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·指南与规范·

先天性心脏病外科治疗中国专家共识：

单侧肺动脉缺如

李文雷1，马力1，温树生2，陈欣欣1，李守军3，郑景浩4
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【摘要】  单侧肺动脉缺如（unilateral absence of a pulmonary artery，UAPA）是因第 6 主动脉弓在胚胎发育过

程中过早退化而未能与主肺动脉连接而引起的罕见畸形，目前国内对该病的外科治疗尚缺乏相关共识。本共识

的制定旨在根据目前最新临床研究进展，总结不同手术技术以完善我国 UAPA 患者的治疗方法，为从事儿科及结

构性心脏病的临床医师提供科学的参考依据，推动我国 UAPA 诊疗的规范化和标准化水平，助力更多患者获得更

优质的治疗和长期管理，也推动国内该病外科治疗的持续发展和创新。

【关键词】  单侧肺动脉缺如；先天性心脏病；外科治疗；专家共识

Chinese expert consensus on surgical treatment of congenital heart disease: Unilateral
absence of a pulmonary artery
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【Abstract】 Unilateral absence of a pulmonary artery (UAPA) is a rare congenital malformation resulting from the

failed development or premature involution of the sixth aortic arch during embryogenesis, leading to a failure to establish

a connection with the main pulmonary artery. Currently, there is a notable lack of consensus regarding the surgical

management of UAPA in China. Drawing upon the latest clinical research, this consensus aims to summarize surgical

approaches and techniques to improve the clinical management of UAPA patients and serve as a scientific reference for

physicians specializing in pediatric cardiology and structural heart disease. This consensus aims to promote the

standardization of UAPA diagnosis and treatment, thereby facilitating improved patient outcomes and long-term

management, and stimulating the continuous development and innovation of surgical treatment for this condition

in China.

【Key words】 Unilateral absence of a pulmonary artery; congenital heart disease; surgical treatment; expert
consensus 

单侧肺动脉缺如（unilateral absence of a pulmonary

artery，UAPA）是一类较为罕见的先天性心脏畸

形，发生率为 1/200 000，仅 12% 于婴儿期被发现且
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诊断。其诊断和治疗方法尚不完全统一，部分患者

甚至丧失治疗时机。因此，我们根据文献提供的循

证资料和专家意见，制定本专家共识，力争逐步完

善 UAPA 的外科治疗方案。

1    方法与证据

检索 Medline、The Cochrane Library、万方数据

库等，回顾性分析从 2000 年 1 月—2024 年 2 月关

于小儿 UAPA 外科治疗的文献，通过专家讨论筛选

存在争议的调查项目，根据文献提供的资料和专家

讨论意见，最终形成以下共识。

1.1    共识采用的推荐级别

Ⅰ类：已证实和/或一致公认有效，专家组有

统一认识；Ⅱa 类：有关证据/观点倾向于有用或

有效，应用这些操作或治疗是合理的，专家组有小

争议；Ⅱb 类：有关证据/观点尚不能被充分证明

有用或有效，但可以考虑使用，专家组有一定争

议；Ⅲ类：已证实和/或公认无用或无效，不推荐

使用。

1.2    共识采用的证据水平

A：数据来源于多中心随机对照试验或 Meta
分析或大型注册数据库；B：数据来源于单个随机

对照试验或非随机研究；C：数据仅来源于专家共

识或病例报告。

2    定义及分型

UAPA 一般指单侧肺动脉起源于动脉导管，是

因第 6 主动脉弓在胚胎发育过程中过早退化而未

能与主肺动脉连接[1]，由 Frentzel 首先描述的一种

罕见的先天性畸形 [ 2 ] （Ⅱ a，C）。其发生率为

1/200 000，仅 12% 于婴儿期被发现且诊断[3]。肺动

脉闭锁合并固有肺动脉缺如，单侧固有肺动脉起源

于升主动脉，一侧肺缺如，后天性狭窄致单侧固有

肺动脉闭锁患者不纳入共识讨论范围内。UAPA
常合并法洛四联症、房间隔缺损、单心室等心血管

畸形，通常可出现肺出血、反复呼吸道感染、肺动

脉高压或充血性心力衰竭等症状。同时，约有

30% 的 UAPA 患者为不合并其他心血管畸形，且无

症状表现的单发 UAPA[4]。

本病多为单侧发生，也可双侧发生，但双侧者

出生后多因缺氧死亡，动脉弓位置和固有肺动脉缺

如患侧存在位置联系，无位置关联的不在讨论范围

内。最常见的为左位主动脉弓合并右肺动脉缺如

（约占 70%～80%）[5]，其余为右位主动脉弓合并左

肺动脉缺如。

胚胎时，肺内肺动脉起源于各自的胚芽，并与

第 6 对主动脉弓近端部分相连，固有肺动脉（肺外

肺动脉）分支从第 6 主动脉弓开始发育。由于患侧

第 6 主动脉弓腹侧部分不发育或过早退化，导致固

有肺动脉未能与鳃肺血管丛相连，此时该侧的动脉

导管可向肺门处的肺动脉供血，形成 UAPA[1]。根

据缺如的情况可分为右肺动脉缺如、左肺动脉缺如

和双侧肺动脉缺如。出生后由于患侧导管组织的

闭合，患侧肺动脉血流来源中断，健侧肺动脉代偿

性扩张，由于其余心脏结构无异常，12.9%～30% 的

单纯 UAPA 患者无症状[6]。反复肺部感染和呼吸困

难为单纯 U A P A 的主要症状，易误诊、漏诊。

18%～20% 的患者因随年龄增长患肺侧枝血管增

多，导致咯血为首发症状[3]。

3    诊断学检查

3.1    胸部 X 线片

胸部 X 线片直接确诊 UAPA 有一定难度，但

仍是最有价值的常规影像学检查方法之一，能反映

并存的肺部病变情况，其重要阳性征象如“双肺肺

血不均衡，患侧肺血管纹理稀疏、肺门影消失，肺

容积减小，纵隔向患侧偏移，患侧膈肌抬高”等均

是提供诊断的重要依据[3]（Ⅰ，C）。

3.2    心脏超声

虽然受肺动脉局部解剖因素影响，心脏超声仍

可探及肺动脉分叉处未见一侧肺动脉发出，健侧肺

动脉增宽，有时可探及肺门处发育不良的肺动脉残

迹，同时可通过三尖瓣反流速度间接估测肺动脉压

力。心脏超声对患侧肺内体肺侧枝血管的评估具

有一定价值（Ⅰ，C）。

3.3    多排 CT 及磁共振成像

多排 CT 及磁共振成像（magnetic resonance
imaging，MRI）能明确诊断心包内 UAPA，同时可

明确患侧肺门肺动脉残迹，肺内血管分布及发育，

患侧体肺侧枝血管形成情况，特别是无名动脉起始

部异位动脉导管残迹结构对诊断该病有重要提

示。对不能耐受心血管造影的新生儿患者有价

值。MRI 同时可测量双肺的肺血流比例[7]（Ⅰ，C）。

3.4    心血管造影检查

心血管造影不仅能反映心包内肺动脉缺如、体

肺侧枝血管、异位动脉导管残迹的情况，同时能了

解肺动脉压力。由于患侧肺动脉无直接血供，在

CT、MRI 不能够精确识别肺门处患肺残留肺血管

时，通过肺静脉逆行楔入造影（pulmonary venous
wedge angiogram，PVWA）[8] 可以帮助显示患肺动

脉盲端的形态，为外科手术进行指导，但对心血管

造影技术存在一定要求（Ⅰ，B）。
3.5    胎儿超声

由于产前诊断的普及，胎儿心脏超声的筛查同
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样可在产前提示该病。但由于患侧肺动脉异位动

脉导管起源可能会被误诊为单侧肺动脉起源于主

动脉，在产后仍需进一步检查以明确诊断（Ⅱa，C）。

4    手术适应证及手术时机

对于小儿 UAPA 如确定肺门处存在肺动脉残

迹即有手术可能，对合并其他先天性心脏畸形患

者，可同期施行患侧肺动脉肺血管重建矫治术。

对于早期诊断的新生儿或低龄婴儿应尽早施

行一期手术建立右心室-患侧肺动脉的前向血流以

促进患侧肺动脉发育。与其他年龄较大的患儿相

比，6 个月龄前施行手术矫治患儿术后患侧肺核素

灌注结果更佳，且需要术后导管介入干预的比例较低。

对新生儿禁吸氧，使用前列腺素 E1 保持动脉

导管开放，维持患侧肺循环血流，限期手术。对部

分大龄无症状患儿术后获益程度的考虑，干预指征

目前还存在一定争议（Ⅱa，C）。

5    手术方式

5.1    分流术

5.1.1    体肺分流术　在部分心脏中心外科治疗策略

采用分期手术，一期行体肺分流术，即使用 Gore-
tex 人工血管或大隐静脉建立患侧锁骨下动脉与肺

动脉残迹的连接，促进患侧肺动脉发育后再二期行

肺血管单源化[9]（Ⅱa，C）。

5.1.2    异位动脉导管未闭支架置入术　对新生儿可

向异位动脉导管未闭（patent ductus arteriosus，
PDA）内置入冠状动脉裸支架以保证患侧肺动脉的

有效前向血流，促进患侧肺动脉发育后再二期行肺

血管单源化[10]（Ⅱa，C）。

5.2    肺血管单源化术

5.2.1    管道连接术　此术式是较常用的手术方式，

较多采用体外循环下使用管道连接肺动脉残迹及

主肺动脉进行肺动脉重建。常用的管道材料包括

自体心包卷、牛心包卷、同种血管、Gore-tex 人工血

管[11] 以及“二段法”（自体新鲜心包、带支架人工

血管）[12]（Ⅱa，C）。

5.2.2    直接吻合术　较多应用于肺动脉残迹与主肺

动脉距离较近的情况下，尤其多用于左肺动脉缺

如。如前壁吻合张力较大，可将肺动脉残迹后壁吻

合于主肺动脉相应位置的切口，并以自体心包片加

宽其前壁进行加宽成形[13]（Ⅰ，B）。
5.2.3    主肺动脉翻片法成形术　在体外循环下，将

患侧肺动脉残迹向下肺动脉剖开，切开主肺动脉患

侧的后外侧壁形成矩形舌片，向患侧翻片，连续缝

合残迹后壁与主肺动脉翻片构成新肺动脉后壁，并

以自体心包片或牛心包片构成新肺动脉的前壁。

可以选择离断或不离断升主动脉进行此项操作 [14]

（Ⅰ，B）。
5.2.4    健侧肺动脉翻片法成形术　在体外循环下，

将健侧肺动脉前壁至主肺动脉前壁 U 型切开并向

患侧翻片，与患侧肺动脉残迹后壁吻合构成新肺动

脉的后壁，并以自体心包片或牛心包片构成新肺动

脉的前壁。可以选择离断或不离断升主动脉进行

此项操作。部分患儿主肺动脉较短，制作翻片长度

受到限制，造成吻合张力较大可采用此种方法 [ 1 5 ]

（Ⅱa，C）。

6    近远期并发症及其影响因素

无论采用分期手术或一期肺血管单源化术，新

建肺动脉狭窄是该病术后最常见的并发症，也是导

致再手术的主要原因。手术中使用重建材料一定

程度影响预后再干预率，新鲜自体心包补片可能是

较理想的材料，但远期可能存在瘤样扩张可能；牛

心包片由于其异体材料，钙化、狭窄率较高；人工

血管由于无生长性且无可扩张性，不建议应用小尺

寸管道。分期手术肺血管单源化后导管介入再干

预率约 20%～50%[9, 16]，一期肺血管单源化后导管介

入再干预率约 55%[17]。远期仍需大宗队列病例报道

进一步探讨。

6.1    分流术的并发症

6.1.1    体肺分流术　体肺分流血管存在血栓形成可

能，同时细小的肺内动脉可导致较高的肺血管阻

力，造成肺内血管血栓形成。所用管道过大可能造

成术后肺动脉、右室压力增高，术后需服用抗心

衰、抗肺动脉高压靶向药物[16]（Ⅱa，C）。

6.1.2    异位动脉导管未闭支架置入术　由于置放

PDA 支架时患儿体重可能较小，在随访过程中，随

着患儿体重增加，可能需要再次行支架扩张（Ⅱa，C）。

6.2    肺血管单源化术的并发症

6.2.1    管道连接术　采用人工血管连接者存在缺乏

生长潜能的情况出现，即使进行介入球囊扩张也不

能有效解决新肺动脉狭窄的发生，远期需要行肺动

脉成形解决狭窄。同样地，使用自体心包卷者，远

期在介入球囊扩张无效时，也需要外科行肺动脉成

形术（Ⅱa，C）。

6.2.2    直接吻合术　直接吻合存在吻合口张力及收

拢效应，远期狭窄可考虑行介入球囊扩张进行治疗

（Ⅰ，B）。
6.2.3    主肺动脉翻片法成形术　新肺动脉加宽的补

片组织的牵拉、扭曲，远期收缩钙化造成新肺动脉

的狭窄，修补主肺动脉翻片处可能造成主肺动脉瓣

上的狭窄（Ⅰ，B）。
6.2.4    健侧肺动脉翻片法成形术　除了新肺动脉加
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宽处组织补片的狭窄，健侧肺动脉加宽的组织补片

同样可能造成肺动脉分支开口及健侧肺动脉处的

狭窄（Ⅱa，C）。

7    小结

UAPA 的手术目的是尽量一期建立右室至患侧

肺动脉的血流连续性，手术方法及种类较多。近年

来肺动脉翻片技术的使用获得较佳的随访结果，肺

动脉狭窄是该病术后最常见的并发症，也是导致再

手术的主要原因。狭窄可以发生在主肺动脉到分

支肺动脉的各个节段。远期存在导管介入行球囊

扩张、支架置入或再次手术成形肺动脉的可能。其

手术时机、不同手术方法的再干预率及干预方法仍

待进一步探讨。
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