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原 发 干 燥 综 合 征"())’是 以 眼 干 和 口 干 为 主 要 临 床 特

征!并常累及外分泌腺的慢性自身免疫性疾病*())相关肺动

脉 高 压"())+,-.’是 ())内 脏 重 要 损 害 之 一!发 生 率 为

$/#01$/20*

3 病因和发病机制

())+,-.的病因不是十分明确*可能与多种因素有关4

5支气管6肺间质病变引起缺氧!导致肺血管痉挛!肺血 管 阻

力增加78凝血异常导致肺动脉血栓栓塞79免疫复合物沉积

的血管内皮损伤7:因肺微血管高黏滞综合征!血管活性物质

如 血 栓 素 -#与 前 列 环 素 的 产 生 和 代 谢 失 衡7;肺 动 脉 过 度

收缩7<肺间质纤维化导致肺血管床储备减少7=肺动脉管壁

内膜和中层纤维化增厚导致动脉管腔狭窄*())在肺动脉血

管壁上的免疫沉积发生机理尚不清楚!可能由经典的补体激

活途径产生*

> 病理

())+,-.的 血 管 病 理 变 化 为 肺 动 脉 内 层 纤 维 细 胞 呈 同

心圆样增厚!中层增生和丛状损害*肺动脉血管壁有免疫复合

物沉积!包括 ?@A6?@B6?@-6C&D6C26CE6C$等沉积*

F 临床表现和诊断

())的临床表现有 口 干6眼 干 等!当 合 并 ,-.时 多 起 病

隐匿!逐渐出现乏力6胸闷和呼吸困难等!严重的可出现 右 心

衰竭导致死亡*当有双手雷诺现象及上述临床症状时应警惕

合并 ,-.的可能!立即进行 ,-.的筛查!进一 步 明 确 ,-.
的类型并确定其严重程度!以便选择合理的治疗策略!并对患

者预后进行正确评估*

,-.的诊断应首先选择创伤性小6操作较简单的检查方

法!但相应的特异性也较低7然后根据病情需要选择操作更为

复杂但特异性较高的检查方法*对怀疑 ,-.的患者!虽然多

普勒超声心动图估测的肺动脉压与介入检查相比并不精确!
但仍是一种重要的无创筛查手段!应采用多普勒超声心动图

估测右室收缩压!直接观测有无右房扩大6右室扩大及心包积

液等心脏结构异常*胸片异常及心电图异常时往往病情已非

早期!敏感性不高*右心导管测定对于诊断 ,-.是最直接证

据!且轻度 ,-.亦可检测出!但属有创检查!不易开展*应用

BG?检 测 的 主 肺 动 脉6右 下 肺 动 脉 及 右 室 流 出 道 宽 径6室 间

隔厚度6右室前后径6右房横径6右房长径等指标!与相应 CG
胸 片 及 彩 色 多 普 勒 超 声 检 测 指 标 比 较!BG?形 态 学 指 标 在

,-.诊断方面优于超声形态学*

H 治疗

对 于 ())+,-.的 治 疗 目 前 尚 无 大 样 本 的 观 察 资 料!一

般的治疗原则为治疗 ())的同时给予降肺动脉压治疗*由于

临床上出现 ,-.多已非早期!可逆因素少!因此药物治疗效

果欠满意*5糖皮质激素4能调节致炎因子和血管活性物质!
如血栓素和内皮素+&"IJ+&’*激素治疗后可减少肺血管和内

皮细胞的 IJ+&产生*激素也可减少免疫球蛋白的产生!减少

肺血管循环阻力*8免疫抑制剂4())+,-.可能与免疫介导

的肺血管炎有关!因此对此类患者可使用免疫抑制剂如环磷

酰胺6霉酚酸酯6硫唑嘌呤等治疗!来氟米特有可能加快 肺 间

质纤维化!临床上慎用*9内皮素受体抑制剂4IJ+&是一种强

效 的 内 源 性 血 管 收 缩 剂 并 有 增 生6致 纤 维 化 和 致 炎 作 用!在

,-.患者的血浆和肺组织中浓度较高*内皮素受体抑制剂已

被 用 来 治 疗 原 发 的 和 继 发 的 ,-.!())+,-.患 者 也 可 使 用

这种治疗*目前常用药物有波生坦!可改善患者临床症状和降

低肺动脉收缩压*:磷酸二酯酶 $抑制剂4西地那非是肺血管

的舒张剂!可显著降低平均肺动脉压和平均肺血管阻力*此药

治疗耐受性好!目前无严重不良作用*;前列地尔4前列地尔

如凯时等药物!具有扩张血管6抑制血小板凝集的作用!能 改

善 血液循环!可起到一定的降低肺动脉压的作用*<依 前 列

醇4有抗血小板和舒张血管作用!可防止血栓生成!主要 用 于

治疗心血管疾病时作为抗血小板药!以防止高凝状态!也可用

于治疗 ())+,-.患者*=钙离子拮抗剂4钙离子拮抗剂对于

肺 小 动 脉 痉 挛 引 起 的 ,-.患 者 是 有 效 的!但 对 于 血 管 病 变

已进入血管重构6丛样病变阶段!已不存在血管痉挛的 患 者!
如果使用这种治疗可引起低血压6心律失常!甚至猝死*对于

基础心率偏快的患者!需要使用地尔硫 类药物!而基础心率

慢的患者!则需要使用二氢吡啶类药物*
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系统性硬化病"))K’是一种以皮肤和某些内脏小血管壁

增生6管腔阻塞6造成皮肤广泛纤维化和脏器功能不全为主要

特 点的结缔组织病*))K相关肺动脉高压"))K+,-.’多发且

死亡率较高*

3 病因和发病机制

))K+,-.的机制目前还不清楚*))K+,-.患者血浆肾上

腺 髓质素"-LB’及内皮素"IJ’水平均较高*-LB 是 &MM2
年 NOPQRSTQ等在人类嗜铬细胞瘤中发现的一种多肽!具有很

强的舒张血管和降血压的作用7IJ由内皮细胞分泌!在纤维

化过程及血管病变中起重要作用*杨西群6UQVWX等均报道!

))K+,-.患 者 血 浆 -LB6IJ+&水 平 均 明 显 高 于 不 伴 ,-.
者*血栓调节素"JB’是一种抗血栓物质!其抗原量在血管内

皮受损时增高!是血管内皮受损的标志物*)PTQPPYV等研究发

现!))K+,-.者可溶性 JB"ZJB’水平高于单纯 ))K患者及

健 康 人*[QSVQ\等 发 现!))K+,-.患 者 外 周 单 个 核 细 胞

)J2AQ]̂ 的 表 达 及 )J2AQ]̂ _)J‘AQ]a的 比 率 要 高 于 不 伴

bc
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