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　　 【摘要】　单侧肺静脉闭锁是一种罕见病，多为先天性，缺乏特异性临床表现，常见临床表现包括反复肺部感
染、咯血、呼吸困难及活动耐量减低等，其中以咯血较为常见。目前，临床尚缺乏单侧肺静脉闭锁的标准治疗方案，

而单侧肺静脉闭锁患者若未得到及时有效治疗，则病死率达５０％以上。本文报道了２例单侧肺静脉闭锁患儿，并结合
相关文献进行了复习，旨在提高临床对该病的认识及诊治水平。
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　　单侧肺静脉闭锁是一种罕见病，多为先天性，偶为后天获
得，约半数患者存在先天性心脏病。单侧肺静脉闭锁临床表现

缺乏特异性，常见临床表现包括受累侧反复肺部感染、咯血及

活动耐量降低等。目前，临床尚缺乏单侧肺静脉闭锁的标准治

疗方案，而单侧肺静脉闭锁患者若未得到及时有效治疗，则其

病死率达５０％以上［１］。本文报道了２例单侧肺静脉闭锁患儿，
其中１例为先天性，１例为继发性，并结合相关文献进行了复
习，旨在提高临床对该病的认识及诊治水平。

１　病例简介
患儿１，男，５个月大，因 “完全性肺静脉异位引流矫治

术后５个月”于２０１６年６月入院。患儿出生后发现完全性心
上型肺静脉异位引流、动脉导管未闭、卵圆孔未闭及肺动脉高

压 （未行ＣＴ检查），并于出生后４ｄ行肺静脉异位引流矫治
＋动脉导管结扎＋卵圆孔缝闭术，术后１个月复查发现吻合口
狭窄，右房室瓣大量反流，重度肺动脉高压；患儿出生后生长

发育差、呼吸急促、易患感冒及肺炎。入院查体：呼吸急促，

呼吸频率３２次／ｍｉｎ，心脏各听诊区未闻及病理性杂音，两肺
呼吸音粗，可闻及弥漫性哮鸣音，肝肋下５ｃｍ可触及，质韧。
胸部Ｘ线检查示纵隔轻度向左偏移，左侧胸廓较右侧略小，
左肺透亮度稍减低，肺纹理模糊，左心缘及肋膈角观察不清，

右肺可见斑片状模糊影 （见图１）。超声心动图检查示右心明
显扩大，室间隔向左偏曲，左心室容积明显减少，右侧肺静脉

形成共同腔，开口于左心房后壁，吻合口长４５ｍｍ，最大前
向流速 ２４７ｍ／ｓ，压力阶差 （ＰＧ）２４ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝
０１３３ｋＰａ），右房室瓣环扩张并伴有大量反流，估测肺动脉收
缩压１０５ｍｍＨｇ，肺动脉瓣少量反流，估测肺动脉平均压５５
ｍｍＨｇ。心脏ＣＴ检查示左肺动脉细小，肺动脉分支稀疏，左
肺静脉未见显影，右肺动脉明显扩张，肺动脉分支迂曲、扩

张，右肺静脉形成共汇与左心房相连，吻合口明显狭窄，右肺

静脉扩张 （见图２～３）。根据患儿超声心动图及 ＣＴ检查结果
修正诊断为部分性心上型肺静脉异位引流 （右侧）矫治术后，

吻合口狭窄，左肺静脉闭锁，肺动脉高压。

患儿２，男，９岁，主因 “室间隔缺损、房间隔缺损修补

＋左肺静脉成形术后３年，反复咯血３年”于２０１６年１０月入
院。３年前患儿因 “肺炎”就诊于当地医院，超声心动图检查

示室间隔缺损、房间隔缺损、左肺静脉狭窄、肺动脉高压，于

当地医院行室间隔缺损、房间隔缺损修补 ＋左肺静脉成形术，
术后３个月无明显诱因出现咯血，为鲜血，量约２００ｍｌ，给予
对症处理后好转。近 ３年来，患儿出现反复咯血，４～５次／
年，多于咳嗽或剧烈运动后出现；活动耐量稍差，爬４楼后出
现明显气促，且易患感冒，以秋冬季为著。入院查体：呼吸平

稳，呼吸频率２１次／ｍｉｎ，无口唇发绀。心脏各听诊区未闻及
病理性杂音，左肺呼吸音较右侧低，未闻及干湿性音。超声

心动图检查示室间隔缺损修补术后，室间隔完整，主肺动脉及

右肺动脉发育好，左肺动脉起始处至远端长段发育不良，右房

室瓣少量反流，估测肺动脉收缩压５２ｍｍＨｇ。心脏ＣＴ检查示
左肺动脉细小，左肺静脉未见显影，支气管动脉扩张，纵隔及

左肺门旁可见软组织密度影，右肺动脉及静脉扩张，右肺静脉

引流正常 （见图４）。纤维支气管镜检查 （外院）示左主支气

管黏膜血管增多、扩张。肺动脉造影检查示左肺动脉发育差，

分支稀疏，远端分支纤细，未见明确左肺静脉显影，造影剂排

空延迟，可见左肺动脉内血流反流入右肺动脉，右肺动脉及分

支轻度迂曲、扩张 （见图 ５），肺动脉压：收缩压、舒张压、
平均压依次为５１、１３、３３ｍｍＨｇ，提示轻度肺动脉高压。降
主动脉造影检查见细小体肺侧支循环形成，供应部分左肺组织

（见图６）。

　　图１注：左侧胸廓略小，纵隔稍向左移，左肺纹理模糊，左心缘
及肋膈角观察不清，右肺血管增多、模糊

图１　患儿１胸部Ｘ线检查结果
Ｆｉｇｕｒｅ１　ＣｈｅｓｔＸ－ｒａｙｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｒｅｓｕｌｔｓｏｆｃａｓｅ１

　　图２注：右肺静脉主干与左心房相连，吻合口狭窄，左心房左侧
呈光滑盲端，左肺静脉未显影；ＬＡ＝左心房，ＲＰＶ＝右肺静脉

图２　患儿１心脏ＣＴ检查结果
Ｆｉｇｕｒｅ２　ＣａｒｄｉａｃＣＴｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｒｅｓｕｌｔｓｏｆｃａｓｅ１

　　图３注：左肺动脉细小、分支稀疏，右肺动脉扩张、分支迂曲及
扩张，右肺静脉扩张、分支扩张并与左心房右侧相连，左心房左侧呈

光滑盲端，左肺静脉未显影；ＬＰＡ＝左肺动脉，ＲＰＡ＝右肺动脉
图３　患儿１心脏ＣＴ检查结果 （容积重建）

Ｆｉｇｕｒｅ３　ＣａｒｄｉａｃＣＴｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｒｅｓｕｌｔｓｏｆｃａｓｅ１（ＶＲ）
　　图４注：左肺动脉细小、分支稀疏，右肺动脉扩张、右肺静脉与
左心房右侧相连，左心房左侧呈光滑盲端，左肺静脉未显影

图４　患儿２心脏ＣＴ检查结果 （容积重建）

Ｆｉｇｕｒｅ４　ＣａｒｄｉａｃＣＴｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｒｅｓｕｌｔｓｏｆｃａｓｅ２（ＶＲ）
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　　图５注：左肺动脉细小、分支稀疏，右肺动脉及分支迂曲、扩张

图５　患儿２肺动脉造影检查结果

Ｆｉｇｕｒｅ５　Ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｒｅｓｕｌｔｓｏｆｃａｓｅ２

　　图６注：降主动脉细小体肺侧支循环形成，发出多支分支供应

左肺

图６　患儿２降主动脉造影检查结果

Ｆｉｇｕｒｅ６　Ｄｅｓｃｅｎｄｉｎｇａｏｒｔｏｇｒａｐｈｙｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎｒｅｓｕｌｔｓｏｆｃａｓｅ２

２　讨论

２１　单侧肺静脉闭锁的胚胎学及主要病理学改变　单侧肺静

脉闭锁是一种罕见病，发病率不详，目前发现的单侧肺静脉闭

锁多为病例报告［２－４］。ＤＲＯＳＳＮＥＲ等［５］报道，２岁以下儿童先

天性肺静脉狭窄或闭锁发病率 ＜１７／１０００００。绝大多数单侧

肺静脉闭锁被认为是先天性疾病而不是后天获得的主要原因包

括以下３个方面［６－８］：（１）大部分患者早期出现先天性心脏病

症状；（２）并发先天性心脏病的概率较高；（３）组织学改变

中无明显活动性炎症表现。从胚胎发育角度推测，单侧肺静脉

闭锁的临床表现主要取决于肺静脉出现梗阻的时机：如梗阻出

现在肺静脉共同干发育早期则导致其不能与左心房融合，血流

经原始内脏血管从与主静脉或静脉脐卵黄系统的交通回流形成

完全性肺静脉异位引流，如梗阻出现在肺静脉共同干左侧或右

侧则导致闭锁侧肺静脉与体循环交通形成部分性肺静脉异位引

流，如梗阻出现在肺静脉共同干发育晚期则表现为单侧肺静脉

闭锁［６，９－１０］。

肺静脉闭锁的累及部位及范围差异很大，可累及左和／或

右侧肺静脉，表现为心房外肺静脉隔膜形成或全部肺段外肺静

脉闭锁，组织学表现多为肺静脉中膜增厚及内膜明显纤维化，

少数表现为散在的肌纤维、结缔组织及明显增厚纤维化的内膜

形成隔膜并导致梗阻，但均无明显炎症表现［１１］。单侧肺静脉

闭锁的主要病理学改变包括：（１）受累侧肺静脉系统呈动脉

样改变，表现为中层平滑肌肥厚，内膜纤维化并伴有早期丛样

改变，肺动脉系统中层肌性肥厚； （２）肺间质改变，主要包

括斑片状纤维化及肺泡间隔纤维化，多继发于反复肺部感染和

肺梗死所致慢性肺水肿；（３）同侧淋巴组织明显扩张伴管壁

动脉样改变及支气管静脉代偿扩张，以作为患侧肺组织血液引

流途径；（４）降主动脉细小体肺侧支循环形成，以代偿供应

患侧肺组织［１１］。上述病理学改变可导致单侧肺静脉闭锁患者

患侧肺泡水平氧合不足，通气／血流比值严重失调及无效腔形

成；而降主动脉侧支循环血流通过患侧肺动脉、扩张的支气管

静脉及淋巴管引流至对侧正常肺动脉可导致肺动脉水平的左向

右分流，其分流量取决于患侧肺动脉侧支循环数量。

２２　单侧肺静脉闭锁的临床表现　先天性肺静脉闭锁的临床

表现缺乏特异性，常见临床表现包括反复感染、咯血、呼吸困

难及活动耐量减低等，其中以咯血较为常见。先天性肺静脉闭

锁的临床表现可呈进展性，部分患者可早期出现症状，但亦有

成年患者症状仍不明显的报道［１２］；若不存在右向左分流的先

天性心脏畸形，则患者一般不出现发绀。本文中患儿１主要由

于右侧肺静脉吻合口狭窄所致肺淤血、严重肺动脉高压、左侧

肺静脉闭锁而表现为严重肺部感染、吸困难、右心功能不全，

并终因多器官功能衰竭而死亡。

获得性肺静脉闭锁更为罕见，多由术后并发症、纵隔肿

瘤、纵隔或心包感染、心腔内肿瘤或血栓形成等导致［６，１３］。本

文中患儿２于外院行房、室间隔缺损修补＋肺静脉成形术，术

后３个月出现反复咯血，影像学检查未见左肺静脉显影，考虑

为获得性左肺静脉闭锁，经检索既往无获得性单侧肺静脉闭锁

的报道，因此本病例为国内首次报道；患儿２临床表现与先天

性肺静脉闭锁一致，主要表现为反复咯血、活动耐量降低及肺

动脉高压。研究表明，单侧肺静脉闭锁患者咯血可能与患侧支

气管静脉曲张、破裂有关［１４］，患儿２经支气管检查证实支气

管静脉曲张。患儿２由于患侧肺血流灌注明显减少而导致肺发

育不良，患侧肺体积减少，肺泡水平氧气交换不足，肺通气及

氧合功能均降低，导致大面积无效腔出现，通气／血流比值失

调，最终导致其活动耐量降低。患儿２出现肺动脉高压的具体

原因尚不完整明确，分析其可能与患侧肺的肺泡水平氧合不足

导致肺血管收缩反应及对侧正常肺动脉容量增加有关［１５］，而

肺动脉高压可进一步导致患儿活动耐量降低。

２３　单侧肺静脉闭锁的诊断　早期明确单侧肺静脉闭锁的诊

断是比较困难的，临床上若发现患者出现反复肺部感染、咯血

或活动耐量降低等，胸部 Ｘ线检查示一侧肺发育不良、肺容

积减少、纵隔偏移及对侧肺血管代偿增粗、增多、模糊等则应

高度怀疑该病，需进一步行通气灌注扫描检查，若发现患侧肺

灌注明显降低、通气／血流比值严重失调及无效腔形成则应首

先考虑本病，但仍需进一步行心脏ＣＴ或肺动脉造影检查以明

确诊断。增强ＣＴ三维重建可明确单侧肺静脉闭锁的诊断，其

特征改变为患侧肺动脉发育细小、左心房患侧缘光滑、无肺静

脉结构残留［１６］；肺动脉造影检查是明确单侧肺静脉闭锁的最

为重要的检查手段；血流动力学检查示肺动脉平均压升高、上

腔静脉至主肺动脉血氧饱和度及氧合指数逐渐升高、患侧肺动

脉远端分支血氧饱和度明显升高等对单侧肺静脉闭锁均有一定

诊断价值；肺动脉楔入造影是诊断单侧肺静脉闭锁的 “金标

准”，其典型改变为患侧肺静脉呈盲端、肺动脉分支内血液反

流及肺动静脉之间侧支血管网形成［１７］。本文中患儿２肺动脉

造影检查示造影剂优先进入对侧正常肺动脉，患侧肺动脉内血

流反流入对侧正常肺动脉，未见毛细血管及肺静脉显影，与既

往文献报道基本相符，但由于该病罕见且对该病认识不够深
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入，因此未行肺动脉楔入造影。

２４　单侧肺静脉闭锁的治疗　目前，临床尚缺乏单侧肺静脉

闭锁的标准治疗方案，其治疗目的在于恢复和保护患者肺功

能，改善患者生活质量。早期明确诊断单侧肺静脉闭锁后，可

通过手术方式恢复患侧肺静脉与左心房间的连接，包括切除肺

静脉与左心房移行部间的隔膜或肺静脉闭锁部分，并将断端与

左心房吻合［１０，１８－１９］，但多数明确诊断的患者已出现肺血管及

肺实质不可逆性改变，即使经治疗后恢复了肺静脉与左心房血

流，但仍不能恢复其肺功能或逆转肺血管病变［１２］。对于伴有

严重肺动脉高压、反复肺部感染或大量咯血的单侧肺静脉闭锁

患者，可行患侧肺切除术，其能有效清除导致反复肺部感染的

病灶、减少患侧肺至正常肺的分流及无效腔、改善患者活动耐

量及远期预后［１１］；对于尚未出现明显症状的早期单侧肺静脉

闭锁患者，可进行随访观察和保守治疗。由于单侧肺静脉闭锁

较为罕见，因此目前尚无相关的远期随访报告。本文中患儿１

因严重肺动脉高压、肺部感染而早期死亡，患儿２经治疗无

效、仍在随诊中，但患儿活动耐量出现进一步降低，反复出现

肺部感染及咯血等。

３　小结

肺静脉闭锁是一种罕见病，多为先天性，偶为后天获得，

常见临床表现包括患侧反复肺部感染、咯血及活动耐量降低

等，临床上若发现患者出现反复肺部感染、咯血或活动耐量降

低等，胸部Ｘ线检查示一侧肺发育不良、肺容积减少、纵隔

偏移及对侧肺血管代偿增粗、增多、模糊等则应高度怀疑该

病，应积极性心脏ＣＴ或肺动脉造影检查以尽早明确诊断。
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