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先天性心脏病合并左侧肺动脉重度发育不良１例
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１　病例资料

患者，女，２岁，因“发现心脏杂音２月”入院。入院查体：

窦性心律，胸骨左缘可闻及Ⅱ～Ⅲ级收缩期杂音。入院后 Ｘ

线胸片检查：胸廓对称，双肺纹理增多、紊乱。超声心动图检查

（图１）：右心室内径增宽、流出道增宽，肺动脉总干增宽，内径

１４ｍｍ；卵圆孔未闭，右向左分流；右肺静脉内径４．５ｍｍ，汇入

左心房处血流速３ｍ／ｓ，压差３６ｍｍＨｇ，提示右肺静脉狭窄；

肺动脉高压。心血管造影检查：肺动脉总干内径１５ｍｍ，右肺

动脉内径１１ｍｍ，左肺动脉内径２．１ｍｍ，左肺动脉发育不良，

内径极其细小，动脉导管未闭，大小５．９ｍｍ，右侧肺静脉发育

畸形，走形扭曲，汇为一支后入左心房。右心导管检查：肺动脉

收缩压／舒张压／平均压为７２／３８／５０ｍｍ Ｈｇ（１ｍｍ Ｈｇ＝０．

１３３ｋＰａ），肺小动脉嵌入压为８ｍｍＨｇ。最后诊断：动脉导管

未闭，先天性左侧肺动脉重度发育不良，右侧肺静脉走行扭曲，

卵圆孔未闭，肺动脉高压。

　　高位胸骨旁大动脉短轴切面示肺动脉总干延续为右肺动脉，左肺

动脉未显示。

图１　　超声心动图

２　讨　　论

肺动脉发育不良是指肺动脉瓣上的肺动脉系统发育不良，

可发生在肺动脉及其分支的任何部分，其发病率约占先天性心

脏病的４．４％，是一种罕见的的先天性畸形，其中４０％为单发，

６０％合并其他心脏畸形。常见的并发心血管畸形有法洛四联

症，动脉导管未闭，共同动脉干、三尖瓣闭锁、大动脉错位、主动

脉缩窄及主肺动脉间隔缺损等［１］；还可伴一侧肺不发育。较左

侧而言右侧肺动脉发育不良较少合并其他心血管畸形，而且普

遍认为预后较好［２３］。本例左侧肺动脉发育不良与右侧肺静脉

发育不良、动脉导管未闭并存，仅凭患者的病史、体征与心电图

检查不易诊断；Ｘ线胸片可表现为两肺血管不一致，但缺乏特

异性；超声心动图亦容易漏诊，原因是左、右肺动脉不易观察，

易将粗大的动脉导管误认为左肺动脉，而忽视了发育不良的细

小远端分叉结构。

回顾分析本例诊治过程，超声心动图因实时、便捷、价廉而

成为先天性心脏病筛查的首选影像学检查方法。在多切面扫

查均未清晰显示肺动脉左、右分支时；在升主动脉、主动脉弓或

降主动脉见异常分支血管向一侧肺动脉方向走行，多普勒取样

框于该异常分支血管内获取连续性异常充填频谱时；当单一的

心内畸形不足以解释肺动脉高压时，均需考虑该病的存在。临

床上对心内畸形患儿，若肺动脉压力明显增高，患侧胸廓小，膈

肌抬高，一侧肺发育不良者，Ｘ线胸片中两肺纹理不对称，对侧

肺纹理稀少，或发现网状结构的侧支循环和异常血管者，应考

虑心血管造影检查，不但可以明确是否合并先天性心脏病，明

确是否伴发一侧肺动脉缺如或发育不良，以及肺动脉狭窄的部

位和程度等，同时还可以监测肺动脉压力情况。目前超高速

ＣＴ，尤其是螺旋ＣＴ增强显影对肺动脉及周围细小肺动脉有

着良好显影，可以从不同角度、任意深度显示肺血管的轮廓及

走行、肺血管腔内栓子的形态，显示病灶、肺部供血血管来源及

血液回流方向，对肺动脉的评估有类似心血管造影的结果［４５］。

核磁共振成像可准确显示肺动脉及其分支发育情况、直径及病

变信息，为外科手术提供重要信息。尤其在对肺血管测量准确

性上与心血管造影无明显差异［６］。临床诊疗中提高对本病的

认识，多种影像学检查方法相 结合，可大大提高本病的检

出率。
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