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［摘要］　目的：旨在从我院先天性心脏病（ＣＨＤ）并发肺动脉高压（ＰＡＨ）的住院构成及临床表现，了解ＣＨＤ住院患者合并

ＰＡＨ的患病情况。方法：回顾性分析２００１年１月至２００７年７月间我院收治的３６７４例ＣＨＤ患者中确诊ＰＡＨ的２３８例患

者。结果：近６年我院ＣＨＤ住院患者３６７４例中并发ＰＡＨ２３８例（６．４８％），包括房间隔缺损（ＡＳＤ）中的１０．８％、室间隔缺损

（ＶＳＤ）中的２．８１％、动脉导导管未闭（ＰＤＡ）中的５．５７％及其他复杂类型中的１９．６％。平均年龄（４５．６±１７．７）岁，（４０～６０）岁

占４９．６％，女性１６５例（６９．３％），主要构成比依次为：ＡＳＤ（６２．６％）、ＶＳＤ（１９．７％）、ＰＤＡ（１３．４％）。其中ＶＳＤ、ＰＤＡ及其他复

杂畸形患者均较ＡＳＤ年轻（Ｐ＜０．０１），ＡＳＤ中女性占优势，与ＶＳＤ相比有差异（７６．５％ｖｓ４４．７％，Ｐ＜０．０１）。所有病例最常

见的表现是活动后胸闷、气急起病，查体见Ｐ２亢进，胸片示心影增大及肺动脉干突出，心电图示不完全右束支传导阻滞及右室

肥大，超声心动图提示右心系统增大、主肺动脉内径增宽。超声估测肺动脉收缩压与导管测压相关性有统计学意义（ｒ＝

０．７３４，Ｐ＜０．０１）。结论：ＣＨＤ住院患者中ＰＡＨ是常见的并发症，以女性、ＡＳＤ、４０～６０岁年龄组为主。临床表现、胸片、心

电图检查多无特异性，超声心动图对诊断有重要意义，且估测肺动脉收缩压值与导管测压相关性好。
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第３期．郭　妍，等．先天性心脏病合并肺动脉高压住院构成及临床特征分析 ·３０７　　 ·

　　肺动脉高压（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｉａｌｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ，

ＰＡＨ）是先天性心脏病（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｈｅａｒｔｄｉｓｅａｓｅ，

ＣＨＤ）常见的并发症，也是影响ＣＨＤ患者生存和生

活质量的最为重要的因素之一。由于存在体肺循

环间分流，促使血管内皮功能紊乱、血管内膜、中层

和外膜的重构，导致ＰＡＨ形成［１］，最终致右心功能

下降及早期病死率增加。目前尚无可靠的流行病学

资料来准确反映ＰＡＨ 在ＣＨＤ中的患病情况。荷

兰一项全国 ＣＨＤ 登记研究中 ＰＡＨ 发生率是

４．２％［２］，欧洲另有一项多中心调查则显示在未矫正

及已 矫 正 的 成 人 ＣＨＤ 中，并 发 ＰＡＨ 比 例 达

２８％［３］，国内未见此类报道，但一项单中心调查显示

住院ＰＡＨ病因构成中，ＣＨＤ仍占首位（６６％），而

发达国家不及１０％，说明并发ＣＨＤ的ＰＡＨ仍是我

国的主要问题［４］。特别是一旦发展到不可逆性重度

ＰＡＨ，临床处理十分棘手，轻中度ＰＡＨ患者尚存在

外科手术或者介入治疗矫正的机会，故在ＣＨＤ中

早期发现和诊断ＰＡＨ对治疗方案的选择和预后的

评估均具有极其重要的意义。为了解ＰＡＨ在ＣＨＤ
中的患病情况以期对临床早期诊治提供参考，我们

从本院收治的３６７４例ＣＨＤ病例中选择并发ＰＡＨ
的临床资料作一回顾性分析。

１　资料和方法

１．１　对象　长海医院２００１年１月至２００７年７月

间收治的ＣＨＤ伴有ＰＡＨ的初诊患者２３８例，所有

患者入院时畸形均未矫正，男性７３例，女性１６５例

（男女＝１２．２６），年龄４个月１２ｄ～９２岁，平均

（４５．６±１７．７）岁，ＢＭＩ（２１．５±３．７）ｋｇ／ｍ２。ＰＡＨ
的诊断依照 ＷＨＯ标准：右心导管检查肺动脉收缩

压（ｓＰＡＰ）＞３０ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ）或肺

动脉平均压＞２５ｍｍＨｇ，未行右心导管检查者以超

声心动图估测ｓＰＡＰ≥４０ｍｍＨｇ
［５］为准，并结合患

者症状、体征及其他相关辅助检查。有右室流出道

梗阻、左心瓣膜病变者或并发结缔组织病、ＨＩＶ感

染、门脉高压、慢性肺部疾病者除外。

１．２　方法　回顾分析符合诊断的ＰＡＨ 患者的一

般情况、临床表现、体格检查及各种检查结果、治疗

情况。对２３８例患者先心类型的病种分布、年龄分

布、性别分布等相关因素构成比逐一分析。所有患

者均行超声心动图检查，其中２２６例示有三尖瓣反

流者应用Ｂｅｒｎｏｕｌｌｉ方程［６］估测ｓＰＡＰ，１７０例患者

行右心导管测压，对右心导管测压值与相应超声估

测ｓＰＡＰ进行相关性分析。

１．３　统计学处理　计量资料以珚ｘ±ｓ表示，所有数

据均用ＳＰＳＳ１１．０统计软件分析，计数资料的显著

性检验用χ
２检验，等级资料比较用秩和检验，相关

指标行直线相关分析。

２　结　果

２．１　ＣＨＤ中ＰＡＨ的构成比及病种、年龄、性别分

布　初诊ＣＨＤ患者３６７４例，主要缺损类型：房间

隔缺损（ＡＳＤ）１３７９ 例（３７．５％）、室间隔缺损

（ＶＳＤ）１６７０例（４５．５％）、动脉导管未闭（ＰＤＡ）

５７４例（１５．６％）及其他复杂类型５１例（１．４％）。所

有ＣＨＤ并发ＰＡＨ２３８例（６．４８％），包括ＡＳＤ中的

１０．８％、ＶＳＤ中２．８１％、ＰＤＡ中５．５７％及其他复杂

类型中的１９．６％。其中明确为艾森曼格综合征患

者共２１例（０．５７％）。ＰＡＨ病种、年龄、性别分布详

见表１。

表１　ＣＨＤ中ＰＡＨ患者的构成特征

Ｔａｂ１　ＣｏｍｐｏｓｉｔｉｏｎｏｆＰＡＨｐａｔｉｅｎｔｓｉｎＣＨＤｐａｔｉｅｎｔｓ
［ｎ（％）］

Ｇｒｏｕｐ Ｎ
Ａｇｅ（ｙｅａｒ）

≤２０ ２１～４０ ４１～５９ ≥６０
Ｇｅｎｄｅｒ

Ｍａｌｅ Ｆｅｍａｌｅ

ＡＳＤ １４９（６２．６） ２（１．３） １９（１２．８） ８４（５６．４） ４４（２９．５） ３５（２３．５） １１４（７６．５）

ＶＳＤ ４７（１９．７） １８（３８．３） １０（２１．３） １６（３４） ３（６．４） ２６（５５．３） ２１（４４．７）

ＰＤＡ ３２（１３．４） ５（１５．６） ５（１５．６） １６（５０） ６（１８．８） ８（２５） ２４（７５）

Ｏｔｈｅｒｓ １０（４．３） ６（６０） ２（２０） ２（２０） ０（０） ４（４０） 　６（６）

Ａｌｌ ２３８ ３１（１３） ３６（１５．５） １１８（４９．６） ５３（２２．３） ７３（３０．７） １６５（６９．３）

　ＡＳＤ：Ａｔｒｉａｌｓｅｐｔａｌｄｅｆｅｃｔ；ＶＳＤ：Ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｓｅｐｔａｌｄｅｆｅｃｔ；ＰＤＡ：Ｐａｔｅｎｔｄｕｃｔｕｓａｒｔｅｒｉｏｓｕｓ．Ｐ＜０．０５，Ｐ＜０．０１ｖｓＡＳＤｇｒｏｕｐ
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　　所有 ＰＡＨ 患者以４０～６０岁组、女性为多，

ＡＳＤ在构成比上占首位（６２．６％），其次是 ＶＳＤ和

ＰＤＡ，其他少见类型共１０例，分别是房室间隔缺损

５例，永存动脉干、右室双出口、单心室、矫正型大动

脉转位、房室管畸形各１例。各缺损类型中，ＡＳＤ、

ＰＤＡ中多为４０～６０岁，ＶＳＤ与其他复杂先心类型

则以≤２０岁患者居多，ＭａｎｎＷｈｉｔｎｅｙ检验显示，

ＶＳＤ、ＰＤＡ 及其他复杂畸形各自均较 ＡＳＤ 年轻

（Ｐ＜０．０１）。ＡＳＤ中女性多于男性，与 ＶＳＤ相比有

差异（Ｐ＜０．０１）。

２．２　症状　出现症状至确诊ＰＡＨ时间从６ｄ至４０
年不等，平均（７．２±９．５）年。主诉活动后胸闷最多

（１３４例，５６．３％），其次是气急（１１４例４７．９％）、心

悸（１００例，４２％）、乏力（３０例）、头晕（２４例）、咳嗽

（１７例 ）、胸痛（１５例）、黑蒙／晕厥（５例）、咯血（４
例），还有３８例病程中未记录不适主诉，仅为体检发

现杂音。心功能按纽约分级：Ⅰ级５７例（２３．９％），

Ⅱ级１１２例（４７．１％），Ⅲ级６２例（２６．１％），Ⅳ级７
例（２．９％）。

２．３　体征　２３８例患者中的９５例（３９．９％）均于肺

动脉瓣听诊区闻及第二心音（Ｐ２）亢进，其中５９例伴

心音固定分裂，７３例患者出现外周凹陷性水肿，心

浊音界扩大６９例，活动后紫绀４１例，颈静脉充盈或

怒张１８例，肝肿大１１例，杵状指（趾）７例，腹水１
例。

２．４　Ｘ线胸片　２３８例患者中３７例（１５．５％）胸片

正常。最主要的表现是心影增大１５９例（６６．８％），

其中右心系统增大１０１例，左心大４４例；肺动脉主

干突出１０６例，右下肺动脉增粗６１例，肺血增多４４
例，肺门血管影增大者３８例。

２．５　心电图　２３８例患者中正常心电图３５例

（１４．７％）。最常见的异常是不完全右束支传导阻滞

７０例（２９．４％），右心室肥大５３例，其中伴心肌劳损

２９例，左室肥厚３６例，完全性右束支传导阻滞３４
例，左束支阻滞５例，１０例表现电轴右偏，２例电轴

左偏；除５６例患者为房性心律失常（其中房早伴短

阵房速１４例，房颤３５例，房扑７例）、１２例Ⅰ度

ＡＶＢ、１１例频发室早外，其余患者均为窦性心律。

２．６　超声心动图　主要 Ｍ 型及二维超声测值详见

表２。多数患者可见右心系统增大、主肺动脉内径

增宽。左室收缩功能下降者３０例，ＥＦ平均（６４．５±

９．２）％，２０例发现少到中量心包积液，最大液深

３．２ｃｍ。彩色多谱勒对所有患者均可观察到体肺循

环间分流，１８５例（７７．７％）左向右分流，双向分流５１
例（左向右为主３２例，右向左为主１９例），２例右向

左分流。２２６例患者三尖瓣不同程度返流，用三尖

瓣返流压差估测ｓＰＡＰ平均（６３．３±２５．５）ｍｍＨｇ，

其中轻度（３０～５０ｍｍＨｇ）１０５例（４６．５％），中度

（５０～７０ｍｍＨｇ）５５例（２４．３％），重度（＞７０ｍｍ

Ｈｇ）６６例（２９．２％），１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ。７２例患

者肺动脉瓣微量至中量反流，瞬时返流量平均

（１．２±０．８）ｍｌ。

表２　Ｍ型及二维超声心动图测值

Ｔａｂ２　Ｍｍｏｄｅａｎｄ２Ｄｅｃｈｏｄａｔａ

Ｉｎｄｅｘ Ｄａｔａ
Ｄｉｌａｔａｔｉｏｎ／
Ｈｙｐｅｒｔｒｏｐｈｙ
ｃａｓｅｓ（％）

Ｄｅｆｅｃｔｄ／ｃｍ ２．１１±１．１８ 
ＭＰＡｄ／ｃｍ ２．８７±０．８１ １２８（５３．８）

ＲＶＰＷｄ／ｃｍ ０．９９±０．３７ ３２（１３．４）

ＲＡＶＶ／ｍｌ ６８．２±４３．４ １６２（６８．１）

ＲＶＶＶ／ｍｌ ７１．６±３６．１ １３５（５６．７）

ＬＡＶＶ／ｍｌ ６１．４±３９．９ １１７（４９．２）

ＬＶＶＶ／ｍｌ ８２．９±４２ ４３（１８．１）

　ＭＰＡ＝Ｍａｉｎｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｉａｌ；ＲＶＰＷ＝Ｒｉｇｈｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｐｏｓｔｅ

ｒｉｏｒｗａｌｌ；ＲＡＶ＝Ｒｉｇｈｔａｔｒｉａｌｖｏｌｕｍｅ；ＲＶＶ＝Ｒｉｇｈｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｖｏｌ

ｕｍｅ；ＬＡＶ＝Ｌｅｆｔａｔｒｉａｌｖｏｌｕｍｅ；ＬＶＶ＝Ｌｅｆｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｖｏｌｕｍｅ

２．７　右心导管测压及其与超声估测值的关系　１７０
例患者行右心导管检查或经导管封堵术，术中测

ｓＰＡＰ（３０～１４５）ｍｍＨｇ，各部位测值详见表３。经

相关性分析，超声估测ｓＰＡＰ与导管测压值相关性

良好（ｒ＝０．７３４，Ｐ＜０．０１）。

表３　右心各部位压力测值

Ｔａｂ３　Ｃａｒｄｉａｃｃａｔｈｅｔｅｒｉｚａｔｉｏｎｄａｔａ
（ｎ＝１７０，珚ｘ±ｓ，ｐ／ｍｍＨｇ）

Ｓｉｔｅ ＳＰ ＤＰ ＭＰ

ＰＡ ５５．９±２６．６ ２２．５±１９．１ ３５．７±２０．０
ＲＶ ５７．１±２５．１ ４．６７±９．５４ ２５．８±１２
ＲＡ １２．３±３．５７ ２．３３±３．２４ ７．５７±４．１７

　ＳＰ：Ｓｙｓｔｏｌｉｃｐｒｅｓｓｕｒｅ；ＤＰ：Ｄｉａｓｔｏｌｉｃｐｒｅｓｓｕｒｅ；ＭＰ：Ｍｅａｎｐｒｅｓｓｕｒｅ；

ＰＡ：Ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｉａｌ；ＲＶ：Ｒｉｇｈｔｖｅｎｔｒｉｃｌｅ；ＲＡ＝Ｒｉｇｈｔａｔｒｉｕｍ；１

ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ

２．８　治疗情况　２３８例患者中行内科介入封堵术

或结扎者１２２例，外科修补术者７６例，除１名患者

房缺封堵术后１０ｍｉｎ突发室颤死亡外，其余患者均

手术成功（成功率９９．５％），保守治疗者４０例，未行



第３期．郭　妍，等．先天性心脏病合并肺动脉高压住院构成及临床特征分析 ·３０９　　 ·

手术原因主要为合并艾森曼格综合征，或年龄过大

有手术禁忌者等。

３　讨　论

　　我院收治的ＣＨＤ患者来自全国各地，具有一

定的代表性。ＣＨＤ并发ＰＡＨ的比率为６．４８％，低

于国外资料。其差异可能是国外为人群登记资料，

而本研究为住院患者的资料，存在就诊机会偏倚。

实际上大多收入院患者为可能具备手术条件者，不

包括并发重度心衰、感染、一些丧失手术时机的复杂

紫绀型ＣＨＤ。故以轻、中度ＰＡＨ为主，艾森曼格综

合征所占比例极小（０．５７％）。在这部分人群中，特

别是ＡＳＤ患者，ＰＡＨ 形成过程隐匿、发展缓慢，早

期可无明显症状。另一方面，随着生活水平的提高

和医疗条件的改善，先心病得到了早期的诊断和及

时治疗，ＣＨＤ中ＰＡＨ患病率有下降趋势［４］。

　　ＰＡＨ可发生于许多心内畸形中，新的ＰＡＨ临

床分类（ＷＨＯ，２００３）［７］中，将先天性体肺循环分流

性疾病列为危险因素或相关疾病所致ＰＡＨ（ＡＰ

ＡＨ）。本次研究中引起 ＰＡＨ 以简单畸形 ＡＳＤ、

ＶＳＤ、ＰＤＡ分列前３位，一方面是由于这３种畸形

在左向右分流性ＣＨＤ中最常见，其次取决于３种畸

形的自然病程转归特点。ＡＳＤ儿童约１５％至２０％
最终可发展为ＰＡＨ，进展较缓慢［８］；７９％未矫正的

ＶＳＤ可进展为ＰＡＨ，故有文献认为 ＶＳＤ是ＣＨＤ
并发ＰＡＨ最常见的心内畸形［２］；ＰＤＡ在第３个１０
年大多数发生心力衰竭，约５０％死于３０岁之前，

９０％死于４０岁之前［８］。与ＶＳＤ及ＰＤＡ比较，ＶＳＤ
及ＰＤＡ容易早期诊断，因此早期矫正率较高。ＡＳＤ
一般体检容易漏诊，故未矫正的ＣＨＤ并发ＰＡＨ中

的主要成分仍是ＡＳＤ，本研究中病种构成也体现这

一特点。

　　从年龄构成看，ＶＳＤ和ＰＤＡ的ＰＡＨ发生时间

均早于ＡＳＤ，大量分流的ＡＳＤ引起ＰＡＨ一般多在

４０岁后，而分流较大的 ＶＳＤ则可在婴幼儿期引起

严重甚至不可逆性ＰＡＨ，复杂先天性心脏病如永存

动脉干、右室双出口、单心室、矫正型大动脉转位、房

室管畸形患者等ＰＡＨ 发生时间可能更早，程度也

更严重。产生这种差异的原因与ＶＳＤ、ＰＤＡ分流两

侧心腔或血管压力阶差较大有关，更易早期引起肺

血管病变出现ＰＡＨ。

　　本研究各组病例中均以女性患者居多，特别是

在ＡＳＤ、ＰＤＡ中。欧洲一项大型流行病学调查中也

有类似的结果［３］，女性对ＰＡＨ 是否有易感性目前

尚不清楚，但ＣＨＤ中ＰＡＨ发病率在不同性别中并

没有显著差别［２］。由于继发孔型 ＡＳＤ中以女性患

者为主［９］，可能造成总体上 ＰＡＨ 女性患病占

优势。　　　

　　从以上ＣＨＤ中ＰＡＨ的构成特征也可以看出，

近年来治疗策略所起的作用。大多数ＶＳＤ、ＰＤＡ及

其他复杂畸形在幼年时被矫正，一定程度减少ＰＡＨ
的发生与进展；女性、中老年的 ＡＳＤ患者逐渐成为

这一人群的主要构成，提高早期对ＡＳＤ的重视及检

出率，也许可以改变这一现状。

　　本组病例就诊时临床表现大多无特异性，符合

ＣＨＤ合并ＰＡＨ 因心排出量不足引起一系列缺氧

症状，一半左右患者主诉胸闷、劳力性呼吸困难、心

悸，少数有头晕、咳嗽、咯血、胸痛、黑蒙／晕厥等表

现。部分患者，特别是ＡＳＤ，因分流量小，对血流动

力学影响小，临床症状可不明显，直至晚期才发现

ＰＡＨ，如本组中３８例无明显症状的 ＡＳＤ患者。查

体除不同先心类型特有的体征外，多数在肺动脉瓣

听诊区闻及第二心音（Ｐ２）亢进，伴或不伴固定分裂，

右心功能下降时可伴有水肿、体循环充血等体征（如

颈静 脉 怒 张、肝 大、腹 水 等）。心 功 能 以 Ⅱ 级

（４７．１％）、Ⅲ级（２６．１％）为主，与 Ｄｕｆｆｅｌｓ［２］报道的

相符。

　　胸片提示心影增大、肺动脉主干突出多见，另外

还可见肺血增多、肺门血管影明显等表现。心电图

多呈右室优势型图形，以不完全右束支传导阻滞、右

室肥大多见，心律失常以房性多见，其中房颤３５例

（１４．７％），可能与 ＡＳＤ常伴有房性心律失常有关。

从本组病例看出，完全正常胸片、心电图分别占

１５．５％、１４．７％，二者作为住院患者的常规检查，对

可疑ＰＡＨ的患者，可筛选出心脏解剖及心律失常

等问题，对已知ＰＡＨ 患者也可提供预后相关的信

息［１０］，但用于临床上筛查ＰＡＨ的存在仍不是可靠

的手段。

　　超声心动图在本组病例中对于疾病的诊断及评

估起着重要作用［１１］，表现在：（１）可准确显示先天性

心脏病的基础解剖畸形，观察有无双向分流及测定

缺损大小、分流量的大小；本组全部患者均经超声明

确基础病因诊断，观察到体肺循环间分流，大多数

为左向右分流。（２）通过测量各房室大小和血流量、
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肺动脉宽度和流速、右心厚度和容量负荷，可间接反

映ＰＡＨ程度；本组中大多数患者发现右房、右室、

左房增大，及主肺动脉增宽，其右心系统增大检出率

（６８．１％）远高于胸片和心电图。（３）依据三尖瓣反

流血流速度，用Ｂｅｒｎｏｕｌｌｉ方程，计算三尖瓣跨瓣压

差可估算ｓＰＡＰ值。自超声多普勒问世以来，这种

估测ｓＰＡＰ的方法已相对成熟［１２］。大多数ＰＡＨ患

者出现三尖瓣反流，与右室的环形扩张、三尖瓣叶移

位有关，由此获取三尖瓣反流的峰流速来估测ｓＰＡＰ
相关性好［１３］，国内一项 Ｍｅｔａ分析也证明二者具有

较好的相关关系（ｒ＝０．８４６），且超声估测值略有低

估右心导管结果［１４］。大多数研究以原发ＰＡＨ或结

缔组织病合并ＰＡＨ 为对象，本研究证明在先心并

发ＰＡＨ患者中，用此方法估测同样具有很好的相

关性 （ｒ＝０．７３４，Ｐ＜０．０１），蔡志雄等［１５］也有类似

报道，此法具有简便、无创、可重复的优点，可作为先

心患者怀疑ＰＡＨ的筛查手段。

　　早期手术修补缺损、减少分流是彻底矫治ＰＡＨ
的重要手段。本组病例中轻、中度ＰＡＨ 的简单畸

形先心占多数，介入治疗在其中起了重要作用，且手

术成功率高，创伤小，患者住院天数短。部分心房水

平双向分流的患者，在综合评价其临床特点后也放

宽了介入指征。然而对于先心畸形纠正后ＰＡＨ的

发病情况仍需进一步的随访研究来以观察ＰＡＨ的

转归，以便选择介入和外科治疗的适应证和治疗时

机。
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