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超声诊断右肺动脉缺如合并肺静脉异位引流及动脉导管未闭1例
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患者韩××，男，5个月，因生后紫绀就诊。超声所见：

肝脏位于右季肋区，心脏位于右侧胸腔，心房正位，心室右

襻，右心扩大(RA26mm、RV25mm)，左心偏小。房间隔中

上部回声中断5mm，室闻隔连续。三尖瓣关闭欠佳，余瓣

膜结构及启闭运动正常。左房后上方未见有肺静脉连接，

_Ur见两条肺静脉于左房后上方合成一宽约6mm共I叫肺静

脉于，于卜腔静脉开口处共同汇入右房。主肺动脉扩张，未

见向右发出的肺动脉，主肺动脉向左延续为左肺动脉(宽约

7mm)，于其左前显示宽约4mm异常管道，连于肺动脉与降

主动脉之问。冠状静脉赛宽6mm。彩色多普勒检查：房水

平右向左分流。上述异常管道内探及双向血流信号，收缩

期右向左血流速度Vmax 3．8m／s，舒张期左向右血流速度

O．8m／s。i尖瓣中量反流Vmax 4．4m／s。超声诊断为：先

天性心脏病，单发右位心，肺静脉异位引流(心上型)，房间

隔缺损，房水平右向左分流，右肺动脉缺如。动脉导管未闭，

动脉水平双向分流，三尖瓣中量反流，肺动脉重度高压。术

中所见：心脏位于右侧胸腔，右肺缺如，右肺动静脉缺如，左

肺静脉于左房顶部汇入上腔静脉入右房，房间隔缺损(宽

5mm)，动脉导管未闭(宽5mm)。

讨论：单侧肺动脉缺如(unilateral absence of pulmona—

ry artery，UAI)A)又称单侧肺动脉不发育或发育不全。

1868年首次由Fraentzel报道，是非常罕见的先天性心血管

畸形。UAPA可单独发牛(单纯性)，但非常罕见，常合并其

他心血管畸形(合并畸形)。国外报道UAPA的发生率是

1／200000．且多为小儿合并畸形病例(约占78％)，成人更为

少见[1。2]。肺动脉由胚胎发育初期第6对动脉弓演化而来，

当发育过程中任何原因导致其位置、衔接等方面未能同步

或按比例进行，就会形成肺动脉发育不全或缺如。本病可

单侧也可舣侧发生，但双侧者出牛后就夭折，所以f临床上以

单侧病例多见。左肺动脉缺如常合并法洛四联症。右肺动

脉缺如常合并动脉导管末闭及室间隔缺损。UAPA患侧肺

的供血动脉常为支气管动脉及起源于升主动脉或降主动脉

的迷走动脉，此外也可来自于无名动脉、肋间动脉、乳内动

脉等。由于一侧肺动脉发育异常，供血来自发育不好的侧

支，对侧肺动脉接受过多的血流灌注，因而患儿常合并肺动

脉高压。

UAPA常见的临床症状有：1)反复肺部感染：UAPA

患侧肺内低通气使得纤毛清除能力下降和炎性细胞堆积。

因Iii『容易感染。2)咯血：由于uAPA患侧肺内形成广泛的

侧支循环。但侧支循环发育不好，供血较差，故易出现咯I舡。

3)活动后胸闷、气急：常出现在肺动脉高压形成之后，随着

肺动脉压的升高，导致右心功能受损。从『『ii加重活动耐量受

限程度。该患儿由于合并完全型肺静脉异位引流，故因紫

绀就诊。又冈一侧肺缺如，对侧肺代偿增大，患儿年龄较

小，活动量小，未出现明显}二述症状。

uAPA是一种罕见的肺皿管畸形，该患儿同时合并多

发畸形(单发右位心、一侧肺缺如、肺静脉异位引流及动脉

导管未闭)更是少见。该患儿在外院就诊时，医生曾将未闭

动脉导管误诊为狭窄的左肺动脉。报道本例，旨在提高大

家对泼病的认识，提醒超声医师做检查时要仔细榆查肺动

脉，观察肺动脉分支及走I甸。超声观察肺动脉，主要从心底

短轴切面、高位心底短轴切面(高一个肋间)、剑下短轴切面

及胸骨上窝切面等，但由于肺动脉受气体及外围组织影响

较大，有时很难显示清楚，特别足分支。对于超声确实显示

不清者，可以建议心血管增强cT或造影，以免漏溟诊。
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