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·病例研究·

纤维性纵隔炎伴房间隔缺损致肺动脉高压一例报道
并文献复习

李东坤1，温华知2，张天成2，王静静1，刘晓楷1，刘澳回1

【摘要】　纤维性纵隔炎是一种少见的由纤维组织逐渐取代纵隔脂肪组织的良性疾病。由于纤维性纵隔炎较为少

见，其导致的肺动脉高压及右心衰竭易被漏诊和误诊。本文报道1例纤维性纵隔炎伴房间隔缺损致肺动脉高压患者，

其于肺静脉植入1枚支架后症状好转。
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【Abstract】　Fibrous mediastinitis is a rare benign disease in which fibrous tissue gradually replaces mediastinal adipose 
tissue. Because fibrous mediastinitis is rare, the pulmonary arterial hypertension and right heart failure caused by it is easy to be 
missed and misdiagnosed. This paper reports a case of pulmonary arterial hypertension caused by fibrous mediastinitis with atrial 
septal defect. A stent was implanted in pulmonary vein, and the patient's symptoms improved. 
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纤维性纵隔炎又称硬化性纵隔炎或纵隔纤维化，是一种

少见的由纤维组织逐渐取代纵隔脂肪组织的良性疾病［1］。但

增殖的纤维组织会逐渐压迫邻近纵隔结构，包括上腔静脉、

主支气管、肺动脉、肺静脉、神经和食管等组织，进而可能

威胁患者的生命安全［2-3］。纤维性纵隔炎压迫位置不同，其

临床表现也不同，且其导致的肺动脉高压及右心衰竭易漏诊

和误诊［4］。本文报道1例纤维性纵隔炎伴房间隔缺损致肺动

脉高压患者，其行腔内介入治疗后症状好转。

1　病例简介

患者，女性，57岁，主因“间断性胸闷、气促1年余，

加重2个月”于2021-11-30就诊于甘肃省人民医院。患者1年

前于活动后出现胸闷、气促伴乏力，休息后可缓解。2021年

7月患者自觉上述症状加重，在当地医院诊断为“房间隔缺

损，肺动脉高压（重度）”，口服安立生坦片（5 mg/次，1
次/d）治疗。2021年10月患者自觉上述症状加重伴咳嗽，步

行距离不能超过10 m，于当地医院行心脏彩超检查，结果显

示：房间隔缺损，肺动脉高压（重度）。为进一步诊治遂来

本院。入院查体：体温36.5 ℃，脉搏98次/min，呼吸频率18
次/min，血压163/113 mm Hg（1 mm Hg=0.133 kPa），血氧饱

和度92%（未吸氧）。意识清楚，颜面轻度水肿。双肺呼吸

清，无干、湿啰音。心前区无隆起，心界向左下扩大，心率

98次/min，律齐，胸骨左缘第四、五肋间可闻及3/6级收缩期

杂音。肝脾肋下未触及，腹软，无压痛、反跳痛，双下肢无

水肿。患者既往肺结核病史、高血压病史5年，未规律服用

药物，血压控制不佳。入院后心电图检查显示：窦性心动过

速，电轴右偏，右心室肥厚，见图1。实验室检查显示：超

敏C反应蛋白4.15 mg/L、血清淀粉样蛋白A 12.76 mg/L、中性

粒细胞百分比0.47、血红蛋白151 g/L，pH值7.40，动脉血氧

分压64.0 mm Hg，动脉血二氧化碳分压40.0 mm Hg，脑钠肽 
1 420 ng/L。凝血功能指标、肝炎病毒、人类免疫缺陷病毒、

梅毒、肝肾功能指标、电解质均未见明显异常。心脏彩超检

查显示：右心室增大，房间隔缺损，血液左向右分流，卵圆

窝处探及回声分离约10 mm，三尖瓣大量返流，肺动脉收缩压 
82 mm Hg，见图2。胸部CT平扫成像+薄层成像显示：双肺叶多

发片状/斑片状钙化灶，局部支气管变窄，考虑陈旧性肺结核可

能。肺动脉CT血管成像显示：双肺门区软组织密度影包绕各叶

肺动脉段致管腔狭窄，考虑纤维性纵隔炎可能，见图3。
给予患者呋塞米片（上海朝晖药业有限公司生产，20 

mg/次，1次/d）、螺内酯片（杭州民生药业有限公司生产，

20 mg/次，1次/d）、氯化钾颗粒（重庆药友制药有限责任公
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司生产，1.05 g/次，3次/d）、沙库巴曲缬沙坦钠片（Novartis 
Pharma Stein AG生产，50 mg/次，2次/d）等药物治疗，待患者

病情平稳后，为进一步明确诊断，于2021-12-13行右心导管

检查术测得肺血管阻力为10 WU；肺血管造影检查显示：右下

肺动脉基底干狭窄，肺动脉血流分级（pulmonary flow grade，
PFG）3级，导管测压显示狭窄两侧无压力差；右肺中叶共干

处狭窄，PFG 3级，导管测压显示狭窄两侧无压力差；左下肺

动脉A10开口及近段狭窄，PFG 3级，导管测压显示狭窄两侧

无压力差：经卵圆孔送JR 4.0指引导管至左心房，测左心房压

力为12、2、6 mm Hg，送JR 4.0指引导管至左上肺静脉开口，

血管造影检查显示左上肺静脉V2近段重度狭窄，PFG 1级，

导管测压显示狭窄两侧压力差为39 mm Hg，左上肺静脉两分

支闭塞，血流0级，见图4。治疗：送延长导丝至左上肺静脉

V2远端，先后以Sterling 3 mm×20 mm、5 mm×20 mm球囊扩

张狭窄处，扩张后复查血管造影显示狭窄明显改善，PFG 2
级，导管测压显示狭窄两侧压力差降为15 mm Hg，于狭窄

处植入Boston 6 mm×18 mm支架〔10 atm（1 atm=760 mm Hg 
=101.325 kPa）〕，复查血管造影显示支架膨胀良好，PFG 3
级，见图5。术后患者症状好转，于2021-12-15出院。出院诊

断：（1）纤维性纵隔炎，肺动脉狭窄，肺静脉狭窄，毛细血

管前肺动脉高压（重度），心脏扩大，NYHA分级Ⅲ级，肺

静脉支架植入术后；（2）房间隔缺损（卵圆孔型）；（3）

高血压3级（高危）；（4）肺源性心脏病；（5）陈旧性肺结

核。出院后4个月，患者复查超声心动图显示肺动脉收缩压为 
82 mm Hg；肺动脉造影检查显示：右下肺动脉基底干狭窄，

PFG 3级，导管测压显示狭窄两侧压力差为3 mm Hg，右肺中

叶共干处狭窄，PFG 3级，导管测压显示狭窄两侧无压力差，

左下肺动脉A10开口及近段狭窄病变，PFG 3级，导管测压显

示狭窄两侧无压力差，见图6。出院后8个月随访患者恢复一

般，症状较之前稍有改善。

图1　患者入院时心电图检查结果
Figure 1　Electrocardiogram examination results of patient at admission

A B
注：A显示右心室增大；B显示房间隔缺损，血液左向右分流

图2　患者入院时心脏彩超检查结果
Figure 2　Cardiacultrasound examination results of patient at admission

注：A显示双肺门区软组织密度影包绕各叶肺动脉段致管腔狭窄

（箭头所指）；B为经处理的VR视图，显示肺血管狭窄情况（箭头所

指）

图3　患者肺动脉CT血管成像结果
Figure 3　Pulmonary artery CT angiography results of patient

注：右下肺动脉基底干狭窄（箭头所指）

图4　患者肺血管造影检查结果
Figure 4　Pulmonary angiography examination results of patient

2　讨论

目前，纤维性纵隔炎的病理机制仍不明确，推测其病

因可能与荚膜组织胞浆菌感染、非结核分枝杆菌感染、结核

病、诺卡菌病、曲霉病、隐球菌病及其自身免疫系统疾病等

相关［5-7］。相关研究表明，在西方国家，纤维性纵隔炎最常

见的病因是荚膜组织胞浆菌感染；在我国，其最常见的病因

是结核分枝杆菌感染［8］。

纤维性纵隔炎的临床症状取决于纤维组织压迫的部位

及程度，主要临床症状为咳嗽、咳痰、喘息或喘憋、呼吸困

难、咯血［9-10］。根据肺CT影像学特征可将纤维性纵隔炎分

为局灶型和弥漫型，根据肺血管狭窄特点可将其分为动脉型

（Ⅰ型）、静脉型（Ⅱ型）和混合型（Ⅲ型）［11］。纤维性纵

隔炎尚无确切的诊断标准，其诊断依据主要是临床症状、影

像学检查及病理活检，但由于病理活检为有创检查，故确诊

A B
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本例患者同时伴有房间隔缺损，而房间隔缺损是一种常见的

先天性心脏病，且6%～35%的房间隔缺损患者发生肺动脉高

压［18］。指南指出，经导管房间隔缺损封堵术是重度肺动脉高

压患者的禁忌证，肺血管阻力≤2.3 WU的患者可以进行分流闭

合，不建议肺血管阻力＞4.6 WU的患者进行分流闭合［18］。本

例患者右心导管检查术测得肺血管阻力为10 WU，同时该例患

者为毛细血管前肺动脉高压。根据缺损孔径大小考虑该例患者

的肺动脉高压不是由于房间隔缺损引起，同时由于该患者分流

通道的存在，使得一部分心房血液由右向左分流，可以缓解该

例患者肺动脉压及减轻患者临床症状。本例患者主要因为肺静

脉受压，在肺静脉放置支架后其临床症状缓解。出院后8个月

随访患者恢复一般，症状较之前稍改善。

综上所述，纤维性纵隔炎的病因、发病机制目前仍不清

楚，尚无治愈手段，需要进一步的研究来明确其病理生理机

制、免疫途径和治疗方法。临床医生对不明原因的右心衰竭

及肺动脉高压，应排除纤维性纵隔炎导致的可能。肺血管CT
造影可以明确诊断纤维性纵隔炎并判断其分型。针对纤维性

纵隔炎的治疗，目前的治疗方案均是以缓解患者的临床症状

为主，早期诊断并积极行个体化干预可改善患者的预后及提

高其生活质量。
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