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　　小儿原发性肺动脉高压症是一种少见的肺血管

弥漫性病变 ,其预后不良。肺动脉高压、右心劳累为

其特征。病因不清 ,可能与遗传因素及自身免疫因

素有关。现将我科收治的 4 例报告如下。

例 1 ,女 ,15 岁。活动后心悸、气短 8 年 ,逐渐加

重 ,声音嘶哑 3 个月来诊。诊断为肺动脉高压。查

体 :神志清楚 ,BP 90/ 70 mmHg ,P 100 次/ min ,口唇

发绀 ,颈静脉怒张 ,心前区稍隆起。胸右侧 Ⅱ～ Ⅲ肋

间可闻及收缩期及舒张期杂音 Ⅱ级 ,心界不大 ,肺动

脉 Ⅱ音亢进 ,两肺正常 ,肝脾不大。在做心导管检查

准备造影时 ,患儿突然头晕烦躁 ,立即将导管撤出 ,

继之患儿抽搐抢救无效心跳呼吸停止。病理解剖 :

心脏重 450 g ,未见心内畸形及血栓。右室壁厚

1. 5 cm ,左室壁厚 1. 3 cm ,主动脉周径 5. 5 cm ,肺

动脉周径 8. 6 cm ,二尖瓣周径 9 cm ,三尖瓣周径

12 cm ,肺动脉圆锥膨隆 ,心尖钝圆 ,肺动脉明显增

粗。肺表面光滑无明显病变。镜检 : ①右室 :心肌细

胞明显肥大 ,平均直径 25～28μm ,胞浆可见半分染

的颗粒。胞核明显畸形呈马蹄铁状、毛虫状、空泡变

等改变。间质有少量纤维结缔组织且疏松。血管壁

厚 ,内皮肿胀、血管壁以平滑肌细胞增生为主 ; ②肌

型动脉中膜肥厚 :平滑肌细胞增生肥大 ,层次增多 ;

③肺小动脉肌化 :有明显增生肥厚的肌型中膜 ; ④内

膜明显肿胀 ,基质增多 ; ⑤丛状病变形成 :肺肌型动

脉内膜细胞局限性增生 ,呈瓣状突入管腔 ,表面覆以

肥大的血管内皮细胞 ,在内皮细胞与血管壁之间覆

以成团活跃增生的卵圆形细胞 ,可见增生内皮细胞

形成团块阻塞整个血管腔 ,也可见到血管腔中血栓

形成。病理诊断 :重症原发性肺动脉高压。

例 2 ,女 ,12 岁。1 年前无诱因抽搐 3 次 ,双眼

球上翻 ,口吐白沫 ,1～2 min 后自然缓解 ,患儿平素

活动气急 ,近 20 d 活动后气急加重 ,口唇发绀 ,伴头

晕、头痛。查体 :BP 90/ 60 mmHg , R 21 次/ min , P

120 次/ min ,唇微绀 ,颈静脉充盈 ,心界扩大 (左锁中

线第 IV 肋外1. 0 cm) ,肺动脉 Ⅱ音亢进 ,两肺正常 ,

肝肋下 3. 0 cm ,脾未及。辅助检查 :心电图示窦性

心率 ,心电轴右偏 + 145°,右心室肥厚劳损 ,ST2T 波

改变。X 线检查示右心扩大 ,肺动脉段明显突出。

超声心动图示肺动脉增宽 ,右心室明显扩大 ,肺动脉

瓣 a 凹消失 ,三尖瓣轻中度返流。脑地形图检查正

常。遂诊断原发性肺动脉高压 ,经强心利尿 ,心痛定

治疗好转。

例 3 ,男 ,8 岁。自幼乏力 ,活动后气急 ,纳差。

平素经常鼻衄。查体 :BP 100/ 70 mmHg ,P 130 次/

min ,R 30/ min。肺动脉瓣区可闻及舒张早期 Ⅱ级

杂音 ,两肺正常。辅助检查 :心电图示右心肥厚。X

线检查肺动脉瓣明显突出 ,右心略大。超声心动图

示肺动脉段明显增宽 ,三尖瓣返流 ,肺动脉瓣轻度返

流 ,右心室射血前期 ( PEP ) / 右心室射血时间

(RV ET) , > 0. 4 ,肺动脉瓣 a 凹消失 ,右心室增大。

诊断为原发肺动脉高压 ,经消炎痛、心痛定、强心利

尿等治疗好转。

例 4 ,男 ,5 岁。活动后气急 2 年 ,近年加重 ,经

常咳嗽、咳血 ,反复感冒。辅助检查 :心电图示右心

室肥厚。X线检查肺动脉段明显突出。超声心动图

示右房、右室明显扩大 ,肺动脉增宽 ,三尖瓣轻中度

返流 ,肺动脉轻中度返流。心导管检查 :全麻下穿刺

右股静脉 ,送入 5 F berman 导管 ,先端置于右心室造

影 ,正侧位投照 ,术中顺利。造影所见右心室肌小梁

较粗 ,心室腔较大 ,肺动脉瓣开放良好 ,主肺动脉有

扩张 ,左右肺动脉发育正常 ,收缩期见少量造影剂反
(下转第 426 页)

·324·

　　
第 4 卷第 5 期
2002 年 10 月 　　　　　　　　　　　　　 　　　　　　　中国当代儿科杂志

Chin J Contemp Pediatr 　　　　　　　　　　　 　　　　　　　　Vol. 4 No. 5
Oct . 2002



限 ,继而产生 Ig 的能力也有限。这些研究似乎证明

了以往学者的关于 IgH 的渐进的发育过程假说的

正确性。由于不同研究人员用不同研究方法所得出

的研究结果 ,存在着某些不一致、甚至矛盾的地方 ,

我们还不能说我们已对人类免疫球蛋白的基因谱型

有了全面的理解 ,还应该进行进一步的研究。
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流入右房 ,未见房水平左 →右分流。肺动脉压力

120/ 80 mmHg ,平均压 105 mmHg。心导管诊断原

发肺动脉高压 (重度) ,三尖瓣关闭不全 (轻度) 。经

治疗好转出院。

讨论 :小儿原发性肺动脉高压是临床少见的病

因不清的疾病。其病因可能与遗传因素及自身免疫

因素、药物因素有关。亦认为本病是血栓栓塞的结

果 ,或认为本病最初是肺小动脉紧张度增高 ,然后才

继发血管形态改变。临床主要表现为肺血管弥漫性

病变、肺动脉高压、右心劳累。例 1 病理改变为 :肌

型动脉中膜肥厚 ;肺小动脉肌化 ;内膜明显肿胀 ,基

质增多 ;丛状病变形成。从例 2～4 可看出 ,小儿原

发性肺动脉高压病情是逐渐加重的 ,早期肺动脉压

力轻度增高 ,可能无明显症状。待病情发展 ,活动后

出现紫绀及右心衰竭症状。

当患儿出现肺动脉 Ⅱ音亢进、肺动脉段明显突

出、右心室肥厚时 ,可结合 X 线检查、心电图、超声

心动图、心导管检查 ,除外继发肺动脉高压及其他因

素引起的呼吸困难、甚至运动后晕厥患儿即可确诊。

心导管检查是确诊的最好办法 ,但风险性较大。目

前治疗本病无特殊疗法 ,可采用综合治疗 ,如休息、

吸氧 ,应用心痛定、消心痛、哌唑嗪、酚妥拉明等药

物。抗血小板聚集药物可减少血小板对内皮细胞作

用 ,减慢血管内膜硬化和丛样损害。抗凝治疗 (华法

令)可防止栓塞 ,延缓病程。有人主张长期静脉应用

前列腺素 ( PGI2) 可改善症状。最近有人[1 ]主张应

用贝雷普罗钠 ,它是一种具有稳定结构的 PGI2 类似

物 ,可口服 ,剂量 80～180μg/ d。为了增加心排出

量 ,必要时可作房间隔造口术。
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