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Ultrasonic diagnosis of simple right pulmonary artery absence：a case report

超声诊断单纯右侧肺动脉缺如1例
吴志霞 苏 叶 李春梅

［中图法分类号］R445.1 ［文献标识码］B
患儿女，12岁，因反复咳嗽 1个月，发热 3 d入院。体格检

查：双侧扁桃体Ⅰ度肿大，右侧胸廓塌陷，左肺叩诊清音，右肺

叩诊实音，左肺闻及细湿啰音，右肺上野呼吸音粗，右下肺野未

闻及呼吸音。胸片示：心脏及纵膈右移，右肺野均匀性实变，右

侧膈肌显示不清，右肺门影缺失，左侧肺代偿性增大（图 1），提

示右肺发育不良。超声心动图检查：肝脏右位，腹主动脉位于

左侧，下腔静脉位于右侧，心脏右移，心尖朝左，主肺动脉直接

延伸为左肺动脉，未探及分叉及右肺动脉（图 2），左肺动脉距起

始部约10 mm处可探及向右分支动脉。彩色多普勒示主肺动脉

血流信号直接延续为左肺动脉（图 3）。超声提示：心脏右移，右

侧肺动脉缺如。后行CTA检查：心脏右移；右侧胸廓塌陷，右侧

胸腔内未见确切正常含气肺组织影，右肺动脉及肺静脉缺如

（图 4），右侧支气管未见发育；左肺代偿性增大，突向右侧。患

儿对症治疗后好转出院。

图 4 CTA纵膈窗示主肺动脉直接延

续为左肺动脉，右肺动脉缺如

图 1 胸片示右侧胸廓缩小，右肺野

均匀性实变，右侧膈肌显示不清

图2 超声心动图示右肺动脉未显示，

主动脉、左肺动脉及分支显示清晰

图 3 彩色多普勒示肺动脉主干血

流信号直接延续为左肺动脉

讨论：单侧肺动脉缺如是一种罕见的先天性肺血管畸形，

右侧较左侧多见，左侧多伴发复杂心血管畸形。在胚胎发育

时，原始肺动脉由腹侧的第六动脉弓和肺组织周围的鳃后血管

发育形成。当第六对主动脉弓的一侧发育缺陷或过早闭塞时，

导致主肺动脉与肺动脉之间的连接段缺如，从而引起一侧肺动

脉缺如。本例患者右侧胸腔内未见确切含气体肺组织，右肺动

脉未探及，未合并其他心内畸形，属单纯性右肺动脉缺如。

肺动脉缺如的超声心动图表现为心底大动脉短轴切面未

探及主肺动脉分叉结构而呈圆弧形改变，即主肺动脉直接延续

为左或右肺动脉，二维及彩色多普勒均未探及另一侧肺动脉。

临床主要表现为气促、咯血及反复肺部感染等非特异性的呼吸

系统症状，故易漏诊，合并心内畸形的患者易误诊。单纯右侧

肺动脉缺如很少有临床症状，因此诊断非常困难。目前，对该

畸形的治疗主要是针对有临床症状、肺动脉高压及合并心内畸

形的患者，无心肺功能不全者不需治疗。本例患儿无心血管畸

形和肺动脉高压，血流动力学稳定，无手术治疗指征，予药物对

症治疗后好转。该畸形需与肺动脉吊带、肺动脉异位起源及单

侧肺动脉缩窄鉴别诊断，DSA是诊断肺动脉缺如的金标准。
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