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先天性心脏病致肺动脉高压患者妊娠期继发

右心衰的研究进展

黄普珍　高梦伊　潘子怡　张钲佳　张茜　陈会文

　　【摘要】　先天性心脏病所致的肺动脉高压女性患者妊娠期血流动力学发生剧烈变

化，常加剧疾病发展，使患者继发右心衰，危及母儿生命。该文介绍先天性心脏病致肺动

脉高压患者妊娠期继发右心衰的机制、右心衰对全身多系统的影响，以及对此类患者的

早期干预和管理。
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　　先天性心脏病（先心病）占活产儿的０．８％～

０．９％，随着医疗技术的进步，即使是复杂先心病患

者也可能存活到育龄期。据２０１８年欧洲心脏病学

会（ＥＳＣ）孕期心血管疾病管理指南，合并肺动脉高

压（ＰＡＨ）患者妊娠死亡率约为１６％～３０％，其中右

心衰是死亡常见原因［１］。

ＰＡＨ指静息状态下肺动脉平均压（ｍＰＡＰ）≥

２５ｍｍＨｇ，肺毛细血管楔压≤１５ｍｍＨｇ及静息状

态下右心导管测量肺血管阻力＞２４０ｄｙｎ·ｓ·ｃｍ－５

（３Ｗｏｏｄ单位）
［２３］。右心衰是指各种原因造成右心

室收缩和（或）舒张功能不全，不足以维持机体所需

要的心排出量或不能形成正常充盈压时所出现的

临床综合征［４］。先心病的患者常存在心腔或大动脉

之间的异常交通、血液流经途径的梗阻或反流、心

腔大血管发育不良以及复合畸形等，是血流动力学

改变的根本原因，可导致心房、心室容量或压力负

荷过重，最终形成ＰＡＨ，而妊娠期的生理变化则加

重ＰＡＨ进展。

１　生理病理变化

１．１　妊娠期

正常妊娠期间血流量会增加，单胎妊娠增加约

４０％，双胎妊娠增加约６７％，约在妊娠３２周达到峰

值［５］。心输出量在妊娠的前３个月急剧上升，约在妊

娠２４周达到峰值，较孕前基线水平高３０％～

５０％
［５６］。先心病ＰＡＨ患者妊娠时对血流量和心输

出量的增加不耐受，使妊娠风险增大［６］。正常情况下

为了适应肺血管流量的增加，肺血管阻力（ＰＶＲ）会在

妊娠前８周逐渐下降约２４％，然后保持稳定直至妊娠

期结束。同时，全身血管阻力（ＳＶＲ）下降，直至妊娠

２４周达到最低值
［５］，这会导致先心病ＰＡＨ患者右向

左分流加强［６］。相比正常妊娠妇女，ＰＡＨ孕妇的

ＰＶＲ增加，进一步加重ＰＡＨ
［５］。上述这些变化叠加

会加速ＰＡＨ的进行性恶化，使右心室负荷过重，最终

严重影响右心室功能。

１．２　分娩期和产后

分娩时子宫收缩、产妇焦虑以及疼痛等因素刺

激，可使子宫泵出约４００ｍＬ血液进入中心静脉循

环，导致心输出量、动脉压、中心静脉压、右房压等

均升高［５］。另外，分娩时镇痛、麻醉也会使心输出量

增加［５６］。心输出量在分娩的第一阶段增加１０％～

３０％，第二阶段即骨盆下降期增加５０％
［５］。在胎儿

娩出时，失血或血管迷走神经反应相关的低血压又

会导致全身血压下降［６］。

相比分娩期，产后妇女心输出量变化更大：在

分娩早期心输出量增加约１５％，而由于与子宫复旧

相关的自体输血和腿部水肿的再吸收，心输出量在

产后可增加６０％～８０％
［５６］。这些指标一般在产后

１ｈ可恢复至产前水平，也有少数可能需要２４周左

右才能恢复。平均动脉压在产后持续升高１～２ｄ，

ＰＶＲ在产后６个月才能恢复到孕前水平
［５］。因此，

急性右心衰极易发生在分娩期和产后［７］，对妊娠的

ＰＡＨ患者需随时监测、严格护理，以降低右心衰的
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发病率，改善孕妇结局。

２　妊娠期犘犃犎患者并发右心衰的机制

妊娠期血容量和心输出量的剧烈变化常诱发

ＰＡＨ进展为右心衰，继发慢性右心衰更为常见，也

可能因急性发作而危及生命。

２．１　慢性右心衰

由ＰＡＨ进展为慢性右心衰的机制复杂
［４］，可

分为代偿性和失代偿性右心衰两个阶段。

在代偿期，ＰＡＨ引起的长期压力超负荷造成患

者右心功能下降，表现为心室肥厚及室腔扩张的适

应性表现［８］，在早期并未表现出收缩力下降。当长

期缺氧和压力使线粒体自由基代谢异常而引起心

肌细胞骨架结构改变及凋亡时［４，８９］，则表现为右心

功能的不可逆衰退，特征为充盈压升高、舒张功能

障碍和心输出量减少。

对妊娠的ＰＡＨ患者，ＰＶＲ的下降及心输出量

的剧烈变化都会加重右心负荷，尤其在妊娠晚期、

分娩期及产后，常导致慢性右心衰的发生及进展。

妊娠期需氧量的增加和高负荷下ＰＡＨ患者心功能

减退形成恶性循环，加重心肌缺氧损害，加快失代

偿心力衰竭（心衰）发生。

２．２　急性右心衰

ＰＡＨ患者在妊娠及围产期更易出现栓塞、右心

缺血、感染、心律失常等事件，常成为急性右心衰的

诱因［１０］。与慢性右心衰不同，急性右心衰时右心室

表现为急性类炎性反应而无肌肥厚，且病变范围较

局限。牵张、缺血等刺激因素作用于右心室，会造

成右心室急性损伤。此外，中性粒细胞和单核细胞

聚集至病灶、炎性因子释放等也参与了急性右心衰

的发生［８，１１］。

右心衰是先心病妊娠妇女最常见的死亡原因

之一，某些先心病如肺动脉瓣狭窄、法洛四联症、大

动脉转位等的患者妊娠期心衰发生率较高，这可能

与瓣膜反流和右心功能损伤加重心衰发生发展

有关［１］。

３　右心衰对多系统的影响

右心衰时右室更趋向球形，可导致严重三尖瓣

反流，使孕妇血流灌注不足，心输出量减少，发生低

氧血症［４］。这对母体和胎儿都会造成不良影响，如

母体内环境紊乱、宫内缺氧和早产等［１２］。此外，急

性右心衰时的三尖瓣反流加重还可导致进行性静

脉淤血，中心静脉压升高而造成肾、肠和肝功能损

害，是急性右心衰患者预后不良的重要预测因

素［１３］。慢性右心衰患者的消化系统受损，这是由于

心功能下降使肠道灌注减少，损害肠道屏障功能，

部分患者可发生体内细菌易位、内毒素血症，肠道

通透性改变［１４１５］。此外，右室舒张功能障碍可使右

室充盈减少，舒张期右室压和右房压增加，导致体

液潴留和充血性肝病，甚至引起肝硬化、肝衰竭。

右心衰患者也可能出现左室舒张功能异常［１６］，

严重者可发生左室收缩功能不全。右室压力升高，

容量负荷过大，可导致室间隔向左位移，使左室充

盈减少。而右室的过度充盈可能导致患者发生快

速性心律失常，进一步减少左室充盈和每搏输出

量［１７］。以上因素都会导致心输出量的减低，最终造

成全身性低血压和心源性休克［１３，１６］。

右心衰可能导致母体多脏器功能异常、衰竭，

甚至休克。因此，对妊娠的先心病ＰＡＨ患者应及

早干预，积极预防右心衰的发生。

４　管理

对于孕前发现ＰＡＨ的先心病患者要建议避免

怀孕；对于妊娠过程中发现ＰＡＨ的先心病患者，应

当慎重建议治疗性流产［１６］。临床上对于纽约心脏

病协会心功能分级（ＮＨＹＡ）心功能Ⅰ～Ⅱ级的

ＰＡＨ患者，若其坚持继续妊娠，应在多学科团队的

管理下，减少不良事件的发生，以获得较好的结

局［１８２０］。心功能Ⅲ～Ⅳ级的ＰＡＨ患者应该避免

怀孕。

对于选择继续妊娠的患者，根据欧洲心脏病学

会／欧洲呼吸学会指南建议［３］，应接受（或继续接受）

ＰＡＨ特异性治疗，如钙通道抑制剂、前列环素及其

类似物、一氧化氮和磷酸二酯酶５型抑制剂等
［７，２１］。

此外，在密切关注心脏情况的前提下，建议尽量减

少额外的心脏需求。由于妊娠期间静脉血栓栓塞

的风险增加，加上ＰＡＨ患者的心肺储备有限，建议

采取低分子肝素的抗凝治疗［１８］。发生低氧血症时，

应给予吸氧治疗［１９］。

当发生心衰时，利尿剂可防止左房过度扩张，

但必须谨慎进行，应用较低剂量的利尿剂。此外，

紧急分娩也是降低患者死亡率的措施之一，在右心

室失代偿之前进行干预可以获得更好的结果［２０］。

ＰＡＨ孕妇的最佳分娩时间和方式尚未确定
［７］，

建议根据个体差异决定采取阴道分娩或剖宫产，考

虑因素包括胎次、其他产科疾病和心脏病变的严重

程度等［２１］。分娩时的脊髓麻醉和全身麻醉都应谨

慎，以尽量减少外周血管扩张，避免已经受损的血

流动力学状态恶化。应密切注意镇痛、镇静、酸碱

平衡、二氧化碳清除和动脉低氧血症，避免增加肺
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血管阻力。此外，还应防止心脏充盈压和全身血压

的突然变化［１８］。递增剂量硬膜外麻醉技术被认为

是ＰＡＨ患者麻醉的最佳方法，具有更好的耐受性，

可减少系统性不良反应，如低血压和恶心［３］。有研

究报道，相比单纯的硬膜外麻醉，腰硬膜外联合麻

醉的感觉阻滞更好，当使用低剂量时，没有额外的

低血压风险［２２］。产后是急性失代偿最关键的时期，

患者必须在医院观察至少２周，监测动脉血氧饱和

度、心率和血压［２３］。

建议由多学科团队对先心病致ＰＡＨ的患者进

行妊娠管理，监测心脏情况，加强对并发症的诊断

和处理，从而改善孕产妇及新生儿的结局。
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