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D;病例介绍

患者%女%/. 岁& 因,活动时气急三月余-于 .++36+.6.1
入我院%* 个月前开始出现活动时气急%且伴有胸闷%常感倦
怠’乏力%但休息 1 ]- 79=后病情可自行缓解%当时患者未给
予重视%未经诊治%后病情有所发展%且夜间无明显诱因下出
现胸闷’气急%遂于 .++36+.6./来我院就诊%拟,肺动脉高压-
收住心内科%后转血液风湿科& 患者发病以来除经常,感冒-
外%无畏寒’发热’咳嗽’咳痰%无头晕’头痛’恶心’呕吐’胸
痛%有脱发’雷诺现象& 否认高血压’糖尿病’肝炎’结核史%
否认遗传性家族疾病史& 入院查体!神志清楚%自主体位%全
身皮肤黏膜无黄染’瘀点’瘀斑%浅表淋巴结未及肿大%咽无
充血%扁桃体无肿大%两肺呼吸音粗糙%左下肺可闻及少许湿
啰音%心率 3+ 次V79=%律整%肺动脉瓣区第二心音亢进伴分
裂%余瓣膜区未闻及杂音%腹平软%肝脾肋下未触及%移动性
浊音阴性%肠鸣音正常& 双下肢无水肿%神经系统未见异常&
实验室及其辅助检查!血常规".++36+*6+-#d"H.S0+ a2+3 V
_%T"H*S0 a2+2. V_%!Y 2+. >V_%b_J-* a2+3 V_& 大’小便
常规正常%肝肾功能均在正常值范围内& bb$实验阴性%红
细胞沉降率"5GT#32 77V;末%H反应蛋白"HTb#1S+, 7>V_
"正常参考值 + ]* 7>V_#%类风湿因子"Tl#检测 2+0 M_V7:&
M>I*0S2+ >V_%M>&’M>Q正常%H* +S0/ "+S3 ]2S,#>V_%H/
"+S2 ]+S/#+S2. >V_%尿微量蛋白正常& 咽拭子培养’中段
尿培养未见异常& 其他血清学及尿液检查均正常& 全胸片
".++36+.6.-#两肺纹理增多%右肺门稍大& 胸部 HJ示!"2#
两肺间质性改变"两肺下叶最为为显#$".#心影增大%心包
少量积液$"*#肺动脉干及其较大分支未见明显栓塞& 5HI
示窦性心率%右室负荷过重& &%&谱为 &%&" n#’ GG&6
-+k$" n#’G7" 4#’UW6$%&" 4#& 腹部 "超未见异常& J
细胞亚群示 H$* 01S0.L’H$/ /2S.-L’H$, *.S*1L’H$/V
H$, 比值 2S.,& 血气分析".++36+*622# X!0S/0%b8HO. .,
77!>%b8O. ,- 77!>%G8O. 30L& 心超及 5l示右房室增
大%重度肺动脉高压伴中度’少量肺闭%左室舒张功能减退%
心包腔少量积液%5l03L%肺动脉压 3+ 77!>& 肺功能测定

基本正常& 下唇黏膜活检组织示腺泡及导管周围见以淋巴
细胞浆细胞为主的炎细胞散在灶性浸润%. 个浸润灶淋巴细
胞细胞数i1+ 个& 诊断!系统性红斑狼疮$继发干燥综合征%
肺动脉高压& 住院期间诊治经过!在心内科给予调节微循
环’降压’改善心功能治疗%但症状无缓解$转入我科后给予
氢化泼尼松注射液 -+ 7>[ 2. ; a- U%同时予抑酸护胃对症
治疗%环磷酰胺 +S, >冲击治疗%万艾可 2s[U 控制肺动脉高
压%适时补钾%后复查血钾正常%病情明显好转激素减量后出
院&

F;讨论

FED;肺动脉高压"X<:7(=8NB8NK@N98:;BX@NK@=W9(=%b&!#在风
湿性疾病中最常见于混合性结缔组织病和硬皮病%在系统性
红斑狼疮"G_5#患者以 b&!为首发症状很少见但却存在严
重的并发症%而 G_5相关 b&!"WBWK@79C:<X<W@NBK;@78K(W<W6
8WW(C98K@U X<:7(=8NB8NK@N98:;BX@NK@=W9(=%G_56b&!#的诊疗和
早期干预近年已成为学者研究的焦点& G_56b&!发病机理
是表现为多重效应%包括"2#疾病本身的血管炎$".#外周血
管的雷诺现象引起的血管痉挛$"*#免疫复合物的沉积$"/#
肺间质纤维化$"1#肺小血管收缩’舒张因子失衡%综合结果
引起的肺血管闭塞和重建(2) & 研究表明雷诺现象不仅是
G_5的致病危险因素和疾病严重的标记(.) %而且和 G_56b&!
息息相关(*%/) %而本例患者存在的雷诺现象恰恰促成了 b&!
的发生发展%而且当 G_5本身的血管炎病变累及内脏时%会
发生管壁胶原纤维增生硬化%后者又加重 b&!的进展%导致
恶性循环%使疾病预后较差&
FEF;随着人们对b&!认识的深入%被诊断为 G_56b&!的患
者逐年增多%关于b&!的诊断%心脏彩超对评估患者心脏结
构改变和功能状态是有重要作用%尽管存在假阳性%但仍成
为筛查b&!不可或缺的重要方法& 右心导管术被认为是诊
断的,金-标准%对于 b&!的治疗当前有 * 条通路!%O途径
"西地那非’吸入 %O#’前列环素途径"依前列醇#和内皮素
途径"波生坦’安贝生坦#(1) %我们对该患者选择西地那非
"万艾可#2 粒 [U& 通过住院期间的用药%我们观察患者的胸
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闷’气急症状有所好转%但并不能排除用大剂量激素 n环磷
酰胺方案控制病情活动后使其症状缓解%!8=K8等(-)研究西

地那非 .1 7>%. 次VU%2 个月后发现对 G_56b&!并未有明显
疗效(-) & 而目前研究发现静脉滴注环磷酰胺"9=KN8P@=(<WCB6
C:(X;(WX;879U@%M#HpH# 可有效降低 G_56b&!的肺动脉
压(0%,) %本例患者在应用 M#HpH时控制了原发病%缓解了患
者的症状但并未降低 b&!%可能与以下因素有关!"2#HJc
一次用量不足未达到累计剂量$".#由于 G_5继发了干燥综
合征后使得b&!更难于控制&
FEG;b&!在 G_5及其他结缔组织病中不仅决定着疾病预后
因素%而且造成患者严重并发症& 从本例患者的诊治情况
看%b&!发生在 G_5继发干燥综合征的患者并不多见%目前
随着 G_5生存期的延长%加上免疫抑制剂的应用和感染并发
症的有效控制%b&!可能成为导致死亡率增高的重要原因&
据此%临床医生对于以b&!为首发的患者%在排除其他原因
后%心电图’心脏彩超’肺功能检查必不可少%右心导管检查
和 - 分钟步行距离试验是确诊 b&!的可靠标准%尽管后者
在许多医院并未开展& 另外同样重要的是及时查 &%&’5%&
谱%&%&n抗 UW6$%&滴度"间接免疫荧光法#%免疫球蛋白’
H*’H/%防止早期不典型 G_5的临床漏诊&
FEH;有研究发现 G_56b&!的患者 . 年内病死率超过 1+L%
H;<=>等(3)曾对 G_56b&!和原发性肺动脉高压的预后分析
表明前者预后更差& G_56b&!患者病情较重’预后欠佳’病
死率高%而以b&!为首发的 G_5临床表现大多表现轻微’无
症状或者被掩盖(3) %这些症状的无特异性导致临床的误
诊(2+) &
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D;病例介绍

患者女%/0 岁%因劳累心悸%气喘 . 年%加重 2+ U 于
23306+36+/ 入院& 查体!J*-S* ‘%!T23- 次V79=%T.- 次V

79=%"b22+V0+ 77!>& 二尖瓣面容%呼吸困难%唇绀%颈静脉

怒张& 心尖搏动弥散%心浊音界向两侧扩大& 房颤律%心尖

部闻及隆隆样舒张期杂音和%V- 级吹风样杂音& 双肺呼吸
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