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$伴发肺动脉高压"
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$的发病率&临床特点&相关因素和预后%方法
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回顾性分析
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患者的临床资料%结果
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例!其发病率为
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$患者的主要症状为咳嗽&胸闷&气短和合并雷诺现象#其中雷诺现象&抗
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抗体阳性&类风湿因子"
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$阳性&肺间

质病变与
%*R

伴发
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有明显相关性"
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$%结论
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伴发
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较为常见!雷诺现象&抗
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抗体阳性&
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阳性&肺

间质病变与
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伴发
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可能有关%
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&是结

缔组织病$

C9<<BC>:PB>:55?B8:5BF5B

#
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&患者死亡的主要原

因之一#是决定
%*R

预后的重要因素)有研究表明#诊断

"=]

后患者平均存活时间不足
+

年#预后较差'
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]?JGBD>
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(也报道重度患者在
+

年的治疗随访中死亡率为
-&,)7

)

但由于国内对
%*R

伴发
"=]

一直重视不够#且缺乏相关的

临床资料#漏诊率较高)本文旨在探讨
%*R

伴发
"=]

的特

点#以提高对本病的认识)
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资料与方法
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一般资料
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例
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患者均为本院
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年
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月至

).&.
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月收治的住院患者#其中包括系统性红斑狼疮$
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例#类风湿关节炎$
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例#系统性硬化$
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例#多发
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例#干燥综合征$
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的诊断标准分别符合美国风湿病协会$
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年
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诊断标准*
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的诊断标准参照文献'
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为轻度#
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为中度#
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且伴有胸闷*呼吸困难症状或在上述基础上出现右心

衰竭者为重度)

@,B

!

统计学处理
!

所有数据均采用
1"11&+,.

软件处理)计

数资料使用
&

) 检验#采用列联表分析)伴发分析采用线性回

归分析)以
!
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为差异有统计学意义)

A

!

结
!!

果
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发生率
!
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例
%*R

患者中发生
"=]

者
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例#

总发生率为
)&,//7

%男
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例#女
+(

例%年龄
))

$

6$

岁#平均

$

'(,.-̂ &&,+&

&岁#病程$

-,.6^',)6

&年)不同类型
%*R

患

者中#

"=]

的发病率两两比较差异有统计学意义$
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见表
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不同类型
%*R

患者中
"=]

的发病率比较

%*R

类型
& "=]

阳性$

&

& 发生率$
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2= '( &( )/,'6
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临床特征
!
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例
"=]

患者中#出现肺部症状
+/

例

$

(6,/(7

&)合并雷诺现象
&/

例#占
+),&-7

#肺部感染的

"=]

患者其临床症状主要表现为咳嗽#活动后胸闷*气促#肺

部可闻及爆裂音#伴有感染时常有发热且均好发于女性患者)

胸部
c

线检查发现
"=]/

例#可见右下肺动脉干扩张和双侧

肺门血管扩张#肺动脉段突出#中心肺动脉扩张以及心脏增大)

胸部
%*

检查发现
"=]&+

例#均显示主肺动脉及左*右肺动
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#与中*重度
"=]

组比较)

脉均扩张#与周围血管的纤细程度对比鲜明)多普勒超声心动

图$

[%U

&检查发现
"=]+)

例#有间接特征性的超声征象#如

右心室肥厚和扩大*肺动脉内径增宽和膨胀性下降*三尖瓣和

肺动脉瓣反流*肺动脉瓣运动异常等)心电图检查提示有右心

室肥大者仅
+

例#占
',+(7

)

A,B

!

实验室检查
!

对行
[%U

检查的
)'(

例患者同时行抗核

抗体谱检查#结果发现
=Q=

*抗
2Q"

抗体*抗
85#RQ=

抗体*

类风湿因子$

23

&在
"=]

组和非
"=]

组的阳性率有显著差

异#但只有抗
2Q"

抗体阳性*

23

阳性差异具有统计学意义

$

!

%

.,.'

&)

A,C

!

"=]

与实验室检查的相关性分析
!

轻度
"=]

组和中*

重度
"=]

组比较#雷诺现象*抗
2Q"

抗体阳性*

23

阳性*肺

间质病变几项指标差异有统计学意义$

!

%

.,.'

&#见表
)

)

A,F

!

预后分析
!

对
'(

例
%*R

伴发
"=]

的患者进行了平均

'

年的随访#死亡
&.

例$

&6,/(7

&#其中肺动脉高压功能分级

为
.

*

'

级的比例明显高于未死亡者#说明严重的
"=]

影响

%*R

患者的预后)

B

!

讨
!!

论

B,@

!

%*R

伴发
"=]

的发病率
!

关于
"=]

的真实发病率一

直被低估#近年来#

"=]

的临床病例明显增加#在本研究中#

"=]

在以下疾病中的发病率较高#分别为
11%+/,)-7

*

2=

)/,'67

*

140&',..7

*

"!&&,&&7

#与流行病学报道的结果

相符合'

-

(

)本研究中
)'(

例
%*R

患者中确诊
"=]'(

例#发

病率为
)&,//7

#应予以足够的重视)

B,A

!

%*R

伴发
"=]

的相关因素
!

在本组
%*R

患者中#伴发

"=]

的相关因素为合并有雷诺现象*抗
2Q"

抗体阳性*

23

阳

性*肺间质病变)

"=]

发病隐匿#病情进展迅速#目前尚无有

效治疗手段#故预后不良)尤其是
%*R

伴发
"=]

的患者常

死于右心衰竭#其次是肺部感染)

"F<

等'

'

(总结
--

例
140

伴

发
"=]

者雷诺现象的发生率为
+-,/7

)本研究
'(

例
"=]

患者中#有
&&

例
=Q=

阳性#

&&

例抗
11=

抗体阳性#

(

例抗
85#

RQ=

抗体阳性#

)+

例抗
2Q"

抗体阳性#抗
2Q"

抗体与其他

抗体相比较#阳性率较高#进一步通过相关分析发现#抗
2Q"

抗体阳性与
"=]

存在相关性#且呈正相关#说明抗
2Q"

抗体

阳性的患者易发生
"=]

)

)&

例
23

阳性的患者中经统计学分

析提示#

23

阳性患者
"=]

发生率较高)考虑
"=]

与
23

相

关#因此本研究认为抗
2Q"

抗体阳性*

23

阳性是结缔组织风

湿活动的表现#活动越明显#则越易发生
"=]

%与文献'

(#6

(结

果相符#

%*R

伴发
"=]

患者的血清中可以出现一些自身抗

体#自身免疫过程可能参与
"=]

的发生)雷诺现象*肺间质

病变与
"=]

相关的原因!$

&

&雷诺现象是
%*R

继发
"=]

常

见的一个表现#可发生于
/+7

的
%*R

继发
"=]

患者'

/

(

)

!?VBD

;

BB

等'

$

(和
2?G:<

等'

&.

(的研究结果说明肢端雷诺现象是

肺血管痉挛的重要预测因子#且其可导致持久的肺血管痉挛#

故可促进
%*R

伴发
"=]

的发生#但不是其发展的关键)$

)

&

肺间质病变是一种主要侵犯周边肺组织肺泡*肺泡间隔*邻近

的小气管和小血管的弥漫性炎症疾病)肺间质病变损害越重#

低氧越明显#引起
"=]

越明显#肺间质病变晚期可出现
"=]

的表现'

&&

(

)

B,B

!

%*R

伴发
"=]

的预后分析
!

本研究
%*R

伴发
"=]

病

死率为
&6,/(7

#病情越重的
"=]

预后越差)

%*R

伴发
"=]

预后较差#

"=]

已经是感染和脏器衰竭之后的第
+

位死因#已

有研究表明#

140

*

11%

*

"!)

年生存率为
'.7

$

/.7

#伴发

"=]

则生存率降为
)'7

$

'.7

'

&)

(

)本研究通过伴发分析发

现抗
2Q"

抗体*

23

与
%*R

伴发
"=]

相关#提示合并上述因

子阳性者要积极治疗#尽量延长生命)

B,C

!

%*R

伴发
"=]

早期诊断
!

[%U

检查已被证实有较好

的敏感性和特异性'

&+

(

#可作为估测
"=]

的一种可靠的无创检

查方法)

[%U

发现
"=]

的敏感性明显高于心电图和胸片%与

右心导管检查相比#其敏感性为
$.7

#特异性为
6'7

'

&-

(

#因而

是目前最广泛用来检测
"=]

的方法)本研究
'(

例患者中

[%U

检查发现
"=]+)

例#占
'6,&-7

#其中有
)6

例行心电图

和胸片检查未见异常#但通过
[%U

检查测肺动脉压可作出早

期诊断)国内研究表明#儿童混合性结缔组织病$

!%*R

&随病

程延长多脏器受累症状亦渐加重#且极易误诊#故早期诊治很

重要'

&'

(

)

总之#

%*R

伴发
"=]

较为常见)雷诺现象*抗
2Q"

抗体

阳性*

23

阳性*肺间质病变与
%*R

伴发
"=]

有关#对
%*R

患者应定期进行
[%U

检查#以利于进行
"=]

的早期筛查'

+

(

)

因
%*R

伴发
"=]

的患者预后欠佳#故应予以高度重视#积

极*早期治疗并严密随访)
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例闭塞性肺动脉高压患者应

用多普勒超声心动图法与右心导管法测定肺动脉压力的

比较'

d

(

,

中国循环杂志#

)..-

#

&$

$

+

&!

)&(#)&/,

'

-

(

1:>G9<_

#

YF8B5CARY

#

%AF<<:CV2Q

#

B>FE,0KKBC>59K>AB

8?FEB<89>ABE:<DBCB

I

>9DF<>F

M

9<:5>G95B<>F<:<

I

F>:B<>5

H:>A

I

?EJ9<FD

@

FD>BD:FEA

@I

BD>B<5:9<

!

F&#

@

BFDK9EE9H?

I

5>?8

@

'

d

(

,%AB5>

#

)..+

#

&)-

$

&

&!

)-6#)'-,

'

'

(

"F<*4

#

*A?JG99d

#

Y9B!4,"D:JFD

@

F<85BC9<8FD

@I

?E#

J9<FD

@

A

@I

BD>B<5:9<:<5

@

5>BJ:CE?

I

?5BD

@

>ABJF>95?5

'

d

(

,4?

I

?5

#

)...

#

$

$

'

&!

++/#+-),

'

(

(

1>DF<

M

BdT

#

TAF>9<d

#

"A:EE:

I

5"U

#

B>FE,2BCB<>:<5:

M

A>5

:<>9>AB

I

F>A9

M

B<B>:C5F<8>ABDF

I

B?>:C59K

I

?EJ9<FD

@

A

@

#

I

BD>B<5:9<

'

d

(

,%E:<1C:

$

E9<8

&#

)..)

#

&.)

$

-

&!

)'+#)(/,

'

6

(

3:5AJF<=","D:JFD

@I

?EJ9<FD

@

FD>BD:FEA

@I

BD>B<5:9<

!

F

E99VGFCV

'

d

(

,d=J %9EE%FD8:9E

#

)..-

#

-+

$

&)1?

II

E

&!

1)#-,

'

/

(

RFH59<de

#

U99859<QU

#

UDFAFJR2

#

B>FE,2F:5B8

I

?E#

J9<FD

@

FD>BD

@I

DB55?DB5JBF5?DB8H:>AR9

II

EBDBCA9CF<#

8:9

M

DF9A

@

:<DAB?JF>9:8FD>AD:>:5

I

F>:B<>5

'

d

(

,2AB?JF#

>9E

M@

$

_LK9D8

&#

)...

#

+$

$

&)

&!

&+).#&+)&,

'

$

(

!?VBD

;

BBR

#

gF

I

4Y

#

_<

M

f

#

B>FE,*ABJ

@

>A9K

I

?EJ9<F#

D

@

2F

@

<F?8\5

I

AB<9JB<9<

!

>ABC9<>D:G?>:9<9K

I

?EJ9<FD

@

FD>BD:FEPF595

I

F5J:<

I

F>:B<>5H:>A5

@

5>BJ:C5CEBD95:5DB#

EF>B8

I

?EJ9<FD

@

FD>BD:FEA

@I

BD>B<5:9<

'

d

(

,=<< 2AB?J

R:5

#

)..-

#

(+

$

&)

&!

&()6#&(+&,

'

&.

(

2?G:<4d

#

YF8B5CARY

#

YFD5>2d

#

B>FE,Y95B<>F<>ABDF

I@

K9D

I

?EJ9<FD

@

FD>BD:FEA

@I

BD>B<5:9<

'

d

(

,QBH0<

M

Ed!B8

#

)..)

#

+-(

$

&)

&!

/$(#$.+,

'

&&

(陈志营#毕黎琦#赵林阳#等
,

结缔组织病与肺动脉高压

'

d

(

,

中国实验诊断学#

)..+

#

6

$

(

&!

''&#''',

'

&)

(

"D9?8JF<1!

#

1>BPB<5T!

#

1FAAFDd

#

B>FE,

I

?EJ9<FD

@

F>BD:FEA

@I

BD>B<5:9<:<5

@

>BJ:C5CEBD95:5

!

>AB<BB8K9DBFD#

E

@

8B>CB>:9<F<8>DBF>JB<>

'

d

(

,X<>BD<!B8d

#

)..6

#

+6

$

6

&!

-/'#-$-,

'

&+

(

RFH59<de

#

U99859<QU

#

UDFAFJR2

#

B>FE,2F:5B8

I

?E#

J9<FD

@

FD>BD

@

"DB55?DB5JBF5?DB8H:>AR9

II

EBDBCA9CFD#

8:9

M

DF

I

A

@

:<DAB?JF>9:8FD>AD:>:5

I

F>:B<>5

'

d

(

,2AB?JF>

E9

M@

$

_LK9D8

&#

)...

#

+$

$

&)

&!

&+).,

'

&-

(

!CU99<!

#

U?>>BDJF<R

#

1>BB<f

#

B>FE,1CDBB<:<

M

#

BFDE

@

8B>BC>:9<

#

F<88:F

M

<95:59K

I

?EJ9<FD

@

FD>BD:FEA

@I

BD>B<#

5:9<

!

=%%"BP:8B<CB#GF5B8CE:<:CFE

I

DFC>:CB

M

?:8BE:<B5

'

d

(

,%AB5>

#

)..-

#

&)(

$

&1?

II

E

&!

1&-#+-,

'

&'

(唐雪梅#李秋#王墨
,

儿童混合性结缔组织病
&'

例临床分

析'

d

(

,

重庆医学#

)..+

#

+)

$

-

&!

+.#+),

$收稿日期!

).&.#.'#&.

!

修回日期!

).&.#.$#&.

&

$上接第
(+6

页&

'

-

(

eFJ e

#

Q:C9EE2,0LC:>F>9D

@

5

@

<F

I

>:C>DF<5J:55:9<

I

BD#

5:5>5:<8B

I

B<8B<>E

@

9K>AB

M

E?>FJF>B#

M

E?>FJ:<BC

@

CEB

'

d

(

,d

QB?D95C:

#

)..6

#

)6

$

+-

&!

$&$)#$)..,

'

'

(

3BD<F<8BOR%

#

%A:F<BEE:!1

#

295B<5>B:<20,X<P9EPBJB<>

9K

M

E?>FJF>B:<DB>:<FE

I

D9>BC>:9<F

M

F:<5>:5CABJ:F

"

DB

I

BD#

K?5:9<8FJF

M

B:<8?CB8G

@I

95>#C9<8:>:9<:<

M

'

d

(

,dQB?D9#

CABJ

#

)..$

#

&&&

$

)

&!

-//#-$/,

'

(

(

4BB=

#

4:<

M

H998Y0

#

Y

;

9DVJF<1*

#

B>FE,%9E8:>O

#

F<8

Rf,"9H

#

2F

I

:8E9559K

M

E?>FJ:<B5

@

<>AB>F5BKD9JF5>D9#

C

@

>B5:<DB5

I

9<5B>9A

@I

9L:F

!

:J

I

E:CF>:9<5K9DBLC:>9>9L:C:#

>

@

'

d

(

,d%ABJQB?D9F<F>

#

)..$

#

+$

$

+

&!

)&&#)).,

'

6

(

]FJF]

#

1FV?DF:*

#

eF5?

@

Fg

#

B>FE,=C>:9<9KB<89>AB#

E:<#&9<DF>F5>D9C

@

>B5>AD9?

M

A>AB0*YDBCB

I

>9D

'

d

(

,Y:9#

CABJY:9

I

A

@

52B5%9JJ?<

#

&$$)

#

&/(

$

&

&!

+''#+(),

'

/

(

3F:

;

BD59<d

#

*:<5EB

@

2Y

#

=

I

D:C9e

#

B>FE,0D:V559<

#

2BFC#

>:PBF5>D9

M

E:95:5:<8?CB5F5>D9C

@

>:C8:KKBDB<>:F>:9<9KF8?E>

<B?DFE5>BJ

"

I

D9

M

B<:>9DCBEE5:<P:>D9

'

d

(

,dQB?D95C:2B5

#

)..(

#

/-

$

6

&!

&-&'#&-)-,

'

$

(

fBDJB?EB<*

#

U9D

M

Y

#

f9

M

E*

#

B>FE,UE?>FJ:<B5

@

<>AB>F5B

:5B55B<>:FEK9D

I

D9E:KBDF>:9<9KKB>FE5V:<K:GD9GEF5>5

'

d

(

,

=DCAY:9CABJY:9

I

A

@

5

#

)../

#

-6/

$

&

&!

$(#&.),

'

&.

(张从纪#杨彦春#单佑安
,f0U3

基因真核表达载体的构
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