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摘要

动脉型肺动脉高压（PAH）以肺动脉压力和肺血管阻力进行性升高为特征，其主要危害在于右心室后负荷显著增

加，引发右心室 - 肺动脉耦联失衡，最终导致右心衰竭和死亡。由国家心血管病中心肺动脉高压专科联盟和国家心

血管病专家委员会右心与肺血管病专业委员会组织相关领域专家结合循证医学证据和中国专家的临床实践经验，总

结规范化的评估和管理方案，共同撰写了《动脉型肺动脉高压所致右心衰竭诊治的中国专家共识 》，内容包括 PAH 所

致右心衰竭的定义和分类、流行病学、病理生理机制、诊断与评估、治疗和管理，以期提升 PAH 所致右心衰竭的临

床诊疗水平，实现改善患者生存质量、降低死亡率的根本目的。
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动脉型肺动脉高压所致右心衰竭诊治的中国专家共识

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

Abstract
Pulmonary arterial hypertension (PAH) is characterized by progressively elevated pulmonary artery pressure and 

pulmonary vascular resistance. The core pathological consequence is a significant increase in right ventricular afterload, 
leading to right ventricular-pulmonary arterial uncoupling, and ultimately resulting in right heart failure and death. This 
consensus was jointly developed by experts in the field, organized by National Center for Cardiovascular Diseases, China 
Specialized Alliance of Pulmonary Hypertension and National Expert Committee for Cardiovascular Diseases, Professional 
Committee of Right Heart and Pulmonary Vascular Diseases. The consensus focuses on the definition, classification, 
epidemiology, pathophysiological mechanisms, diagnosis, assessment, treatment, and management of PAH-induced right 
heart failure. By the integrating evidence-based medicine data and the clinical expertise of Chinese specialists, this consensus 
summarizes standardized evaluation and management protocols. Its goals are to enhance the diagnostic and therapeutic 
standards for PAH-related right heart failure and ultimately improve patients' quality of life while reducing mortality.
Key words: right heart failure; pulmonary arterial hypertension; diagnosis; treatment; consensus

� (Chinese Circulation Journal, 2025, 40: 732.)

动 脉 型 肺 动 脉 高 压（pulmonary arterial hyper-

tension，PAH）是一种以肺动脉压力和肺血管阻力进

行性升高为特征的慢性进展性疾病，可导致右心室

后负荷增加、右心室 - 肺动脉失耦联及多器官损害

等多重后果。右心室作为维持肺循环与体循环平衡

的关键结构，其功能代偿与否直接决定了血液动力

学稳定性和患者预后。当前，PAH 所致右心衰竭在

临床实践中仍面临异质性大、评估管理困难等重大

挑战。基于此，由国家心血管病中心肺动脉高压专

科联盟和国家心血管病专家委员会右心与肺血管病

专业委员会组织相关领域专家，在文献检索基础上，

基于循证医学证据并结合中国专家临床实践经验，

系统梳理了右心衰竭的病理生理机制、诊断评估策

略及治疗管理方案，采用共识形成会议法、德尔菲
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法制定了《动脉型肺动脉高压所致右心衰竭诊治的

中国专家共识 》（国际实践指南注册平台注册号：

PREPARE-2024CN052），以期改善患者生存质量、

降低死亡率。

本共识采用国际通用方式对诊疗措施标明相应

的推荐类别（表 1）和证据级别（表 2）。

表 1  推荐类别、定义及术语
推荐类别 定义 术语

Ⅰ类 有证据已证实和（或）一致公认为有益、有用和有效的操作或治疗 推荐 / 建议

Ⅱ类 有用和（或）有效的证据但尚有矛盾或存在不同观点的操作或治疗

  Ⅱ a 类 有关证据或观点倾向于有用和（或）有效，应用这些操作或治疗是合理的 应该考虑

  Ⅱ b类 有关证据或观点尚不能被充分证明有用和（或）有效，应用这些操作或治疗可能是合理的 可以考虑

Ⅲ类 有证据已经证实和（或）一致公认为无用和（或）无效，甚至这些操作或治疗对一些病例可能有害 不推荐 / 不建议

表 2  证据级别及定义
证据级别 定义

A级 资料来源于多项随机对照试验或荟萃分析

B级 资料来源于单项随机对照试验或多项非随机对照试验

C级 仅为专家共识、建议、小型临床研究、回顾性研究或注册登记

1  定义与分类

PAH 是指各种原因所致肺血管床结构和（或 ）

功能改变，以肺动脉压力和肺血管阻力进行性升高

为特征，最终导致右心衰竭和死亡的一种恶性进

展性疾病。肺动脉高压的血液动力学分类和临床

分类分别见表 3、4。其中，PAH 属于第一大类肺

动脉高压，血液动力学分类为毛细血管前性肺动

脉高压，其血液动力学特点为：在海平面、静息状

态下，经右心导管检查测定的平均肺动脉压（mean 

pulmonary artery pressure，mPAP） ＞ 20 mmHg（1 

mmHg=0.133 kPa），肺动脉楔压（pulmonary artery 

wedge pressure，PAWP）≤ 15 mmHg，且肺血管阻

力＞ 2 WU[1]。

临床诊断 PAH 时，还需排除左心疾病所致肺

动脉高压、肺部疾病和（或 ）低氧所致肺动脉高压

以及肺动脉阻塞所致肺动脉高压。PAH 还可以进

一步细分为不同的亚类（表 4） [2]。

分类 亚类

第一大类：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

第二大类：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

血液动力学分类 血液动力学特征

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 3  肺动脉高压的血液动力学分类

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。

表 4  肺动脉高压的临床亚类
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右心衰竭是指任何原因导致的以右心室收缩和

（或）舒张功能障碍为主，不足以提供机体所需心输出

量，出现以体循环淤血为主要特点的临床综合征。其

病因包括伴有右心室受累的原发性心肌病、右心室心

肌缺血和梗死、各种引起右心室容量负荷以及压力负

荷增加的疾病 [3]。其中，各种原因的肺动脉高压引起

右心衰竭的主要原因是右心室的压力负荷增加所致。

根据右心衰竭发生和发展的过程，可分为急性

和慢性右心衰竭。急性右心衰竭常伴有血液动力学

不稳定，是高危急性肺血栓栓塞症、急性右心室心

肌梗死和心脏手术后休克患者的主要死因。慢性右

心衰竭的病因包括各种类型的肺动脉高压、先天性

心脏病、致心律失常性右心室心肌病以及瓣膜性心

脏病等。PAH 所致右心衰竭通常为慢性右心衰竭，

可分为代偿期和失代偿期右心衰竭。在慢性右心衰

竭的基础上，出现症状或体征的突然恶化或急性加

重称为失代偿期右心衰竭。

在 PAH 的基础上，因缺氧、肺栓塞、感染、

酸中毒等诱发肺血管痉挛性收缩、肺血管阻力升高、

右心排血量受阻，可导致肺动脉高压危象，表现为

突发性肺动脉压力升高和心排血量下降，是引起

PAH 患者死亡的重要原因 [4-5]。

2  流行病学

右心衰竭常是 PAH 以及其他心血管或肺部疾

病的常见并发症，其发病率或患病率的相关研究有

限，目前我国右心衰竭的流行病学数据还未见报道。

国外数据表明，在急性心力衰竭住院患者中右

心衰竭占比约为 3%~6%[6-9]。在心力衰竭患者中，

右心室功能障碍是死亡率升高的独立预测因素。研

究表明，重症肺动脉高压合并右心衰竭失代偿期患

者的住院死亡率高达 30%~41%，在出院后 3 个月死

亡率为 15.8%~50.0%，与死亡相关的危险因素包括

B 型利钠肽（B-type natriuretic peptide，BNP）水平升

高、肾功能障碍、体循环血压下降、低钠血症等 [10-13]。

肺动脉高压的患病率约占全球人口的 1%，在 65 岁

以上的人群中可达 10%[14]。PAH 的全球年龄标准化

患病率为 2.28 例 /10 万，且患病率随着年龄的增长而

增加，75~79 岁年龄段的人群患病率最高，可达 7.99

例 /10 万 [15]。在人口老龄化进程加速的背景下，未来

PAH 和右心衰竭将成为重大的公共卫生问题。

3  病理生理学机制

正常情况下，右心室具有高顺应性特点，对容

量改变的适应性较强，而对压力改变较为敏感。在

PAH 患者中，随着慢性压力负荷增加，右心室代偿

性肥厚，心肌收缩力下降，供应右心室心肌的冠状

动脉血流减少，导致右心室缺血、右心室收缩功能

下降。右心室扩张，右心室舒张末期压力升高，右

心房压升高，静脉回流受阻，导致体循环淤血。由

于左、右心室共处同一个心包腔内，当右心室压或

容量负荷过重时，室间隔向左偏移，导致左心室舒

张功能障碍，可进一步加重右心室后负荷（图 1）。

此后逐步发展为失代偿期右心衰竭，出现明显的临

床表现，肺血管阻力和右心房压也显著升高。当肺

血管阻力持续增高时，右心室的心输出量随之下降，

肺动脉压力也出现降低，是严重右心室功能不全和

预后不良的标志 [16]。

晚期右心衰竭患者可出现多器官系统衰竭，是

体循环静脉压升高和器官灌注不足共同作用所致，对

肝脏、肾脏和肠道尤为有害。慢性肝淤血可导致肝纤

维化，肝纤维化的程度与右心房压、右心扩张有关。

右心收缩功能下降以及左心室充盈受损，会导致肾灌

注不足和神经激素激活，引发肾功能障碍。此外，由

分类 亚类

第三大类：肺部疾病和（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

非肺部疾病导致的低氧血症（如高原）

第四大类：肺动脉阻塞所致肺动脉高压
慢性血栓栓塞性肺动脉高压

其他肺动脉阻塞性疾病

第五大类：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

（续表 4）
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肾静脉高压引起的肾间质压力升高会导致跨毛细血管

梯度降低，从而降低肾小球滤过率，可能反过来加重

肺动脉高压。右心衰竭患者还可出现肠道通透性改变，

导致细菌移位和内毒素血症，引起全身炎症反应或败

血症，是右心衰竭患者死亡的常见原因 [17]。

推荐意见 1

BNP 或 N 末 端 B 型 利 钠 肽 原（N-terminal 

pro- B-type natriuretic peptide，NT-proBNP）虽

然不是右心衰竭的特异性标志物，但可用于右心

功能评估和预后评价，推荐在初次诊断、每 3~6

个月随访时以及病情恶化时进行检测（Ⅰ类推荐，

B 级证据）。

BNP 或 NT-proBNP 可用于辅助诊断右心衰竭，

虽然无法区分左、右心功能不全，但其作为 PAH 患

者危险分层的重要指标，能够提供预后信息 [1]。临

床应用时需注意患者年龄、肾功能以及重组人脑利

钠肽治疗的影响。由于 NT-proBNP 主要经肾脏清除，

因此在评估时需综合考虑患者年龄和肾功能。使用

重组人脑利钠肽治疗右心衰竭时，外源性 BNP 会直

接导致检测值升高，此时 NT-proBNP 更能反映心脏

负荷的实际变化。

此外，高敏肌钙蛋白水平也与肺动脉高压患者

死亡率和住院率增加有关 [18]。血清胆红素、肝纤维

化标志物水平升高与肺动脉高压患者的死亡风险增

加相关 [19-20]。尿酸与 PAH 的疾病严重程度和死亡率

相关 [21]，随访时估算肾小球滤过率较基线下降超过

10% 与死亡风险增加相关 [22]。

4.2.2  心电图

心电图可见：（1）高尖肺型 P 波提示右心房压升

高；（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。

4.2.3  X 线胸片

X 线胸片可见：（1）右心房、室扩大；（2）肺动脉

段凸出；（3）中心肺动脉扩张，外围纤细；（4）腔静脉

和奇静脉扩张、胸腔积液；（5）左心室舒张功能不全

时可出现肺淤血征象。

4.2.4  超声心动图

推荐意见 2

怀疑 PAH 患者出现右心衰竭或已明确存在

右心衰竭，推荐在初次诊断、每 3~6 个月随访时

以及病情恶化时进行超声心动图检查，重点评估

图 1  正常状态下（左图）和 PAH 所致右心衰竭（右图） 时左、
        右心室的形态

注：PAH 患者的右心室后负荷逐步升高，导致右心室充盈压升

高并传递至室间隔，由于心包的约束导致室间隔向左移位，左心室

呈现“D字征”，丧失了正常的左、右心室关系。左心室舒张功能障

碍导致左心室舒张末期压力和肺动脉楔压升高，使右心室后负荷进

一步升高，导致右心室功能恶化。PAH：动脉型肺动脉高压；RV：右

心室；LV：左心室。

4  诊断与评估

4.1  诊断

PAH 患者出现与右心衰竭相关的症状和（或 ）

体征，且存在右心结构和（或 ）功能异常以及心腔内

压力升高即可诊断。

右心衰竭相关症状多为非特异性，患者可表现

为疲乏、心悸、呼吸困难、活动耐量下降等。胃肠

道淤血可导致上腹饱胀、纳差、恶心、呕吐及便秘。

长期肝淤血还可以引起右上腹痛、黄疸、心原性肝

硬化等表现。肾脏淤血引起尿量减少、夜尿增多、

蛋白尿和肾功能减退。

右心衰竭相关体征包括颈静脉压升高（颈外静

脉充盈或怒张 ），肺动脉瓣区第二心音亢进、分裂，

三尖瓣区可闻及收缩期反流性杂音，肝大、肝颈静

脉回流征阳性，胸、腹腔积液，下肢水肿等。晚期

右心衰竭患者可出现发绀，伴有营养不良、消瘦甚

至恶病质。

评估右心结构和功能首选经胸超声心动图检

查，心脏磁共振成像是重要的评估方法。右心导管

检查可以直接测量心腔内压力、肺动脉压以及心输

出量，是评估心腔内压力和肺动脉高压的“金标准 ”。

4.2  评估

4.2.1  生物标志物
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左心室与右心室大小、右心房面积、三尖瓣环收

缩期位移（tricuspid annular plane systolic excursion，

TAPSE）、下腔静脉宽度、吸气塌陷率以及有无

心包积液，并计算 TAPSE 与估测的肺动脉收缩

压的比值（Ⅰ类推荐，B 级证据）。

怀疑右心室功能不全的 PAH 患者应接受经胸

超声心动图检查，可以快速评估右心室大小和功能，

并估测多数患者的肺动脉收缩压。

超声心动图能够测量右心室和右心房面积以及

左心室偏心指数 [23-24]，在 PAH 和右心衰竭的临床

评估中有重要价值。右心室功能不全可以通过测量

右心室面积变化分数、右心室心肌做功指数（Tei 指

数 ）、TAPSE 进行评价，斑点示踪技术能够对右心室

游离壁应变进行评估，三者均与不良预后有关 [25-27]。 

此外，可以通过计算 TAPSE 与估测的肺动脉收缩压

的比值，来间接反映右心室 - 肺动脉耦联情况，已

被证实与预后相关 [28]。下腔静脉增宽和吸气塌陷率

小于 50% 提示右心室舒张功能不全。心包积液和三

尖瓣反流程度提示右心室超负荷情况，并与预后有 

关 [29-30]。

4.2.5  心脏磁共振成像

推荐意见 3

对 PAH 所致右心衰竭的患者，推荐在临床

认为必要时进行心脏磁共振成像检查，实现对右

心结构与功能的准确评价，重点评估右心室容积、

右心室射血分数和每搏输出量（Ⅰ类推荐，B 级

证据）。

心脏磁共振成像能够较准确地测量右心室收缩

末期和舒张末期容积、右心室射血分数、每搏输出

量、右心室质量、右心房和右心室应变等指标，被

认为是评价右心功能的重要方法，也是 PAH 所致右

心衰竭患者预后的重要决定因素 [31-37]。每搏输出量

与右心室收缩末期容积的比值能够在一定程度上反

映右心室 - 肺动脉耦联，也与右心室射血分数存在

相关性 [38]。

对于 PAH 所致右心衰竭的患者，初次诊断时

使用心脏磁共振成像评估右心结构与功能可进一步

提高危险分层的预后价值 [32-33]。此外，随访 1 年时

基于心脏磁共振成像的风险评估与基于右心导管的

风险评估价值相近 [39]。

4.2.6  右心导管检查

推荐意见 4

对 PAH 所致右心衰竭的患者，推荐在初次

诊断、疾病进展或临床认为必要时进行右心导管

检查（Ⅰ类推荐，B 级证据）。

右心导管能够直接测量心腔内和肺动脉压力以

及心输出量，是获得肺血液动力学参数的准确方法。

血液动力学参数包括测量参数和计算参数，具体参

数及正常值范围见表 5。其中，右心房压、混合静

脉血氧饱和度、心脏指数和每搏指数是 PAH 危险分

层的重要指标 [2]。肺动脉顺应性能够在一定程度上

反映 PAH 患者的右心室 - 肺动脉耦联，并与预后

关系密切 [40-41]，其计算公式为：每搏输出量 /（肺动

脉收缩压 - 肺动脉舒张压 ）。血液动力学测量参数

和计算参数可用于评估右心室的前、后负荷和功能。

其中，平均右心房压以及右心室舒张末期压力能够

反映右心室前负荷，肺血管阻力、肺动脉顺应性能

够反映右心室后负荷。心脏指数能够反映右心室收

缩功能。

表 5  右心导管检查测量和计算的血液动力学参数
血液动力学参数 正常值范围

测量参数

  肺动脉收缩压 (mmHg) 15~30

  肺动脉舒张压 (mmHg) 4~12

  平均肺动脉压 (mmHg) 8~20

  平均右心房压 (mmHg) 2~6

  肺动脉楔压 (mmHg) 6~12

  心输出量 (L/min) 4~8

  混合静脉血氧饱和度 (%) 65~80

计算参数

  肺血管阻力 (WU) 0.3~2.0

  肺血管阻力指数 (WU·m2) 3.0~3.5

  全肺阻力 (WU) <3.0

  心脏指数 [L/(min·m2)] 2.5~4.0

  每搏输出量 (ml) 60~100

  每搏指数 (ml/m2) 33~47

  肺动脉顺应性 (ml/mmHg) ≥ 2.5

注：1 mmHg=0.133 kPa。

4.2.7  PAH 危险分层

推荐意见 5

推荐 PAH 所致右心衰竭患者在初次诊断时

采用三分层危险评估模型进行危险分层，在随访
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中采用四分层危险评估模型进行危险分层。根据

危险分层动态调整靶向药物治疗方案，以促进患

者尽早达到并维持低危状态，同时尽可能改善右

心功能，实现血液动力学正常化或接近正常化（Ⅰ

类推荐，B 级证据）。

根据《中国肺动脉高压诊治临床路径 》，对于

PAH 初次诊断或随访时可分别通过三分层或四分层

危险评估模型进行病情严重程度评价（表 6、7）[2]。 

基线三分层危险评估模型根据 PAH 患者 1 年预期死

亡率 <5%、5%~20%、>20% 分为低危、中危和高危。

随访四分层危险评估模型采用无创指标可以更加便

捷地反映从基线到随访过程中的病情变化与长期死

亡风险。危险分层的目的是根据危险分层动态调整

治疗方案，使患者达到和保持低危状态 [1]。

预后因素 低危 * 中危△ 高危▲

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 pg/ml 或

NT-proBNP<300 pg/ml

BNP 介于 50~800 pg/ml 或

NT-proBNP 介于 300~1 100 pg/ml

BNP>800 pg/ml 或

NT-proBNP>1 100 pg/ml

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

表 6  动脉型肺动脉高压基线危险分层

注：WHO：世界卫生组织；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；

SVI：每搏指数。*：1年预期死亡率<5%，至少符合 3项低危标准且不具有高危标准。△：1年预期死亡率为 5%~20%，不属于低危和高危者均属中危。
▲：1年预期死亡率 >20%，至少符合 2项高危指标，其中包括 CI 或 SvO2。1 mmHg=0.133 kPa。

预后因素 低危 中低危 中高危 高危

赋分 ( 分 )* 1 2 3 4

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 (pg/ml) ＜ 50 50~199 200~800 ＞ 800

NT-proBNP (pg/ml) ＜ 300 300~649 650~1 100 >1 100

表 7  动脉型肺动脉高压随访中的危险分层

注：BNP：B 型利钠肽；NT-proBNP：N 末端 B 型利钠肽原；WHO：世界卫生组织。*：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。

5  治疗与管理

5.1  治疗原则

积极治疗导致右心衰竭的 PAH 病因（例如结缔

组织病、先天性心脏病、门静脉高压等疾病 ），优

化前负荷，降低后负荷，增强心肌收缩力，维持窦

性节律和心脏收缩同步性。尽可能避免或纠正右心

衰竭的诱发因素，例如感染、劳累、情绪紧张和激动、

妊娠或分娩、高原旅居和长时间乘坐飞机等。关注

患者精神心理健康，加强随访，并根据病情进展阶

段评估移植指征。

5.2  监测与一般治疗

监测患者心率、血压、体温、血氧饱和度、尿

量等基本指标，对于重症患者可考虑监测中心静脉

压、中心静脉血氧饱和度和血乳酸含量等 [42]。由于

容量管理是该类患者管理的关键，在治疗前应明确

患者的容量负荷状态。如患者存在血液动力学不稳

定、肾功能恶化或者容量状态难以评估，可采用有

创血液动力学进行动态监测和指导治疗 [42]。

推荐意见 6

劳累、感染、贫血、心律失常、甲状腺功能

障碍和情绪变化是 PAH 患者右心衰竭恶化或加

重的常见诱因，应尽可能避免或及时纠正（Ⅰ类

推荐，C 级证据）。

右心衰竭的可治疗及改善诱因包括劳累、感染、

贫血、心律失常、甲状腺功能障碍、情绪变化或药

物依从性差。PAH 患者合并严重铁缺乏，建议静脉

补充铁剂 [43-45]。快速性室上性心律失常，尤其是心

房扑动和心房颤动，是重度 PAH 患者右心衰竭的常

见诱因 [46-47]，可以考虑静脉应用去乙酰毛花苷降低

心室率以及使用胺碘酮转复窦性心律，必要时也可
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考虑应用导管消融术治疗心房扑动和其他室上性心

动过速 [48-50]。感染是导致右心衰竭患者死亡的另一

个重要因素 [51]，当感染源不明确时可考虑使用广谱

抗生素。

推荐意见 7

PAH 所致右心衰竭合并低氧血症，可通过氧

疗维持外周动脉血氧饱和度＞ 90％，谨慎应用气

管插管和有创机械通气（Ⅰ类推荐，C 级证据）。

根据需要给予氧疗，以维持外周动脉血氧饱和

度 > 90％。如果睡眠期间出现血氧饱和度降低，可

以考虑夜间氧疗 [52]。合并高碳酸血症的患者可考虑

无创通气 [53]，但无创通气可能会进一步削弱右心室

功能，应用时需谨慎 [54]。对于重症或终末期右心衰

竭患者，应尽可能避免插管和有创机械通气，因为

全身麻醉诱导以及右心室后负荷的进一步增加可明

显增加死亡风险 [55]。若必须气管插管，应当注意监

测血压。

5.3  优化前负荷

推荐意见 8

对于右心衰竭或有液体潴留的 PAH 患者，

建议适当使用袢利尿剂降低右心室的前负荷（Ⅰ

类推荐，C 级证据）。

对于右心衰竭或有液体潴留的 PAH 患者，建

议进行利尿剂治疗，降低右心室的前负荷。首选袢

利尿剂，具体用法见表 8，其他常用利尿剂还包括

噻嗪类利尿剂、醛固酮受体拮抗剂、精氨酸血管加

压素 V2 受体拮抗剂。螺内酯是醛固酮受体拮抗剂，

在靶向药物治疗的基础上加用螺内酯，能够改善

PAH 患者的运动耐量，耐受性良好，但在改善临床

终点事件方面没有显示差异 [56-57]。托伐普坦是精氨

酸血管加压素 V2 受体拮抗剂，若患者合并顽固性水

钠潴留或伴有低钠血症或有肾功能损害，可以考虑

常规治疗基础上联合托伐普坦治疗。托伐普坦治疗

右心衰竭引起液体潴留的常规剂量为 15 mg/ 次，每

日 1 次。研究表明，对于肺动脉高压所致右心衰竭

患者，在常规靶向药物治疗的基础上加用托伐普坦

可有效增加尿量，减轻体重，改善其临床症状和体

征，且对肾功能无明显影响，不良反应轻微 [58]。

重组人脑利钠肽通过扩张静脉和动脉降低前、

后负荷，同时具有促进钠排泄、利尿的作用，可考

虑在容量超负荷的右心衰竭患者中应用。由于超滤

治疗可能导致容量负荷迅速下降，回心血量骤减，

对 PAH 所致右心衰竭患者应用超滤治疗应当十分谨

慎。如果存在容量不足或低血压，可谨慎考虑补液

治疗。

上述优化前负荷药物的具体选择可根据患者病

情和肾功能单独或联合使用，定期监测体重、肾功

能和电解质水平。应当注意利尿剂的过度应用可能

导致循环血容量快速下降，引起肾灌注不足和水钠

潴留加重。此外，PAH 患者出现液体潴留和水肿，

不一定均为右心衰竭表现，也可能是靶向药物的不

良作用 [59]。

表 8  常见袢利尿剂的用法
项目 呋塞米 托拉塞米 布美他尼

起始剂量 (mg/d) 20~40 10~20 0.5~1.0

常用剂量 (mg/d) 20~80 10~40 1~4

最大口服剂量 (mg/d) 600 200 20

作用时间 (h) 6~8 12~18 6~8

半衰期 (h) 1~3 4~6 1~3

静脉等效剂量 (mg) 40 20 1

口服 / 静脉剂量换算 2:1 1:1 1:1

5.4  降低后负荷

推荐意见 9

靶向药物能够有效降低 PAH 所致右心衰竭

患者的后负荷，推荐高危或中高危 PAH 患者的

治疗方案应包括静脉 / 皮下应用前列环素通路类

药物或皮下应用激活素通路类药物（Ⅰ类推荐，A

级证据）。

对于 PAH 所致右心衰竭的患者，推荐遵循指

南给予靶向药物以降低右心室后负荷 [1, 60]。目前靶

向药物主要针对一氧化氮、内皮素、前列环素、激
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活素四条通路，每条通路有不同的作用靶点，具体

药物用法和常见不良反应见表 9。应注意避免同一

通路的靶向药物联用，例如利奥西呱和 5 型磷酸二

酯酶抑制剂（phosphodiesterase-5 inhibitor，PDE5i）。

对于PAH所致右心衰竭的患者，由于胃肠道淤血，

口服吸收代谢效果差，推荐在制定靶向药物方案时应

当包括静脉 / 皮下应用前列环素通路类药物或皮下应

用激活素信号抑制剂（其中激活素信号抑制剂可在随

访时应用）[61-64]。研究表明，对于重症肺动脉高压合

并右心衰竭患者，起始小剂量的静脉曲前列尼尔治疗

后逐步转为皮下泵入，能有效改善患者的 NT-proBNP

水平、心腔结构以及运动耐量 [65]。此外，研究发现在

原本靶向药物方案基础上加用索特西普，能够较安慰

剂显著改善患者运动耐量、肺血管阻力及世界卫生组

织（WHO） 功能分级，并减少预后不良事件 [66-68]。

对于右心衰竭代偿期的 PAH 患者，应综合考

虑危险分层以及是否存在心肺合并症制定治疗方 

案 [2, 64]。对于无心肺合并症的患者，根据危险分层

采用靶向药物治疗：低、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使用前

列环素通路类药物的联合治疗。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 PDE5i 升级为利奥西呱；

中高危、高危患者建议给予包括静脉 / 皮下应用前

列环素通路类药物皮下应用激活素信号抑制剂的联

合治疗。对于有心肺合并症的患者，建议初始治疗

给予口服单个靶向药物，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危险因素，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

肺实质性疾病的表现，伴有一氧化碳弥散量明显降

低（< 预计值的 45%）。

对于育龄女性患者需采取可靠避孕措施，对

于 妊 娠 患 者 可 考 虑 应 用 前 列 环 素 通 路 类 药 物 或

PDE5i[69-70]。对于儿童患者，推荐使用西地那非或波

生坦，并需严格依据体重调整剂量。若药物治疗效

果不佳或临床评估为高危的患儿，可考虑静脉 / 皮下

应用前列环素类似物或靶向药物联合治疗方案 [71]。

推荐意见 10

若无明确适应证，PAH 所致右心衰竭患者不

推荐常规应用硝酸酯类药物、硝普钠、血管紧张

素转换酶抑制剂、血管紧张素Ⅱ受体拮抗剂、血

管紧张素受体脑啡肽酶抑制剂、β 受体阻滞剂和

伊伐布雷定（Ⅲ类推荐，C 级证据）。

药物 起始用量 目标剂量 不良反应

前列环素通路类

  前列环素类似物

    伊洛前列素（吸入） 10μg，每日吸入 6~9 次 20μg，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

  5 型磷酸二酯酶抑制剂

    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

激活素通路类

  激活素信号抑制剂

    索特西普（皮下注射） 0.3 mg/kg，1 次 /3 周 0.7 mg/kg，1 次 /3 周 头痛、鼻出血、皮疹、腹泻、严重出血、

毛细血管扩张

表 9  动脉型肺动脉高压常见靶向药物的用法及不良反应 [1, 60] 
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除非 PAH 患者合并左心衰竭、冠状动脉疾病、

高血压等疾病，否则不应常规应用血管紧张素转换

酶抑制剂、血管紧张素Ⅱ受体拮抗剂、血管紧张素

受体脑啡肽酶抑制剂、β 受体阻滞剂、伊伐布雷定

等药物，可能导致 PAH 的病情加重。此外，还应当

避免使用非选择性血管扩张药（如硝酸酯类药物、硝

普钠等），这类药物不能选择性地扩张肺动脉，反而

使动脉血压下降，导致左心室后负荷下降，室间隔

向左移位，左心室的心输出量进一步降低，加重病情。

5.5  增强心肌收缩力

推荐意见 11

对于 PAH 所致右心衰竭患者，若合并低心

输出量、组织低灌注或心原性休克时，应该考虑

应用正性肌力药，对伴有低血压患者可考虑联用

升压药（Ⅱ a 类推荐，C 级证据）。

对于合并低心输出量、低血压、组织低灌注或

心原性休克的右心衰竭患者，应该考虑应用正性肌

力药，包括多巴酚丁胺、左西孟旦、米力农等 [42, 72]，

具体用法见表 10。多巴酚丁胺可通过兴奋心脏 β1

受体产生正性肌力作用，米力农通过抑制环磷酸腺

苷降解，升高细胞内环磷酸腺苷浓度，增强心肌收

缩力同时具有扩血管的作用。左西孟旦是钙增敏剂，

具有正性肌力和扩血管作用，且不影响心室舒张功

能，发生恶性心律失常的风险较小。研究表明，左

西孟旦能够显著改善肺动脉高压所致右心衰竭患者

的运动耐量、右心房内径和 TAPSE[73]。对于右心衰

竭合并快速心室率或心房颤动时，可考虑应用地高

辛改善症状，控制心室率，但荟萃分析显示地高辛

不改善右心室射血分数，长期服用地高辛对右心衰

竭的疗效仍未明确 [74-75]。

对于伴有低血压的患者可以考虑正性肌力药与

升压药（如去甲肾上腺素 ）联合应用 [42]。此外，理论

上小剂量血管加压素具有扩张肺血管的作用，可能

带来临床获益，但目前尚缺乏循证证据。

表 10  常用的正性肌力药物和血管收缩药物的用法与作用 [3, 42]

药物 剂量用法 血液动力学效应
β肾上腺素能激动剂

  多巴酚丁胺
＜ 5μg/(kg·min) CO ↑，SVR ↓，PVR ↓
5~15μg/(kg·min) CO ↑↑，SVR ↓，PVR →

  多巴胺
2.5~5μg/(kg·min) CO ↑↑，SVR ↑，肾血流量↑
>5μg/(kg·min) CO ↑，SVR ↑↑，PVR ↑

3型磷酸二酯酶抑制剂

  米力农
负荷剂量 25~75μg/kg ( 静脉注射 >10 min)，继以 0.375~0.750 

μg/(kg·min) 静脉持续泵入
CO ↑↑，SVR ↓，PVR ↓

  奥普力农
负荷剂量 10μg/kg( 静脉注射 >5 min)，继以 0.1~0.3μg/(kg·min) 

静脉点滴维持，必要时可以增加至 0.4μg/(kg·min)
CO ↑，SVR ↓，PVR ↓

钙离子增敏剂

  左西孟旦
负 荷 剂 量 6~12μg/kg( 静 脉 注 射 >10 min)， 继 以 0.05~0.20 

μg/(kg·min) 持续静脉泵入 24 h
CO ↑，SVR ↓，PVR ↓

升压药
  去甲肾上腺素 0.2~1.0μg/(kg·min) 持续静脉泵入 CO ↑，SVR ↑↑，血压↑
  血管加压素 0.03 U/(kg·min) CO →或↑，SVR ↑，PVR ↓

注：CO：心输出量；PVR：肺血管阻力；SVR：体循环阻力。箭头↑、↓、→分别表示升高、下降、不变，箭头数量表示改变幅度。

5.6  康复治疗

推荐意见 12

当 PAH 所致右心衰竭患者处于病情平稳状

态，推荐在专业医生指导下根据心功能状态进行

心肺康复（Ⅰ类推荐，C 级证据）。

PAH 所致右心衰竭患者病情平稳后，可在医

师指导下开展系统康复治疗，通过呼吸锻炼及个体

化运动疗法逐步提升患者运动耐量与心肺功能，同

时缓解焦虑情绪以增强治疗信心。制定运动处方时

应考虑 6 大要素：运动种类（包括有氧运动、抗阻

运动、柔韧运动以及呼吸肌训练 ）、运动强度、频率、

时间、运动进度、注意事项，具体可参考《慢性心

力衰竭心脏康复中国专家共识 》[76]。需同步关注心

理社会支持、睡眠障碍以及营养状态管理，实现生

理与心理功能的协同改善。一项随机对照试验纳入

116 例 PAH 以及慢性血栓栓塞性肺动脉高压患者，

结果发现与对照组相比，康复组患者的 6 分钟步行

距离显著提高，生活质量、WHO 功能分级和峰值

摄氧量均有明显改善 [77]。此外，还可通过定期讲座、

患者俱乐部等多元化形式，向患者及家属深入解析

多维度自我管理要点（含运动安全边界、心理调适

技巧、营养摄入标准 ）、急性加重预警信号及规范
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用药原则，促进医患信息共享与病友经验交流，帮

助患者建立对疾病发展的理性认知，提高治疗的依

从性。

5.7  介入治疗、器械辅助治疗和肺 / 心肺移植

推荐意见 13

重症高危患者应及时进行移植指征评估；如

有病情缓解或肺 / 心肺移植可能，可考虑行机械

辅助或桥接支持治疗（Ⅱ a 类推荐，C 级证据）。

5.7.1  机械辅助和桥接支持治疗

PAH 所致右心衰竭的重症患者如有病情缓解或

肺 / 心肺移植可能，可考虑行外周静脉 - 动脉体外

膜氧合（V-A ECMO）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。此外，在肺移植术中

应用 V-A ECMO，并考虑延长至术后早期作为恢复

期过渡手段，可能有助于改善临床结局 [78-79]。在右

心衰竭患者中，使用 VA-ECMO 不建议超过 14 d[80]，

因为出血、血栓栓塞或感染等并发症风险显著升高。

房间隔造口术可通过建立心房内分流通道，从

而降低右心室前负荷，并恢复左心室前负荷来增强

心脏泵血功能 [81]。虽然可以增加心输出量，但全身

氧输送量减少，房间隔造口术应考虑作为择期手术

进行 [82]。当患者血液动力学不稳定或右心房压力显

著升高时，死亡风险大大增加，不建议在病情危重

或不稳定的状态下行房间隔造口术。

当肺动脉压力高于体循环压力时，通过外科手术

或介入技术进行反向体肺分流术（Potts 分流术）可能

会降低右心室后负荷。研究表明，反向 Potts 分流能

够为儿童肺动脉高压带来临床改善和生存获益 [83-86]。 

但由于其操作过程复杂，死亡风险高 [82]，应在有经

验的中心进行评估和操作。

总体而言，房间隔造口术和 Potts 分流术通过

建立心房内分流或左肺动脉至降主动脉分流，可考

虑作为经充分内科治疗效果不佳等待肺移植的桥接

治疗。此外，不建议对 PAH 所致右心衰竭患者应用

右心室辅助装置，如 Impella RP 将右心室的血液泵

入高阻力的肺血管床虽可能暂时改善右心负荷，但

不符合 PAH 的病理生理特点，可能导致肺血液动力

学出现恶化 [87-89]。

近年来，多项研究发现肺动脉去神经术（PADN）

治疗与 PAH 患者的肺血管阻力降低和 6 分钟步行距

离增加有关 [90]。随机对照试验显示，相较于假手术

组，PADN 组能够在靶向药物的基础上进一步改善

右心室功能参数以及降低 NT-proBNP 水平，并与 6

个月临床恶化风险下降相关 [91]。未来还需进一步研

究证实 PADN 是否切实改善了 PAH 所致右心衰竭患

者的长期生存。

5.7.2  肺 / 心肺移植

经充分内科治疗后仍处于 PAH 中高危或高危状

态，右心室功能障碍进行性加重或右心衰竭严重失

代偿，经过静脉前列环素通路类药物治疗仍未达到

低危状态，以及存在已知或可疑肺静脉闭塞病或肺

毛细血管瘤病患者，应考虑肺 / 心肺移植评估 [1, 89, 92]。 

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综合

征患者可选择双肺移植联合心脏缺损修补术或心肺

联合移植。

5.8  转诊

推荐意见 14

PAH 患者一旦确诊右心衰竭，建议尽早转诊

至具备肺动脉高压综合诊治能力的专科中心（Ⅰ

类推荐，C 级证据）。

对于 PAH 患者，一旦确诊右心衰竭（无论其初

始严重程度或对初始治疗的反应如何 ），建议尽早

转诊至具备肺动脉高压综合诊治能力的专科中心。

此类中心拥有经验丰富的肺动脉高压多学科团队、

提供心力衰竭优化管理（包括优化药物治疗、难治

性容量管理策略 ）、具备高级机械循环支持能力，

并能进行及时的肺 / 心肺移植评估。早期转诊旨在

确保患者获得专业的综合评估、优化管理方案，并

为可能需要的机械支持或移植做好早期准备，从而

最大程度改善预后。转诊过程必须确保患者转运途

中的持续监护与生命支持安全。

PAH 所致右心衰竭的诊治具有高度复杂性和挑

战性，目前国内外关于右心衰竭的流行病学特点以

及循证医学证据较少。本共识结合了我国临床实践

特点和多学科专家意见，涵盖了 PAH 病理生理机制、

诊断、评估、治疗以及终末期管理，以期为临床医

师提供规范化的诊疗决策参考，助力改善患者生活

质量与长期预后。
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