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　　先天性单侧肺动脉缺如(unilateral absence of pulmonary 

artery，UAPA)是一种非常罕见的先天性心血管畸形。早期多无症状，

首诊多以胸痛、胸闷及呼吸困难等症状就诊，根据临床症状不易与肺动

脉栓塞、心梗、心绞痛等鉴别，可以通过CT肺动脉造影、MRA等影像学

检查明确诊断。通过报道我院1例成人单纯性单侧肺动脉缺如，以提高

对其临床及影像学特点的认识。

　　1  病例资料

　　患者，女，54岁，因“走路后出现剑突下疼痛，伴胸闷气短、大

汗，走路后出现，休息时缓解”为主诉，于2016年8月16日来我院就

诊。患者每次发作持续不固定，无咳嗽、咳痰、心慌等症状，发病以

来双下肢轻度水肿。既往结核性胸膜炎，异位妊娠手术，无糖尿病、

高血压及肝炎病史。查体：双侧胸廓无畸形，双肺叩诊呈清音，听诊

呼吸音正常，未闻及干湿啰音。心前区无隆起，未触及震颤，心界不

大，心率75次/分，节律规律，各瓣膜听诊区未闻及杂音。心电图：窦

性心律，T波改变。心脏彩超：静息状态下右房室内径增大，三尖瓣大

量反流，肺动脉高压(重度)，二尖瓣、肺动脉瓣少量反流。拟诊断：冠

状动脉粥样硬化性心脏病，肺动脉高压，肺动脉栓塞待除外。实验室

检查：PH 7.43，二氧化碳分压(PaCO2)33mmHg，氧分压(PaO2)76mmHg，

乳酸(LAC)0.6mmol/L，剩余碱(BE)-1.6mmol/L，氧饱和度(SO2)，血红

蛋白浓度(tHb)144g/dL，氧合血红蛋白(O2Hb)94.1%，一氧化碳血红蛋

白(COHb)1.5%，血浆D-二聚体测定(DDi)0.31mg/L。拟诊：“肺动脉高

压，不稳定型心绞痛，肺动脉栓塞待除外”收入院。入院320排CT肺动

脉造影(CTPA)示：右肺动脉干起始部呈盲端，管壁规则，表面光滑，右

肺各叶、段肺动脉及其分支肺动脉未见显影(图1-2)；患侧纵隔旁及膈

肌处侧枝小血管形成，且走行迂曲、扩张(图3-5)。CTPA诊断：单纯性

右肺动脉缺如。
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图1-2 VR结合轴位显示右

肺动脉干起始部呈盲端，

管壁规则，表面光滑，以

远未见相延续之血管影。

图3-5 MIP显示患侧纵隔

旁及膈肌处侧枝小血管

影，走形迂曲、扩张。
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　　先天性单侧肺动脉缺如是由

Fraenlzel学者在1868年首次报

道了这种非常罕见的先天性心血

管畸形，这种心血管畸形是由于

胚胎发育时期各种原因导致第6

对原始主动脉弓腹侧不发育或过

早闭塞，以主肺动脉与肺内肺动

脉的连接段单侧缺如为主要解剖

特点。国外报道UAPA的发病率极

低，且多以合并其它心血管畸形

多见，尤其常合并法洛四联症，

而成人单纯性单侧UAPA尤为少见
[1]
。国内学者李江林等报道中29

例肺动脉缺如患儿全部合并其它

心血管畸形
[2]
。本病单纯性单发

者通常发生于右肺动脉，而左肺

动脉缺如多数会伴发其它心血管

畸形
[3]
。

　　UAPA患者常因合并其它心血

管畸形所导致的相应临床症状而

就诊，对于单纯性UAPA患者早期

无任何临床症状，当然其生存

时间也相对较长，目前国外报

道
[4]
最大年龄为68岁，正因如此

也极其容易被忽视或漏诊。随着

年龄增大、心脏负荷增加，诱发

胸闷、气急，甚至严重肺动脉高

压、咯血等症状时才来就诊。据

文献报道
[5-6]

约19%～44%单纯性单

侧UAPA后期会出现肺动脉高压，

因此也提醒临床及影像科医生接

诊不明原因肺动脉高压患者时应

考虑到本病可能。

　　影像学检查手段的多样性，

且在临床应用中的飞速发展，对

UAPA定性诊断起到至关重要的作

用。目前常用的影像检查方法有

心血管-肺动脉造影(DSA)、多排

螺旋CT肺动脉造影(CTPA)、肺核

素通气灌注扫描、经胸多普勒超

声、磁共振MRI等
[7]
。但作为无创

性检查手段之一，多层螺旋CT肺

动脉造影(CTPA)有着独到之处，

CTPA的VR像以不同灰阶形式将容

积内全部像素总和空间立体显

示，能任意角度、多方位观察肺

动脉空间解剖关系
[8-9]

。VR像结

合轴位像能立体、直观的识别出

肺动脉缺如的数量、解剖部位及

程度，其MIP、MPR及CPR可显示

患侧周围细小血管及侧枝循环是

否形成，另外在判断是否合并其

它血管畸形方面，也能提供多角

度、多方位的数据及三维的解剖

形态，同时还可以提供细小的肺

部病变情况。CTA的检查结果不

受限于操作者，可由多人在不同

时间、任意角度及不同切面上对

同一病例进行观察，其诊断结果

具有明显客观性。低剂量、超薄

层、炫速CTA技术的飞速发展，在

保证图像质量的前提下，大大降

低了对患者心率及呼吸的要求，

且安全系数高、检查时间短、成

像速度快，对于婴幼儿及病情危

重不能耐受DSA检查患者有重大意

义，因此多层螺旋CTA在诊断单纯

性UAPA及合并复杂心血管畸形方

面具有较高的实用价值。

　　单纯性单侧UAPA的CTPA直接

征象为一侧肺动脉缺如，缺如侧

起始部呈盲段，且断端光滑、血

管壁规则，以远未见相延续之血

管影；间接征象为患侧肺透过度

增高，肺支气管血管束稀疏、减

少，患侧膈肌抬高。另外需与单

侧肺动脉狭窄、肺动脉栓塞、特

发性单侧透明肺综合征、单侧阻

塞性肺气肿、Swyer-James综合征

等鉴别
[10]

。

　　总之，虽然单纯性单侧UAPA

非常罕见，不能作为常规思维诊

断，但临床及影像科医师要提高

对单纯性单侧UAPA的全面认识及

临床诊断，减少误诊。CTPA对于

单纯性单侧肺动脉缺如具有独立

明确诊断价值，也可为治疗方案

的制定、外科手术及介入手术术

式的选择提供更多有价值的信

息。
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