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摘要

肺动脉高压是一种常见的血液动力学异常状态，涉及多学科、多系统，诊疗难度大，致死率、致残率高，严重

威胁我国居民的生命健康。目前，我国基层医疗机构在肺动脉高压的管理中仍存在医疗技术力量不足、综合管理意

识薄弱、诊疗规范性欠缺和转诊机制不完善等问题。为适应日益增长的医疗需求，国家心血管病中心肺动脉高压专

科联盟、国家心血管病专家委员会右心与肺血管病专业委员会基于当前的循证医学证据和基层诊疗实践，制定了《中

国肺动脉高压诊治临床路径 》。本文针对肺动脉高压的诊断流程、风险分层、治疗策略、转诊和随访等提出了详细的

推荐意见，旨在为基层医务人员提供肺动脉高压诊治管理的全面指导，以提高基层诊疗水平，规范基层诊疗行为。
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Abstract
Pulmonary hypertension (PH) is a common hemodynamic abnormality involving multiple disciplines and systems, with 

high morbidity and mortality rates, posing a serious threat to the life and health of Chinese residents. Currently, there are still 
problems such as insufficient medical technical resources, weak comprehensive management awareness, lack of diagnostic 
and treatment standards, and imperfect referral mechanisms in the management of PH in primary medical institutions in China. 
In order to adapt to the growing medical demand, China Specialty Alliance for Pulmonary Hypertension, National Center 
for Cardiovascular Diseases, National Committee of Right Heart and Pulmonary Vascular Diseases of the National Expert 
Commission for Cardiovascular Diseases jointly developed the "Chinese Clinical Pathway for Diagnosis and Treatment of 
Pulmonary Hypertension" based on current evidence-based medicine and primary care practices. This clinical pathway aims to 
provide detailed recommendations for the diagnosis algorism, risk stratification, treatment strategies, referral, and follow-up of 
PH, in an effort to give comprehensive guidance for primary healthcare professionals in the management of PH, improve the level 
of primary care, and standardize the behavior of primary care practices on PH.
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中国肺动脉高压诊治临床路径

国家心血管病中心肺动脉高压专科联盟 国家心血管病专家委员会右心与肺血管病专业委员会 

肺动脉高压（pulmonary hypertension，PH）是以

肺动脉压力升高为特征的一种异常的血液动力学状

态和病理生理综合征 [1-2]，其致死率、致残率高。当

前数据表明，全球约 1% 的成年人患有 PH，65 岁

以上的人群中 PH 患病率可高达 10%[3]，PH 已成为

严重威胁人类的全球性健康问题。《2022 年中国心

血管病医疗质量报告 》显示，我国 PH 的知晓率、诊

断率和治疗率均不理想，特别是在基层医疗机构中，
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医疗技术力量不足、综合管理意识薄弱、转诊机制

不完善等问题普遍存在，PH 规范化诊疗水平亟待

提高。

为了全面提升各级医疗机构的诊疗能力，有序

开展 PH 的早期筛查与诊治、患者随访管理以及健

康教育等工作，适应 PH 患者日益增长的医疗需求，

国家心血管病中心肺动脉高压专科联盟、国家心血

管病专家委员会右心与肺血管病专业委员会组织多

学科专家对 PH 领域的指南、专家共识以及重要循

证医学研究进行了系统检索 [4-6]，并组织多轮调研，

最终遴选和确定了基层 PH 诊疗和管理相关的关键

临床问题，经审核和讨论制定了《中国肺动脉高压

诊治临床路径 》。本文主要内容涵盖了 PH 的诊断流

程、治疗策略、随访管理和双向转诊机制等，强调

规范性、可操作性和可及性，将循证医学证据与基

层实践特点相结合，总结了国内外多学科协同诊疗

的先进经验，对相关学科如心血管、呼吸、风湿免

疫、肝病等领域的日常诊疗实践均具有较强的指导

意义。

1  PH 的定义及分类 

1.1  PH 的血液动力学定义

PH 是指多种原因所致肺血管床结构和（或 ）功

能改变，导致肺动脉压力增高，右心扩张，出现

右心衰竭甚至死亡的一组临床综合征。其血液动

力学定义指：在海平面、静息状态下，经右心导管

检查（right heart catheterization，RHC）测定的平均

肺 动 脉 压（mean pulmonary artery pressure，mPAP）

>20 mmHg（1 mmHg=0.133 kPa）。根据肺动脉楔压

（pulmonary artery wedge pressure，PAWP）和肺血管

阻力（pulmonary vascular resistance，PVR）将 PH 分

为毛细血管前性 PH、单纯型毛细血管后性 PH 和混

合型毛细血管后性 PH（表 1）。

现、血液动力学特点以及治疗的不同分为五类（表 2）。

PH 临床分类中，第二类左心疾病所致 PH 最常见，

占 PH 人群中 65%~80%，为毛细血管后性 PH。第一、

三、四类为毛细血管前性 PH；第五类较为罕见，可

以是毛细血管前性 PH 或毛细血管后性 PH。

血液动力学分类 血液动力学参数

肺动脉高压 mPAP>20 mmHg

 毛细血管前性肺动脉高压 mPAP>20 mmHg，PAWP≤ 15 mmHg，

PVR>2 WU

 单纯型毛细血管后性肺动脉高压 mPAP>20 mmHg，PAWP>15 mmHg，

PVR ≤ 2 WU

 混合型毛细血管后性肺动脉高压 mPAP>20 mmHg，PAWP>15 mmHg，

PVR>2 WU

表 1  肺动脉高压血液动力学定义

注：mPAP：平 均 肺 动 脉 压；PAWP：肺 动 脉 楔 压；PVR：肺 血 管 阻 力。 

1 mmHg =0.133 kPa。

1.2  PH 的临床分类

临床上根据 PH 发生的病理生理机制、临床表

分类 亚类

第一类：动脉型肺动脉高压 特发性肺动脉高压

可遗传性肺动脉高压

药物和毒物相关肺动脉高压

疾病相关的肺动脉高压

 结缔组织病

 人类免疫缺陷病毒感染

 门静脉高压

 先天性心脏病

 血吸虫病

对钙拮抗剂长期有效的肺动脉高压

具有明显肺静脉或肺毛细血管受累征象的肺动

脉高压（肺静脉闭塞病 / 肺毛细血管瘤病）

新生儿持续性肺动脉高压

第二类：左心疾病所致肺

动脉高压

心力衰竭

 射血分数保留的心力衰竭

 射血分数降低或轻度降低的心力衰竭

瓣膜性心脏病

导致毛细血管后性肺动脉高压的先天性或获

得性心血管疾病

第三类：肺病和（或）低氧

所致肺动脉高压

阻塞性肺疾病或肺气肿

限制性肺疾病

混合性限制 / 阻塞性肺疾病

低通气综合征

非肺病导致的低氧血症（如高原）

第四类：肺动脉阻塞所致肺

动脉高压

慢性血栓栓塞性肺动脉高压

其他肺动脉阻塞

第五类：机制未明和（或）

多因素所致肺动脉高压

血液系统疾病：慢性溶血性贫血，骨髓增生性

疾病

系统性疾病：肺朗格汉斯细胞组织细胞增生

症，神经纤维瘤病Ⅰ型

代谢性疾病：戈谢病，糖原储积症

慢性肾功能不全伴或不伴血液透析

肺肿瘤血栓性微血管病

纤维性纵隔炎

表 2  肺动脉高压的临床分类

内容提要

· PH 血液动力学定义：海平面、静息状态下

RHC 测定 mPAP>20 mmHg。

· PH 病因复杂，临床可分为五大类：动脉

型 肺 动 脉 高 压（pulmonary arterial hypertension， 

PAH）、左心疾病所致 PH、肺病和（或）低氧所致

PH、肺动脉阻塞所致 PH 和机制未明和（或）多

因素所致 PH。
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· PH 根据血液动力学特征可分为毛细血管

前性 PH、单纯型毛细血管后性 PH 和混合型毛

细血管后性 PH。

2  疑诊 PH

对于有下列症状、体征和心电图、X 线胸片

异常的患者需要疑诊 PH，尤其是有 PAH 或慢性

血 栓 栓 塞 性 肺 动 脉 高 压（chronic thromboembolism 

pulmonary hypertension，CTEPH） 危险因素的患者。

2.1  症状

体力下降、乏力、活动气短、心悸、晕厥、咯

血和胸痛、声音嘶哑、干咳、双下肢肿胀、腹胀、纳差、

少尿或无尿等。

2.2  体征

呼吸频率增快，脉搏频数、细小，紫绀；P2 亢进、

分裂，左侧第 2 肋间可闻及收缩期喷射音及喷射性

杂音、肺动脉区舒张期杂音、三尖瓣区收缩期杂音；

颈静脉充盈或怒张、肝肿大、腹水、下肢水肿等。

2.3  心电图

心电图可见：（1）肺型 P 波；（2）心电轴右偏或矢

状轴偏移：QRS 电轴＞ 90°或不确定；（3）右心室肥

厚：V1 导联 R/S ＞ 1，同时 RV1 ＞ 0.5 mV；RV1 + SV5

＞ 1 mV；（4）完全性或不完全性右束支阻滞：V1 导联

qR 或 rSR；（5）右胸导联 V1~4 和下壁Ⅱ、Ⅲ、aVF 导

联 ST 段压低和（或 ）T 波倒置。

2.4  X 线胸片

X 线胸片可见：（1）肺动脉段凸出；（2）右心房、

室扩大；（3） 中心肺动脉扩张，外围纤细。

2.5  危险因素

 （1）PAH 危险因素：PAH 家族史、药物和毒物

接触史、结缔组织病、先天性心脏病、门静脉高压、

人类免疫缺陷病毒感染等。

 （2）CTEPH 危险因素：肺栓塞病史、血管内永

久性装置植入（如起搏器植入、中心静脉置管等 ）、

炎症性肠病、原发性血小板增多症、红细胞增多症、

脾切除、抗磷脂抗体综合征、大剂量甲状腺素替代

治疗和恶性肿瘤。

内容提要

· 疑诊 PAH 和 CTEPH 的患者应尽早转诊至

PH 中心。

· 超声心动图是疑诊 PH 患者首选的筛查方法。

· RHC 是诊断肺动脉高压的金标准。

· PAH 和 CTEPH 患者需行 RHC 检查。

· 左心疾病合并重度 PH、肺病合并重度 PH

患者建议行 RHC 检查。

·  核素肺通气 / 灌注（ventilation/perfusion，

V/Q）显像是 CTEPH 首选筛查方法。

3  PH 筛查

3.1  应用超声心动图估测肺动脉收缩压

超声心动图可以无创估测肺动脉收缩压（systolic 

pulmonary artery pressure，SPAP）， 对 PH 进 行 筛 查。

当右心室流出道无狭窄时，收缩末期 SPAP 与右心室

收缩压相等或相近，而右心室收缩压 = 三尖瓣反流压

差（4× 三尖瓣反流速率 2）+ 右心房压力。右心房压

力通过下腔静脉宽度和吸气塌陷率进行估计（表 3）。

下腔静脉宽度 (mm) 吸气塌陷率 (%) 估测右心房压力 (mmHg)

≤21 >50 3 (0~5) 

>21 >50 8 (5~10)

>21 <50 15 (10~20)

表 3  右心房压力的超声心动图估测

注：1 mmHg =0.133 kPa。

多种原因可能导致三尖瓣反流速率显著低估和

高估，造成误诊和治疗不当。首先，由于偏心射流

导致多普勒信号质量较差或不准确，测量峰值三尖

瓣反流速率信号可能发生误差，导致右心室收缩压

估计值显著变化。其次，部分患者的下腔静脉宽度

难以获取，导致右心房压力估计的准确性降低。第

三，重度三尖瓣反流的患者中，三尖瓣反流速率和

右心室收缩压的相关性较差。此外，患者无三尖瓣

反流时其 SPAP 无法估测，不能排除 PH 的存在。

鉴于这些因素，在筛查 PH 时，不能仅通过三尖瓣

反流速率诊断，还需要结合其他超声心动图征象对

存在 PH 的可能性进行分级（图 1）。
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3.2  超声心动图提示 PH 患者的病因

PH 中度或高度可能的患者，应进一步通过超声

心动图筛查是否存在左心室收缩或舒张功能不全、心

脏瓣膜疾病以及先天性心脏病等。必要时可考虑行声

学造影和经食道超声心动图检查，以明确 PH 病因。

3.3  超声心动图评估 PH 患者的预后

右心室功能不全是 PH 患者预后的重要指标。

超声心动图评估右心功能指标包括收缩期三尖瓣环

位移距离（TAPSE）、右心室面积变化分数、组织多

普勒测定的右心室游离壁应变和三尖瓣环速率、三

维超声心动图测定的右心室射血分数，以及 TAPSE/

SPAP 比值等。

3.4  对 PH 高危人群的早期筛查

对于无症状的 PH 高危人群，如患有系统性硬

化症、携带 BMPR2 基因突变、一级亲属患有可遗

传性 PAH（HPAH）或接受肝移植评估，应每年使用

超声心动图等工具进行筛查。对于具有一定 PH 风

险的人群，如有门静脉高压、人类免疫缺陷病毒感

染或患有除系统性硬化症以外的其他结缔组织病的

患者，当其出现 PH 相关症状时，应接受超声心动

图、B 型利钠肽（BNP）或 N 末端 B 型利钠肽原（NT-

proBNP）、肺功能或心肺运动试验等进行早期筛查。

4  PH 确诊

4.1  右心导管检查

RHC 是 诊 断 PH 的 金 标 准， 尤 其 是 PAH 和

CTEPH，需要通过 RHC 进行确诊。对于合并 PH 的左

心疾病和肺病患者，经基础疾病的优化治疗后，若仍

伴有重度 PH 和（或）右心室功能障碍，建议行 RHC。

RHC 需要在专业的中心按照标准操作流程进行，采集

完整的血液动力学参数（表 4）。此外，为了进一步了

解 PH 的病因，还需要分部位采血测定血氧饱和度 [7]。

4.2  急性血管反应性试验

对于特发性 PAH（IPAH）、HPAH、药物和毒

物相关 PAH 患者首次进行 RHC 时，应行急性血管

反应性试验，以筛选出对钙拮抗剂（CCB）治疗有效

的 PAH 患者。急性血管反应性试验药物及用法见表

5，当用药剂量达到目标剂量或出现低血压、严重心

动过缓、头晕、胸闷、四肢麻木等不良反应时应终

止试验，复测肺动脉压力、心排量等血液动力学参

数。急性血管反应性试验阳性的标准：mPAP 下降至

少 10 mmHg，且绝对值降至 40 mmHg 以下，心排量

升高或维持不变。

图 1  超声心动图评估 PH 可能性的流程

注：PH：肺动脉高压；PAH：动脉型肺动脉高压；CTEPH：慢性血栓栓塞性肺动脉高压。a：心室：右心室与左心室的基底直径 / 面积比值

＞ 1.0、室间隔变平 [ 收缩期和（或）舒张期时左心室偏心指数＞ 1.1]、收缩期三尖瓣环位移距离与肺动脉收缩压的比值＜ 0.55 mm/mmHg；

肺动脉：右心室流出道加速时间＜ 105.0 ms 和（或）收缩中期切迹、舒张早期肺动脉瓣反流速度＞ 2.2 m/s、肺动脉直径＞主动脉根部直径、

肺动脉直径＞ 25 mm；下腔静脉和右心房：下腔静脉宽度＞ 21 mm，同时吸气塌陷程度降低（深吸气时＜ 50% 或平静吸气时＜ 20%）、右

心房面积（收缩末期）＞ 18 cm2。b：进一步检查：根据病情选择影像学、心肺运动试验、右心导管等检查。1 mmHg=0.133 kPa。

≥ 2 个类别的超声心动图指标 a

考虑其他诊断 超声心动图随访 进一步检查 b

 ≥ 2 个类别的超声心动图指标 a

有 PAH 或 CTEPH 危险因素

≤ 2.8 m/s 或测不出 2.9~3.4 m/s

三尖瓣反流速率

＞ 3.4 m/s

低度  中度 高度

否

否 否

否是 是

是 是
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5  明确 PH 病因

5.1  筛查左心疾病

左心疾病所致 PH 是最常见的 PH 类型，可由

射血分数降低、射血分数轻度降低和射血分数保留

的心力衰竭，以及左心瓣膜性心脏病引起。另外，

先天性或获得性肺静脉狭窄也可以引起 PH。对于

PH 患者，具备下列危险因素的患者应疑诊左心疾

病所致 PH，如年龄 >65 岁、肥胖、高血压、冠心

病、糖尿病、血脂异常、心房颤动、左束支阻滞等。

通过完善心电图、X 线胸片、超声心动图、心脏 CT

血管造影、心血管介入、心脏磁共振成像等检查，

有助于明确左心疾病所致 PH 的诊断，必要时行右

心导管检查，PAWP>15 mmHg 考虑左心疾病所致

PH。

5.2  筛查肺病和（或 ）低氧相关疾病

慢性阻塞性肺疾病和（或 ）肺气肿、间质性肺疾

病，肺间质纤维化肺气肿以及低通气综合征等低氧

性疾病容易并发 PH。5% 以上的高原地区（>2 500 m）

人群合并低氧相关 PH。综合临床表现、血气分析、

肺功能（包括通气功能和弥散功能 ）、胸部 CT、睡

眠呼吸监测等检查结果有助于明确肺病和（或 ）低氧

疾病的诊断。

5.3  筛查肺动脉阻塞性疾病

CTEPH 是最常见的亚类，也是肺动脉高压常见

原因。其他肺动脉阻塞性疾病还包括肺动脉肉瘤、

其他恶性肿瘤（如肾癌、子宫癌和生殖细胞肿瘤 ）、

非恶性肿瘤（如子宫平滑肌瘤 ）、大动脉炎、先天性

或获得性肺动脉狭窄、寄生虫（包虫病 ）等。

CTEPH 需 通 过 V/Q 显 像、CT 肺 动 脉 造 影

（computed tomography pulmonary angiography，

CTPA）、RHC 和肺动脉造影确诊。CTPA 可以评估

血栓栓塞部位、阻塞程度以及右心结构，对于鉴

别诊断具有重要价值，但 CTPA 对肺动脉段以下的

栓塞性病变敏感性较差，不能因 CTPA 阴性而排除

CTEPH。V/Q 显像能较好显示肺动脉段以下血管血

流灌注受损情况，是筛查 CTEPH 的首选方法。V/

Q 显像正常可排除 CTEPH，V/Q 显像呈肺段分布与

通气不匹配的灌注缺损时，考虑诊断 CTEPH，但

须结合 CTPA 等影像学检查除外其他肺动脉阻塞性

疾病。

CTEPH 的诊断标准：经过至少 3 个月的规范抗

凝治疗；V/Q 显像阳性，RHC 测定 mPAP>20 mmHg、

PAWP ≤ 15 mmHg；CTPA 或肺动脉造影可见 CTEPH

特异性诊断征象，包括环状狭窄、网状病变、缝隙

征和慢性闭塞。

5.4  筛查 PAH 的相关疾病

通过上述检查排除了左心疾病、肺病和（或 ）低

氧以及肺动脉阻塞所致 PH 时，需要收集患者的药

物和毒物接触史（表 6），进行血常规、血生化、甲

状腺功能、自身抗体、人类免疫缺陷病毒抗体以及

肝脏超声、腹部 CT 增强扫描等，明确是否存在药

物和毒物相关 PAH、相关因素（包括结缔组织病、

先天性心脏病、门静脉高压、人类免疫缺陷病毒感

染等 ）所致 PAH 以及具有肺静脉或肺毛细血管受

血液动力学参数 正常值范围 血液动力学参数 正常值范围

测量的参数 计算的参数

 肺动脉收缩压 (mmHg) 15~30  肺血管阻力 (WU) 0.3~2.0

 肺动脉舒张压 (mmHg) 4~12  肺血管阻力指数 (WU·m2) 3.0~3.5

 平均肺动脉压 (mmHg) 8~20  全肺阻力 (WU) <3

 右心房平均压 (mmHg) 2~6  心脏指数 [L/(min·m2)] 2.5~4.0

 肺动脉楔压 (mmHg) 6~12  每搏输出量 (ml) 60~100

 心输出量 (L/min) 4~8  每搏指数 (ml/m2) 33~47

 混合静脉血氧饱和度 (%) 65~80

表 4  右心导管检查获取的血液动力学参数

注：1 mmHg =0.133 kPa。

表 5  急性血管反应性试验药物用法
药物 给药途径 半衰期 剂量 持续时间

一氧化氮 吸入 15~30 s 10~20 ppm 5~10 min

伊洛前列素 * 吸入 5~25 min 20μg △ 10~15 min

腺苷 静脉 5~10 s 50~350μg/(kg·min) 每 2 min 增加 50 μg/(kg·min)

注：*：吸入伊洛前列素推荐使用空气压缩式雾化器，保证雾化颗粒大小适合沉积于肺泡。△：该剂量为伊洛前列素的肺泡型雾化器内剂量，对
应口含器剂量为 5μg。不建议采用吸氧进行急性血管反应性试验。 
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累征象的 PAH。对 PAH 患者进行基因筛查有助于

HPAH 的诊断。若上述检查未发现 PAH 原因，患

者无家族史或基因检测结果阴性，则诊断为特发性

PAH。

5.5  筛查 PH 的罕见或少见病因

第五类 PH 是机制未明或多因素所致 PH（表 2），

常涉及多个系统，可以通过左心衰竭、低氧、肺动

脉阻塞或高心输出量等途径引起。在 PH 病因筛查

过程中，如果不能以常见的第二、三、四类 PH 的

病因解释，需要进一步排查血液、代谢及系统性疾

病等，防止疾病的漏诊。

6  PH 的诊断流程

PH 的诊断流程见图 2。

表 6  药物与毒物相关动脉型肺动脉高压
与动脉型肺动脉高

压的相关性
药物与毒物

明确相关 阿米雷司、苯氟雷司、达沙替尼、右芬氟拉明、芬

氟拉明、甲基苯丙胺、有毒菜籽油

可能相关 烷基化剂（环磷酰胺、 丝裂霉素 C）*、苯丙胺类、

博舒替尼、可卡因、二氮嗪、抗丙肝病毒药物（索

非布韦 ）、靛玉红（中草药青黛 ）、干扰素 α 和

β、来氟米特、L- 色氨酸、苯丙醇胺、普纳替尼、

选择性蛋白酶体抑制剂（卡非佐米）、溶剂（三氯

乙烯）*、圣约翰草

注：*：可能导致肺静脉闭塞病。

图 2  PH 的诊断流程

注：PAH：动脉型肺动脉高压；CTEPH：慢性血栓栓塞性肺动脉高压；PH：肺动脉高压；DLCO：肺一氧化碳弥散量；HRCT：高分辨率

CT；mPAP：平均肺动脉压；PAWP：肺动脉楔压；PVR：肺血管阻力；HIV：人类免疫缺陷病毒；IPAH：特发性 PAH；HPAH：可遗传性 PAH。

1 mmHg =0.133 kPa。

病史、症状、体征、心电图、X 线胸片检查疑诊 PH 转诊至 PH 中心
PAH 或 CTEPH   

危险因素

超声心动图筛查发现 PH 可能性

高度或中度 低度

根据症状、体征、危险因素、心电图、肺

功能 +DLCO、X 线胸片、HRCT、血气分析

考虑是否为左心疾病或肺病

考虑其他病因和（或）随访

确诊为左心疾病（第二类）或肺病和（或）低氧（第三类）所致 PH

是

是

是否

否

否

无严重 PH 或右心室功能障碍
肺通气 / 灌注显像：

不匹配性灌注缺损
 严重 PH 或右心室功能障碍

治疗基础疾病 转诊至 PH 中心

转诊至 PH 中心  可能是 CTEPH（第四类）

转诊至 PH 中心

右心导管检查：

mPAP ＞ 20 mmHg，PAWP ≤ 15 mmHg，PVR ＞ 2 WU
考虑其他病因（第五类）

PAH（第一类）可能性大，行特异性检查

结缔组织病 先天性心脏病

药物或毒素 门静脉高压

HIV 血吸虫病

IPAH HPAH 具有明显肺静脉或肺毛

细血管受累征象的 PAH
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7  PH 的治疗

不同类型的 PH 治疗策略不同，治疗前需要明

确 PH 的病因及性质以确定治疗方案。

7.1  PAH 的治疗流程（图 3）

图 3  PAH 的治疗流程

注：PAH：动脉型肺动脉高压；IPAH：特发性肺动脉高压；HPAH：可遗传性肺动脉高压；DPAH：药物和毒物相关肺动脉高压；CCB：

钙拮抗剂；sGCs：可溶性鸟苷酸环化酶激动剂；PDE5i：磷酸二酯酶 -5 抑制剂。

7.1.1  PAH 危险分层

PAH 明确诊断后需进行危险分层评估病情严重

程度，以制定治疗方案；随访中还需要进行动态危险

分层，评估疗效是否达到治疗目标，并调整治疗方

初治患者 专科中心确诊 PAH 基础治疗

IPAH 或 HPAH 或 DPAH 其他类型 PAH

急性血管反应性试验

阳性 阴性
CCB 治疗

规律服药 3~6 个月时随访

疗效满意 病情较基线改善但疗效仍不满意 病情较基线恶化

换用靶向药物

每 6~12 个月随访  加用靶向药物

有无心肺合并症

无 有

风险评估（三分层法） 起始单药治疗

低危或中危 高危 每 3~6 个月随访 , 个体化调整方案

起始口服

联合治疗

起始口服联合治疗 + 皮下或

静脉应用前列环素类似物

经治患者
每 3~6 个月随访

风险评估（四分层法）

低危 中低危 中高危或高危

维持初始治疗方案
加用前列腺素受体激动剂

或用 sGCs 替换 PDF5i

加用皮下或静脉前列腺环素

类似物和（或）评估肺移植
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案。简化版危险分层量表根据 PAH 患者 1 年预期死

亡率分为低危、中危和高危 [8]，1 年预期死亡率分别

为 <5%、5%~20%、>20%，具体危险分层量表见表

7。但值得注意的是，基线时应尽可能获取更多的指

标对患者进行综合判断包括心肺运动试验参数（峰值

摄氧量、二氧化碳通气当量斜率）、超声心动图参数

（右心房面积、TAPSE/SPAP 比值、有无心包积液）和

心脏磁共振成像指标（右心室射血分数、心脏每搏指

数、右心室收缩末期容积指数）等，以便更全面精准

地评估 PAH 病情严重程度，制定个体化的治疗方案。      

表 7  动脉型肺动脉高压基线危险分层
预后因素 低危 (<5%) 中危 (5%~20%) 高危 (>20%)

WHO 功能分级 ( 级 ) Ⅰ、Ⅱ Ⅲ Ⅳ

6 分钟步行距离 (m) >440 165~440 <165 

血浆 BNP 或 NT-proBNP 水平 BNP<50 ng/L 或

NT-proBNP<300 ng/L

BNP 介于 50~800 ng/L 或

NT-proBNP 介于 300~1 100 ng/L

BNP>800 ng/L 或

NT-proBNP>1 100 ng/L

血液动力学参数 CI ≥ 2.5 L/(min·m2)

或 SvO2>65%

或 RAP<8 mmHg

或 SVI>38 ml/m2

CI 介于 2.0~2.5 L/(min·m2)

或 SvO2 介于 60%~65%

或 RAP 介于 8~14 mmHg

或 SVI 介于 31~38 ml/m2 

CI<2.0 L/(min·m2)

或 SvO2<60%

或 RAP>14 mmHg

或 SVI<31 ml/m2

注：BNP：B 型利钠肽；NT-proBNP：N 末端 B 型利钠肽原；CI：心脏指数；SvO2：混合静脉血氧饱和度；RAP：右心房压力；SVI：每搏指数。低危：

至少符合三项低危标准且不具有高危标准；中危：不属于低危和高危者均属中危；高危：至少符合两项高危指标，其中包括 CI 或 SvO2。1 mmHg 

=0.133 kPa。

在 PAH 患者随访过程中，四分层模型采用无

创指标更方便，较三分层模型更好地反映从基线到

随访过程中指标的变化与长期死亡风险。因此，建

议患者在随访过程中采用四分层模型（表 8）[9]，病

情需要时应完善右心功能以及血液动力学评估，以

指导治疗策略的调整。

表 8  PAH 患者随访过程中的四分层危险评估模型
预后因素 低危 中低危 中高危 高危

赋分 * 1 分 2 分 3 分 4 分

WHO 功能分级 ( 级 ) Ⅰ、Ⅱ - Ⅲ Ⅳ

6 分钟步行距离 (m) ＞ 440 320~440 165~319 ＜ 165

二选一

 BNP (ng/L) ＜ 50 50~199 200~800 ＞ 800

 NT-proBNP (ng/L) ＜ 300 300~649 650~1 100 >1 100

注：PAH：动脉型肺动脉高压；BNP：B 型利钠肽；NT-proBNP：N 末端 B 型利钠肽原。*：本行为同列预后变量所对应的分值，将各项预后变量对

应的分值相加后除以变量个数并四舍五入，得到的整数对应患者的危险等级。-：无。

内容提要

· PH 患者需明确病因，积极对因治疗。

· PH 患者应根据病情给予吸氧、强心、利尿、

抗凝等基础治疗。

· PAH 和 CTEPH 患者需要转诊至 PH 中心

进行诊治。

· IPAH、HPAH 和 药 物 和 毒 物 相 关 PAH

患者应进行急性血管反应性试验，阳性者给予

CCB。

· PAH 患者需要根据危险分层给予靶向药物

联合治疗，在基线时应采用三分层模型进行危险

分层，在随访中采用四分层模型进行危险分层。

· PAH 患者每 3~6 个月随访，进行动态危险

分层，调整治疗以达到并长期维持在低危状态。

· 左心疾病或肺病和（或）低氧所致 PH 患者，

不常规推荐靶向药物治疗。

· 左心疾病或肺病和（或）低氧所致 PH 患者，

充分治疗原发病基础上，如果 PVR>5 WU，建

议转诊至 PH 中心接受个体化治疗。

· 建议 CTEPH 患者转诊至 PH 中心，进行

肺动脉内膜剥脱术、球囊肺动脉成形术和靶向药

物等多模式的综合治疗。

· 建议重症 PAH 右心衰竭患者转诊至 PH 中

心进行治疗。
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7.1.2  一般措施和基础治疗

一般措施包括在专业医师指导下进行康复运

动、育龄期女性避孕、接种疫苗、社会心理支持以

及避免前往高海拔地区等。

基础治疗包括吸氧、抗凝、利尿和强心等。动

脉 血 氧 饱 和 度 ≤ 90% 的 PAH 患 者 应 进 行 氧 疗。

IPAH、HPAH、药物和毒物相关 PAH 应在医生的指

导下进行个体化抗凝治疗，其他类型的 PAH 患者

不推荐常规进行抗凝治疗。常用的抗凝药物为华法

林，需定期监测国际标准化比值（INR），使其维持在

2~3。对于存在右心功能不全、液体潴留的 PAH 患

者应利尿治疗，以改善患者的症状。地高辛可以增

加心脏收缩力，改善心排血量，降低快速房性心律

失常的心室率，但在 PH 患者中的长期疗效尚无明确

证据，地高辛的一般推荐剂量为 0.125 mg，1 次 /d。

PAH 患者若不合并左心疾病，不推荐应用血管紧张

素转换酶抑制剂、血管紧张素Ⅱ受体拮抗剂、β 受

体阻滞剂、沙库巴曲缬沙坦钠、硝酸酯类药物或伊

伐布雷定等。

7.1.3  特异性治疗

7.1.3.1  CCB

急 性 血 管 反 应 性 试 验 阳 性 的 IPAH、HPAH、

药物和毒物相关 PAH 患者应接受最大耐受剂量的

CCB，常用的 CCB 用法及不良反应见表 9。未进行

或急性血管反应性试验阴性的患者，禁用 CCB，否

则可能出现低血压、晕厥、右心衰竭等。应用 CCB

的患者应每 3~6 个月进行评估，观察其安全性和有

效性。如果患者服用最大耐受剂量 CCB，WHO 功

能 Ⅰ / Ⅱ 级，BNP<50 ng/L 或 NTproBNP<300 ng/L 

伴 血 液 动 力 学 明 显 改 善， 即 mPAP<30 mmHg，

PVR<4 WU，建议继续应用 CCB；如果病情改善，

但未达到上述标准，应考虑合用靶向药物；如果病

情恶化，WHO 功能分级Ⅲ / Ⅳ级，血液动力学无明

显改善，则逐渐减停 CCB，根据危险分层给予靶向

药物治疗。

7.1.3.2  靶向药物

急性血管反应性试验阴性的患者需要给予靶向

药物治疗。目前靶向药物主要针对一氧化氮、内皮

素和前列环素三条通路，每条通路有不同的作用靶

点（表 9）。

药物 起始用量 目标剂量 不良反应

钙拮抗剂 *

 地尔硫草卓 30 mg，3 次 /d 90~240 mg，3 次 /d 心率减慢、牙龈增生、外周水肿

 硝苯地平 10 mg，3 次 /d 20~60 mg，2 次 /d 或 3 次 /d 牙龈增生、外周水肿

 氨氯地平 5 mg，1 次 /d 15~30 mg，1 次 /d 牙龈增生、外周水肿

靶向药物△

 前列环素通路类

  前列环素类似物

   伊洛前列素（吸入） 10 μg，每日吸入 6~9 次 20 μg，每日吸入 6~9 次 头痛、脸红、低血压

   曲前列尼尔

    （皮下注射 / 静脉给药）

1.25 ng/(kg·min) 通常在 1 年内达到 25~60

ng/(kg·min)，个体差异较大

输注部位疼痛、头痛、腹泻、恶心、呕吐

  前列环素受体激动剂

   司来帕格（口服） 0.2 mg，2 次 /d 1.6 mg，2 次 /d 头痛、腹泻、恶心、呕吐、下颌疼痛

 内皮素通路类

  非选择性内皮素受体拮抗剂

   马昔腾坦 10 mg，1 次 /d 10 mg，1 次 /d 贫血、外周水肿

   波生坦 62.5 mg，2 次 /d 125 mg，2 次 /d 转氨酶升高、外周水肿、贫血

  选择性内皮素受体拮抗剂

   安立生坦 5 mg，1 次 /d 10 mg，1 次 /d 头痛、外周水肿、贫血

 一氧化氮通路类

  磷酸二酯酶 -5 抑制剂

   西地那非 20 mg，3 次 /d 20 mg，3 次 /d 头痛、脸红、视觉障碍等

   他达拉非 20 mg 或 40 mg，1 次 /d 40 mg，1 次 /d 头痛、脸红、肌痛

  可溶性鸟苷酸环化酶激动剂

   利奥西呱 1 mg，3 次 /d 2.5 mg，3 次 /d 低血压、消化道症状、咯血

表 9  常用钙拮抗剂和靶向药物的用法及常见不良反应 [4]

注：*：用于特发性肺动脉高压、可遗传性肺动脉高压、药物和毒物相关性肺动脉高压，急性血管反应性试验阳性的患者。△：用于急性血管反

应性试验阴性的患者。
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无心肺合并症的 PAH 患者，应根据危险分层

采用靶向药物治疗：低危、中危患者口服靶向药物

联合治疗，高危患者建议给予包括静脉或皮下用前

列环素类似物的联合治疗。每 3~6 个月随访，低

危患者维持原方案；中低危患者予序贯联合不同

通路靶向药物治疗，或将磷酸二酯酶 -5 抑制剂

（phosphodiesterase-5 inhibitor，PDE5i）升级为可溶性

鸟甘酸环化酶激动剂；中高危、高危患者建议给予

包括静脉或皮下用前列环素类似物的联合治疗。有

心肺合并症的患者，建议口服单药起始，定期随访，

根据病情给予个体化治疗。心脏合并症是指存在与

左心室舒张功能不全风险增加相关的疾病，包括肥

胖、高血压病、糖尿病和冠心病等；肺部合并症包

括有轻度实质性肺病的体征，常与一氧化碳弥散量

降低相关（占预计值的 45%）。

应避免同一通路的靶向药物联用，特别是可溶

性鸟甘酸环化酶激动剂和 PDE5i 禁忌联用。选择具

体药物时需要结合药物相互作用、当地医保政策、

患者经济状况及不良反应等情况来考量。

7.1.4  病因治疗

 （1）药物和毒物相关 PAH：对于疑似药物和毒

物相关 PAH 患者，应尽快停用相关药物和毒物，中

危、 高 危 PAH 患 者 可 立 即 进 行 PAH 治 疗， 低 危

PAH 患者在停用可疑药物和毒物 3 个月后重新评估，

若血液动力学未恢复正常可进行 PAH 治疗。

 （2）结缔组织病相关 PAH 应在风湿免疫科接

受结缔组织病的规范治疗，同时根据危险分层给予

PAH 靶向药物治疗，尽早达到并维持在低危状态。

 （3）先天性心脏病（如房间隔缺损、室间隔缺

损、动脉导管未闭 ）相关 PAH 无创性检查提示存在

明显 PH 者，必须行 RHC 评估缺损闭合指征。肺循

环血流量 / 体循环血流量＞ 1.5 的患者，PVR ＜ 3 

WU，建议闭合缺损；PVR 为 3~5 WU，可考虑闭合

缺损；PVR ＞ 5 WU 的，建议转诊至 PH 中心行 PAH

治疗，3~6 个月后再进行评估。艾森曼格综合征、

缺损矫正术后 PAH 和小缺损合并 PAH 的患者根据

危险分层进行 PAH 治疗。

 （4）门静脉高压相关 PAH：应积极治疗基础肝

脏疾病，尽早进行肝移植评估。mPAP ＞ 45 mmHg

是肝移植治疗的绝对禁忌证。经 PAH 靶向治疗后，

如果 mPAP ＜ 35 mmHg 且 PVR ＜ 5WU 或 mPAP ＞

35 mmHg，PVR ＜ 3 WU 且右心功能正常，可考虑

进行肝移植 [10]。

 （5）人类免疫缺陷病毒感染相关 PAH：应进行

抗逆转录病毒治疗。

 （6）具有静脉或毛细血管受累征象的 PAH（肺

静脉闭塞病或肺毛细血管瘤病 ），目前肺移植或心

肺联合移植是这类患者长期生存的治疗手段，确诊

后应尽早进行移植评估。对于不能接受肺移植的患

者，可以谨慎使用靶向药物。建议起始单药治疗，

并密切监测病情变化。

7.1.5  重症 PAH 所致右心衰竭的管理

重症 PAH 所致右心衰竭患者死亡率高，需要转

诊至专业的 PH 中心进行监测和治疗。监测指标包

括血压、心率、血氧饱和度、出入量、NT-proBNP、

肌钙蛋白、超声心动图、中心静脉压和中心静脉血

氧饱和度，必要时可置入漂浮导管监测血液动力学。

识别并积极处理诱发因素如感染、心律失常、

贫血和其他合并症。对于重症患者，液体管理极为

关键，应维持液体负平衡，减轻右心室前负荷，改

善右心室结构和功能。低心输出量患者可给予正性

肌力药如多巴酚丁胺等，低血压患者需给予升压药

物维持各脏器灌注，首选药物是去甲肾上腺素和血

管加压素。应尽早给予联合靶向药物治疗，包括静

脉注射前列环素类药物以降低右心室后负荷，改善

右心室结构和功能。对于晚期右心衰竭患者，气管

插管和有创机械通气存在病情恶化或死亡的高风

险，应尽可能避免。

7.1.6  机械循环支持

重症 PAH 患者如有肺移植或恢复的可能，可

考虑外周静脉 - 动脉体外膜氧合和插入肺动脉和肺

静脉或左心房之间的无泵型膜式氧合器。

7.1.7  手术及介入治疗

球囊扩张房间隔造口术和 Potts 分流术：建立心

房内分流或左肺动脉至降主动脉分流，可以降低右

心的压力，增加左心室前负荷和心排量，但不能降

低肺动脉压力，是一种姑息治疗或桥接治疗方法，

建议作为经充分内科治疗效果不佳等待肺移植的桥

接治疗。由于操作过程复杂，死亡风险高，应在有

经验的中心进行评估和操作。

肺移植或心肺联合移植：PAH 患者经充分内科

治疗后仍处于中高危或高危状态，以及需要静脉应

用前列环素药物和已知或可疑肺静脉闭塞病或肺毛

细血管瘤病患者建议移植评估。目前国际心肺移植

协会对于大部分 PAH 患者推荐双肺移植，由简单先

天性心脏病引起的艾森曼格患者可选择双肺移植 +

心脏缺损修补术或心肺联合移植。

肺动脉去神经术：临床研究显示，部分药物治
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疗反应不佳的 PAH 患者接受肺动脉去神经术治疗

可以改善 WHO 功能分级、运动耐量和血液动力学，

但其适应证和长期疗效仍有待进一步证实 [11]。

7.1.8  随访

PAH 患者总体的治疗目标是达到并维持在低危

状态，因此需要定期复查包括 WHO 功能分级、6 分

钟步行距离、BNP/ NT-proBNP、超声心动图，必要

时行 RHC 检查，以评估是否治疗达标。此外，需要

定期关注药物不良反应和合并症情况，监测血常规、

血生化、铁代谢、D 二聚体、甲状腺功能等。目前

国内 PAH 患者随访不规律的现象普遍存在 [12]，建

议病情稳定的患者每 3~6 个月随访 1 次，病情不稳

定的患者及时就诊，调整治疗方案。

7.2  左心疾病所致 PH

左心疾病所致 PH 以治疗左心疾病为主。目前

靶向药物对左心疾病所致 PH 尚无循证医学证据，

甚至可能加重病情，因此，对这类患者不常规推荐

应用靶向药物。对于重度混合型毛细血管后性 PH

（如 PVR ＞ 5 WU）患者，建议转诊至 PH 中心，采

用个体化治疗策略，密切监测的情况下可考虑应用

PDE5i。

7.3  肺病和（或 ） 低氧所致 PH

对肺病和（或 ）低氧所致 PH 需优化肺部疾病的

治疗，有适应证的患者可行家庭氧疗和无创通气治

疗，对于符合条件的肺病合并 PH 患者应行肺移植

评估。

目前靶向药物对肺病和（或 ）低氧所致 PH 尚

无循证医学证据，甚至可能加重病情。建议肺病合

并重度 PH 的患者（如 PVR>5 WU）转诊至 PH 中心，

采用个体化治疗。INCREASE 研究显示，吸入曲前

列尼尔可改善间质性肺病合并 PH 患者的运动耐量，

但长期结果需进一步观察 [13]。

7.4  CTEPH

依据 CTEPH 患者血栓所累及部位、病情严重

程度以及合并症决定治疗策略。

7.4.1  CTEPH 的基础治疗

血栓复发和溶解不足是 CTEPH 的重要发病机

制，因此，对于 CTEPH 患者若无抗凝禁忌，需终身

抗凝。抗凝药物可选择华法林，使 INR 维持在 2~3。

新型口服抗凝药常作为华法林的替代用于 CTEPH

的抗凝，但目前缺乏循证医学证据，对于抗磷脂抗

体综合征患者建议使用华法林抗凝。其他基础治疗

还包括家庭氧疗、改善心功能和心肺康复等。

7.4.2  肺动脉内膜剥脱术

肺动脉内膜剥脱术（pulmonary endarterectomy，

PEA）是治疗 CTEPH 最有效的方法，通过切除肺动

脉血栓内膜，可以恢复肺血液动力学和改善活动耐

量。

PEA 手术适应证：栓塞部位手术可及，WHO 功

能分级Ⅱ ~ Ⅳ级，术前 PVR>3.75 WU，无严重合并症，

且患者及家属有手术意愿。

PEA 相对禁忌证：血栓位于肺动脉亚段水平，

手术部位不可及，严重右心功能不全，严重合并症。

PEA 手术必须在有经验的 PH 中心进行。

7.4.3  球囊肺动脉成形术

对于不能行 PEA 或 PEA 术后持续或复发 PH

的 患 者， 球 囊 肺 动 脉 成 形 术（balloon pulmonary 

angioplasty，BPA）可改善其血液动力学、右心功能

和运动耐量。经多学科讨论因各种原因不能接受

PEA 的 CTEPH 患者，可考虑行 BPA 治疗。BPA 相

对禁忌证：肾功能衰竭、对比剂过敏、严重凝血功

能障碍、感染性疾病急性期、严重心功能不全、因

各种原因无法配合手术。BPA 采用分次扩张的方法，

根据经验及血液动力学结果，以及患者功能状态决

定所需操作次数。BPA 主要并发症包括肺血管损伤

和再灌注性肺损伤，严重者可危及生命，需要在有

经验的 PH 中心进行。

7.4.4  药物治疗

CTEPH 患者肺组织病理检查显示除了阻塞性病

变外，未阻塞部位可见类似 PAH 的肺小血管重构病

理学改变。这部分患者可能会从 PAH 靶向药物中获

益。利奥西呱是目前唯一有 CTEPH 适应证的靶向

药物，可用于不能手术或术后持续或复发的 CTEPH

患者。其他靶向药物虽未获得 CTEPH 的适应证，

但临床研究显示 PDE5i、内皮素受体拮抗剂和前列

环素类似物能改善 CTEPH 患者运动耐量、心功能

以及血液动力学，对于无法耐受利奥西呱或严重心

功能不全的患者可考虑应用。

7.4.5  多模式综合治疗策略

CTEPH 患者往往同时存在近端病变、远端病变

和微血管病变，建议转诊至 PH 中心，通过多学科

团队全面评估，采用 PEA、BPA 和靶向药物的多模

式综合治疗策略，定期随访。

7.5  机制未明和（或 ）多因素所致 PH

第五类 PH 涉及多系统疾病，病因复杂，目前

缺乏靶向药物治疗的循证医学证据，特别是部分患

者表现为毛细血管后性 PH，靶向药物会加重病情。

因此，不常规推荐靶向药物用于这类患者，主要是
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8  转诊

8.1  PH 中心建设

 （1）PH 中心必须具备多学科诊疗团队包括专

业的肺血管病专科医师、心外科医师、护士、影像

学医师、随访员、数据管理员等；（2）PH 中心每年

收治 PAH 和 CTEPH 患者至少 50 例；（3）PH 中心需

要能开展肺血管病的 RHC 检查和肺 V/Q 显像，处

方肺动脉高压 3 条通路的靶向药物（其中必须包括

肠外前列环素类似物 ），开展 BPA 与 PEA；（4）PH

中心必须每年接受审查；（5）PH 中心应具备双向转

诊制度，患者可及时进行转诊。

8.2  转诊流程

疑诊 PH 患者的具体转诊流程如图 4 所示。

图 4  疑诊肺动脉高压患者的转诊流程

注：PAH：动脉型肺动脉高压；CTEPH：慢性血栓栓塞性肺动脉高压。
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中国科学技术信息研究所《2022 年版中国科

技期刊引证报告（核心版 ）自然科学卷 》发布的 

2021 年中国科技论文统计结果显示：2021 年《中

国循环杂志 》 核心影响因子 6.064，在 2 126 种科

技核心期刊中排名第二， 在 21 种心血管病学类期

刊中排名第一，并入选 2021 年度中国百种杰出

学术期刊。中国知网、中国科学文献计量评价研

究中心出版的《中国学术期刊影响因子年报 》117

种内科学期刊中排名第一。

近几年，《中国循环杂志 》核心影响因子不断

升高（图 1）。这是广大作者和读者支持和厚爱、

编委会各位专家严谨和认真、杂志社领导严抓稿

件质量、编辑部同仁认真负责工作的结晶。

《中国循环杂志 》是中文核心期刊和中国科

技核心期刊。以从事心血管病学和相关学科的专

业临床医师、科研和教学人员为读者对象，设有

指南与共识、专题报道、述评、论著、病例报告、

综述、学习园地等栏目，诚请广大作者和读者踊

跃投稿和订阅。

读者·作者·编者

2022 年版中国科学技术信息研究所科技论文统计结果公布
——2021 年《中国循环杂志》核心影响因子 6.064，在 2 126 种科技核心期刊中
排名第二，在 21 种心血管病学类期刊中排名第一

《中国循环杂志 》 编辑部

图 1   2011~2021 年《中国循环杂志》 核心影响因子的变化
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