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先天性单侧肺动脉缺如的影像诊断

—
附 2 例报告及文献复习

夏黎明 周燕发

【摘要】 目的 :先天性单侧肺动脉缺如(uAPA )虽然少见
,

但合并先天性
』

“脏病或 / 和伴有肺动脉高压的 u AI〕A 的早

期诊断非常重要
,

因此
,

要认识本病的影像学检查方法及征象
。

方法
:
笔者报道 2 例 U Ap八

,

均进行了胸部平片
、
B 超

、

心

导管及心血管造影检查
,

1例 行手术治疗证实
,

并复习文献报道
。

结果
:
胸片

、

CT
、

M IU 及心血管造影检查都具有相应的表

现
。

结论
:
胸片为本病 的诊断提供线索

,

CT
、

M RI 与 心血管造影具有确诊价值
,

血管造影更能 了解异常供血情况

【关键词 ] 先天畸形 肺动脉
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先天性 单侧肺动脉 缺 如 (
C o

nge nit al un il at e
ral ab

-

se nc e of a
Pu lino

n ry art
e ry

,

UA以 )是一 种罕见 的肺血管

畸形
,

又称单侧肺动脉近段中断
,

单侧肺动脉不发育或

发育不全
。

最早 由 I、e n tze l等人 18 68 年报道
,

到 1992

年全世界报道的病例约 1印 例圈
。

我院经证实的 uA
-

PA 有 2 例并复习文献报道如下
。

病例报道

1
.

病例 l

女
,

12 岁
,

反复咳嗽
、

气促 8 年
,

咯血 2 次入院
。

患

儿出生后 ro 个月开始咳嗽
、

喘气
、

无紫给
,

每年发作数

ro 次
,

经抗炎治疗后病 情好转
。

入院前半月
,

咳嗽加

剧伴气促
,

咯鲜血 2 次
、

每次约 5 一 7 ml
。

体检 呼吸为 28 次 / 分
,

脉博为 100 次 / 分
,

律齐
,

咒 亢进
,

胸骨左缘第 3 一 4 肋间可闻吸 2 / 6 级 收缩期杂

音
,

双侧股动脉区可 闻及枪击音
,

毛 细血管搏 动征 阳

性
。

心导管检查结果 先天性心脏病 (动脉导管未 闭

伴肺动脉高压 )
。

心电图检查
:
窦性 心律

,

电轴右偏
+

21 00
,

左右心室大
、

以右室大为 主
。

B 超检查
: 主动脉

43 田30 同济医科大学附属同济医院放射科

稍宽
,

博动尚可
,

右心室不大
,

左心室增大
,

二尖瓣双峰

前后叶镜像呈高流量型
。

X 线检查 ¹ 胸部平片
:示两肺血不对称

,

左侧多

于右侧
,

右肺野血管纹理稀疏
、

纤细
,

右肺门影消失
、

未

见明显右肺动脉干
,

左侧肺动脉增粗
,

纵隔轻度 右移
,

右侧胸廓较左侧小
。

主动 脉结 因纵隔移位显示 不清
,

肺动脉段显 突
,

右心室增大
,

左心室轻度增大 (图 1)
。

º升主动脉造影 : 主动脉及降主动脉近段显影 良好
,

主

动脉显影后 1 秒时肺动脉主干显影
, 2 秒时左 肺动脉

主干及分支依次显示 ;右肺动脉及分支均未显影
,

并见

右侧内乳动脉显影并增粗
。

» 右心室造影 : 右心室显

著扩大
,

肌小梁增粗
,

主肺动脉及左肺动脉显示 明显扩

张
,

左肺动脉分支也显示增粗
,

右肺动脉未显示
,

仅见

主肺动脉右缘一小 圆弧状残端影
,

且光滑
,

显 影较淡

( 图 2 )
。

2
.

病例 2

男
,

16 岁
,

活动后 出现 口 唇及 面部 紫给 14 年入

院
。

患者 2 岁时哭 吵及活动后 出现唇周 紫给
,

休息及

平静后好转
,

玩耍时常有蹲踞 现象
,

病人生长缓慢
,

活

动受限
。

体检 呼吸为 25 次 / 分
,

脉博 为 102 次 / 分
,

口 唇
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肺血管丛的连接持续存在所致
,

主动脉供血很可能是

肺动脉 弓的背侧部分持续存在所致
,

升主动脉供血可

能是肺动脉 弓的腹侧部分的移位失败所致
,

而不是肺

动脉形成失败所致川
。

常见的供血动脉为支气管动脉

及起源于升主动脉 或降主动脉的迷 走动脉
。

此外
,

血

供可来 自无名动脉
、

肋间动脉
、

内乳动脉
、

锁骨下动脉
、

冠状动脉等 [z, “
,

’”
,

“
,

‘3 )
。

其 中来 自主动脉 的供血动脉

较易 导 致 肺 动 脉 高压
。

PO OL 等人 报 告 单纯 UA
-

PA 19 % 的病例发生肺动脉高压阔
。

本组 1 例右 u Ap A

升主动脉造影显示内乳动脉增粗
,

表 明参与供血
,

另 l

例未行主动脉造影
,

不 了解供血情况
,

因此
,

为明确供

血动脉需行主动脉造影检查
。

4
.

U APA 的影像学诊断及鉴别诊断

UA I〕A 的胸片虽不能确诊
,

但具有重要 阳性征象
,

其表现为患侧肺血 管纹理稀疏
、

纤细
,

侧支血管 (支气

管动脉 )扩张
,

形成网状或带状影
、

肺门影消失
,

患肺容

积缩小
,

肋间动脉供血者见肋骨下缘小切迹
。

本组 2

例患者肺部 X 线表现较为典型
,

为诊断本病提供了线

索
,

作为进一步造影检查 的依据
。

右 心室或肺动脉造

影具有确诊价值
,

其表现 为患侧肺动脉 中断
,

常呈柞

状
,

边缘光 滑
。

造影对合 并的先心病 也有诊 断价 值
。

CT 与 M RI 均 能清楚显示肺动脉缺 如
,

尤其是 M RI 不

用造影剂
,

多平面
、

多序列成像更具优势
,

对先心病也

有较大的诊断价值回
。

异常供血动脉 以主动脉造影检

查最佳
。

UAPA 的胸 片 表 现 需 与 单 侧肺 动 脉 发 育 不 良

(Sw yg e r ~

J
~

s

~ leed
syn d go ne )鉴别

。

其鉴别要点为
:

¹ 深呼气未摄片后者有支气管阻塞及空气储 留征象 ;

ºUA以 常合并先 心病或肺动 脉高压
,

其它检查更有

利于鉴别
:
¹ 支气管造影

,

后者支气管扩张
、

狭窄 ;º右

心室或肺动脉造影
,

后者及肺 动脉及分支细小 ; » CT

及 M RI 也 可显示肺动脉 有无或 变细 ; ¼ 同位素肺 扫

描
,

肺通气与肺血 流灌注检查
,

前者仅有肺 血灌注缺

损
,

而肺通气正常
,

后者肺血灌注与肺通气均减低
。

另外需要鉴别的是肺动脉栓塞仁’“
,

’4〕
,

甚至血管造

影也难区别仁’0] 。

鉴别要点为
:
¹ 增强 cT 与 MRI 能显

示肺动脉是否存在 以及肺动脉内的血栓 ; º无肺动脉

高压者可排除肺动 脉栓塞 ; » UAPA 发病年龄较小
,

尽

管报道 u APA 的最大年龄为 68 岁圈
,

但年龄大的患者

多无明显症状 ; ¼ 伴有右位主动脉 弓的患者多为 U A
-

PA ; ½ 有深部静脉血栓史 或长期卧床患者则发生肺动

脉栓塞的可能性大
。
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