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肺动脉高压（pulmonary hypertension，PH）是一种由

多种病因和发病机制引起的肺血管功能或结构异常，

导致肺血管阻力增加和肺动脉压力升高的病理生理状

态，可进而损害右心功能，引发右心衰竭甚至死亡[1]。

PH已成为全球公共卫生问题，估计全球约 1%的人口

患有此病，且随着年龄增加，特别是在 65岁以上的人

群中，PH的患病率更高[2]。无论基础疾病如何，PH的

发生与症状恶化及死亡增加密切相关 [2]。因此，对

PH患者进行评估和预后预测，对于制定治疗计划、调

整治疗策略、提高治疗效果、延长生命和改善生活质

量非常重要。PH可分为五大临床类型：①动脉性肺动

脉高压（pulmonary arterial hypertension，PAH）；②左心

疾病相关的 PH；③肺部疾病和 /或低氧血症相关的

PH；④与肺动脉阻塞相关的 PH；⑤机制不明确和/或多

因素的 PH[1,3]。不同类型的 PH在血流动力学状态、

病理生理机制、治疗策略和临床转归上存在差异。目

前用于 PH危险分层的评估工具众多，具有各自的优

缺点和适用范围，本文将重点讨论这些评估工具的临

床应用，旨在为临床医护人员提供指导。 

1　PH 预后评估常用指标

临床严重性评估对为确定疾病的严重程度、改

善、恶化或稳定性提供了有价值的信息，在 PH患者治

疗方案制定及疗效评估中有重要作用。在预后评估过

程中，涉及的多个维度包括人口统计学特征、临床症

状和体征、运动耐量、生物标志物、影像学特征及血

流动力学等因素。目前常用的评估指标包括性别、年

龄、临床表现、实验室检查、世界卫生组织/纽约心脏

病协会功能分级（World Health Organization/New York
Heart Association functional class，WHO/NYHA-FC）、6分

钟步行试验（6-minute walk test, 6MWT）、心肺运动试

验（cardiopulmonary exercise testing, CPET）、心脏彩超、

心脏磁共振成像 （cardiac  magnetic  resonance  imaging,
cMRI）以及血流动力学数据等[1, 3]。 

1.1　一般人口学特征　PH患者的预后与其诊断类型

密切相关。PAH患者通常预后较差[4]，尤其是特发性

肺动脉高压和结缔组织病相关 PAH的生存率较低，其

中系统性硬化相关 PAH远较其他结缔组织病相关

PAH或特发性肺动脉高压预后差[5]。性别和年龄也与

预后相关，男性、年龄＞60岁往往指向更低的生存率[6-7]。

此外，肥胖可能与 PH患者的预后相关，尽管尚不清楚

肥胖是否直接影响血管重塑，但研究表明，肥胖患者在

肺移植后的生存质量较差，住院率较高[8]。 

1.2　遗传原因　目前，已有 12个基因被证实与 PAH
存在明确因果关系，包括：骨形态发生蛋白受体 2型

（bone  morphogenetic  protein  receptor  type  2,  BMPR2） 、

激活素 A受体样激酶 1（activin  a  receptor  like  type  1,
ACVRL1）、ATP酶 13A3（ATPase  13A3, ATP13A3）、小

窝蛋白 1（caveolin 1, CAV1）、真核翻译起始因子 2α激

酶 4（eukaryotic  translation initiation factor 2  alpha kinase
4, EIF2AK4）、内皮糖蛋白（endoglin, ENG）、生长分化

因子 2（growth differentiation factor 2, GDF2）、钾通道亚

家族 K成员 3（potassium two  pore  domain  channel  sub-
family K member 3, KCNK3）、激酶插入域受体（kinase
insert domain receptor, KDR）、SMAD家族成员 9（SMAD
family member 9, SMAD9）、性别决定区 Y框 17（SRY-
box transcription factor 17, SOX17）以及 T-box转录因子

4（T-box  transcription  factor  4, TBX4） [9]。其中 BMPR2
基因突变是 PAH最常见的遗传因素，突变者通常表现

出更高的平均肺动脉压 （mean pulmonary  arterial  pre-
ssure，mPAP）和肺血管阻力 （pulmonary  vascular  resis-
tance，PVR），且心脏指数（cardiac index, CI）降低，提示

预后更差[10]。这些遗传因素在 PH预后评估中具有潜

在价值，但相关的风险评估模型仍在开发中。 

1.3　临床症状和体征　PH的临床症状缺乏特异性，

主要表现为劳力性呼吸困难、乏力、胸痛、晕厥及其

他右心衰竭的症状和体征。继发于其他疾病的 PH可

能还会有与原发病相关的症状[1,3]。值得注意的是，出

现这些症状通常意味着疾病已进入晚期，预后较差。

因此，早期诊断和干预对改善预后具有重要的意义。 

1.4　运动耐量评估　运动耐量评估对于 PH患者的危

险分层具有重要价值。WHO-FC根据患者的活动耐受

能力将其分为Ⅰ至Ⅳ级（表 1），是 PH患者初诊时评估
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病情严重程度和预测生存的重要指标，而治疗前后的

功能分级变化是评估疗效的主要指标，Ⅰ/Ⅱ级患者的

生存期显著高于Ⅲ级或Ⅳ级者，功能分级恶化提示疾

病发生进展[1,3]。WHO-FC 是目前已建立的预后评分

的重要组成部分 ，是预后的独立预测因子。尽管

WHO-FC简单易行，但其结果容易受到患者主观感受

的影响。相比之下，6MWT通过测量患者在 6分钟内

的行走距离（6-minute walk distance, 6MWD），为评估患

者的运动耐量提供了一个更为客观的指标。6MWD
的绝对值与 PH诊断时和随访期间的预后相关[11]，而

6MWD 的变化与生活质量的变化有关[12]。研究表明，

6MWD＜165 m的患者死亡率较高，而 6MWD＞440 m
者预后较好[11]。当然，6MWD的结果也受到多种因素

的影响，包括患者的年龄、健康状况以及对测试的主

观参与度等，这些因素都需要医生在解读结果时予以

考虑。

 
 

表 1    世界卫生组织肺动脉高压患者功能状态分类
 

分级 分级标准

Ⅰ级　

　

患者日常活动不受限，普通活动不会引起呼吸困难或疲劳、胸痛

或接近晕厥

Ⅱ级　

　

患者日常活动轻度受限，静息时无症状，但普通活动可导致呼吸

困难或疲劳、胸痛或接近晕厥

Ⅲ级　

　

患者日常活动明显受限，静息时无症状，低于正常活动会导致呼

吸困难或疲劳、胸痛或接近晕厥

Ⅳ级　

　

患者静息状态下即有呼吸困难和/或疲劳，任何体力活动均会加

重症状，常伴有右心衰竭表现

 

此外，CPET作为另一种评估运动耐力的重要手

段，其参数如氧耗峰值、二氧化碳通气当量等都与

PAH患者的预后相关[13]。然而，由于其需要专业操作

人员、设备要求高、费用较贵，CPET的应用范围较为

有限。近期研究表明，日常活动量（即使用记录设备测

量的步数 ）与 PAH患者的临床结果相关。步数≤

5 500步的患者住院率较高，而高步数的患者 WHO-FC
恶化的概率较低[14]。因此，每日步数或可作为新的评

估工具，帮助指导患者改善日常活动。 

1.5　生物标志物　目前已发现多种生物标志物与 PAH
患者预后相关。如血浆尿酸、炎症及代谢相关因子、

红细胞分布宽度、氨基末端脑利尿钠肽前体 （N-
terminal pro-B-type natriuretic peptide, NT-proBNP）和脑

利尿钠肽 （brain  natriuretic  peptide,  BNP）等生物学指

标[15]。其中 NT-proBNP和 BNP是临床实践中唯一被

认为有用的生物标志物，可用于评估 PH的病情变化

及治疗效果。另外，研究发现，γ-谷氨酰转移酶和天冬

氨酸转氨酶/丙氨酸转氨酶的比率在 PAH或慢性血栓

栓塞性肺高压患者的派生和验证队列中可以区分患者

在基线和随访时的预后风险[16]。最近的一项研究确

定了 3种与两个不同  PAH 队列的生存率独立相关的

生物标志物[17]。β神经生长因子和 CXC基序趋化因

子配体 9是死亡或肺移植的预测因子，而高水平的肿

瘤坏死因子相关凋亡诱导配体与更好的预后相关[17]。

研究表明这些生物标志物的预后价值高于无创变量

WHO-FC、6MWD和 BNP/NT-proBNP[17]，但有待独立

确认。 

1.6　影像学评估　心脏彩超和 cMRI是 PH评估的重

要非侵入性方法。心脏彩超可用于评估右心室功能、

右心房大小及肺动脉压力。其中右心室功能受损、右

心房扩大则提示较差预后[18]。心脏彩超还可通过三

尖瓣环平面收缩偏移和肺动脉收缩压间接评估右心

室-肺动脉耦合情况，耦合破坏常预示病情恶化；右心

室和右心房的大小结合左心室偏心指数，可以评估右

心室逆重塑，是衡量治疗效果的一个新兴指标[18]。观

察者间的差异对心脏超声的评估有一定影响，进行高

质量的心脏超声检查是提高评估准确性的关键。cMRI
可以提供更详细和准确的右心功能和结构信息，有助

于更精确的风险评估。多项研究已证明 cMRI在患者

诊断和随访中的价值，cMRI可以监测治疗效果并及时

调整治疗策略以防止临床失败，基于 cMRI的 1年随

访风险评估至少等于基于右心导管的风险评估 [19]。

但其高成本和较长扫描时间限制了广泛应用。 

1.7　血流动力学　右心导管检查提供的血流动力学

数据对于 PH的诊断和病情评估具有重要价值。研究

表明，无论 PH亚型如何，住院风险和全因死亡率与

mPAP（＞20 mmHg，1 mmHg=0.133 kPa）之间存在正相

关[20]，而 PVR≥2.2 WU往往提示更高的住院和死亡风

险[21]。目前已证实可用于 PAH预后评估的血流动力

学变量有 mPAP、PVR、右心房压力（right atrial pressure,
RAP）、CI、混合静脉氧饱和度（mixed venous oxygen sa-
turation, SvO2）和搏出量指数（stroke volume index, SVI）
等[1, 3]。其中 RAP和 SVI是预后的独立预测因子[22]。

此外 ，肺动脉顺应性 （compliance  of  pulmonary  artery,
CPA）作为评估右心室功能的替代指标逐渐受到关注。

CPA 是右心室后负荷的脉动量度，其计算公式为每搏输

出量/肺动脉脉压（mL/mmHg）。与传统上代表静态右

心室后负荷的 PVR不同，CPA 更侧重于捕捉肺动脉的

弹性扩张能力以及对右心室每搏输出量的容纳能力。

研究发现，CPA 增加与死亡和住院风险的降低相关[23]，

提示其在 PAH风险评估和干预中有潜在价值。 

2　PH 预后评估模型

鉴于单一指标无法全面且精确地评估 PH患者状

况，为此研究者们开发了多种综合风险评估工具（表 2）。
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常用的有欧洲心脏病学会 /欧洲呼吸学会 （European
Society of Cardiology/European Respiratory Society, ESC/
ERS）风险分层表、肺动脉高压新启动治疗比较前瞻性

注册研究（comparative, prospective registry of newly ini-
tiated  therapies  for  pulmonary  hypertension,  COMPERA）

风险评分、肺动脉高压疾病管理早期与长期评估注册

研究 （registry  to  evaluate  early  and  long-term  pulmonary
arterial hypertension disease management, REVEAL）风险

评分、法国肺动脉高压网络（French Pulmonary Hyper-
tension Network，FPHN）风险评估方程等，它们综合了

上述各种评估指标，将患者分为不同的风险等级，以指

导治疗目标和治疗强度。通常情况下，患者的风险等

级越高，需要的治疗措施就越积极，相应的预后也越不

乐观。这种风险评估方法为肺动脉高压患者提供了一

个更为精确的治疗路径。 

2.1　ESC/ESR 风险分层量表　ESC/ERS风险分层量

表是由 ESC/ERS联合发布的临床工具 [3]，用于评估

PAH患者的预后并指导治疗决策。一项研究表明，该

模型对非第一大类的 PH患者依旧有良好的预测性[7]。

最新的风险分层量表于 2022年更新（表 3），该量表根

据患者的 1年预期死亡率，将患者分为低危（＜5%）、

中危（5%～20%）、高危（＞20%）3个等级，并且在此基

础上，开发了 1个简化的危险分层（表 4）[3]，将患者分

为低危、中低危、中高危、高危四个等级，进一步精细

化了中危患者的管理，但目前 4层模型的预期死亡率

临界值尚未确定。在对患者进行初步评估时，推荐使

用 3层模型，以求评估的全面性，在随访时建议使用

4层模型来评估患者的病情变化。

 
 

表 2    PH预后评估工具 

预测模型 适用人群 纳入指标 低风险定义 预测结局

2022 ESC/ERS风险

分层量表

PH WHO-FC、6MWD、BNP/NT-proBNP、心包积液、RAP、
VO2峰值、VE/VCO2 斜率、RA 面积、心脏指数、SvO2、

TAPSE/sPAP 比率、SVI、临床观察、cMRI

　平均分＜1.5分 1年死亡风险（低/中/高）

2022 ESC/ERS风险

分层简化量表

PAH WHO-FC、6MWD 和 BNP/NT-proBNP 　平均分＜1.5分 1年死亡风险（低/中低/中高/高）

REVEAL 2.0 PH PAH亚组、人口统计学、肾功能、WHO-FC、生命体征、

6MWD、BNP/NT-proBNP、心包积液、DLCO、RAP、
PVR、6 个月内住院情况

　总分≤6分 1年死亡风险（低/中/高）

REVEAL Lite 2 PH 肾功能、WHO-FC、生命体征、6MWD、

BNP/NT-proBNP
　总分≤5分 1年死亡风险（低/中/高）

FPHN预测模型 PAH WHO-FC、6MWD、BNP/NT-proBNP或WHO-FC、
6MWD、RAP、CI

　≥3个低风险标准 1年死亡风险（极低/低）、无移植

生存率（1年/3年/5年）

COMPERA 评分 PH WHO-FC、6MWD 和 BNP/NT-proBNP 　平均分＜1.5分 1年死亡风险（1.0版本：低/中/高）

（2.0版本：低/中低/中高/高）

SPAH-R评分法 PAH WHO-FC、6MWD、NT-proBNP、RA面积、心包积液、

CI
　平均分＜1.5分 1年死亡风险（低/中/高）

WSPH简化版量表 PAH WHO-FC、6MWD、NT-proBNP/BNP、RAP、CI、SvO2 　至少三类处于低危标准

　且不存在高危参数

1年死亡风险（低/中/高）

　　注：PH为肺动脉高压；ESC为欧洲心脏病学会；ERS为欧洲呼吸协会；REVEAL为肺动脉高压疾病管理早期与长期评估注册研究；FPHN为

法国肺动脉高压网络；COMPERA为肺动脉高压新启动治疗比较前瞻性注册研究；SPAH-R为瑞士肺动脉高压注册研究；WSPH为世界肺动脉

高压研讨会；PAH为动脉性肺动脉高压；WHO-FC为世界卫生组织功能分级；6MWD为6分钟步行距离；BNP为脑利尿钠肽；NT-proBNP为氨基末

端脑利尿钠肽前体；RAP为右心房压；VO2为氧耗量；VE/VCO2为通气 /二氧化碳产量比值；RA为右心房；SvO2为混合静脉血氧饱和度；TAPSE为
三尖瓣环平面收缩期偏移；sPAP为肺动脉收缩压；SVI为搏出量指数；cMRI为心脏磁共振成像；DLCO为肺一氧化碳弥散能力；PVR为肺血管阻

力；CI为心脏指数。

 
 

2.2　REVEAL 评分　REVEAL评分（表 5）是目前用于

PH患者预后评估最全面的评分系统之一。REVEAL 1.0

评分系统综合考虑了 12项与 PAH患者预后密切相关

的变量[24]，包括生命体征、实验室结果、功能分级、心

脏超声等，通过计算出的总分来预测 PAH患者的 1年

生存率。有研究验证了 REVEAL 生存预测模型应用

于广泛的 PH患者群体时具有可比的性能[7,25]，表明第

2至 5类 PH患者也可用该评分工具进行风险预测和

预后评估。 REVEAL评分的最新版本为 REVEAL

2.0[6]，包含更多的变量和修正的风险算法，提供更准

确的风险评估。REVEAL评分量表所需要的参数众

多，在临床工作中难以收集全面，限制了其在危险评估

中的应用和推广，而最新推出的简化版 REVEAL Lite

2通过减少变量数量来简化评分过程[26]，使其更适合
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日常临床使用。REVEAL Lite 2评分考虑了 6个非侵

入性参数：肾功能、WHO/NYHA-FC、收缩压、心率、

6MWD和 BNP/NT-proBNP水平，无需进行影像学及有

创检查，提高了在临床实践中的适用性和便捷性。

 
 

表 3    2022 ESC/ESR风险分层量表 

预后的决定因素 低风险（＜5%）* 中风险（5%～20%）* 高风险（＞20%）*

右心衰竭的体征 无 无 存在

临床表现的进展 无 缓慢 快速

晕厥 无 偶发性晕厥a 反复晕厥b

WHO功能分级 Ⅰ, Ⅱ Ⅲ Ⅳ

6MWDc ＞440 m 165～440 m ＜165 m

心肺运动试验 VO2峰值＞15 mL/(min·kg)
(＞65%预测值)

VO2峰值 11～15 mL/(min·kg)
(35%~65%预测值)

VO2峰值 ＜11 mL/(min·kg)
(＜35%预测值)

生物标志物 BNP＜50 ng/L
NT-proBNP＜300 ng/L

BNP 50～800 ng/L
NT-proBNP 300～1 100 ng/L

BNP＞800 ng/L
NT-proBNP＞1 100 ng/L

超声心动图 RA面积＜18 cm2

TAPSE/sPAP＞0.32 mm/mmHg
无心包积液

RA面积18～26 cm2

TAPSE/sPAP 0.19～0.32 mm/mmHg
少量心包积液

RA面积＞26 cm2

TAPSE/sPAP＜0.19 mm/mmHg
中到大量心包积液

磁共振成像 RVEF＞54%
SVI ＞40 mL/m2

RVESVI＜42 mL/m2

RVEF 37%～54%
SVI 26～40 mL/m2

RVESVI 42～54 mL/m2

RVEF＜37%
SVI＜26 mL/m2

RVESVI＞54 mL/m2

血流动力学 RAP＜8 mmHg
CI≥2.5 L/(min·m2)
SVI＞38 mL/m2

SvO2＞65%

RAP 8～14 mmHg
CI 2.0~2.4 L/(min·m2)
SVI 31～38 mL/m2

SvO2 60%～65%

RAP＞14 mmHg
CI ＜2.0 L/(min·m2)
SVI＜31 mL/m2

SvO2＜60%

　　注：ESC为欧洲心脏病学会；ERS为欧洲呼吸学会；WHO为世界卫生组织；6MWD为6分钟步行距离；VO2为氧气摄取量；BNP为脑利尿钠肽；

NT-proBNP为氨基末端脑利尿钠肽前体；RA为右心房；TAPSE为三尖瓣环收缩期运动幅度；sPAP为收缩期肺动脉压力；RVEF为右室射血分数；

SVI为每搏量指数；RVESVI为右心室收缩末期容积指数；RAP为右心房压力；CI为心脏指数；SvO2为混合静脉血氧饱和度。a在剧烈运动期间发

生的偶发性晕厥，或稳定状态下偶尔发生的体位性晕厥； b即使在轻微或常规体力活动时也反复发生晕厥； c请注意，6MWD取决于患者的年

龄、身高和合并疾病的负担。*估计1年死亡率。

 
 

表 4    2022 ESC/ESR风险分层简化量表a
 

预后的决定因素 低风险 中低风险 中高风险 高风险

分配的分数 1 2 3 4

WHO-FC Ⅰ或Ⅱ Ⅲ Ⅳ

6MWD（m） ＞440   320～440 165～319 ＜165

BNP （ng/L）或
NT-proBNP（ng/L）

＜50
＜300  

  50～199
300～649

200～800
650～1 100  

＞800
＞1 100  

　　注 ：ESC为欧洲心脏病学会；ERS为欧洲呼吸学会；WHO-FC为
世界卫生组织功能分级；6MWD为6分钟步行距离；BNP为脑利尿

钠肽；NT-proBNP为氨基末端脑利尿钠肽前体。 a通过将所有评分

的总和除以变量数量，并将结果四舍五入到最接近的整数来计算

风险。

  

2.3　FPHN 预测模型　FPHN登记处从 2002年开始

启动国家前瞻性登记，收集 PAH患者的真实生存数

据。  FPHN根据 2015 ESC/ESR风险分层量表评估了

以下五个低风险标准的预后价值：（1）WHO-FCⅠ/Ⅱ；

（2） 6MWD＞   440  m； （3） RAP＜ 8  mmHg； （4） CI≥
2.5 L/（min·m2）；（5）BNP或NT-proBNP＜50或 300 ng/L，
并提出了 FPHN有创风险分层法（WHO-FC、6MWD、

RAP、CI）和无创风险分层法（WHO-FC、6MWD、BNP/

NT-proBNP） [27]，该分层法定义了低风险人群的标准，

发现随访时满足 3或 4个低风险标准的患者明显存在

低风险特征，1年死亡风险为 0～1%，且第 1年达到低

风险标准的数量与长期预后有关，第 1年内达到 3个

标准的患者在 3年内的无移植生存率为 93%，但 5年

无移植生存率仅为 78%，远低于达到 4个标准患者的

5年生存率（91%）。与其他风险评分方法相比，此方法

能准确识别具有长期生存优势的患者[28]，适用于临床

中低风险 PAH的管理。 

2.4　COMPERA 模型　COMPERA登记处用WHO-FC、
6MWD、BNP 或  NT-proBNP、RAP、SvO2 及 CI共 6项

指标对 PAH患者进行风险分层研究，发现与死亡风险

相关的变量为 6MWD、WHO FC、BNP/NT-proBNP和

SvO2，而 RAP和 CI的表现较差，而且只有 WHO-FC、
NT-proBNP、CI和  SvO2 能提供独立的预后信息 [29]。

该研究还发现，PAH患者在经历从基线到随访的风险

类别的变化时，主要是由 WHO-FC、6MWD和 BNP/
NT-proBNP的变化决定的，并基于这 3个变量先后开

发了 3层风险评估模型 COMPERA 1.0和 4层风险评
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估模型 COMPERA 2.0来评估诊断和随访的风险[29-30]。

COMPERA 2.0的研究表明，在 76% 的基线时属于中危

组的患者中，从中高风险随访组转移到中低风险随访

组的患者死亡风险降低了 20.1%[30]，4层模型比 3层模

型提供了更精确、更敏感的风险分层和预后预测。

COMPERA1.0和 2.0模型的预测性能都在非第一大类

PH患者中得到了验证[7,31]。

 
 
 

表 5    REVEAL评分 

　　　参数 REVEAL 1.0 　　　　REVEAL 2.0 　　　　REVEAL Lite 2

肺动脉高压亚组 CTD-PAH：+1
PoPH：+2
HPAH：+2

CTD-PAH：+1
PoPH：+3
HPAH：+2

人口学特征 男性＞60岁：+2 男性＞60岁：+2

肾功能不全 肾功能不全：+1 eGFR＜60 mL/(min·1.73 m2)或eGFR 不可用时

临床诊断为肾功能不全：+1
eGFR＜60 mL/(min·1.73 m2)或eGFR 不可用时

临床诊断为肾功能不全：+1

NYHA/WHO功能分级 Ⅰ：−2
Ⅲ：+1
Ⅳ：+2

Ⅰ：−1
Ⅲ：+1
Ⅳ：+2

Ⅰ：−1
Ⅲ：+1
Ⅳ：+2

生命体征 收缩压＜110 mmHg：+1
心率＞92次/min：+1

收缩压＜110 mmHg：+1
心率＞92次/min：+1

收缩压＜110 mmHg：+1
心率＞92次/min：+1

6MWD ≥440 m：−1
＜165 m：+1

≥440 m：−2
320～440 m：−1
＜165 m：+1

≥440 m：−2
320～440 m：−1
＜165 m：+1

生物标记物 BNP＜50 ng/L：−2
BNP＞180 ng/L：+1

BNP ＜50 ng/L或NT-proBNP＜300 ng/L：−2
BNP 50~＜200 ng/L或NT-proBNP 300~
＜1 100 ng/L：0
BNP 200～800 ng/L：+1
BNP≥800 ng/L或NT-proBNP≥1 100 ng/L：+2

BNP ＜50 ng/L或NT-proBNP＜300 ng/L：−2
BNP 50~＜200 ng/L或NT-proBNP 300~
＜1 100 ng/L：0
BNP 200～800 ng/L：+1
BNP≥800 ng/L或NT-proBNP≥1 100 ng/L：+2

心脏彩超 心包积液：+1 心包积液：+1

肺功能检查 DLCO≥80%预测值：−1
DLCO≤32%预测值：+1

DLCO＜40%预测值：+1

右心导管 RAP＞20 mmHg：+1
PVR＞32 WU：+2

RAP＞20 mmHg：+1
PVR＜5 WU：−1

住院治疗 任何原因所致6个月内住院治疗：+1

最终评分 =总评分+6 =总评分+6 =总评分+6

危险分层 低危：1～7分
中危：8分
轻度高危：9分
高危：10分
极高危：≥12分

低危：≤6分
中危：7～8分
高危：≥9分

低危：≤5分
中危：6～7分
高危：≥8分

　　注：REVEAL为用于评估肺动脉高压的早期和长期疾病管理的注册研究；NYHA为纽约心脏协会；WHO为世界卫生组织；6MWD为6分钟步

行距离；  CTD-PAH为与结缔组织疾病相关的肺动脉高压；PoPH为与门脉高压相关的肺动脉高压；HPAH为遗传性肺动脉高压；BNP为脑利尿钠

肽；NT-proBNP为氨基末端脑利尿钠肽前体；DLCO为肺一氧化碳弥散能力；RAP为右心房压力；PVR为肺血管阻力；eGFR为估算的肾小球滤

过率。

 
 

2.5　瑞典肺动脉高压登记研究（Swiss Pulmonary Arte-
rial Hypertension Registry, SPAH-R）评分法　SPAH-R
采用了 2015 ESC/ESR风险分层量表中定义的 WHO-FC、
6MWD、NT-proBNP、RA面积、RAP、心包积液、CI 和
SvO2 的临界值，将风险等级分配为 1 = 低风险，2 = 中
等风险，3 = 高风险[32]。将所有等级的总和除以每位

患者的可用变量数量，四舍五入到最接近的整数即为

平均等级，用于定义 PAH患者的风险组。该整数代表

了具体的风险分层级别。 

2.6　世界肺动脉高压大会（World Symposium on Pul-
monary Hypertension, WSPH）简化版危险分层量表　

在 2018年召开的第六届 WSPH上，提出了可用 4类指

标对 PAH患者进行随访评估[1,3]，A类  WHO-FC，B类

6MWD，C类  NT-proBNP/BNP水平或 RAP，D类  CI或
SvO2。当 A､B､C 和 D 中至少三类处于低危标准，无高

危参数时，评价为低危；当至少两类参数处于高危标

准，且其中包括 D类时，评价为高危；不满足低危和高

危条件的评价为中危。WSPH简化量表对低、中、高
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危进行详细的定义，使危险分层更加明确、便于进行

患者管理和调整治疗方案。 

3　风险分层工具的使用

PH预后模型的开发是基于 PAH患者的数据，因

而这些预后模型都适用于 PAH患者，但已有研究在大

型的 PH患者队列中对 2022 ESC/ERS风险分层量表、

REVEAL 2.0、REVEAL Lite、COMPERA1.0和 2.0进行

验证，证明这些最初为 PAH制定的风险评分对非 PAH
的 PH患者同样具有预测能力[7,25,31]。 

3.1　PH 患者的初次评估　在对 PH的患者进行基线

评估时 ，为了评估的全面性 ，推荐使用 REVEAL或

ESC/ERS的 3层模型评估疾病严重程度，尽可能地收

集患者的完整资料数据[3]。PH患者的初始治疗应基

于全面的多参数风险评估，考虑疾病类型和严重程

度、合并症、治疗的可及性、经济因素和患者意愿等

因素。值得一提的是，PAH目前的治疗策略和可用的

治疗方法，仅在确认为高风险特征时对初始治疗策略

有影响，但随着对疾病研究的深入、新兴疗法的开发，

初次评估的方式和治疗可能会出现新的变化。 

3.2　PH 的随访　风险分层是 PAH患者的治疗基石，

建议患者每 3～6个月进行 1次风险评估，并在病情恶

化时重新评估。推荐在随访时使用 4层模型进行更精

细的分层，将患者分为低风险、中低风险、中高风险和

高风险[3]。另外，由于在实际应用风险评估工具时，患

者常常难以完成所有相关检查，导致数据缺失，成为风

险评估的一大限制，因此使用简化和非侵入性评估工

具更适合疾病管理。目前最常用的模型为 REVEAL 2.0
和 REVEAL lite 2.0 [6, 26]，以及ESC/ERS简易量表。FPHR
的评估模型更适合用来确认极低风险患者（5年无移

植生存率为 97%） [28]。当调整用药后或病情加重时，

建议尽可能完善心肺影像学检查甚至右心导管，更全

面地评估患者情况。

上述研究中，WHO-FC、6MWD和 BNP/NT-proBNP
是具有最高预测价值的变量[3,26-27,29]，在进行风险分层

时建议至少包括这 3个变量。在所有 3项指标上都取

得良好结果的患者具有极好的 1年预后，这些结果可

用作有关 PAH药物治疗决策的核心组成部分。当

1个关键变量（如WHO-FC、6MWD或 BNP/NT-proBNP）
缺失时，仍可以基于两项关键变量进行有效评估。但

如果缺少 2个变量，评估模型的预测准确性将显著降

低[26,29]。 

3.3　风险分层与治疗　目前 ，使用风险分层涉及

PH的治疗策略的临床研究主要集中于 PAH。建议根

据使用 3层模型区分高风险与非高风险分层进行初始

治疗，而随访时采用 4层模型[3]。基线和第 1次随访

确定了第 1年的治疗模式轨迹，是 PAH 治疗过程中最

关键的时刻[6]。

已获批用于 PAH治疗药物的疗效仅在 mPAP≥
25 mmHg 和 PVR＞3 WU患者中得到证实。针对特发

性、遗传性、药物相关性或结缔组织病相关性 PAH患

者，可以根据是否存在心肺合并症和风险分层评估的

疾病严重程度做出治疗决策（图 1）[3]。由于没有数据

表明批准用于治疗 PAH的药物对 mPAP＜25 mmHg
和 PVR＜3 WU的患者的疗效，在缺乏治疗的可靠证

据且证据相互矛盾的情况下，对于这部分患者，风险分

层在指导治疗决策方面的用处有限。初始单药治疗被

推荐用于大多数此类患者，根据登记数据，磷酸二酯

酶 5抑制剂是使用最广泛的靶向药物[33]。总的来说，

现有研究支持 PAH患者采用基于风险、以目标为导向

的治疗方法。不管是 PAH还是其他类 PH，达到和/或
保持低风险状态是有利的，并且是推荐的。

现有的风险分层工具还不足以满足 PH的疾病管

理，其适用性和精度都有待进一步改善。一些研究者

致力于开发新的风险分层方法，或致力于通过探索新

型生物标志物的附加价值 [34]，或通过心脏彩超和

cMRI评估右心室的结构和功能[35]。还有其他策略包

括将肾功能纳入风险评估[36]，或将 6MWD与 TAPSE/
sPAP比值结合使用[35]。此外，已有研究开发出用于预

测肺动脉高压患者围手术期死亡风险的风险评分[37]。

然而，这些策略仍需进一步验证，以确认其临床应用的

可靠性和有效性。 

4　结论与展望

PH的临床预后评估是一个复杂且多元的过程。

想要建立有效的预后预测模型难免会面临诸多挑战，

例如回顾性研究的数据滞后、前瞻性研究的入组标准

限制适用范围、宽泛的纳入标准难以识别有意义的预

测因子等。现有的预后模型大多基于Ⅰ类 PH（PAH），

针对 1年、3年和 5年生存率进行评估，其他适用范围

的风险评估模型有待进一步开发。受限于 PH药物的

临床试验证据，目前药物对Ⅰ类之外的 PH患者疗效

不明确，因此风险评估对于指导非Ⅰ类 PH患者的治

疗决策有限。对 PH患者进行评估时，临床医生应结

合实际情况，考虑风险评估工具的适用范围及可获取

的指标，对患者进行病情评估，展开个体化治疗。

随着基因组学、蛋白质组学、代谢组学等技术的

发展，预后评估模型正在变得更加精细化和个性化。

同时，人工智能和机器学习技术为 PH预后评估提供

了新途径。这些技术提高了临床数据处理的效率和精

度，未来可能成为 PH临床预后研究的重要工具。超

声心动图和 CPET在当前的登记研究中尚未得到充分
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验证，无法提供基于证据的风险评估建议，但鉴于这两

项技术的广泛可用性及其潜在价值，它们值得进一步

被探索和验证。开发适用于不同人群、更精确且非侵

入性的风险分层评估工具是未来 PH预测模型的重要

发展方向。通过整合临床症状与体征、生物标志物、

无创影像技术、基因组学及遗传背景等多源数据，构

建综合性模型，将有望为 PH患者提供更全面、精准的

风险评估，优化治疗及管理方案。

 
 

确诊为 PH

一般治疗

支持措施

CCB 治疗

靶向治疗

IPAH/HPAH/DPAH

阳性

阴性

治疗效果不佳/恶化

P
H

A
-C

T
D

初始 ERA + PDE5i
初始 ERA + PDE5i
和 i.v/s.c.PCAb

继续初始治疗

初始单一口服治疗
(PDE5i 或 ERA)

定期随访和个性化
治疗

增加
或从 PDE5i 转为 sGCs

增加 i.v/s.c.PCAb

和/或 进行肺移植评估

规律随访
评估

高风险低/中风险

低风险 中高/高风险

中低风险

急性血管
反应试验

无心肺合并症 有心肺合并症a

(3~6个月)

 PRA；
和/或 s.c.sotaterceptc；

注：a 心血管合并症是指与左心室舒张功能障碍风险增加有关的疾病，包括肥胖、高血压、糖尿病和冠心病；肺合并症包括轻度肺实质疾病，

通常与低 DLCO（＜45%预测值）有关。 b 静脉注射 （i.v）表前列醇或静脉注射 （i.v） /皮下注射 （s.c.）曲普瑞替尼； c 皮下注射 （s.c.）索特西普

（sotatercept）。IPAH为特发性肺动脉高压；HPAH为遗传学肺动脉高压；DPAH为药物相关性肺动脉高压；PAH-CTD为结缔组织相关性肺动脉高

压；PH为肺动脉高压；CCB为钙通道阻滞药；DLCO为一氧化碳的肺弥散能力；ERA为内皮素受体拮抗剂；PDE5i为磷酸二酯酶 5 抑制剂；i.v为

静脉注射；s.c.为皮下；PCA为前列环素类似物；PRA为前列环素受体激动剂；sGCs为可溶性鸟苷酸环化酶激动剂。

图 1     IPAH/HPAH/DPAH 或 PAH-CTD 患者循证肺动脉高压治疗流程图
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