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先天性心臟病相關的肺動脈高壓
翁根本醫師 

高雄榮民總醫院 兒童心臟科

先天性心臟病發生率約百分之一，

根據以前研究，百分之五到十

先天性心臟病患者會有程度不一的肺

動脈高壓，由於兒童心臟學和外科技

術的進步，使先天性心臟病相關的

肺動脈高壓大幅減半，約百分之四左

右。如果無法早期手術（或栓塞術）

治療，很多先天性心臟病如心室中膈

缺損、心房中膈缺損、房室墊缺損、

開放性動脈導管等，可能導致肺動脈

高壓，錯過手術（或栓塞術）治療的

黃金時機。

肺動脈高壓嚴重症狀包含呼吸短

促、運動耐受力差、暈厥、胸痛、下

肢水腫、以及咳血（圖一）等，但很

多人一開始症狀不明顯，而容易延誤

病情；另外嬰幼兒有嚴重心衰竭的先

天性心臟病，當肺動脈壓逐漸升高，

圖一： 胸部 X光（左側圖）呈現肺高壓病患有左邊肺出血（紅色箭頭），胸部電腦斷層（右側圖）進一步
清晰顯示肺出血範圍（紅色箭頭）。
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到肺部血流減少，症狀反而改善，會

讓家長誤以為病情好轉，而不願開刀

（或栓塞術）治療；一般來說，大的

心室中膈缺損（或開放性動脈導管），

兩歲後，易造成不可逆的肺動脈高壓；

而大的心房中膈缺損造成不可逆的

肺動脈高壓（圖二），進展較慢，但

十歲後，機會就會快速增加；等不可

逆的肺動脈高壓形成，就不適合手術

（或栓塞術）治療，也就錯失矯正的

黃金時機。就病理機轉而言，多數肺

動脈高壓相關的症狀源自右心功能失

常，肺動脈壓力逐步增高時，右心就

需越用力將血液射入肺部，右室負荷

會不斷加重，因而出現上述的症狀。

疑肺動脈高壓的病患，會接受一

系列檢查，以排除其他續發性因素，

並評估疾病的嚴重程度，做為治療上

的參考，這些檢查包括血液檢查、心

電圖、胸部 X 光、心臟超音波、肺功

能測試、心導管檢查等。經過詳細檢

查後，就要決定治療方向，如果肺血

管阻力還不高（小於 6 Woods），需

儘早手術（或栓塞術）治療先天性心

臟病，術後也要持續追蹤肺動脈壓，

並評估是否需服用降肺壓藥；如果肺

血管阻力過高，手術（或栓塞術）治

療風險大，會建議藥物治療，傳統藥

物治療包含氧氣、利尿劑、毛地黃、

鈣離子通道阻斷劑、抗凝血劑、吸入

性的一氧化氮等，治療成效差；新ㄧ

代標靶藥物治療是改善肺動脈內皮細

胞功能，由前列腺素、內皮素與一氧

化氮三條路徑來做有效藥物治療，這

些藥物皆具擴張肺血管與抗細胞增生

作用，可改善患者之運動耐受性、血

流動力學及存活率，是目前治療主流；

難以控制的嚴重肺動脈高壓則需考慮

肺移植或心肺移植。

先天性心臟病相關的肺動脈高壓

是個值得重視的醫療問題，早期讓兒

童心臟專科醫師診斷治療，預後較

好，本院更成立先天性結構性心臟病

醫學中心，提供最優質醫療服務，相

信在大家的努力下，會使先天性心臟

病相關的肺動脈高壓患者得到妥善治

療。
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圖二： 心臟立體超音波清楚呈現明顯右心房和
右心室擴大，是心房中膈缺損合併肺動
脈高壓的特徵。
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105.4.15 本會舉辦「醫糾背後：臨床裁量權 vs 醫療常規」演講
邀請鄭逸哲教授及劉越萍醫師主講

學術演講
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