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【摘要】　肺动脉发育异常是胎儿心脏畸形的一种，其异常形式复杂多样，目前国内外对胎儿肺循环的研

究较少，产前超声报道的病例并不多。此文主要综述了胎儿肺动脉发育异常的胚胎发育、产前超声诊断

及鉴别诊断要点和预后等，期望为产前超声诊断肺动脉发育异常提供更多有用信息。
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　　肺动脉发育异常是胎儿心脏畸形的一种，主要

包括以下６种类型：肺动脉狭窄（ｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｔｅｎｏ

ｓｉｓ，ＰＳ）、肺动脉闭锁（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｔｒｅｓｉａ，ＰＡ）、肺动

脉吊带（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙｓｌｉｎｇ，ＰＡＳ）、肺动脉交叉

（ｃｒｏｓｓｅｄｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙ，ＣＰＡ）、肺动脉瓣缺如综

合征（ａｂｓｅｎｔｐｕｌｍｏｎａｒｙｖａｌｖｅｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＡＰＶＳ）和

肺动脉阙如（ａｂｓｅｎｔｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙ，ＡＰＡ），其异

常形式复杂多样，目前国内外对胎儿肺循环的研究

较少，产前超声报道的胎儿肺动脉发育异常多以个

案报道为主，诊断时多为中晚孕期，且胎儿症状较

重，主要以引产为结局。因此，肺动脉发育异常的早

期诊断对于优生选择，指导临床及改善胎儿预后尤

为重要。

１　正常肺动脉的胚胎发育

胚胎第６～９周，圆锥动脉干开始分隔形成升主

动脉和主肺动脉，在主肺动脉开口处的腔内形成３

个结节，吸收变薄后形成３个半月瓣，即肺动脉瓣。

第６对弓动脉的左、右第６鳃弓分别与左、右鳃后血

管连接形成左、右肺动脉。与此同时主肺动脉与左、

右肺动脉连接。在此阶段，任何影响肺动脉正常发

育的因素均可导致肺动脉发育异常的发生。

２　肺动脉发育异常的超声诊断

２．１　肺动脉狭窄（ＰＳ）　ＰＳ是指右室流出道、肺动

脉瓣、主肺动脉及其分支的先天性狭窄病变，约占全

部先天性心脏病的１２％～１８％，主要由胚胎期肺动

脉瓣、圆锥部和肺动脉分隔的发育异常所致［１］。根

据ＰＳ病变部位可分为３种类型：瓣膜型狭窄（最常

见，约占７０％～８０％）、漏斗部狭窄和动脉型狭窄，

无论何种类型，均引起右室流出道的梗阻，其梗阻程

度与肺动脉狭窄程度相关［２］，但与肺动脉瓣血流速

度增快并不成比例［３］，当完全无血流通过时即为闭

锁。当血流从高压的右室流出道进入压力骤降的肺

动脉时会形成狭窄后的肺动脉扩张。另外，ＰＳ可合

并其他心脏结构异常，如室间隔缺损、卵圆孔未闭

等。

ＰＳ产前超声特点：①动脉导管弓切面显示肺动

脉狭窄后肺动脉内的压力下降出现动脉导管血流反

向，这是ＰＳ的特异性表现
［３，４］，多提示胎儿为重度

肺动脉狭窄［５］；②在三血管切面上可见狭窄后的肺

动脉内径增宽，且主肺动脉血流与主动脉血流反向，

更提示一侧肺动脉瓣狭窄甚至闭锁［６］；③左、右室流

出道和大动脉短轴切面可清晰观察两条大动脉的位

置关系和肺动脉瓣的开放情况及瓣膜回声。Ｂｅｒｇ

等［７］提出ＰＳ大多会出现静脉导管频谱异常，尤其

室间隔完整的肺动脉狭窄。

２５
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２．２　肺动脉闭锁（ＰＡ）　ＰＡ是指右心室与肺动脉

间无直接通路，是胚胎期主肺动脉未能与肺动脉连

接造成。根据是否伴有室间隔缺损，分为室间隔完

整型肺动脉闭锁（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｔｒｅｓｉａｗｉｔｈｉｎｔａｃｔ

ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｓｅｐｔｕｍ，ＰＡＩＶＳ）和室间隔缺损型肺动

脉闭锁（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙｗｉｔｈｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｓｅｐｔａｌ

ｄｅｆｅｃｔ，ＰＡＶＳＤ），后者较多见。

室间隔完整型肺动脉闭锁（ＰＡＩＶＳ）于１７８０年

由Ｈｕｎｔｅｒ首次报道，其主要病理改变为肺动脉闭

锁，约占所有先天性心脏病的１．０％～３．０％
［８］，可

分为４型：Ⅰ型：单纯肺动脉瓣闭锁（占９０％以上）；

Ⅱ型：肺动脉瓣和肺动脉主干闭锁，左右肺动脉存

在；Ⅲ型：肺动脉瓣、肺动脉干和一侧肺动脉分支均

闭锁；Ⅳ型：肺动脉瓣、肺动脉干和双侧肺动脉分支

均闭锁［８］。ＰＡＩＶＳ常需经心房水平分流完成血液

循环，故常伴右心室、三尖瓣发育不良，病变多累及

整个右心系统，也较多合并房间隔缺损和右位主动

脉弓等，很少伴有心外畸形［９］。

ＰＡＩＶＳ产前超声特点
［９１１］：①首要线索：四腔

心切面显示左右心室比例失调（右心室肥厚、右心室

扩张）及轻度以上的三尖瓣反流，但敏感性较低；②

直接证据：进一步观察右室流出道切面，显示右心血

流不能进入肺动脉；对于单纯肺动脉瓣闭锁者，声像

图表现为瓣膜增厚，回声增强，无启闭运动及过瓣血

流；③重要依据：三血管切面显示肺动脉内径缩小，

动脉导管血流反向，此外，主动脉弓长轴切面及动脉

导管弓切面可作为观察动脉导管血流反向的补充切

面。

室间隔缺损型肺动脉闭锁（ＰＡＶＳＤ）在活产婴

儿中的发生率为４．２／１０万，约占所有先天性心脏病

的２．０％
［１２］。根据有无肺动脉共汇及大的主肺动

脉侧支血管（ｍａｊｏｒａｏｒｔａｐｕｌｍｏｎａｒｙｃｏｌｌａｔｅｒａｌａｒ

ｔｅｒｉｅｓ，ＭＡＰＣＡｓ），可将 ＰＡＶＳＤ 分为３型
［１３］：Ⅰ

型：有肺动脉共汇，动脉导管提供肺部血供，无大的

ＭＡＰＣＡｓ；Ⅱ型：有肺动脉共汇，由动脉导管及 Ｍ

ＡＰＣＡｓ共同提供肺部血供；Ⅲ型：无肺动脉共汇，由

大的 ＭＡＰＣＡｓ提供肺部血供。ＰＡＶＳＤ可合并单

心室、右室双出口等心脏畸形。

ＰＡＶＳＤ与ＰＡＩＶＳ超声表现相同之处为右心

室血流不能进入肺动脉及动脉导管内血流反向，不

同之处为室间隔缺损。左室流出道切面可较好显示

室间隔缺损。另外，ＰＡＶＳＤ的血流可经室间隔进

入骑跨的主动脉，减轻右心室负荷，故一般不会出现

右心室发育不良、三尖瓣的病变及严重的右心房扩

张，在四腔心切面可见左右心基本对称［１２］。

２．３　肺动脉吊带（ＰＡＳ）　ＰＡＳ又称迷走左肺动

脉，属于左肺动脉发育异常，胚胎期左鳃后血管未能

与左第６鳃弓连接，而与右第６鳃弓连接，且连接后

呈半环形跨过气管或主支气管向左行走于气管前和

食道后，最后到达左肺门，就形成了肺动脉吊带［１４］。

１９８７由 Ｇｌａｅｖｅｃｋｅ和Ｄｏｅｈｌｅ报道，１９５８年Ｃｏｎｔｒｏ

等［１５］以“血管吊带命名”，约占所有主动脉弓畸形的

３％～６％。

根据ＰＡＳ的起源可分为完全性ＰＡＳ和部分性

ＰＡＳ，前者是指完全由右肺动脉发出左肺动脉；后者

是指部分由右肺动脉发出左肺动脉，同时存在正常

起源的左肺动脉［１５］。ＰＡＳ常合并气道狭窄，这是其

死亡率高的主要原因，而不是 ＰＡＳ本身。另外，

３０％的ＰＡＳ患儿可合并其他心脏畸形，如永存左上

腔、单心室等，也可合并气管、肺的发育畸形［１６］，

目前国内外相关文献以个案报道为主。Ｙｏｒｉｏ

ｋａＨ、接连利等
［１６，１７］各报道了１例中晚孕期肺动脉

吊带胎儿，后续均证实为ＰＡＳ。他们均提出超声观

察胎儿肺动脉分叉水平对诊断ＰＡＳ具有极为重要

的价值。在正常位置未探查到左肺动脉，而是发现

其异常起源于右肺动脉，且向左绕过气管后方形成

吊带，应高度怀疑ＰＡＳ。ＩｓｈｉｉＹ等
［１８］追踪随访了３

例中晚孕期肺动脉吊带的胎儿至生后证实，他们补

充提出了胎儿心轴向右异常旋转是产前诊断胎儿

ＰＡＳ的重要线索。

２．４　肺动脉交叉（ＣＰＡ）　ＣＰＡ是一种较罕见的肺

动脉分支畸形，于１９６６年由Ｊｕｅ等
［１９］首次报道并

命名，它是指左肺动脉起源于肺动脉干的右上方，右

肺动脉起源于肺动脉干的左下方，左右肺动脉起始

部交叉后再向分别向左右走行入肺。

可能是胚胎期肺动脉干的分化异常导致正常起

源的肺动脉分叉逆时针旋转，左右肺动脉失去了正

常的位置关系，形成相互交叉的位置关系。ＣＰＡ常

３５
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合并室间隔缺损、圆锥动脉干畸形等，亦可合并染色

体的异常（如１８三体综合征、２２ｑ１１微缺失）
［１９，２０］。

ＣＰＡ多为出生后诊断，国内外鲜见产前报道。

栾泽东等［２１］在病例报道中指出升主动脉和主肺动

脉向左移位是诊断的线索。甘晗靖等［２２］认为观察

左右肺动脉尤其二者之间的空间关系是诊断的关

键。Ｘｉｏｎｇ等
［２０］提出动脉导管细小可提示ＣＰＡ。

２．５　肺动脉瓣缺如综合征（ＡＰＶＳ）　ＡＰＶＳ是一

种极少见的先天性心脏病，占全部先心病的０．１％

～０．２％，于１８４７年被Ｃｈｅｅｖｅｒ首次报道，主要表现

为肺动脉瓣缺失或发育不良导致主肺动脉和左、右

肺动脉瘤样扩张［２３］。

可能是胚胎期第６对主动脉弓发育异常导致先

天性动脉导管缺如，或动脉导管病理性闭锁［２３］。

ＢｒｏｗｎＪＷ 等
［２４］认为其可能继发于动脉导管缺如，

造成右心室血流增加并反复冲入肺动脉，造成肺动

脉瓣膜无法正常形成，常伴有室间隔缺损减轻右心

室负荷。肺动脉瓣环通常很小，使得肺动脉前向血

流加快，瓣叶的缺如造成不同程度的肺动脉瓣反流。

肺动脉瓣缺如很少单独存在，多合并其他心血管畸

形，约３／４的病例伴有法洛四联症，常合并动脉导管

缺如，也 可 合 并 房、室 间 隔 缺 损、三 尖 瓣 闭 锁

等［２３，２５］。

ＡＰＶＳ典型的声像图表现
［２５，２６］：①肺动脉瓣区

未见明显肺动脉瓣叶启闭运动或仅可见呈不规则的

稍强回声残留瓣叶组织；②主肺动脉及左右肺动脉

呈瘤样扩张，分支动脉以右肺动脉扩张尤为明显，肺

动脉内可见五彩镶嵌血流信号；③频谱多普勒显示

肺动脉狭窄与反流并存的频谱。林振华等［２７］发现

胎儿合并三尖瓣闭锁或三尖瓣下移畸形时，胎儿肺

动脉内径无明显扩张，猜测是由于三尖瓣闭锁或下

移时右心室腔小，右心血容量少，肺动脉未得到大量

血液的冲击所致。

２．６　肺动脉缺如（ＡＰＡ）　ＡＰＡ是指肺动脉瓣发

育正常，但肺动脉主干无分支，直接延续为一侧肺动

脉入肺，又称单侧肺动脉不发育或发育不良，于

１８６８年由Ｆｒａｎｔｚｅｌ首次报道，发病率为１／２０万
［２８］。

胚胎期当左或右侧第６对主动脉弓腹侧部分不

发育或过早闭塞，或各种原因导致其位置、衔接等方

面未能同步、适时或按比例进行，未能与各级肺内动

脉分支正常相连则形成单侧肺动脉缺如。缺如侧肺

动脉的远端和肺内的各级动脉分支常常是存在的。

肺动脉缺如可单独发生也可合并其他心血管畸形，

单发者多为右肺动脉，而伴发其他心血管畸形者多

见于左肺动脉缺如［２９］。

产前肺动脉缺如的报道极少，国内张彦华等［３０］

报道了１例胎儿右肺缺如，他们的诊断线索是发现

纵膈及心脏向病侧移位，而同侧肺实质缺如，对侧肺

组织正常。国外的文献基本为出生后的报道，多是

由于肺动脉高压、肺部感染、运动不耐受等而发现，

也有无症状者体检发现的。常用的检查方法为胸

片、胸部ＣＴ和 ＭＲ，诊断金标准为血管造影 。

３　肺动脉发育异常诊断率低的分析

产前超声筛查ＰＳ敏感性低（１２％～４３％），轻、

中度ＰＳ因右室流出道梗阻不明显，血流动力学无

明显改变，故难以在产前诊断［１０］，但可通过以下间

接征象发现，如右心室增大、右心室壁增厚、三尖瓣

反流或肺动脉瓣口局限性湍流，尤其流速超过

２００ｃｍ／ｓ
［２，５］。同时，胎儿肺动脉狭窄程度在宫内可

发生转变［２，１０］，约２０％中度ＰＳ可转变为重度ＰＳ，

约１０％ＰＳ可转变为ＰＡ。大部分ＰＳ在中晚孕期才

被发现是因为［５］：一方面，早期右室壁可以代偿性收

缩，增加射血速度来增加右心室的射血量；另一方

面，胎儿期卵圆孔未闭合，可经心房水平减轻右心室

的容量负荷，这使得早期胎儿右心系统与肺动脉之

间的血流动力学暂时达到平衡，若发现时孕龄越小，

说明肺动脉狭窄程度越严重［５］。值得注意的是当合

并有其他心脏畸形时或肺动脉狭窄不典型时，越容

易漏诊。

产前超声筛查 ＰＡＩＶＳ敏感性和 ＰＳ一样低

（１２％～４３％），是因为ＰＡＩＶＳ胎儿肺动脉瓣叶纤

细，病理解剖复杂多变［１１］。ＰＡＶＳＤ的范围及程度

差异较大，肺动脉供血来源变化复杂多变、走行迂

曲，因此诊断率低［１２］。

肺动脉吊带诊断率低可能是因为医师对该病认

识不足。

单纯的肺动脉交叉对血流动力学无明显影响，

４５
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因此预后较好［２１］。这可能是其鲜见报道的原因。

肺动脉瓣叶完全缺如极少见，检查时很容易误

认为肺动脉瓣存在而误诊；当右心发育不良，三尖瓣

闭锁伴发肺动脉瓣缺如时，肺动脉扩张不明显，此时

极易漏诊误诊。

４　鉴别诊断

ＰＳ需与主动脉缩窄引起的右心房室增大相鉴

别，鉴别点在于ＰＳ主动脉血流的声像图和流速均

正常，但是肺动脉呈高速血流［２］。产前超声很难鉴

别重度ＰＳ和ＰＡ，因为两者心脏结构改变和血流动

力学变化很相似［９］。

ＰＡＶＳＤ需与法洛四联症、永存动脉干相鉴别，

而ＰＡＩＶＳ则易与三尖瓣闭锁所致的右心发育不良

及重度肺动脉狭窄所致的三尖瓣反流等混淆。接连

利等［３１］认为胎儿肺动脉闭锁只要注意到动脉导管

反向血流，与胎儿法洛四联症等上述畸形不难鉴别，

但与胎儿永存动脉干较难鉴别，应注意永存动脉干

Ｉ、Ⅱ、Ⅲ型肺动脉均由近左室流出道的干动脉发出，

ＩＶ型干动脉及降主动脉没有肺动脉发出且永存动

脉干多无动脉导管。而肺动脉闭锁肺动脉血供来自

动脉导管。如果肺动脉闭锁累及左、右肺动脉时与

永存动脉干Ⅳ型超声亦无法鉴别，可行胎儿 ＭＲＩ检

查明确诊断。

肺动脉吊带必须与肺动脉交叉鉴别，关键点是

二者的走行不一样，肺动脉交叉走行在气管前方，不

会造成气道的压迫。

ＡＰＶＳ应与肺动脉瓣狭窄和关闭不全仔细鉴

别。主要鉴别点为后两者瓣叶结构完整，瓣叶启闭

功能尚可，且肺动脉瓣狭窄后扩张不明显，反流血流

亦不明显。

５　预后

单纯肺动脉瓣型轻度狭窄预后良好，出生后择

期行球囊扩张术治疗，重度肺动脉狭窄胎儿可发生

右心功能不全，预后较差。室间隔完整的肺动脉狭

窄胎儿很少伴有染色体和其他心外系统的畸形，其

预后依赖胎儿的心功能和循环模式［３２］。

ＰＡＩＶＳ预后严重不良，由于肺循环血液来源于

经动脉导管分流的左心系统的血液，出生后如果动

脉导管关闭则患儿无法存活，若动脉导管开放则早

期出现肺动脉高压，未经治疗的患儿５０％于生后２

周内死亡，８５％于６个月内死亡
［１］。产前超声诊断

该病的胎儿，均应建议孕妇终止妊娠，终止妊娠率高

达６１％～８２％
［３３］。

ＰＡＶＳＤ的预后相对ＰＡＩＶＳ好，但生后常常合

并严重的低氧血症及心肺功能不全，生后需要立即

干预，若不治疗，生后２年死亡率高达４４％以上
［１２］。

ＰＡＳ的预后极差，在伴有严重的气道压迫或狭

窄的ＰＡＳ案例中死亡率高达５０％
［１６］，若出生后１

年未能及时行外科干预，９０％会死亡。

单纯的肺动脉交叉对血流动力学无明显影响，

因此预后较好［２１］。

ＡＰＶＳ瘤样增宽的肺动脉压迫气管，很容易导

致新生儿生后出现呼吸窘迫和心力衰竭，预后非常

不好。

３０％的ＡＰＡ患者可无临床症状直至成年。不

伴有心内畸形的 ＡＰＡ，往往症状较轻或无，可存活

到成年 ［２９］。

６　其他影像诊断技术的对比

磁共振成像（ＭＲＩ）是超声检查的补充检查手

段。磁共振分辨率高，图像质量佳，但很容易受到胎

儿活动的干扰，而且对有密室恐惧症的孕妇不适合。

如果存在孕妇过度肥胖、孕妇合并子宫肌瘤、羊水过

少、子宫畸形、双胎和胎儿体位不佳等影响超声显示

胎儿心脏的情况时，胎儿心脏磁共振成像优于超声

检查［３４］。

Ｘ线片和ＣＴ都有电离辐射，对胎儿不利，因此

产前均不建议使用。

目前四维超声时间空间相关成像技术（ｓｐａｔｉａｌ

ｔｅｍｐｏｒａｌｉｍａｇｅｃｏｒｒｅｌａｔｉｏｎ，ＳＴＩＣ）是一门较新的筛

查心脏异常的技术，它的四维重建功能可更直观地

显示大血管的位置关系，Ｃｈａｏｕｉ等
［３５］应用ＳＴＩＣ技

术发现了ＰＳ、ＰＡＩＶＳ、ＡＰＶＳ等，只是该技术尚未广

泛应用于胎儿超声心动图检查。

产前超声检查具有无创，可重复性强，操作简

便，彩色多普勒动态观察血流的明显优势，且成像质

５５
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量越来越高，是产前诊断肺动脉异常的首选方法。

但是超声检查仍存在一定的技术难度，首先会受到

以下客观因素的影响：超声仪器档次、孕妇腹壁脂肪

厚度、胎儿宫内位置和羊水等，其次还与检查医师诊

断水平和疾病认识度有关。

综上所述，超声检查作为产前诊断胎儿心脏畸

形的主要手段，它对肺动脉发育异常的诊断、优生优

育和产后治疗方案的选择有着很重要的指导意义。
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犚犺阴性孕妇的妊娠期母胎管理

王子莲

（中山大学附属第一医院 妇产科）

　　Ｒｈ阴性血型比较罕见，是非常稀有的血液种类，所以又被称

为“熊猫血”，而Ｒｈ阴性孕妇应视高危妊娠。

稀有血型者虽然所占比例不大，但也是一个不容忽视的群

体，中国每年有上万例稀有血型孕产妇，这就给我们的产科带来

了极大的挑战。

有关Ｒｈ阴性孕妇的妊娠期母胎管理，来自中山大学附属第

一医院妇产科的王子莲教授在她的讲课中分析了有关母胎Ｒｈ

血型不合、对致敏的途径和因素认识不足、Ｒｈ阴性孕妇孕期的管

理不规范等问题，也讲述了母胎Ｒｈ血型不合致溶血的机制、妊

娠期的母胎监测以及母胎Ｒｈ血型不合孕期管理等内容。

犇犗犐：１０．１３４７０／ｊ．ｃｎｋｉ．ｃｊｐｄ．２０１６．０２．０１４
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