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•肺动脉高压专栏 •

规范化诊断肺动脉高压的调查研究

周晓莲 1，王建蓉 2，李多 1

【摘要】　背景　肺动脉高压（PAH）病因复杂，起病隐匿，且发病率、致残率、致死率均较高，多数患者发现

时已出现右心功能不全甚至猝死，预后较差。目前临床在诊断 PAH 病因上存在一定难度，尤其是对重症患者的分级

及预后判断重视度不够。目的　分析 PAH 规范化诊断前后的诊断情况，以提高临床对 PAH 的全面认识。方法　回顾

性分析 2015—2018 年西南医科大学附属医院收治的 PAH 患者 120 例，收集患者住院期间诊断情况，另按照 2018 年

第六届肺高血压大会 PAH 最新临床分类标准和《中国肺高血压诊断和治疗指南 2018》和规范化诊断 PAH。对比规范

化诊断前后病因诊断、严重程度，并对患者进行心功能评估。结果　规范化诊断后 PAH 病因诊断情况、严重程度诊

断情况优于规范化诊断前（P<0.05）。规范化诊断前仅 50 例（41.7%）患者进行了心功能评估，其中Ⅱ级 6 例，Ⅲ级

32 例，Ⅳ级 12 例；另 45 例（37.5%）未进行心功能分级评估。结论　临床对 PAH 诊断存在一定难度，临床医生对

PAH 患者的病因、严重程度诊断重视度不够，且在心功能评估方面有所忽略，建议加强对临床医生 PAH 诊断规范性、

严谨性的培训考核，严格参照相关指南规范 PAH 诊断流程，以为广大临床工作者提供更规范化的诊断策略。
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【Abstract】　Background　Pulmonary hypertension（PAH） has complex etiology，hidden onset，and high 
morbidity，disability and mortality. Most patients have found right ventricular dysfunction even sudden death at the time 
discovery，and the prognosis is poor.At present，there are certain difficulties in clinical diagnosis the etiology of PAH，

especially in the classification and prognosis of severe patients.Objective　To analyze the diagnosis of PAH before and after 
standardized diagnosis，so as to improve the clinical understanding of PAH.Methods　120 PAH patients in the Affiliated 
Hospital of Southwest Medical University from 2015 to 2018 were analyzed retrospectively，diagnosis of patients were collected 
during hospitalization.In addition，PAH was diagnosed in accordance with the latest clinical classification standard for PAH of 
the 2018 World Symposium on Pulmonary Hypertension （WSPH） and "China pulmonary hypertension diagnosis and treatment 
guide 2018" .Diagnosis of PAH，etiological diagnosis，severity evaluation were compared before and after standardized 
diagnosis，and cardiac function of patients was evaluated.Results　Patients in etiological diagnosis，severity evaluation after 
standardized diagnosis were better than those before standardized diagnosis（P<0.05）.Only 50 cases（41.7%） were evaluated 
cardiac function before standardized diagnosis，including 6 cases of grade Ⅱ，32 cases of grade Ⅲ，12 cases of grade Ⅳ；45 
cases（37.5%） were not evaluated cardiac function.Conclusion　It is difficult to diagnose the PAH in clinic，clinicians do not 
pay enough attention to the etiological diagnosis and severity evaluation，and neglected in the assessment of cardiac function.It is 
recommended to strengthen the training and assessment of the standardization and preciseness of diagnosis of PAH，standardize 
the diagnosis process of PAH in strict accordance with the relevant guidelines，in order to provide more standardized diagnosis 
strategies for clinicians.
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肺动脉高压（PAH）是指由多种已知或未知因素引起肺

小动脉病变而导致肺动脉压和肺血管阻力升高的一种病理生

理状态。既往临床常将 PAH 分为原发性和继发性两种类型，

但随着临床对该疾病的认识不断深入和完善，现将 PAH 分

为动脉性 PAH、左心疾病致 PAH、肺部疾病和 / 或低氧致

PAH、慢性血栓栓塞性 PAH 和未知因素致 PAH 五大类，除

左心疾病致 PAH 系毛细血管后性 PAH 外，其他四类均归于

毛细血管前性 PAH。目前临床将右心导管术作为诊断 PAH
的“金标准”［1］，即平均肺动脉压（mPAP）≥ 25 mm Hg 

（1 mm Hg=0.133 kPa），其可直接测定肺动脉收缩压（PASP）、

肺动脉舒张压（PADP）、肺动脉平均压（PAMP）估测值，

但该方法为有创操作，且价格昂贵，因此临床应用受限。目

前临床常采用多普勒超声心动图筛查 PAH，与右心导管术相

比，此方法无创、简单，因此临床应用广泛［2］。PAH 起病隐

匿，多数患者就诊时病情已进展至晚期，出现严重右心功能

不全甚至猝死，预后较差，目前临床在诊断 PAH 病因上存在

一定难度，尤其是对重症患者的分级及预后判断重视度不够。

本研究旨在调查分析 PAH 规范化诊断前后诊断情况，为临床

工作者提供更规范化的诊断策略。

1　对象与方法

1.1　研究对象　回顾性分析 2015—2018 年西南医科大学附属

医院收治的 PAH 患者 120 例，均符合 2015 年欧洲心脏病学

会和欧洲呼吸病学会制定的《肺动脉高压诊断和治疗指南》［3］ 

中的 PAH 诊断标准。排除临床资料不全者。所有患者中，男

53 例，女 67 例；年龄 17~75 岁，平均年龄（57.2±14.0）岁；

男性 PAMP（62±21）mm Hg，女性 PAMP（63±18）mm Hg。 
本研究经西南医科大学附属医院医学伦理委员会审核批准。

1.2　诊断方法及策略

1.2.1　PAH 诊断方法及标准　超声心动图诊断标准：静息状

态下，患者 PASP ≥ 36 mm Hg［4］；右心导管术诊断标准：在海

平面，静息状态下，经右心导管造影测得 mPAP≥ 25 mm Hg［5］。

1.2.2　PAH 病因诊断　PAH 病因根据 2018 年第六届肺高血

压大会制定的 PAH 最新临床分类标准［6］进行诊断。

1.2.3　PAH 严重程度分级　根据超声心动图测定的 PASP 将

PAH 分为轻度（36~50 mm Hg）、中度（51~69 mm Hg）、重度 
（≥ 70 mm Hg）［4］；或根据右心导管术测定患者静息状态

下 mPAP， 将 PAH 分 为 轻 度（25~35 mm Hg）、 中 度（36 
~45 mm Hg）及重度（>45 mm Hg）［5］。

1.2.4　心功能评估　世界卫生组织（WHO）根据纽约心脏病

学会（NYHA）心功能分级［7］修订了 PAH 心功能分级，依据

患者日常活动能力、呼吸状况、疲乏等症状程度分为 4 级，

见表 1。
1.3　方法　收集患者的病历资料，查阅其住院期间右心导管

术、超声心动图、心电图、动脉血气分析、肺功能检查、胸

部 CT/ 肺血管造影等结果；另按照 2018 年第六届肺高血压大

会制定的 PAH 最新临床分类标准［6］和《中国肺高血压诊断

和治疗指南 2018》［8］规范化诊断 PAH。对比分析规范化诊

断前后疾病诊断、病因诊断、严重程度，并对患者进行心功

能评估。

1.4　统计学方法　采用 SPSS 17.0 统计学软件进行数据处理。

计数资料以相对数表示，规范化诊断 PAH 前后比较采用配对

χ2 检验；计量资料以（x±s）表示。以 P<0.05 为差异有统

计学意义。

2　结果

2.1　疾病诊断　规范化诊断，患者入院初诊为 PAH 者 25 例；

考虑诊断为慢性阻塞性肺疾病、先天性心脏病、高血压、结

缔组织病、脑血管疾病患者 95 例，后经右心导管术、心电图、

超声心动图、血气血氧分析、肺功能检查、胸部 CT/ 肺血管

造影等检查与入院 3 d 内确诊为合并 PHA。规范化诊断后，

患者诊断为 PAH 120 例。

2.2　病因诊断　规范化诊断前，仅 70 例（73.7%）患者进行

了病因诊断，包括动脉性 PAH 23 例（包括结缔组织病相关

性 PAH 3 例、先天性心脏病相关性 PAH 20 例）、左心疾病

致 PAH 30 例（包括心脏瓣膜病相关性 PAH 25 例、高血压相

关性 PAH 2 例、心肌病相关性 PAH 3 例）、肺部疾病和 / 或
缺氧致 PAH 7 例（包括慢性阻塞性肺疾病性 PAH 4 例、间质

性肺病致 PAH 3 例）、慢性血栓栓塞性 PAH 10 例；未行病

因诊断 25 例（26.3%）。规范化诊断后，对 103 例（85.8%）

患者进行了病因诊断，包括动脉性 PAH 29 例（包括特发性

PAH 6 例、结缔组织病相关性 PAH 3 例、先天性心脏病相关

性 PAH 20 例）、左心疾病致 PAH 30 例（包括心脏瓣膜病

相关性 PAH 25 例、高血压相关性 PAH 2 例、心肌病相关性

PAH 3 例）、肺部疾病和 / 或缺氧致 PAH 34 例（包括慢性阻

塞性肺疾病性 PAH 31 例、间质性肺病相关性 PAH 3 例）、

慢性血栓栓塞性 PAH 10 例；未行病因诊断 17 例（14.2%）。

规范化诊断后 PAH 病因诊断情况优于规范化诊断前，差异有

统计学意义（χ2=4.979，P<0.001）。

2.3　PAH 严重程度　规范化诊断前，仅对 30 例（25.6%）患

者进行严重程度分级，包括轻度 5 例、中度 5 例、重度 20 例；

规范化诊断后，对 117 例（97.5%）患者进行严重程度分级，

包括轻度 37 例、中度 38 例、重度 42 例。患者规范化诊断后

PAH 严重程度诊断情况优于规范化诊断前，差异有统计学意

义（χ2
配对 =9.270，P=0.010）。

2.4　心功能评估　规范化诊断前仅 50 例（41.7%）进行了心

功能评估，其中Ⅱ级 6 例，Ⅲ级 32 例，Ⅳ级 12 例；另 45 例

（37.5%）未进行心功能分级评估。

3　讨论

PAH 是临床常见疾病。国内外对于 PAH 诊断流程、方

表 1　PAH 患者心功能分级
Table 1　Classification of cardiac function in PAH patients

心功能分级 临床症状及体征

Ⅰ级 日常活动不受限，一般体力活动不会
引起呼吸困难、疲乏、胸痛或晕厥

Ⅱ级 日常活动轻度受限，休息时无不适，但一般体力
活动会引起呼吸困难、疲乏、胸痛或头晕加重

Ⅲ级 体力活动明显受限，休息时无不适，但轻微
活动即可加重呼吸困难、疲乏、胸痛或头晕

Ⅳ级 不能进行任何体力活动，即使
在休息时也会出现右心衰竭征象
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法进行了规范化介绍和总结，但 PAH 病因复杂，起病隐匿，

且诊断难度大，因此临床对于该病诊断欠缺规范。目前，临

床主要采用有创和无创两种检查方法诊断 PAH，其中右心导

管术是诊断 PAH 的“金标准”，其是在 X 线透视下通过静脉

通路置入导管以测量中心静脉、肺动脉、左心压力、心排血

量及动静脉血氧饱和度等指标，依据获得的数据测得肺循环

阻力和体循环阻力，从而判断血流动力学改变情况［9-10］。右

心导管术为有创操作，操作复杂、价格昂贵，具有一定风险，

因此其在临床中应用受限［4］。超声心动图是临床诊断 PAH
的首选筛查手段，与右心导管术相比，该检查具有无创、便

捷、可重复性好等优势。国内外研究显示，彩色超声右房室

瓣反流速度估测的 PASP 与右心导管造影测量结果具有相关 
性［4，11］。研究表明，随着超声心动图技术的成熟扩展，尤其

是三维超声心动图和斑点追踪成像技术可协助PAH鉴别诊断、

危险分层及预后评估［12］。

在临床中，针对 PAH 患者应严格进行病因筛查，由于不

同原因致 PAH 的治疗手段截然不同，因此追溯病因对患者的

治疗和预后评估尤为重要。本研究结果显示，规范化诊断前，

仅 25 例患者入院初诊为 PAH；规范化诊断后，120 例确诊为

PAH，分析原因为在规范化诊断前，多数患者初诊为 PAH 后

并不配合完善其他检查；部分临床医生并不重视 PAH 的病因

分析，未对确诊患者进行病因追踪诊断，因此多数患者并不

明确病因，导致后期治疗难度增加。

本研究结果显示，规范化诊断后 PAH 病因诊断情况及

PAH 严重程度诊断情况优于规范化诊断前，可见规范化诊断

可提高 PAH 病因诊断率及严重程度情况诊断率。PAH 患者如

若早期不能得到及时治疗，则会逐渐进展为右心衰竭。临床

常采用心功能分级及 6 min 步行试验评估 PAH 患者预后，其

中 NYHA 心功能分级主要根据患者的主观感受或主观评价来

评估患者心力衰竭严重程度，进而对 PAH 患者预后进行评估，

该分级方法简便易行，且临床适用性较强；6 min 步行试验是

另一种简单易行的评估方法，但该检查需要患者运动一定时

间后测量步行距离以达到试验的目的，对于心功能较差患者

具有一定风险。本研究采用心功能分级对患者进行预后评估，

本研究结果显示，规范化诊断前仅 50 例（41.7%）进行了心

功能评估，及时进行心功能评估一方面有助于患者早发现并

及时处理疾病，改善患者预后；另一方面可合理选择用药，

指导强化治疗。既往研究表明，与动脉性 PAH 心功能Ⅲ / Ⅳ
级的患者相比，心功能Ⅰ / Ⅱ级患者长期生存率较高，5 年累

积病死率较低［13］。因此，对 PAH 尤其是重度患者进行规范

化心功能评估可实现早发现、早干预，有利于改善患者预后。

综上所述，临床对 PAH 诊断存在一定难度，临床医生对

PAH 患者的病因、严重程度诊断重视度不够，且在心功能评

估方面有所忽略，建议加强对临床医生 PAH 诊断规范性、严

谨性的培训考核，严格参照相关指南规范 PAH 诊断流程，为

广大临床工作者提供更规范化的诊断策略。但本研究为回顾

性单中心研究，纳入样本量有限，有待进行多中心、大样本

量的前瞻性研究进一步验证本研究结论。
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