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慢性血栓栓塞性肺动脉高压（Chronic Thromboembolic 

Pulmonary Hypertention，CTEPH）属于肺动脉高压的第四大类，

也是可能治愈的一类肺动脉高压。是由于肺动脉血栓栓塞反复发

作、不能溶解，进而导致肺血管重构，肺血管阻力进行性升高、

肺动脉高压及右心功能不全，从而出现呼吸困难、乏力和活动耐

力减低等临床表现的一种疾病。急性肺血栓栓塞后有0.1%-9.1% 

的患者进展为CTEPH，但25%-75% 的CTEPH患者并无急性肺栓

塞病史［1］。确诊的CTEPH 患者若无及时的干预治疗，中位2-3 年

生存率低至10%-20%，及时诊断和准确治疗可以明显改善CTEPH

的预后［2］。 

1、病理生理 

虽然急性肺栓塞是 CTEPH 的明确危险因素，但是其潜在的

发病机制仍未完全明确。目前多数研究认为CTEPH病理生理是近

端肺血管血栓栓塞和远端肺小血管重塑共同作用的结果［3］，包括：

阻塞部位血栓持续存在或反复发生、阻塞部位因血流减慢而致原

位血栓形成，栓子的机械阻塞作用致肺动脉压力增高。血栓以及

局部低氧微环境等因素可致肺动脉血管内皮受损，进而触发肺动

脉中膜肥厚、外膜增生，最终致血管重塑。且血管重塑常会累及

阻塞动脉的远端血管，使肺血管阻力增加，肺动脉压力进一步增

高。最终导致右心后负荷加重，进而发生右心衰竭。所以CTEPH

具备肺栓塞及动脉型肺高压（PAH）两者的特点，为后续治疗提

供依据。 

2、诊断 

CTEPH 的诊断需满足以下 3 条［4］：（1）至少已行 3 个月的

有效抗凝治疗以除外亚急性肺栓塞；（2）右心导管测量平均肺动

脉压≥25mmHg，同时肺小动脉楔压≤15 mmHg；（3）肺通气灌

注扫描显示至少一个肺段灌注缺损，或多螺旋 CTPA、磁共振成

像或直接肺血管造影等检查发现 CTEPH 的特异性征象，如环状狭

窄、网格征、缝隙征和动脉闭塞。 

所有不明原因的肺动脉高压患者都应考虑 CTEPH 的可能

性，不管既往有无血栓栓塞病史。可使用放射性核素通气灌注扫

描（V/Q）来对 CTEPH 和其他形式肺动脉高压进行鉴别诊断［5］。

通过肺血管造影来确诊往往是诊断的第二步。CTEPH 典型的血管

造影特点包括：完全阻塞的分支血管、血管网和不规则内膜；血

管阻塞的位置和范围会影响外科手术的操作。肺动脉造影联合右

心导管检查时可直接评估血流动力学；造影可评估肺动脉高压的

严重程度，能预测手术的风险情况。 

3、治疗 

CTEPH的治疗包括基础治疗、手术治疗、药物治疗及介入治

疗［4］。 

3.1 基础治疗 包括家庭氧疗、长期抗凝治疗、利尿治疗等。

对于发生心力衰竭和低氧血症患者进行氧疗，保证在活动时血氧

饱和度保持在90% 以上，以保持机体和脏器的氧供应，使机体发

挥正常的功能。另，结合临床实践，抗凝治疗推荐终生抗凝，抗

凝药物通常选择华法林，国际标准化比值（INR）应保持在2-3。

近年来新型口服抗凝剂在临床开始应用，理论上也可用于该病抗

凝，但需要更多的临床证据支持。利尿治疗也是基础治疗，建议

应用于出现心衰的患者，保持患者全身无水肿状态，可考虑应用

易于监测的脑钠肽（BNP）或脑钠肽前体（NT-proBNP）作为动

态监测指标。一旦应用了利尿剂，则建议长期使用。 

3.2 手术治疗 肺动脉血栓内膜剥脱术（PEA）是 CTEPH 患

者常见且最有效的治疗方案［6］。真正的动脉内膜剥脱术最早于上

世纪 60 年代开展，在随后的几年中不断得到完善。目前通过正

中胸骨切开术、体外循环和深低温停循环技术可以使内膜剥脱术

时保持一个无血的视野。动脉内膜剥脱术可明显改善患者心功能

分级、运动能力、血流动力学，可以使很多患者肺动脉压力术后

即刻回复正常。PEA 的并发症包括：再灌注肺水肿、持续性肺动

脉高压、感染、神经系统并发症和心包积液。 

3.3 介入治疗 球囊肺动脉成形术（BPA）是一种基于介入的

治疗手段，类似与冠状动脉血管成形术。用于打开阻塞的血管或

扩张狭窄的肺血管病变部位，并通过一段时期内重复该过程来改

善CTEPH患者中血管狭窄甚至闭塞。其目的是改善肺血流动力学

及肺灌注，最终减少右心室负荷并预防右心衰竭。介入治疗是2015

年指南中首次提及的治疗手段。某些研究［7］显示BPA治疗可以改

善右心功能，降低肺血管阻力，但导致再灌注肺水肿风险较高，

因此BPA应用不是很广泛，应用小球囊结合血管内影像技术进行

选择性肺段血管扩张可降低肺水肿风险，目前BPA术仅应用于有

经验的CTEPH中心［8］。 

3.4 靶向药物治疗 CTEPH患者存在肺动脉小血管病变为使

用治疗PAH的靶向药物提供了理论基础。对于技术上不能手术或

手术风险大于获益的患者，以及PEA后持续/复发性肺动脉高压患

者可以考虑应用靶向药物治疗。当前的证据尚不支持严重血流动

力学受损的可手术患者在术前使用靶向药物作为PEA治疗的过

渡。目前唯一一个获美国食品药品管理局（FDA）批准用于 CTEPH 

患者的药物是利奥西呱［9］，这是一种新型可溶性鸟苷酸环化酶激

活剂。利奥西呱使用时剂量是逐渐增加的。初始剂量为0.5mg或1mg

每次，每天三次，若没有低血压症状或表现，可给予每2周调整一

次剂量，最大可增加至2.5mg 每次，每天三次。利奥西呱不能与

硝酸盐类或磷酸二酯酶-5抑制剂联用，孕妇也是禁用的［10］。其

他一些PAH靶向药物包括前列环素类药物、磷酸二酯酶-5抑制剂、

内皮素受体拮抗剂等可有一定程度的获益，但需要更多的临床证

据支持。 

4、小结及展望 

近年来，我们对CTEPH这一疾病的认识不断提高，然而其中

深层的病理机制仍然尚未完全了解。为什么大多数患者的栓子在

急性肺栓塞后能溶解，只有这一小部分患者不能，这需要更多基

础实验去探究。另外，针对CTEPH的治疗日趋多元化，PEA术仍

是首选方案，只要有手术机会均应积极治疗，靶向药物和BPA的

临床疗效虽十分可观，但仍需进行大规模、多中心、前瞻性随机

对照研究，进一步完善其循证依据。此外，PEA 术可行性的评估

尚无统一标准，哪些患者能最大获益；PEA术前是否可接受靶向

药物预处理，PEA和BPA的分段式杂交手术是否可使复杂变的

CTEPH患者获得更好疗效，仍是日后需要不断探究及解决的问题。 
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