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摘  要 

肺动脉高压(PAH)是一种进行性疾病，其特征是血管收缩，血栓形成以及平滑肌和内皮细胞增殖的不可

逆的肺血管变化，可导致右心负荷增大和右心功能不全，最终可导致患者死亡。妊娠合并肺动脉高压的

发生率大约为1.1/10万，尽管随着临床技术的不断进展，但其病死率仍可高达30%~56%。肺循环不良，

母胎长期缺氧使其母体并发症(心力衰竭、心律失常、咯血、神经系统事件、感染、肺血栓栓塞、产后出

血)、新生儿并发症(早产、畸形、宫内发育迟缓)明显高于正常孕妇。本文将从妊娠合并肺动脉高压定义

和分类、病理生理、治疗、分娩的方式与麻醉方式的选择等方面进行综述。 
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Abstract 
Pulmonary arterial hypertension (PAH) is a progressive disease characterized by vasoconstriction, 
thrombosis, and irreversible pulmonary vascular changes in smooth muscle and endothelial cell 
proliferation that can lead to increased right cardiac load and right cardiac dysfunction, which can 
ultimately lead to patient death. The incidence of pulmonary arterial hypertension in pregnancy is 
about 1.1/100,000, and despite the continuous progress of clinical technology, the fatality rate can 
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still be as high as 30%~56%. Due to poor pulmonary circulation and chronic maternal and fetal 
hypoxia, maternal complications (heart failure, arrhythmia, hemoptysis, nervous system events, 
infection, pulmonary thromboembolism, postpartum hemorrhage) and neonatal complications 
(premature delivery, malformation, intrauterine growth retardation) are significantly higher than 
those of normal pregnant women. This article will review the definition and classification of preg-
nancy with pulmonary arterial hypertension, pathophysiology, treatment, delivery mode and anes-
thesia mode. 
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1. 引言 

尽管有先进的治疗方法，肺动脉高压(PAH)的孕产妇死亡率在怀孕期间仍然很高，在产后期间更高。

目前的欧洲心脏病学会指南建议，患有 PAH 的女性不应怀孕。目前妊娠合并 PAH 无有效的治疗方法，

尤其是妊娠合并重度 PAH 的患者，难以耐受妊娠期间的生理变化，容易发生肺动脉高压危象，从而导致

猝死。因此了解妊娠合并肺动脉高压的妊娠风险及预后影响因素，规范妊娠期间的临床管理对改善母婴

结局具有重要意义。 

2. 定义和分类 

肺动脉高压(PAH)的血流动力学定义为平均肺动脉压(PAP)至少为 25 mmHg，肺毛细血管楔形压

(PCWP)或左心室舒张末期压高达 15 mmHg [1]。目前国际上公认的分类系统把它分为五个主要疾病组：

第 1 组，动脉性肺动脉高压；第 2 组，左心疾病引起 PAH；第 3 组，由于肺部疾病和/或缺氧引起的 PAH；

第 4 组，慢性血栓栓塞性肺动脉高压；第 5 组，病因不明或多因素的 PAH [2]。 

3. 病理生理 

要考虑 PH 对怀孕和胎儿的影响，我们必须首先了解怀孕时发生的基本血流动力学变化。在怀孕期

间，血容量增加约 45%，在妊娠 32 周左右达到最高水平。这主要与荷尔蒙变化有关，导致血管舒张和肾

素–血管紧张素系统的激活，红细胞的产生也增加，心输出量增加继发于每搏输出量和心率增加，然而

在患有 PAH 的育龄女性中，由于肺血管重构，难以适应血容量和心输出量的增加，最终，无法实现心输

出量的必要增加，从而导致右心衰竭。室间隔左移增加，损害左心室舒张期充盈，进一步损害心输出量。

在分娩和分娩期间，由于失血和子宫收缩引起的体积变化，血管迷走神经对疼痛的反应，酸中毒和高碳

酸血症导致肺血管阻力进一步增加，以及血栓栓塞的风险增加，并发症的风险随之增加[3]。 

4. 妊娠期 PAH 的治疗 

4.1. 一般治疗 

基础咨询和疾病状态教育是 PAH 患者护理的重要组成部分。建议进行低水平的有氧运动，例如步行，

以促进心肺功能的锻炼，避免剧烈体力消耗，因为这可能会引起劳力性晕厥。建议在休息、劳累、睡眠
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或高海拔时补充氧气以保持血氧饱和度超过 90%，因为相关研究表明肺动脉低氧血症类似于一种有效的

血管收缩剂，其通过增加局部肺血管阻力，将血流从通气不良或非通气(即缺氧)肺单位转移到通气良好的

肺单位，从而减少分流。肺泡缺氧传感器位于上皮细胞的线粒体内，肺血管收缩是由氧化还原信号触发

的，氧化还原信号抑制钾通道并激活电压门控钙通道，导致钙离子流入细胞，最终决定了小动脉的收缩，

这可能会进一步加重妊娠的血流动力学后果[3]。 

4.2. 容量管理 

虽然妊娠期间通常避免使用利尿剂，因为利尿剂可以减少胎盘血流量[4]，但许多发生右心衰竭的

PAH 患者可以在密切监护下使用利尿剂以减少容量负荷，拉塞米或呋塞米可能是首选的袢利尿剂，最好

避免使用依他尼酸和螺内酯，因为担心其对男性胎儿的耳毒性和抗雄激素作用。 

4.3. 抗凝治疗 

妊娠期凝血系统被激活，原因是蛋白 S 和获得性蛋白 C 抵抗降低，凝血酶水平升高，导致血液呈高

凝状态[5]，因此，可考虑对 PAH 孕妇进行抗凝治疗。首选药物是低分子量肝素，维生素 K 拮抗剂在妊

娠期间可能导致胎儿出血，自然流产和中枢神经系统畸形而被禁止使用[6]。产后若无禁忌证，可以口服

抗凝药[7]，通常会重新使用华法林，但重要的是推迟转换，直到产后出血的风险减轻。 

4.4. 靶向治疗 

治疗 PAH 的药物有四大类，前列腺素类似物、内皮素受体拮抗剂、磷酸二酯酶抑制剂和可溶性鸟苷

酸环化酶激动剂等[8]。此外，钙通道阻滞剂可能起作用。钙离子阻滞剂可降低肺和全身血管阻力，在怀

孕期间通常耐受性良好，不对胎儿产生负面影响，但使用时应避免其对全身性低血压导致胎盘灌注减少

及诱发的血管神经性晕厥[9]。前列环素类似物可引起血管舒张和抑制平滑肌增生，吸入依前列醇和伊洛

前列素也被用于妊娠期的 PAH。然而，吸入前列腺素类药物一般应仅限于症状较轻的个体，已被用作单

药治疗或与前列腺素联合用于妊娠患者 PAH 的管理。选择性磷酸二酯酶 5 抑制剂(包括西地那非和他达

拉非)，在相关评估西地那非治疗妊娠期 PH 的研究的系统评价中，似乎没有任何明显的母体或胎儿/新生

儿不良反应。内皮素受体拮抗剂及可溶性鸟苷酸环化酶激动剂类药物因其具有致畸作用在妊娠期禁用[10]。
上述靶向药物亦可联合用于合并 PAH 的治疗，但其有效性和安全性需要大样本数据来支持使用。 

4.5. 妊娠合并 PAH 管理的一般原则 

尽管明确告知 PAH 育龄女性不建议妊娠，PAH 患者仍可能选择怀孕。或者没有先前诊断的患者可

能在妊娠期间出现 PAH 的初步诊断，在任何一种情况下，无论其功能等级如何，都应建议其选择性终止

妊娠，由于这些患者的总体风险较高，建议在经验丰富的 PAH 中心进行治疗性流产，终止妊娠的最佳时

间是在妊娠早期，可通过手术清宫或使用药物来完成[3]。对于决定继续妊娠的 PAH 女性，则必须将护理

过渡到一个专家团队，其中包括经验丰富的 PAH 中心的 PAH 专家、产科医生、重症监护医生和新生儿

科医生[4]，建议密切随访以监测胎儿的适当生长和母亲的 PAH 恶化，母亲也应定期接受超声心动图检查，

肺移植的同步评估，特别是对高危患者，应同时进行，因为在失代偿的情况下可能需要立即进行。 

4.6. 分娩方式的选择 

关于分娩方式的选择目前还存在争议，自然分娩和剖宫产手术均可作为选择[11]，2016 年中国医学

会妇产学分会产科学组专家共识建议 PAH 控制良好的且心功能 I 级者通常可耐受经阴道分娩，分娩时建

议使用分娩镇痛，以减轻疼痛对血流动力学的影响，尽量缩短第二产程。PAH 控制不佳且心功能 ≥ II 级
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者，或有产科指征者或有剖宫产手术指征者，建议剖宫产终止妊娠[12]。进行阴道分娩还是剖宫产的决定

需要仔细的临床判断，并应基于每个患者的个体产科需求。虽然剖宫产在临床上可能被认为更受控制，

且产程相对较短，对患者疼痛刺激小、能有效避免紧张焦虑，但它可能会增加出血、容量转移、感染、

麻醉的血流动力学影响、产后需要控制疼痛和活动受限的风险。在接受阴道分娩的患者中，相关的容量

变化和肾上腺素能刺激增加伴疼痛(即心动过速或心律失常)可诱发右心功能障碍。 

4.7. 麻醉方式的选择 

建议在分娩期间选择区域椎管内麻醉而非全身麻醉。通常推荐脊髓硬膜外麻醉或硬膜外麻醉，缓慢

滴定药物，因为单次推注硬膜外麻醉可引起低血压[13]。关于 PAH 患者死亡率差异的数据取决于所使用

的麻醉类型不一致；然而，在一些研究中，蛛网膜下腔、硬膜外麻醉和全身麻醉在孕产妇和新生儿死亡

率方面没有统计学上的显着差异，但在全身麻醉的情况下，心血管血流动力学的变化更为明显，这导致

机械通气时间延长，重症监护病房住院和住院时间延长。对于特别高危的患者，通常选择全身麻醉，例

如与胎儿或母体失代偿相关的紧急分娩或椎管内麻醉禁忌证，这可能导致围手术期死亡率增加。此外，

全身麻醉中使用的麻醉剂可降低心肌收缩力和插管，正压通气可增加肺血管阻力[14]。 

5. 总结 

最近的研究报告称，虽然随着医疗技术的提升，PAH 妊娠患者的母婴预后显著改善[15]，但总死亡

率仍然高得令人无法接受。快速诊断对于避免在怀孕期间诊断出疾病的情况至关重要，并且对患者进行

有关生育的充分教育，以便有可能在充分意识到的情况下做出所有决定。继续妊娠的 PAH 患者，建议密

切进行临床监测，包括妊娠早期和中期的每月随访以及妊娠晚期的每周门诊就诊。右心衰竭恶化的患者，

特别是在妊娠早期，应选择终止妊娠。但是，如果他们计划继续怀孕，则应加强 PAH 治疗，强化围手术

期的管理，组建多学科团队，制定个体化治疗方案，从而改善母婴预后。 
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