ动脉期，肝静脉提前显影（箭头所示）；Ｄ、Ｅ：介入术中，左、右肝动脉分别造影显
示弥漫性动静脉瘘，肝静脉提前显影（箭头所示）；Ｆ：介入术中、肝动脉栓塞结束后左肝动脉造影，肝静脉显影浅淡（箭头所示）

图１　病例１术前影像和介入影像

! " # $

Ａ：第２次介入术中造影，显示右膈下动脉增粗，肝静脉提前显影（箭头所示）；Ｂ：介入术后４月ＣＴ定位相，心脏、肝脏大小恢复
正常；Ｃ：介入术后４月肝脏ＣＴ，肝脏包块缩小（箭头所示）；Ｄ：介入术后１０月肝脏ＣＴ，肝脏包块继续缩小（箭头所示）

图２　病例１术后影像

２．４．３　病例３　　１名１ｄ的男婴，因“气促 １ｄ”入
院。体格检查：呼吸频率５８次／ｍｉｎ，心率１４８次／ｍｉｎ，
肝脏肋下可触及５ｃｍ。辅助检查：ＢＮＰ明显升高。胸
部Ｘ线片显示心胸比例为０．７，肝脏增大。肝脏彩超
发现肝右叶巨大实质性病变（８．３ｃｍ×８．０ｃｍ×６．４ｃｍ），
肝右静脉扩张。心脏彩超提示房间隔膨胀瘤，三尖瓣、

二尖瓣中度反流，中度肺动脉高压，二尖瓣频谱显示单

峰。腹部ＣＴ显示肝右叶包块，伴动静脉瘘（图 ３Ｂ）。
患儿迅速出现呼吸衰竭和心力衰竭，给予氢氯噻嗪、螺

内酯、多巴胺治疗。诊断为局灶性 ＩＨＨ伴 ＨＨＦ，予普
萘洛尔４ｍｇ联合泼尼松龙４ｍｇ口服治疗。用药２ｄ
后，患儿成功脱离呼吸机，复查心脏彩超显示肺动脉高

压恢复正常，Ｅ／Ａ比值为１．１。经过２个月的治疗，复

查肝脏包块的测量值较前缩小，心脏彩超检查结果恢

复正常。

２．５　ＩＨＨ介入治疗文献复习资料
　　以 “婴儿”、“肝血管瘤”、“心功能衰竭”、“肝动
脉栓塞”为关键词检索中国知网、万方数据库和中华

医学期刊全文数据库（建库至２０２３年１２月）的文献，
检索到 ２篇文献［８－９］，共 ４例患儿。以“ｉｎｆａｎｔｉｌｅ
ｈｅｐａｔｉｃｈｅｍａｎｇｉｏｍａ”、“ｈｉｇｈｏｕｔｐｕｔｈｅａｒｔｆａｉｌｕｒｅ”、
“ｔｒａｎｓｈｅｐａｔｉｃａｒｔｅｒｉａｌｅｍｂｏｌｉｚａｔｉｏｎ”为检索词在 Ｐｕｂｍｅｄ
数据库中进行检索（建库至２０２３年１２月），检索到相
关文献 ６篇［１０－１５］，共 １９例患儿。结合研究中的病
例１，共收集了２４例患儿的数据（表２）。
　　在ＩＨＨ介入治疗文献复习中，２４例患儿均为婴儿
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期起病（１ｄ～７个月），其中１４例在新生儿期起病。疾
病类型包括局灶性（１１例）、弥漫性（１１例）和多发性
（２例）。２４例患儿中，有 ４例治疗失败，死亡率
１６．７％，发病年龄５ｄ～１个月，其余２０例患儿中１７例
完全恢复，３例缓解。在１个月及以下的患儿中，死亡
率为２８．６％（４／１４）。栓塞材料方面，有 １４例患儿使
用了弹簧圈栓塞，其中 ９２．８％（１３／１４）的患儿得到恢
复，其余患儿使用明胶海绵、聚乙烯醇颗粒、组织胶水、

碘油等末梢栓塞剂，有 ６２．５％（５／８）患儿得到恢复。
在药物治疗方面，１７例患儿接受激素治疗，３例患儿接
受普萘洛尔治疗，４例患儿的药物治疗情况未提及。

３　讨论

　　小儿肝血管瘤包括ＩＨＨ和先天性肝血管瘤。ＩＨＨ
起病年龄从 １ｄ到 ３．５岁不等［１６］。ＩＨＨ具有随年龄
变化的自然病程，包括增生期和消退期，其中在３～９岁
期间症状可能完全消退［１７］，显示出良性肿瘤的特性。

然而，大约１５％的患儿可能会出现 ＨＨＦ的严重并发
症［１８］，其死亡率可高达 ９０％［１６］。患有ＨＨＦ和弥漫性
病变的患儿死亡风险较高，需要积极治疗［３］。药物治

疗、介入治疗和手术治疗是治疗 ＩＨＨ的有效方法，但
是合并ＨＨＦ的患儿，由于可能伴有严重的心肺功能衰

! "

Ａ：病例２肝内弥漫性包块，肝静脉提前显影（箭头所示）；Ｂ：病例３右半肝巨大局灶性包块，肝静脉提前显影（箭头所示）

图３　病例２、病例３腹部增强ＣＴ动脉期图像

表２　ＩＨＨ介入治疗文献复习资料

文献 年龄 性别 药物 分类 栓塞材料 结果

ＦＯＫ等 ［１０］ １ｄ 男 激素 局灶性 弹簧圈 恢复

ＷＡＲＭＡＮＮ等 ［１１］ ２ｄ 未提及 激素 局灶性 弹簧圈 恢复

１个月 未提及 激素 局灶性 弹簧圈 恢复

４个月 未提及 激素、干扰素 局灶性 弹簧圈 缓解

６ｄ 未提及 激素 局灶性 弹簧圈 恢复

ＤＲＡＰＥＲ等 ［１２］ ５ｄ 男 激素 局灶性 组织胶水 死亡

４个月 女 激素、长春新碱 弥漫性 聚乙烯醇颗粒、组织胶水 恢复

３个月 女 激素、干扰素 弥漫性 弹簧圈、明胶海绵和聚乙烯醇颗粒 恢复

２ｄ 女 激素、干扰素 局灶性 聚乙烯醇颗粒 恢复

ＷＡＮＧ等［１３］ ５个月 女 激素 弥漫性 弹簧圈 恢复

１９ｄ 女 激素 弥漫性 弹簧圈 死亡

ＷＵ等 ［１４］ ０．６个月 男 激素 多发性 弹簧圈、明胶海绵 恢复

３个月 女 激素 弥漫性 明胶海绵 恢复

１个月 男 未提及 局灶性 弹簧圈 恢复

１个月 男 未提及 局灶性 弹簧圈、明胶海绵 恢复

２个月 男 未提及 多发性 微球 缓解

１个月 女 普萘洛尔 局灶性 微球 死亡

１个月 女 激素 弥漫性 微球、明胶海绵 死亡

ＷＡＮＧ等 ［１５］ ４月 男 未使用 弥漫性 碘油、平阳霉素、明胶海绵 恢复

沈晓霞等 ［９］ ９ｄ 女 普萘洛尔 弥漫性 未提及 恢复

７ｄ 女 普萘洛尔 弥漫性 未提及 恢复

汪周平等 ［８］ ７个月 女 激素 弥漫性 弹簧圈 部分缓解

５个月 男 激素 局灶性 弹簧圈 恢复
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竭，治疗方案的选择和评估变得极为困难。

　　本研究中，２例患儿通过口服普萘洛尔联合糖皮
质激素治疗，心肺功能迅速恢复，这表明在 ＩＨＨ合并
ＨＨＦ的患儿中，该方案具有良好的临床效果。普萘洛
尔被认为是 ＩＨＨ治疗的首选用药［１９］，糖皮质激素治

疗用于普萘洛尔治疗效果不佳的患儿［４］，但是药物治

疗仍存在一些争议。ＩＨＨ患儿合并 ＨＨＦ发生机制与
病变中的动静脉分流有关［２０］，该病变可诱发容量超负

荷的恶性循环，而导致严重的心肺功能衰竭。这种机

制可能导致循环系统［２１］、肾素血管紧张素醛固酮系
统［２２］、通气和气体交换系统［１３］以及其他包括血液系

统、甲状腺功能等多个系统的严重损害［２３］。因此也有

研究认为，在严重的高输出量心力衰竭的情况下，普萘

洛尔可能会进一步降低心肌功能，导致血流动力学恶

化［２］。此外，药物治疗ＩＨＨ存在起效慢［３］和缺乏药物

治疗效果监测指标的问题，因此在用药过程中存在较

多不确定性。

　　本研究通过治疗前后多次心脏超声评估发现，
ＲＶＳＰ和Ｅ／Ａ值可以在用药后迅速恢复，且先于其它
指标。ＲＶＳＰ是临床广泛应用的无创监测肺动脉压力
的监测参数，Ｅ／Ａ代表二尖瓣口快速充盈期与心房收
缩期血流的比值，可反映二尖瓣反流和容量超负荷状

态［２４］，均可作为ＨＨＦ诊断和监测的敏感参数。因此，
可以推测ＲＶＳＰ和 Ｅ／Ａ值可用于用药早期的血流动
力学监测。

　　本研究中，病例１在ＴＡＥ术后多器官功能衰竭迅
速恢复，显示了介入治疗见效快的特点。既往研究建

议解剖性肝切除作为可以进行手术的情况下的最终治

疗［２５］。由于ＩＨＨ患儿年龄小，介入操作难度较大，限
制了该技术用应用。然而，介入治疗可以迅速减少动

静脉分流，是纠正ＨＨＦ、缓解临床症状的关键［１３］，ＴＡＥ
术后１～４ｄ内可使临床症状迅速改善［２４，２６］。此外，介

入治疗还可为等待肝移植的 ＩＨＨ患儿争取等待时
间［１３］。因此在具有成熟的儿童介入中心的医疗机构，

介入治疗是ＩＨＨ合并危重ＨＨＦ患儿的治疗选择。
　　从回顾资料表明，ＴＡＥ治疗 ＩＨＨ的病例中，新生
儿期死亡率为 ２８．６％，高于大龄患儿，提示年龄可能
与预后有关。由于患儿年龄小，ＴＡＥ治疗操作难度
大，手术时间延长等多种因素导致预后不良。因此有

必要技术成熟儿童介入专业、新生儿专业、重症医学专

业以及影像专业等进行多学科联合诊治［１１］，制定完善

的介入手术时机、手术方案以及围手术期护理策略等

个性化治疗方案，提高治疗成功率。

　　本研究的不足：①本研究样本量小，无法全面反映
ＩＨＨ伴ＨＨＦ患儿的临床特征和治疗反应，治疗方案和

手术时机选择需更多研究支持；②尽管药物治疗是
ＩＨＨ的首选，但对其血流动力学影响、效果监测和并发
症的认识不足，需要更多高质量研究以优化治疗策略，

提高安全性和有效性；③本研究中病例的随访时间较
短，无法全面评估ＩＨＨ的长期治疗效果。
　　综上所述，ＩＨＨ可能诱发高严重的 ＨＨＦ，是一种
罕见但病情严重的疾病，对于年龄１个月及以下的患
儿可能有更高的危险性。本研究中３例病例为这一领
域增添了新的成功治疗临床实例。ＲＶＳＰ和Ｅ／Ａ值在
ＩＨＨ的诊断和治疗中，可作为监测血流动力学的敏感
指标，有助于早期评估药物疗效。ＴＡＥ是治疗婴儿肝
血管瘤并发心力衰竭的有效快速方法。因此，需对

ＩＨＨ合并ＨＨＦ的患儿实施多学科综合治疗策略，对治
疗方案、治疗时机以及疗效监测等多个关键因素进行

全面评估，以期最大限度地提高治疗效果。
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