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指南简介

【制定者】

• 欧洲心脏病学会 (ESC,European Society of Card iology)

• 欧洲呼吸学会 (ERS,European Respiratory Soc iety)

【发布日期】2022年8月26日

【杂志】EUROPEAN HEART JOURNAL

2022 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and
treatment of pulmonary hypertension



• 2022年8月，欧洲心脏病学会(ESC)联合欧洲呼吸学会(ERS)共同发布了肺动脉高压的诊

断和管理指南；

• 近年来，在肺动脉高压的诊断和管理方面已经取得了实质性的进展，新的证据已被及时

纳入本指南中；

• 本指南涵盖了整个PH的范围，重点是诊断和治疗动脉性肺动脉高压（PAH）和慢性血栓

栓塞性肺动脉高压（CTEPH）。

内容简介

内容介绍



指南重点更新内容摘录与解读02



P H定义更新



定义更新，肺动脉高压（肺高血压）定义为mPAP＞20mmHg亮点一

2018年世界肺动脉高压大会，首次提出拟将肺动脉高压（肺高血

压）诊断标准定为mPAP＞20mmHg，在今年的指南中，最终确

定为此；

但近期拜访国内专家时，大多专家认为该改动不一定适合中国

诊疗现状，或会因此造成过度诊疗，但均认可肺动脉平均压处

于20到25mmHg的患者应该密切随访。

同时，对毛细血管前性肺动脉高压的定义相应更改为：mPAP

＞20mmHg；PAWP≤15mmHg；PVR＞2WU；



新增随访患者危险分层



新增随访患者危险分层，将“中高危”进行强调。亮点二

• 在过去的临床实践中，多位教授均提出过“中高危”患者的强化治疗概

念，在本次指南更新中，正式将这一说法标准化；

• 指南中强调，治疗过程中“中高危”患者应该使用以静脉/皮下前列环素

类似物为基础的靶向药治疗，正式将治疗的最低要求前移；

• 这将大大规范随访患者的充分治疗。同时，该”四分法“危险分层无需

右心导管指标，使得患者随访更易进行。

补充说明



三分法

◆ 本指南中三分法相较于2018、2021中国指南来说，项目增加较多，但并未具体描述如何使用该表对患者进行危险分层。现结合

2018尼斯会议中该部分内容推测：

低危：至少三个低风险指标，且无高风险指标；

高危：至少2个高风险指标，其中必须包括“血流动力学”；

中危：不符合低危和高危定义的则为中危。

预后的决定因素（估计的1年死亡率） 低风险（＜5%） 中风险（5%-20%） 高风险（＞20%）

临床判定的标准

右心衰的症状体征 不存在 不存在 出现

肺高压的症状进展 没有 轻微 突出

晕厥 没有 偶尔出现 反复出现

WHO心功能分级 I,II III IV

6分钟步行距离 ＞440m 165-440m ＜165m

CPET心肺运动试验
峰值 VO2＞15 mL/min/kg
(＞65% 预计值)
VE/VCO2 斜率＜36

峰值 VO211-15 mL/min/kg
(35%-65% 预计值)
VE/VCO2 斜率 36-44

峰值 VO2＜11 mL/min/kg
(＜35% 预计值)
VE/VCO2 斜率＞44

BNP或NT-proBNP
BNP＜50 ng/L
NT-proBNP＜300 ng/L

BNP 50–800 ng/L
NT-proBNP 300–1100 ng/L

BNP ＞800 ng/L
NT-proBNP ＞1100 ng/L

超声心动图
右房面积＜18 cm2

TAPSE/sPAP＞0.32 mm/mmHg
无心包积液

右房面积18–26 cm2

TAPSE/sPAP 0.19–0.32 mm/mmHg
少量心包积液

右房面积＞26 cm2

TAPSE/sPAP＜0.19 mm/mmHg
中到大量心包积液

心脏核磁共振
右室收缩功能＞54%
每博指数＞40 mL/m2

右室收缩末期容积指数＜42 mL/m2

右室收缩功能 37–54%
每博指数 26–40 mL/m2

右室收缩末期容积指数42–54 mL/m2

右室收缩功能＜37%
每博指数＜26 mL/m2

右室收缩末期容积指数＞54 mL/m2

血流动力学

右房压＜8 mmHg
心指数≥2.5 L/min/m2

每博指数＞38 mL/m2

SvO2 ＞65%

右房压 8–14 mmHg
心指数 2.0–2.4 L/min/m2

每博指数 31–38 mL/m2
SvO2 60–65%

右房压＞14 mmHg
心指数＜2.0 L/min/m2

每博指数＜31 mL/m2

SvO2 ＜60%



预后决定因素 低危 中低危 中高危 高危

该项所占分值 1 2 3 4

WHO心功能分级 I或II - III IV

6分钟步行距离，m ＞440 320-440 165-319 ＜165

BNP 或
NT-proBNP，ng/L

＜50
＜300

50-199
300-649

200-800
650-1100

＞800
＞1100

1
低危

2
中低危

3 中高危

4高危

四分法

◆ 该分类方法建议在患者治疗后随访时使用。具体使用方法为根据患者的三个指标：心功能、6分钟步行距离、BNP（或

NT-proBNP），每一个指标进行1~4分的打分，总分再除以3，最后将得到的数字四舍五入取整，根据取整后数字进行

危险分层划分：

低 危：1分

中低危：2分

中高危：3分

高 危：4分

例如：某患者随访中，心功能III级（3分），六分钟步行距离 470m（1分），BNP 811ng/L（4分），总分8分，平均2.67分，四舍五入为3分，故该患者虽然有低危指标，

但综合评估仍为中高危。



• 一定关注危险分层！四分法危险分层简单、易行，且不需要右心导管评估，值得在随访中推广；

• 随访中，曲前列尼尔的推荐时间前移，中高危就应该强调使用；

• 随访中，司来帕格仅在中低危患者进行推荐，其余治疗环节均未推荐。

➢ 对于没有左心相关因素（左室舒张功能障碍，包括高血压、冠心病、糖尿病等）

的第一大类肺动脉高压患者，指南建议初诊时使用三分法进行危险分层；

➢ 治疗评估中，随访时应采用四分法进行危险分层。

① 对于低、中危患者，采用ERA（内皮素受体拮抗剂：安立生坦、波生坦、
马昔滕坦等）+PDE5i（五型磷酸二酯酶抑制剂：西地那非等）的二联
口服进行治疗；

② 对于高危患者应该在上述二联基础上，加用静脉/皮下前列环素类似物
（曲前列尼尔）联合治疗；

① 对于低危患者维持治疗；

② 对于中低危患者，指南推荐了两种策略：或可加用PRA（前列环素受体
激动剂：司来帕格），或可将二联治疗中的PDE5i换为sGCs（鸟苷酸环
化酶激动剂：利奥西呱）；

③ 而对于中危及高危患者，则应该采用以静脉/皮下前列环素为基础的三联
治疗（若依然控制不佳，则考虑肺移植）。

指南更新推荐



在强调中高风险、高风险患者应选用静脉/皮下前列环素类似物进行治疗的同时，指南小字部

分还特别提到：对于有“严重”血流动力血障碍的中风险患者，也应该加用静脉/皮下前列环

素类似物进行治疗。

○ “严重”血流动力学障碍定义为：RAP右房压

≥20mmHg，CL心指数＜2L/min/m 2，SVI每搏量指

数＜31ml/m 2，伴或不伴PVR肺血管阻力≥12WU。

○ 该项更新有助于在部分其余指标尚可，但右心导管结果

较差的患者中进行治疗强化。

补充说明



强调曲前列尼尔在CTEPH患者中的使用必要性



强调曲前列尼尔在CTEPH患者中的使用必要性，并且对西地那非等PDE5i及马昔滕

坦等ERAs类药物在该类型患者中的使用提出质疑。

亮点三

✓ 静脉/皮下曲前列尼尔治疗近年来在CTEPH领域积累了充分

的询证学证据，也因此在欧洲获批了相应的适应症；

✓ 同时指出，高剂量（指南原文并未说明高剂量的定义，但

根据其参考文献得知为30ng·kg-1·min-1）使用的获益会优

于低剂量使用。

补充说明

✓ 在该版指南中，强调了曲前列尼尔皮下使用能改善CTEPH

患者的六分钟步行距离等预后指标；



建议 建议级别 证据等级

CTEPH慢性血栓栓塞性肺动脉高压

所有CTEPH患者均推荐终身抗凝治疗 I C

建议对CTEPH患者进行抗磷脂综合征检测
I

C

对于患有抗磷脂综合征的CTEPH患者，推荐使用VKAs（华法林等抗凝药）进行抗凝
I

C

建议所有CTEPH患者都由CTEPH专业中心进行收治，以评估药物-手术结合的多模式治疗管理
I

C

对于CTEPH及肺动脉内纤维化阻塞的患者，建议PEA手术治疗
I

B

对于评估后不能做PEA手术或PEA术后残余PH的患者，建议BPA介入治疗
I

B

对于出现症状的但不能手术、或术后复发的CTEPH患者，建议使用利奥西呱
I

B

建议对PEA术后、BPA术后及药物治疗的CTEPH患者进行长期随访
I

C

对于PEA术后复发或持续PH的患者，或者没有条件行PEA手术的患者，应该考虑多模式治疗（药物+BPA） IIa C

曲前列尼尔被推荐用于不能手术或术后复发、持续PH的心功能III-IV级CTEPH患者 IIb B

对于没有手术条件的患者，可以考虑超适应症使用肺动脉高压靶向药 IIb B

对于不能手术的CTEPH患者，药物联合方案可以考虑鸟苷酸环化酶激动剂（利奥西呱）或五磷酸二酯酶抑制剂（西地那非）+
内皮素受体拮抗剂+肠外前列环素类似物（静脉/皮下曲前列尼尔）

IIb C

对于血管远端病变占比高或PEA手术风险大的患者，可考虑BPA介入治疗 IIb C

 在不能手术（包括PEA外科手术及BPA内科介

入）、或目前评估不适合做手术的患者中，以及

已经做了手术但肺动脉高压复发或持续存在的患

者中，该指南建议使用靶向药联合治疗，并且强

调对于一些高危患者（这里的高危特指心功能

I I I- IV级）应该使用曲前列尼尔进行治疗。



 对于我们之前提到过的CTEPH患者药物“术前达标”

治疗，指南也进行了观点阐述：指南认为，对于不适

合手术或者不适合PEA外科手术但准备做BPA内科球

囊扩张的患者，使用靶向药治疗可以改善患者的血流

动力学状态，增加手术安全性以及改善术后效果；

 但指南也表示，目前该方案还缺乏经验积累，需要更

多询证学证据进行验证。



首次在妊娠相关肺动脉高压患者中，提出治疗建议，

并强调静脉/皮下曲前列尼尔的安全性



首次在妊娠相关肺动脉高压患者中，提出治疗建议，并强调静脉/皮下

曲前列尼尔的安全性。

亮点四

在过往的指南/共识中，妊娠患者罹患肺动脉高压的治疗策略基本均

只强调“终止妊娠”，对药物治疗讳莫如深，这也使得实际临床工作

中该类型患者难以得到充分合理的重视。在该版指南中，正式提出，

妊娠患者若主观上或客观上坚持妊娠，需要调整靶向药策略，停用

ERAs（安立生坦、马昔滕坦、波生坦等）及司来帕格，改用静脉/皮

下(吸入）前列环素类似物以及PDE5is（西地那非等）。



药品类型 药品通用名 妊娠用药风险等级

PDE5i  五磷酸二酯酶抑制剂
西地那非 B

他达拉非（尚未获适应症） B

前列环素类似物 曲前列尼尔 B

前列环素受体激动剂 司来帕格 X

ERA内皮素受体拮抗剂

安立生坦 X

波生坦 X

马昔滕坦 X

sGCs鸟苷酸环化酶激动剂 利奥西呱 X

FDA妊娠用药风险等级

B级：在动物繁殖性研究中，未见到对胎儿的影响，可在密切观察下应用于孕产妇；
X级：在动物或人的研究中明确其会导致胎儿异常。本类药品禁用于妊娠或将妊娠的患者。

在部分男性中，若可能有备孕准备，也需要强调靶向药的选择，在多位专家的讲课中均提到，部分药物或会通

过精液影响受孕过程，故需要避免使用X级药物。

提示点



结合指南以及国内重点肺动脉高压中心专家意见，对于妊娠期肺动脉高压的靶

向药使用，在此强调以下推广要点：

 告知肺动脉高压既往患者妊娠风险，建议避孕；对于已怀孕的肺动脉高压患

者建议早期终止妊娠；

 坚持妊娠的患者，一定要在肺动脉高压中心规律随访，且早期（孕中期）开

始使用口服药（西地那非）；

 超声评估重度肺动脉高压的患者，或已出现心衰症状的患者，无论轻重，均

建议使用芮旎爾，尽快滴定至目标剂量后持续使用至产后42天，切勿在产

后数天内就停药或降低剂量。



对于低心排量的患者，无论其心功能等级、危险分层现况，

均应考虑使用静脉或皮下前列环素类似物



• 对 于低心排量的 患 者， 无 论 其 心 功能 等 级 、 危 险分 层 现 况 ， 均应 考 虑 使 用静

脉或皮下前列环素类似物。

○ 指南中在阐述右心衰治疗时，强调了外周循环血压的重要性，

提出：体循环平均压＞60mmHg是右心衰治疗的关键目标。

○ 该推荐，强有力地说明了对于部分血压较低的患者，曲前列尼

尔通过改善其血流动力学情况，不但不会加重血压下降，反而

会对患者体循环起到保护、改善的积极作用！

补充说明

○ 紧接着，强调了血流动力学中，心排量对于外周循环的影响，

提出：对于新诊断的低心排量肺动脉高压患者，联合治疗应该

使用静脉/皮下前列环素类似物。

亮点五



靶向药治疗通过改善患者的血流动力学情况，可以为

肝移植建立良好的手术条件



 该 版 指 南 中 ， 不 推 荐 门 脉 高 压 型 肺 动 脉 高 压 患 者 常 规 使 用

PAH靶向药治疗；

 但强调：严重的血流动力学障碍（mPAP≥50mmHg）与肝

移植手术死亡率有密切的关系，所以对于肺动脉平均压较高、

肺血管阻力较大的患者，应该使用靶向药治疗，以改善患者

血流动力学，创造良好的肝移植手术条件。

靶向药治疗通过改善患者的血流动力学情况，可以为肝移植建立良好的手术条件。亮点六



对于口服药未能充分改善症状的艾森曼格患者，更推

荐使用皮下（非静脉）前列环素类似物进行强化治疗



 指南提出 ，对于口服药未 能充分治疗改善 症状的患者 ，考 虑

到艾森曼 格患者右向左分 流存在栓塞风险 ，应选用皮下前 列

环素类似物的强化治疗；

 据此，在心外科或心内科CHD-PAH患者的芮旎爾用药中，

应该更积极地推荐长期皮下治疗。

• 对于口服药未能充分改善症状的艾森曼格患者，更推荐使用皮下（非静脉）前列

环素类似物进行强化治疗。
亮点七



儿童肺动脉高压的治疗策略，指南依然非常强调基于

危险分层的充分治疗



• 在儿童肺动脉高压的治疗策略中，指南依然非常强调基于

危险分层的充分治疗；

• 同时，指南提出，儿童用药剂量应该有更高的要求，通常

应达到50-100ng/kg/min（该指南推荐成人剂量为25-

60ng/kg/min）。

儿童肺动脉高压的治疗策略，指南依然非常强调基于危险分层的充分治疗。亮点八



指南对前列环素类似物

（曲前列尼尔）的推荐03



➢ 指南中强调，治疗过程中“中高危”患者应该使用以静脉/皮下前列环素类似物为基础的靶向药治疗；

➢ 没有左心相关因素（左室舒张功能障碍，包括高血压、冠心病、糖尿病等）的第一大类肺动脉高压患者，对于高

危患者应该在二联基础上，加用静脉/皮下前列环素类似物（曲前列尼尔）联合治疗；而对于中危及高危患者，

则应该采用以静脉/皮下前列环素为基础的三联治疗；

➢ 对于有“严重”血流动力血障碍的中风险患者，也应该加用静脉/皮下前列环素类似物进行治疗；

➢ 在该版指南中，强调了曲前列尼尔皮下使用能改善CTEPH患者的六分钟步行距离等预后指标，同时指出，高剂量使用的

获益会优于低剂量使用；

➢ 在不能手术（包括PEA外科手术及BPA内科介入）、或目前评估不适合做手术的患者中，以及已经做了手术但肺动脉高压

复发或持续存在的患者中，该指南建议使用靶向药联合治疗，并且强调对于一些高危患者（这里的高危特指心功能III-IV

级）应该使用曲前列尼尔进行治疗；

➢ 在该版指南中，正式提出，妊娠患者若主观上或客观上坚持妊娠，需要调整靶向药策略，停用ERAs（安立生坦、马昔滕

坦、波生坦等）及司来帕格，改用静脉/皮下(或吸入）前列环素类似物以及PDE5is（西地那非等）；

➢ 对于新诊断的低心排量肺动脉高压患者，联合治疗应该使用静脉/皮下前列环素类似物（该推荐，强有力地说明了对于部分血压

较低的患者，曲前列尼尔通过改善其血流动力学情况，不但不会加重血压下降，反而会对患者体循环起到保护、改善的积极作用）；

➢ 指南提出，对于口服药未能充分治疗改善症状的患者，考虑到艾森曼格患者右向左分流存在栓塞风险，应选用皮下前列环

素类似物的强化治疗。据此，在心外科或心内科CHD-PAH患者的芮旎爾用药中，应该更积极地推荐长期皮下治疗。

指南对前列环素类似物（曲前列尼尔）的推荐



谢谢关注！
thanks for your attention.


