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　　例１：女，１５岁。因间断咳嗽８年，口唇青紫伴
活动后气短２年，双下肢水肿伴平卧时胸闷 ２０ｄ，
发热半天入院。患儿曾在多所医院按“感染性肺

炎”治疗无效。３年前患儿胸片示双肺纹理粗重、模
糊，两肺中内带可见絮状、斑片状阴影，超声心动图

未见异常。２个半月前当地医院超声心动图发现右
房、右室增大及肺动脉高压。２个月前外院胸片示
双肺纹理明显增重，呈网格状阴影，双肺散在索条状

阴影，肺动脉段轻度凸出，右室轻度增大；肺功能检

查提示重度混合性通气功能障碍；超声心动图示右

房、右室增大，中度肺动脉高压；心电图示右室肥厚。

患儿近２年体重减轻。否认长期发热、咯血、贫血、
皮疹史，否认麻疹、百日咳、结核病、肝炎等传染病

史，否认过敏性疾病及遗传病史。患儿生长于北方

农村，预防接种史不详。父母及１个弟弟身体健康。
体格检查：Ｔ３８．１℃，Ｒ３０次／ｍｉｎ，Ｐ１２０次／ｍｉｎ，

ＢＰ１０５／７０ｍｍＨｇ，体重３３ｋｇ。消瘦，神志清楚。皮
肤无青紫、苍白，颈静脉充盈，眼睑无水肿，口唇青

紫，咽充血。桶状胸，无鼻翼扇动及三凹征，双肺呼

吸音粗，可闻及少量细湿罗音。心率１２０次／ｍｉｎ，律
齐，心音有力，Ｐ２＞Ａ２，未闻及杂音。腹软，肝肋下
４ｃｍ，质硬，边缘钝，脾未触及。杵状指（趾），双下
肢凹陷性水肿。

实验室检查：Ｈｂ１４１ｇ／Ｌ，ＷＢＣ１８．９×１０９／Ｌ，
Ｎ６７．１％，网织红细胞２．５７％，血气分析示低氧血
症，ＡＬＴ１４０Ｕ／Ｌ，肝炎相关病毒及ＨＩＶ检测均为阴
性，类风湿因子３２１ＩＵ／ｍＬ，血清铁７．６ｍｍｏｌ／Ｌ。腹
部Ｂ超示腹腔积液。胸部高分辨 ＣＴ（ＨＲＣＴ）提示
双肺弥漫性间质病变，肺内感染，双侧胸膜肥厚、粘

连，胸腔积液。

入院后卧床（半卧位）休息，给予监护、鼻管吸

氧、β２受体激动剂及肾上腺皮质激素雾化吸入，低

盐饮食，抗感染、利尿、血管紧张素转换酶抑制剂

（ＡＣＥＩ）、能量合剂、葡醛内酯（肝泰乐）保肝、乙酰
半胱氨酸祛痰及口服泼尼松（每次 １０ｍｇ，每日 ２
次）等治疗。入院４８ｈ，患儿热退，家长要求出院。
出院诊断：儿童慢性间质性肺病伴Ⅰ型呼吸衰竭，肺
源性心脏病伴心力衰竭，心功能Ⅳ级，肝功能损害。
患儿出院后失访。

例２：男，１４岁。因发现脊柱侧弯５年，加重２
年，活动后气促半年，发热、咳嗽 １ｄ入我院骨科。
半年前当地医院超声心动图提示肺动脉高压。１０
年前患肺结核，治愈。患儿生长于南方农村，父母和

姐姐身体健康。入院后测体重３６．５ｋｇ。脊柱 Ｘ线
示胸腰段脊柱呈“Ｓ”形旋转伴侧弯，胸椎后凸，胸片
示双肺炎症。心电图示窦性心动过速，电轴显著右

偏。给予鼻导管吸氧和抗感染治疗。入院２６ｈ，因
发现患儿呼吸困难、嗜睡４ｈ及低氧血症、呼吸性酸
中毒伴代谢性碱中毒（失代偿性），给予气管插管及

机械通气后转入我科。

体格检查：机械通气下，Ｔ３６．５℃，Ｒ３０次／ｍｉｎ，
Ｐ１３０次／ｍｉｎ，ＢＰ９０／６０ｍｍＨｇ。神志不清，面色发
灰，颈静脉充盈，眼睑无水肿，双侧瞳孔等大等圆，对

光反射灵敏，口唇青紫，咽充血。桶状胸，双肺呼吸

音粗，可闻及少量细湿罗音。心率 １３０次／ｍｉｎ，律
齐，可闻及奔马律，Ｐ２＞Ａ２，未闻及杂音。腹软，肝
肋下３ｃｍ，质硬，边缘钝，脾未触及。杵状指（趾），
双下肢无水肿。

实验室检查：Ｈｂ１７８ｇ／Ｌ，ＷＢＣ６．６×１０９／Ｌ，
Ｎ７５．１％，Ｃ反应蛋白 ８．８７ｍｇ／ｄＬ，血气分析示低
氧血症、呼吸性酸中毒伴代谢性碱中毒（失代偿性）

或混合性酸中毒（失代偿性），ＡＬＴ等未见异常。床
旁超声心动图示右房、右室增大，重度肺动脉高压。

继续给予机械通气、监护、雾化吸入，抗感染、
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２０％甘露醇脱水降颅压、利尿、ＡＣＥＩ、能量合剂、纠
正代谢性酸中毒及镇静等治疗。第２天患儿体温逐
渐升至３８．５℃ ～４０℃，痰培养为化脓性链球菌（对
万古霉素、青霉素敏感），给予万古霉素等抗生素治

疗。第４天患儿热退，第５天神志逐渐清楚，改用无
创呼吸机，第６天家长要求出院。出院诊断：化脓性
链球菌肺炎伴Ⅱ型呼吸衰竭，呼吸性酸中毒伴代谢
性碱中毒（失代偿性），肺源性心脏病伴心力衰竭，

心功能Ⅳ级，脊柱侧弯畸形。患儿出院后失访。
例３：男，１１个月。因发热、咳嗽５ｄ入院。既

往曾因“早产儿、呼吸暂停、新生儿肺炎、Ⅰ型呼吸
衰竭、动脉导管未闭及支气管肺发育不良”等疾病

第１次入我院 ＮＩＣＵ，住院治疗８５ｄ后出院。出院
前复查超声心动图未见异常。出院后间断低流量鼻

导管吸氧。４个月时因支气管肺炎第２次入院治疗
９ｄ，血气分析（未吸氧）提示低氧血症、呼吸性酸中
毒伴代谢性碱中毒（代偿性），ＡＬＴ１０１Ｕ／Ｌ（出院前
复查ＡＬＴ５８Ｕ／Ｌ），胸片提示双肺炎症，血常规、心
电图大致正常。患儿生长于北京市，运动发育落后。

父母和姐姐身体健康。

体格检查：Ｔ３８℃，Ｒ３０次／ｍｉｎ，Ｐ１３０次／ｍｉｎ，
体重７ｋｇ。生长发育落后，神志清楚，皮肤青紫，颈
静脉无充盈，眼睑无水肿，鼻翼扇动，口唇青紫，咽充

血。三凹征，双肺呼吸音粗，可闻及少量痰鸣音和哮

鸣音。心率１３０次／ｍｉｎ，律齐，心音有力，Ｐ２＞Ａ２，
未闻及杂音。腹软，肝肋下３ｃｍ，质中，边缘钝，脾
未触及。杵状指（趾），双下肢无水肿。

实验室检查：Ｈｂ１２９ｇ／Ｌ，ＷＢＣ１５．２×１０９／Ｌ，
Ｎ７５．４％，血气分析示低氧血症、呼吸性酸中毒伴代
谢性碱中毒（代偿性），ＡＬＴ１６７２Ｕ／Ｌ，肝炎相关病
毒及 ＨＩＶ检测均为阴性。胸片提示双肺炎症，
ＨＲＣＴ提示双肺炎症，支气管肺发育不良，双侧胸膜
肥厚、粘连。超声心动图示右房、右室增大，中度肺

动脉高压。心电图大致正常。

入院后给予持续低流量鼻导管吸氧、雾化吸入，

抗感染、利尿、ＡＣＥＩ、能量合剂、葡醛内酯保肝及乙
酰半胱氨酸祛痰等治疗。１周后复查ＡＬＴ４１９Ｕ／Ｌ；
超声心动图示右房、右室增大，轻度肺动脉高压。第

９天患儿热退，第１０天病情好转出院。出院诊断：
支气管肺炎，支气管肺发育不良，Ⅱ型呼吸衰竭，呼
吸性酸中毒伴代谢性碱中毒（代偿性），肺源性心脏

病伴心力衰竭，肝功能损害。患儿出院后持续低流

量鼻导管吸氧，继续雾化吸入，以及利尿剂、ＡＣＥＩ、
乙酰半胱氨酸及保肝等治疗。出院１个半月后，患
儿因支气管肺炎第４次入院治疗９ｄ，入院时 ＡＬＴ

６１Ｕ／Ｌ，胸片、超声心动图无变化，血常规、血气分析
（吸氧）及心电图大致正常，上述治疗不变。出院２
周，患儿门诊复查ＡＬＴ恢复正常，停用保肝药，其余
治疗不变，患儿全家移居海滨城市。患儿２岁时，电
话随访其家长，诉患儿病情好转。

讨论：肺原性心脏病（ｐｕｌｍｏｎａｒｙｈｅａｒｔｄｉｓｅａｓｅ），
是指慢性肺部疾病、上气道阻塞以及胸廓畸形、脊柱

侧弯等各种影响肺功能的疾病引起的慢性缺氧，而导

致的以肺动脉高压、右心增大及右心衰竭为主要表现

的心脏病，先“肺”后“心”为其特点。

国内外与儿童肺源性心脏病有关的文献报道较

少［１４］，尚未见儿童慢性肺部疾病、脊柱侧弯畸形引

起肺源性心脏病的单独报道。儿科医生可能对成人

慢性阻塞性肺病引起的肺源性心脏病并不陌生，却

对儿童肺源性心脏病认识不足。儿童肺源性心脏病

较成人少见；病因中有部分为新生儿支气管肺发育

不良（又称新生儿慢性肺部疾病）；儿童肺源性心脏

病患儿生长发育落后，有青紫、杵状指（趾）及心力

衰竭，应与先天性心脏病鉴别，但前者较后者少见，

有原发病的病史及相应表现，心脏听诊一般无杂音，

超声心动图可以鉴别。

本文３例儿童肺源性心脏病分别由３种不同疾
病（慢性间质性肺病、脊柱侧弯畸形及新生儿支气

管肺发育不良）引起，有助于提高儿科医生对肺源

性心脏病的认识。例１和例３的肝功能损害可能与
慢性缺氧和肝脏瘀血有关。例１和例２预后较差，
与家长文化程度、经济状况及当地医疗条件的限制，

以及医生对儿童慢性间质性肺病和脊柱侧弯畸形影

响肺功能和心功能认识不足有关。例３目前２岁，
病情好转，与婴儿期发现肺源性心脏病并及时干预

有关，还需要继续随访。
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