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　 　 患者，男，１８ 岁，因“胸闷、胸痛 ２ 月余”于 ２０２３ 年 ９ 月 １７ 日

至我院就诊。 患者 ３ 个月前因突发晕厥就诊于当地医院急诊

科，头部 ＣＴ 检查结果无明显异常，心脏超声结果提示肺动脉高

压。 当地医院初步诊断为“原发性肺动脉高压”，为求进一步诊

治遂来我院就诊。 患者自诉全身无力、胸闷，偶有胸痛，门诊以

“肺动脉高压原因待查”收入呼吸科。 患者数年前（具体不详）
即偶有轻微下肢痛及胸痛症状，未予重视，既往无感染及运动

损伤相关病史，无任何临床病史及家族史。 入院体格检查：
Ｔ ３７． ３ ℃、Ｐ ９６ 次 ／分、Ｒ ２１ 次 ／分、Ｂｐ １０９ ／ ６８ ｍｍＨｇ。 入院实验

室检查结果：ＰＬＴ 计数 ７３ × １０９ ／ Ｌ，甲状腺功能、肝、肾、肺功能、
Ｃ 反应蛋白、类风湿因子、红细胞沉降率检查结果均无异常。 心

脏超声示右心功能减低，三尖瓣返流，肺动脉收缩压 ７０ ｍｍＨｇ，
提示双侧股浅静脉及腘静脉陈旧血栓（部分再通），余无异常。
心电图（ＥＣＧ）示窦性心动过速，右心房增大，右心室肥厚，电轴

右偏，多导联 ＳＴ⁃Ｔ 改变。 血气分析结果均正常。 胸部 Ｘ 线卧

位检查示双肺门增大，右下肺动脉干扩张，宽度 ＞ １５ ｍｍ，外周

肺纹理稀疏，心影增大，以右心房、右心室增大为主（图 １）。 肺

动脉增强 ＣＴ 扫描示肺动脉干及其主要分支管腔内可见充盈缺

损表现，符合肺动脉栓塞影像表现；另可见右心系统增大，肺动

脉扩张，主肺动脉宽度 ＞ ３１ ｍｍ（图 ２），提示肺动脉高压。 考虑

诊断慢性血栓栓塞所致肺动脉高压。 于 ９ 月 １９ 日行肺动脉高

压的初始靶向治疗（波生坦 ６２． ５ ｍｇ 每日 ２ 次口服）和抗凝治疗

（阿司匹林 １５０ ｍｇ 每日 １ 次口服），１ 个月后复查，效果未达预

期。 心内科、风湿免疫科会诊讨论后于 １０ 月 ２０ 日补充相关免

疫学检查，结果示抗心磷脂抗体（ ＋ ＋ ＋ ），抗核抗体 １∶ ８０，狼疮

抗凝物 ５７． １ ｓｅｃ（２７． ０ ～ ４１． ０ ｓｅｃ，括号内为正常参考值范围），
最终诊断为原发性抗磷脂抗体综合征（ＡＰＳ）。 呼吸科在予患者

前述治疗基础上加用类固醇（糖皮质激素每周 ０． ５ ｍｇ ／ ｋｇ 静脉

滴注）和免疫抑制剂（环磷酰胺每日 １． ５ ｍｇ ／ ｋｇ 静脉滴注）治疗

１ 个月后，复查显示原肺动脉栓塞表现已消失，肺动脉压位于正

常范围内，遂于 １１ 月 ２５ 日出院。 嘱患者出院后定期门诊复查、
治疗。 出院 １ 个月后电话随访，未能取得联系。

图 １　 ２０２３ 年 ９ 月 １７ 日患者胸部 Ｘ 线卧位检查结果

图 ２　 ２０２３ 年 ９ 月 １８ 日患者肺动脉增强 ＣＴ 扫描结果

　 　 讨　 　 论

ＡＰＳ 是抗磷脂抗体异常引起的一类结缔组织病，主要表现

为抗磷脂抗体相关联的动、静脉血栓形成，临床上以女性患者

居多，其中妊娠早期女性常有流产情况出现，且具有一定的致

死率。 ＡＰＳ 患者并发系统性红斑狼疮具有更高的死亡率。 抗

磷脂抗体是自身免疫抗体的一部分，主要包括抗心磷脂抗体、
狼疮抗凝物或其他磷脂相关复合物等。 其中抗 β２ ⁃糖蛋白 Ｉ
（β２ ⁃ＧＰＩ）抗体可导致精子活力低，进而引起不孕或流产［１］ 。
ＡＰＳ 可引起各种心血管疾病，对其引起的心血管疾病的深入研

究有助于提高此类疾病的诊断和治疗水平。 结合血清学等传

统心血管危险因素进行综合评分可有效提高 ＡＰＳ 心血管损害

评估准确性。 肺栓塞是年轻患者血栓性心肌梗塞或死亡的主

要原因之一。 原发性肺动脉高压患者与 ＡＰＳ 患者血浆中均可

检测到高水平内皮素，这表明血栓形成的主要原因可能与血管

内皮损伤密切相关。 血管内皮损伤后导致内皮下胶原暴露，使
得血小板黏附在胶原上，血小板黏附后，会释放更多的颗粒内

容物（如血栓素等），进而进一步激活和聚集更多的血小板，最
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终导致血栓形成。 此过程于血管损伤处随着血流方向向下迁

移后形成更大规模的血栓，随着血栓的进展可阻断血管，导致

血栓栓塞。 抗磷脂抗体激活血管内皮细胞是导致 ＡＰＳ 患者血

栓形成的关键因素。 ＡＰＳ 患者心脏相关病变最早出现在二尖

瓣，以二尖瓣狭窄居多。 长期慢性二尖瓣狭窄可引起肺动脉高

压，随着病情的发展，也可引起主动脉瓣狭窄或反流。 ＡＰＳ 患

者病变区瓣膜组织学表现主要包括毛细血管血栓或疣状血栓

形成及血管增生、纤维化，甚至钙化，病变部位可见相关抗磷脂

抗体的免疫球蛋白沉积。 ＡＰＳ 患者随着病情的进展形成心肌

退化或间质性纤维化，同时心腔内可有血栓形成，血栓形成早

期引起临床症状者较少。 病情进展期，此病多引起动脉或静脉

栓塞等多系统病变如脑梗死、肺栓塞、充血性心力衰竭等，临床

上患者可持续发热，心脏听诊可听到收缩期杂音等。 心腔内血

栓病患者的死亡率非常高，临床上应引起高度重视。 心内血栓

形成与黏液瘤可通过心脏 ＭＲＩ（ＣＭＲ）区分，无潜在心脏疾病的

年轻心腔内血栓患者应筛查急性早苗粒细胞白血病（ＡＰＬ）。
下肢深静脉血栓不稳定可脱落，经血液循环进入肺动脉引

起肺动脉栓塞，长期慢性肺动脉栓塞可形成肺动脉高压，这与

本例患者病程及临床表现相吻合，也是当地医院误诊为原发性

肺动脉高压的原因之一，但患者为青年男性，临床上较为少见。
结合本病例，对于不明原因肺动脉高压青少年男性患者一定不

要忽视免疫学检查。 ＡＰＳ 的明确诊断并及时进行针对性治疗

对于减轻患者痛苦、节约医疗资源具有重要的意义。 目前 ＡＰＳ
诊断标准主要是患者存在血管栓塞和（或）病态妊娠的同时，血
浆中高滴度的 ＩｇＧ 和 ／或 ＩｇＭ 型抗磷脂抗体、抗原 β２ ⁃糖蛋白 Ｉ
抗体、狼疮抗凝剂同时存在。 非标准抗磷脂抗体与女性患者子

痫前期早产密切相关［２］ 。 近年来 ＣＭＲ 发展迅速，在评估心脏

功能和组织结构的过程中，ＣＭＲ 不受人为因素或骨骼和肌肉干

扰的影响。 ＣＭＲ 可进行全方位的三维扫描，软件的客观分析更

为准确，心功能参数全面，尤其是在心脏和心肌结构发生变化

的情况下，如心肌纤维化，准确性更为突出。 ＣＭＲ 不仅可对心

肌纤维化程度进行分类，还可初步诊断不同病因引起的心肌纤

维化，有助于阐明心力衰竭患者的病因。 ＡＰＳ 患者需要进行全

面的身体检查和评估，排除所有可能与血栓形成相关的因素，
并定期复查相关实验室检查指标。 在治疗过程中，还需要警惕

药物不良反应的发生。 血栓性 ＡＰＳ 患者长期服用维生素 Ｋ 拮

抗剂（ＶＫＡ）能有效预防血栓复发［３］ 。 对于血栓复发的 ＡＰＳ 患

者可应用羟氯喹，降低血栓形成的同时还具有抗炎、调节免疫

等作用［４］ 。 ＡＰＳ 治疗的主要原理是去除现有的异常抗体、抑制

新抗体的产生，进而预防血栓形成，改善凝血功能异常。 对孕

期女性患者，治疗期间也应警惕出现自发性流产的可能。 与治

疗相关的主要药物包括抗凝剂、抗血小板药物和免疫抑制剂。
阿司匹林是临床中预防及治疗血栓最常用药物之一［５］ 。 继发

性 ＡＰＳ（ＳＡＰＳ）患者针对原发病进行治疗的同时还需注意是否

合并以各种血栓症状和其抗心抗磷脂抗体、抗狼疮抗凝物质等

抗磷脂抗体为特征的其他自身免疫性疾病（如系统性红斑狼

疮）并加以鉴别。 ＡＰＳ 患者髓过氧化物酶（ＭＰＯ）⁃ＤＮＡ 复合体

水平升高多提示患者合并狼疮性肾炎（ＬＮ）等其他免疫性疾病。

ＡＰＳ 患者确诊后不规律用药或治疗不当时仍有血栓形成

的风险，建议定期复查血栓相关实验室检查指标。 复查间隔不

低于 ３ 个月，以排除其他因素所致抗体一过性升高。 治疗后的

患者应密切监测血栓事件，预防血栓的发生，减少血栓事件的

发生和相关危害。 血栓事件早期的发现及治疗，能够有效改善

预后，以最大限度地提高患者的利益。 ＡＰＳ 患者如合并梅毒，
临床中需注意鉴别梅毒感染所致肾病，两者所致肾病综合征的

治疗方案完全相悖［６］ 。 ＬＮ 主要由沉积在肾小球上的免疫复合

活性补体引起，免疫复合物介导炎症反应，补体途径作为靶向

药物可能成为未来产科 ＡＰＳ（ＯＡＰＳ）的重要治疗方法之一。
ＡＰＳ 患者的临床表现具有显著的异质性，具体与各种因素

有关，如患者的年龄、性别、有无其他潜在疾病、血栓形成的最

早部位以及患者的病程长度等，这使得早期诊断变得困难。 应

根据患者的不同特点采取最佳诊断和治疗措施。 特别是需要

重视完善女性患者首诊的实验室检查［７］ 。 ＯＡＰＳ 患者妊娠期应

密切监测、定制治疗，精准心理干预可降低母婴不良后果发生

率。 ＡＰＳ 还可以作为其他血栓性炎症性疾病靶点机制的模型

疾病，为将来的研究提供有效的途径。［８］ 。 如钙卫蛋白极可能

成为 ＡＰＳ 患者血小板减少症的功能性生物标志物和新的治疗

靶点［９］ 。
综上所述，对于慢性血栓栓塞引起的肺动脉高压患者，一

定要重视完善患者的免疫学相关实验室检查，警惕因自身免疫

性疾病所致肺动脉高压，如 ＡＰＳ。 深入研究 ＡＰＳ 的发病机制和

治疗方法，有利于为此类患者提供更好的临床服务，提高患者

的生活质量。
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（４）：７４４⁃７５７．

［９］ Ｈｏｙ ＣＫ，ＮａｖｅｅｎＫｕｍａｒ ＳＫ，Ｎａｖａｚ ＳＡ，ｅｔ ａｌ． Ｃａｌｐｒｏｔｅｃｔｉｎ Ｉｍｐａｉｒｓ Ｐｌａｔｅ⁃
ｌｅｔ Ｓｕｒｖｉｖａｌ ｉｎ Ｐａｔｉｅｎｔｓ Ｗｉｔｈ Ｐｒｉｍａｒｙ Ａｎｔｉｐｈｏｓｐｈｏｌｉｐｉｄ Ｓｙｎｄｒｏｍｅ［ Ｊ］ ．
Ａｒｔｈｒｉｔｉｓ Ｒｈｅｕｍａｔｏｌ，２０２４，７６（６）：９２８⁃９３５．

（收稿日期：２０２４⁃０８⁃０８）

（本文编辑：李昊阳）
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