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摇 摇 晕厥是指一过性全脑血液低灌注导致的短暂意识

丧失及体位不能维持的症状,其特点为发生迅速、一过

性、自限性并能够完全恢复[1]。 晕厥是临床上常见症

状,晕厥患儿占急诊科就诊患儿的 1% ~ 2% [2]。 全国多

中心大样本儿童晕厥基础疾病研究显示,自主神经介导

性晕厥占 70% ~ 80% ,是最常见的病因;心源性晕厥

(cardiac syncope,CS)占 2% ~ 3% ,是第 2 位的病因[3]。
虽然 CS 所占比例不高,但危害大,猝死风险高,其 1 年

内病死率可高达 33% ,儿童和青少年运动员猝死事件

中,19%的猝死者曾有晕厥或晕厥先兆(仅有短暂的意

识状态改变,而无意识丧失)病史[4]。 对晕厥儿童首先

应进行初步评估,通过详细的病史采集、体格检查、卧立

位的血压及心电图可初步分类。 而异常心电图、活动或

仰卧位发作、不明原因猝死家族史、结构性心血管病史、
晕厥发作紧随心悸则常常提示 CS[4]。 儿童 CS 病因大致

分为两类,即心律失常性和器质性心血管疾病性,心律

失常性最常见,部分疾病兼有以上两种因素。 如果初步

评估提示为心律失常性晕厥,应行心电监测;既往有心

脏病史或初步评估后提示有器质性心血管疾病者,应行

超声心动图检查明确[5]。 儿童 CS 病因多样,与成人不

完全一致,不同病因 CS 治疗措施不同,快速识别及明确

CS 病因对恰当治疗、改善预后十分必要。 笔者现就儿童

常见 CS 病因及特点作一综述。

1摇 心律失常性晕厥

儿童心律失常性晕厥可继发于病毒性心肌炎、内科

介入及心脏外科手术后的并发症、心肌病、起搏器或植

入式心脏除颤复律器(ICD)功能障碍、电解质紊乱、抗心

律失常药物不良反应等,也可因自身基因突变引起。 心

律失常引起血流动力学障碍,心输出量骤减或循环中

断,引起脑供血不足是心律失常性晕厥或心源性猝死发

生的根本原因。 当晕厥发生时心电监测技术检测到缓

慢性或快速性心律失常是诊断心律失常性晕厥的金标

准。 当两者缺乏相关性时,发现下面任意一种严重心律

失常也有诊断意义,即域毅域型或芋毅房室传导阻滞

(atrioventricular block,AVB),心室停搏>3 s,快速持久的

阵发性室性心动过速(ventricular tachycardia,VT)或室上

性心动过速(supra ventricular tachycardia,SVT) [1]。 目前

常用的心电监测技术主要包括院内心电监测、Holter 心
电图、植入式循环记录仪和远程心电监测等。

1郾 1摇 缓慢性心律失常

在心律失常性晕厥中,儿童以缓慢性心律失常引起

者常见。 张清友等[6]报道,23 例 CS 患儿中 18 例由心律

失常引起,其中缓慢性心律失常占 13 例。 缓慢性心律

失常性晕厥主要出现在域毅域型及以上的 AVB 和窦房结

功能异常(sinus node dyfunction,SND)两种疾病中,晕厥

的发生与长时间的心脏停搏或严重的心动过缓有关。
有研究[7]发现,芋毅AVB 伴晕厥患者 40% 的心室停搏由

室性早搏诱发,提示芋毅AVB 时,室性早搏可抑制逸搏发

生而出现室性停搏,患者会因室性停搏时间长而出现晕

厥,室性停搏>3 s 是晕厥发生的临界值。 儿童以先天性

AVB 为主,这与母孕期宫内发育异常有关。 宫内感染或

缺氧使房室结细胞发育障碍,出生后出现传导阻滞。 儿

童获得性 AVB 主要由心肌炎、先天性心脏病内科介入术

(尤其室间隔缺损封堵术)及心脏外科手术后引起[8]。
在临床,因 AVB 而出现晕厥的患儿,其基础疾病以暴发

性心肌炎多见,且心电图常常呈芋毅AVB。 50% 的 SND
患者出现过晕厥。 当窦房结和房室结双结节病变时,可
出现窦性心动过缓伴房室交界区起搏功能障碍,房室交

界区逸搏或逸搏心律明显延迟及房室交界区传出阻滞

是导致 SND 晕厥发生的机制。 有研究[9]提出,植入起搏

器是治疗 SND 的重要手段,但不能减少晕厥发作。 有晕

厥史的 SND 者,即使植入起搏器,仍比无晕厥史者病死

率高。 1 415 例 SND 患者植入起搏器后,17郾 5% 仍发生

了晕厥,其中 0 ~ 39 岁的有 7 例,占 2郾 8% 。 儿童 SND 相

对少见,尚缺乏大样本相关研究统计。

1郾 2摇 快速性心律失常

VT 和 SVT 均可引起晕厥发作。 VT 导致晕厥发生

与基础疾病、心功能状态及过快的心室率有关,且前两

者作用更明显。 心电图主要表现为尖端扭转型 VT 或多

形性 VT,也可见快速单形性 VT。 SVT 是儿童常见的快
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速性心律失常,过快的心室率会导致心脏舒张期充盈障

碍和心搏量降低,引起血压下降,脑供血不足从而发生

晕厥。 SVT 发生在非器质性心脏病患儿中多引起晕厥

先兆,但器质性心脏病儿童若发生快速、持久 SVT 则常

引起晕厥发作。 SVT 心电图主要表现为阵发性室上性

心动过速、房性心动过速、心房扑动、心房纤颤等。

1郾 3摇 遗传性原发性心律失常综合征

此类心律失常常致命,青少年发病居多,往往以运动

后不明原因晕厥或晕厥先兆而就诊,多有晕厥或猝死家族

史。 超声心动图很少发现心脏结构异常,未发作时心电图

可正常,可进行运动试验诱发发作。 基因检测对于诊断、
预防及治疗该类疾病有重要作用。 主要涉及长 QT 间期

综合征(long QT syndrome,LQTS)、儿茶酚胺敏感性多形性

室速(catecholaminergic polymorphic ventricular tachycardia,
CPVT)、Brugada 综合征、短 QT 间期综合征 ( short QT
syndrome,SQTS)等与编码心脏离子通道的基因突变有

关的离子通道病[10]。
LQTS 是儿童 CS 常见病因。 分子遗传学研究共确

认了致病基因的 15 个亚型,经证实 75% 的 LQTS 是由

KCNQ1(LQT1)、KCNH2(LQT2)和 SCN5A( LQT3)三个

基因突变引起的,最常见的为 KCNQ1(LQT1) [10],而国

内以 KCNH2(LQT2)多见[11]。 LQTS 易发生尖端扭转性

室速引起反复晕厥发作、室颤甚至猝死。 约 62% 的

LQT1 型患者心脏事件发生在运动中;43%的 LQT2 型患

者发生与情绪激动或压力有关;39% 的 LQT3 型患者多

发生在睡眠时,只有 13%发生在运动中。 男性首次心脏

事件(如晕厥等)发作平均年龄为 8 岁,女性为 14 岁。
QTc逸500 ms 及晕厥发作是提示预后差的危险因素[12]。

CPVT 发病率约为 1 / 10 000,发病年龄为 11 ~ 21 岁,
晕厥是其最常见症状。 一组平均年龄为 11 岁的大样本

CPVT 研究显示,在所有的临床症状中,晕厥占 64% ,心
脏骤停占 33% ,心悸占 7% ,胸痛占 4% [13]。 CPVT 未经

治疗,病死率高,在 20 ~ 30 岁时达到 30% ~ 50% [14]。 第

一次晕厥发生的年龄与疾病的严重程度相关,发作越

早,预后越差。 发作时因儿茶酚胺分泌过多引起心室纤

颤,降低心输出量,引起脑灌注不足,从而出现晕厥。 心

电图正常时运动试验及儿茶酚胺激发试验后呈现室性

异位节律有诊断意义[10]。
Brugada 综合征发病率在 1 / 5 000 ~ 1 / 2 000 之间,男

性发病率高,在儿童及年轻运动员的心源性猝死中,
4% ~ 12%是源于 Brugada 综合征。 晕厥约占本病所有临

床症状的 14% ,且大多数发生在休息或静止时,发作时

心电图表现为室颤等致命性 VT[15]。 而发热时发生心律

失常则更易诱发心源性晕厥[16]。
SQTS 是一种少见的离子通道病,老年人居多,儿童

病例报道较少。 SQTS 为常染色体显性遗传病,主要涉

及 6 个突变基因,其中 3 个突变基因(KCNJ2、KCNQ1 和

KCNH2)最常见,其编码钾离子通道,可诱导快速的钾电

流,加强钾离子通道功能,缩短复极化时间,出现室性心

律失常、房颤而导致反复晕厥发作。 嘈杂环境、运动均

可诱发,部分晕厥也可发生在休息、日常运动时。 SQTS
儿童期即可发病,是婴儿猝死综合征的病因之一。 有报

道显示,62%的患者有临床症状,最常见的表现为心脏

骤停占 34% ,其次为心悸占 31% ,晕厥占 28% ,有 2 例

心脏骤停出现在新生儿中[17]。

2摇 器质性心血管疾病性晕厥

初步评估提示晕厥有心血管功能异常因或有器质

性心脏病可能时,应行超声心动图检查,必要时可行心

导管检查,其对心脏结构功能异常、心瓣膜异常等器质

性心血管疾病引起的晕厥提供直接证据。 此类晕厥主

要与心室流出道梗阻、心脏舒张受限或心肌收缩力减弱

等因素引起心排血量急剧下降,脑供血不足有关,重者

亦可出现休克或死亡,部分也可合并心律失常、神经调

节异常等因素。

2郾 1摇 先天性心脏病(congenital heart disease,CHD)
CS 或猝死常发生在复杂 CHD 中,如主动脉瓣狭窄、

法洛四联佂、完全性大动脉转位、三房心、完全性肺静脉

异位引流等。 以上疾病患儿出现晕厥原因为右室流出

道痉挛或狭窄降低左心室充盈量,减少心排量,降低脑

供血;部分由于血管解剖位置异常,未经氧合的静脉血

通过异常血管直接流入主动脉,或因患儿哭吵、活动引

起心脏血流右向左分流增加,低氧饱和度的静脉血混入

动脉血等原因,导致主动脉血氧分压降低,引起严重的

脑缺氧。 CS 在普通的 CHD 患儿中发病率较低,但也有

报道室间隔缺损合并 Brugada 综合征者出现反复晕厥发

作[18]。 值得注意的是,在 CHD 所有类型中,室性心律失

常与心力衰竭的发生均会增高其心源性猝死风险[19]。

2郾 2摇 肺动脉高压(pulmonary arterial hypertension,PAH)
儿童 PAH 分为继发性和特发性 PAH ( idiopathic

pulmonary arterial hypertension, IPAH)。 儿童 PAH 常继

发于 CHD、CHD 术后、慢性肺部疾病。 2010-2013 年,美
国 18 岁以下儿童每年 PAH 患病率为 (4郾 8 ~ 8郾 1 ) /
1 000 000,继发性 PAH 为(4郾 3 ~ 7郾 3) / 1 000 000,IPAH
为(0郾 5 ~ 0郾 9) / 1 000 000。 约 75%的 PAH 患儿有 CHD,
13%的合并唐氏综合征[20]。 PAH 患儿因肺小动脉内

膜、平滑肌增生引起管壁增厚,而肺血管床结构性改变

使肺动脉压力和肺血管阻力增加,从而引起右室流出道

梗阻,右心血容量增多而左心充盈不足,心排出量降低,
脑供血不足而出现晕厥。 张丹等[21] 研究发现,CHD 术

后出现 PAH 的患儿晕厥发生率约为 7郾 61% ,病死率为

1郾 09% 。 朱燕等[22] 对 IPAH 患儿随访发现,其 1、2、3 年

生存率分别为 91% 、82% 、68% ,晕厥症状发生率约

42郾 1% 。 提示儿童 PAH 中,IPAH 晕厥症状常见且预后

差。 IPAH 患儿出现晕厥往往提示病情重且预后不良,
李奇蕊等[23] 报道 26 例 IPAH 患儿,平均年龄 6郾 6 岁,
9 例(34郾 6% )出现晕厥或晕厥先兆;9 例死亡,平均年龄

5郾 9 岁,死亡组患儿晕厥发生率较存活组高。
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2郾 3摇 心肌疾病

重症心肌炎、心肌病等心肌疾病引起心肌舒张或收

缩功能障碍导致晕厥发作。
2郾 3郾 1摇 重症心肌炎 摇 重症心肌炎可出现晕厥症状,病
死率高。 Saji T 等[24] 研究显示,169 例儿童心肌炎中重

症心肌炎占 64 例,其中约 48郾 4%死亡。 心血管症状中,
心力衰竭最常见,约占 36% ,心源性休克占 13% ,而晕厥

只占 10郾 1% 。 有研究[25] 提出,低灌注是心肌炎常见症

状,低灌注主要表现为嗜睡、晕厥,1 岁以下婴儿多见。
心肌细胞因炎症水肿、变性、坏死,心肌收缩功能急剧下

降,出现心力衰竭,同时可并发致死性心律失常(如恶性

室性心律失常、芋毅 AVB 等)进而引起晕厥。
2郾 3郾 2摇 心肌病摇 心肌病主要包括扩张型心肌病(dilated
cardiomyopathy,DCM)、肥厚型心肌病(hypertrophic cardio鄄
myopath,HCM)、致心律失常性右室心肌病、限制性心肌

病,晕厥发生常与心肌收缩、舒张功能障碍、心律失常、
神经反射等多种因素有关。

国外多中心研究表明,DCM 是儿童心肌病常见类型

之一,占所有心肌病的 58郾 6% ,该病起病隐匿、预后差,
确诊时多已出现芋 ~ 郁级心功能,各种心律失常及左心

腔或全心腔扩张,心力衰竭及心律失常是 DCM 主要死

因。 诊断年龄大、心肌病家族史、左室缩短分数低会增

加 DCM 患儿猝死风险[26]。 部分患儿猝死前可有症状,
在一份调查中显示,在 114 例心律失常性猝死综合征中,
头晕(43 例,38%)及晕厥(27 例,24%)是最常见的发作前

症状[27]。 晕厥发作与突发心律失常或心力衰竭影响脑供

血有关。 DCM 伴束支传导阻滞者更易发生晕厥。
HCM 是一种常染色体显性遗传病。 5 ~ 15 岁患儿

年病死率为 1郾 8% ,HCM 是运动员心源性猝死的原因之

一。 所有 HCM 患者中,15% ~ 25%可出现晕厥或晕厥先

兆,常发生在运动后。 在 84 例 HCM 患者中[28],18 岁以

下的占 6% ,17郾 9% 出现晕厥,其中 11郾 9% 为梗阻型,非
梗阻型仅占 6% ,提示梗阻性 HCM 更易出现晕厥。 重度

左心室肥厚(逸30 mm)是儿童猝死的高危因素。 流出道

梗阻导致心肌缺血,从而诱发迷走神经反射,导致血流

动力学异常或诱发恶性心律失常(其中以 VT 多见)与心

排出量下降引起的脑灌注不足均可导致晕厥或猝死。
致心律失常性右室心肌病以右室功能障碍和室性

心率失常为特征,常染色体显性遗传为主要遗传方式。
儿童中以年长儿居多,在心源性猝死病因中,本病占

5% [10]。 患者右心室正常心肌组织被纤维脂肪组织代

替,右心室收缩功能下降,心搏出量降低,右心室容量增

加,出现右心室扩张及心力衰竭。 同时,反复发作的源

于右心室的 VT、VT 恶化成心室扑动、心室颤动导致严重

血流动力学紊乱,脑供血下降,是晕厥发生的原因。
限制性心肌病发病率低,在儿童心肌病中仅占

2郾 5% ~ 5郾 0% ,预后较差,确诊后仅有一半生存周期为

2 年。 心脏肥大、发病年龄小、血栓栓塞、晕厥等都是猝

死的危险因素。 有文献提出限制性心肌病患儿在晕厥

症状发生后 4 月内有猝死风险。 此外,限制性心肌病患

儿一旦出现心肌缺血可于数月内因致命性室性心律失

常而死亡。 心脏移植是唯一有效的治疗手段,5 年生存

率可达 70% ,10 年生存率 60% [29]。 心内膜及心内膜下

心肌纤维化、增生、附壁血栓形成,心腔缩小或闭塞,心室

充盈障碍及顺应性下降,心脏舒张功能严重受损,入心血

流量减少,心排量低,脑供血减少,是晕厥发生原因。

2郾 4摇 心肌梗死

儿童的心肌梗死很少见,只有约 4% 的患儿有胸痛

表现,约 5% ~ 15%心肌梗死患者以晕厥为首发症状,大
多为急性下壁心肌梗死,少数为前壁梗死。 儿童心肌梗

死最常见的基础疾病为川崎病,其次为冠状动脉起源 /
结构异常(如左冠脉起源于肺动脉)、围产期窒息、冠状

动脉病粥样硬化以及血凝功能异常等[30]。 心肌广泛坏

死,心排出量急剧下降,引起低血压和脑灌注不足;或发

生室性心动过速和缓慢性心律失常;少数还可因神经反

射引起周围血管扩张而导致晕厥。 儿童心肌梗死的整

体预后较成人好,经及时、有效的治疗后较少留下心脏

功能障碍,治疗目标为减少心肌氧耗、提高氧供。 需要

儿内科心导管及心胸外科联合治疗。

2郾 5摇 心包疾病

病毒感染、结缔组织病、肿瘤性疾病、寄生虫或外伤

均可引起心包疾病。 急性心包填塞、缩窄性心包炎均可

出现晕厥症状。 急性心包填塞发生时,心包脏层与壁层

之间短期大量液体聚集,严重限制血液回心及心脏搏

动;心包缩窄后,心室舒张期充盈受限,最终心排量下降

而出现脑供血不足发生晕厥。 但目前因儿童心包疾病

而引起的晕厥报道较少,考虑可能与目前心脏超声等相

关检查方法增多,检出技术水平增高有关。 一经诊断,早
期已予积极干预,故此类疾病出现晕厥的相关报道少见。

2郾 6摇 心瓣膜疾病

二尖瓣脱垂多伴有二尖瓣关闭不全,严重而持续的

二尖瓣返流会造成左房和左室进行性增大,左心射血功

能降低,最终导致心力衰竭,心排出量减少,脑供血量下

降,从而出现晕厥。 二尖瓣脱垂引起晕厥者少见,尚未

见有关儿童病例的报道。

2郾 7摇 心脏黏液瘤

儿童心脏肿瘤是罕见疾病,在儿童心脏肿瘤类型

中,心脏黏液瘤是常见良性心脏肿瘤类型之一,通常出

现在左心房,多数无临床症状,或仅有心脏杂音,部分患

者可出现晕厥症状。 在 166 例心脏肿瘤儿童中(心脏黏

液瘤 15 例),有晕厥表现的仅有 3 例,占 1郾 8% ,而临床

症状只有心脏杂音者最多,占 32郾 5% [31]。 瘤体质松、易
碎者,可出现瘤体脱落,导致栓塞引起晕厥。 另外,瘤体

大或蒂长随血流活动者易阻塞瓣膜口或大血管,导致血

流受阻,出现晕厥发作,重者猝死,而体位改变致肿瘤位置

移动,阻塞解除,亦可恢复。 尽早手术治疗是关键,且应尽

可能多的切除肿瘤周围组织以降低复发率。
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2郾 8摇 主动脉夹层(aortic dissection,AD)
AD 是最致命的心血管急症之一,典型症状为剧烈

胸痛、低血压、晕厥,在出现症状未经治疗的患者中,致
死率为每小时 1% ~ 2% 。 本病临床上较少见,以成人为

主,儿童病例罕见。 依据 Stanford 分型标准将 AD 分为

A、B 两型。 A 型:不论破口部位,只要升主动脉受累;B
型:夹层仅在左侧锁骨下动脉起源远端的主动脉部分。
有研究[32]显示,865 例 16 ~ 81 岁 AD 患者中有225 例出

现神经系统症状,晕厥者 49 例,占 5郾 7% ,仅次于头晕。
A 型出现神经症状者 170 例,B 型 55 例,提示 A 型更易

出现神经系统症状,这可能与夹层部位有关,A 型更易

累及颈总动脉,导致脑缺血,从而出现晕厥等表现。 此

外,在最初主动脉内膜破裂时,主动脉壁内形成血肿,主
动脉压力增加,主动脉弓压力感受器受到刺激,兴奋迷

走神经,交感神经受到抑制,血压降低、心率减慢也可造

成晕厥发生[33]。
综上所述,CS 是最危险、最严重的儿童晕厥类型,心

律失常及器质性心血管疾病为其主要病因,部分 CS 常

同时存在以上两种因素,部分可能还合并有神经调节异

常。 危险分层有助于治疗及判断预后,但目前缺乏儿童

的危险分层工具。 各种伴有晕厥发生的心脏疾病有不

同的年龄分布特点,儿童 CS 的常见病因与成人不同。
随着基因检测技术的发展,越来越多的不明原因晕厥和

猝死被证实为遗传性原发性心律失常综合征。 目前对

于儿童 CS 病因的研究仍缺乏大样本多中心的研究。
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摇 摇 肺动脉高压( pulmonary arterial hypertension,PAH)
作为一种心血管疾病,目前是临床医学界公认的一种难

治性病症,不但限制患者的运动能力,更影响其日常生

活质量。 虽然经过数十年的研究,药物治疗确实能够缓

解症状、提高运动能力、减少住院率,但在改善生活质量

和生存效益方面无显著进展。 鉴于目前的治疗都是针

对缓解疾病症状及解除肺血管收缩的对症治疗,因此迫

切需要新的治疗方法来解决肺血管的病理重构问题。
近 20 年来研究发现,内皮祖细胞( endothelial progenitor
cells,EPCs)移植能够对受损内皮细胞产生修复作用,并
促进受损部位新生血管和动脉血管床的形成,部分逆转

其血管重构,在难治性缺血类疾病方面具备明确的治疗

效果,比如心绞痛、缺氧性脑损伤、心肌梗死、肢体缺血

以及急性肾损伤等[1-3]。 笔者现就 EPCs 移植在肺动脉

高压应用的研究进展作一综述。

1摇 肺动脉高压(PAH)简介

目前认为,PAH 是由于肺血管收缩和肺小动脉重构

导致血管弹性和内径减小的一种渐进性心血管疾病,主
要影响肺小血管,以肺血管床广泛收缩导致肺血管阻力

不断增加为临床特征,进而引起肺血管重构和血管闭

塞,进一步加重右心室的压力负荷,诱发心力衰竭[4]。
但是,时至今日 PAH 的确切分子机制仍未揭示清楚。 研

究发现本病症主要存在肺血管收缩、肺血管重构、血栓

形成等肺血管病理改变,其中肺血管重构是 PAH 最关键

的病理改变,此过程涉及神经内分泌激素、生长因子受

体等多种细胞因子协同作用[5-7]。 PAH 患者的药物治疗

主要集中于 4 个方面:磷酸二酯酶抑制剂、前列环素类

似物、钙离子通道阻滞剂、内皮素受体拮抗剂,目标是缓

解肺血管收缩。 上述药物虽然可部分延缓病情进展,延
长患者的生存时间,但并未从根本上治愈疾病,无法逆

转肺血管重构,这促使我们不断探究新疗法来解决肺血

管重构这一难题。

2摇 内皮祖细胞(EPCs)简介

1997 年 Asahara 等分离出 CD34+ 单核细胞,研究发

现该细胞能够分泌促血管生成因子,表达前体细胞和内

皮细胞的标志物,可以促进受损部位血管的新生,后来

该细胞被证实为 EPCs[8]。 EPCs 具体存在部位包括外周

血、骨髓以及脐血等,其属于血内皮细胞家族当中的前

体细胞。 当组织发生创伤或缺血时,机体通过释放趋化

因子和细胞因子等动员 EPCs,使其首先从骨髓移行到全
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