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肺血减少型先天性心脏病 

远端肺血管发育不良的病理学研究现状 

王安生 综述，刘学刚 审校 
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肺血减少型先天性心脏病是指以肺血减少为特征的先 

天性心脏病，约占先天性心脏病的 1／3。我国每年有 3～4万 

肺血减少型先天性心脏病患儿出生，包括 Fallot四联症 、三尖 

瓣闭锁 、肺动脉闭锁和伴有肺动脉狭窄的其他复杂畸形。此 

类疾病行右心室流出道疏通术后，大量的血液进入发育不 良 

的肺血管，常导致肺血管阻力增加 、肺动脉高压、右心负荷增 

加、右心功能不全及灌注肺等，这些改变一直困扰着这类患 

者手术的选择 J。肺血管尤其是远端肺血管的发育情况是 

最重要的手术指征之一，是选择外科手术方案及评估手术预 

后的重要指标 ，因此 ，如何在术前更好地评估远端肺血 

管发育状况引起了学者们广泛重视0 J。本文就临床实验及 

制备动物模型探讨远端肺血管发育不良的相关调节机制的 

研究现状作一综述。 

1 婴幼儿肺血管正常发育 

胚胎期第 32天时肺动脉分 自第 6(肺)支气管弓，每第 

6支弓动脉各发出 1支供养肺胚芽间质动脉；在第 40天时， 

左第 6支气管弓增大，其远端会形成动脉导管和左肺动脉的 

近端，右第 6支气管弓的远端和右背动脉的末梢部分均退 

化，干动脉分离转化，使肺动脉位于主动脉前方。肺动脉伴 

随气管、支气管发育，与之一起分支，并发出肺动脉副支供养 

邻近支气管血管树的肺泡，在 16周所有的腺泡前分支形成， 

l9～20周肺动脉已经接近成人水平，而副支早在 12周时就 

已出现，远早于外周腺泡的发育。在 20周时，主肺动脉出现 

弹力组织 ，并逐渐增多，在早期出现不成熟的肌细胞；28周 

时，含肌组织的肺动脉延伸到终末细支气管，但直到出生也 

不再进一步延伸 J。 

在正常肺血管分支的发育过程中，左、右肺动脉以血管 

形成的方式生长，而外周肺动脉从间充质组织中发生而来， 

然后与左 、右肺动脉连接。胎儿肺处于非通气状态 ，肺泡未 

发育，流经肺血管的血流量很少，因此，所有肺腺泡前肺动脉 

和肺静脉都在妊娠 16—17周形成，而腺泡内血管伴随着呼 

吸性气道在此之后同时发育。胎儿出生后 ，呼吸和肺膨胀使 

肺阻力下降，肺血流量增加，肺泡和肺内血管床迅速发育。 

正常的肺组织在胎儿出生后为了适应血容量的增加，产生额 

外的通路比扩张已经被灌注的血管更重要 j，出生后正常的 

肺血流量将促进肺细小动脉数目的增长，从 4个月到 3岁， 

肺细小动脉数 目逐年增多。同时，肺细小动脉也出现增生、 
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管腔扩大、管壁变薄等结构的变化。正常新生儿可见中度肺 

动脉中膜增厚；出生4个月，肺动脉的肌层厚度明显下降；出 

生 l8个月，肺动脉 中膜 的厚度即可达到成人水平 ；8一 

l0岁肺腺泡内肺小动脉才基本发育完成，接近成人水平，包 

括肌型、部分肌型和非肌型三种不同结构的血管段 。当患 

者有肺血减少型先天性心脏病时，左、右肺动脉与肺细小动 

脉之间发育的关系也随之发生了变化，但具体关系很少有 

报道19 。 

2 肺血减少型先天性心脏病患儿远端肺血管发育不良的病 

理变化 

在圆锥部、动脉干、第 6对主动脉弓、肺内动脉等发育过 

程中，可能出现肺动脉瓣下(右室流出道)狭窄、肺动脉瓣异 

常(狭窄 、数目异常、缺如)、肺动脉主干或分支狭窄(局限、 

多发)等畸形，导致出生后自右心室至外周肺动脉的前向血 

流减少或中断，影响出生后肺细小动脉和肺泡的发育。此类 

先天性心脏病患儿分为不伴和伴有体 一肺动脉侧支的肺血 

减少型复杂的先天性心脏病。 

2．1 肺血减少型先天性心脏病患者不伴侧支循环 此类先 

天性心脏病患者由于右心室流出道狭窄，加上没有侧支循 

环，肺血明显减少，肺血流量的减少阻碍了肺细小动脉数目 

的增长，导致单位面积肺细小动脉数 目降低，氧交换减少。 

慢性缺氧使血液黏稠度增高，在较大儿童或成年患者可能出 

现血栓形成现象 lo}。Haworth等⋯ 研究发现，死于肺动脉闭 

锁的新生儿肺泡内肺动脉直径小，而且异常的也少。肺血流 

量减少使肺细小血管密度降低，此类先天性心脏病患者施行 

手术会导致肺血增加，可以即刻扩张已经存在的肺小血管， 

也可促进肺小血管数 目增多，但如果手术方式不适 当、时机 

把握不准，可使肺血流增加与肺小血管发育不匹配 ，则将导 

致肺容量超负荷 、肺动脉高压、右心负荷增加、右心功能不全 

及灌注肺等，造成患者预后不佳甚至死亡。 

众多学者” ” 临床实验显示，肺血减少型先天性心脏 

病患者肺小血管密度和肺泡密度明显减少，而肺泡与肺小血 

管密度之比明显增高，肺泡内径增大。实验病理证实，此类 

先天性心脏病患者肺组织在某种程度上处于肺气肿状态，代 

偿性肺泡内径增大能够适当增加气体交换面积，缓解缺氧。 

肺组织切片上，在肺细小动脉中部分肌型小动脉较多，肌型 

动脉相对较少，其原因是长时问的低血流和低氧，造成肺细 

小动脉的中膜呈废用性萎缩，而与肺泡管和肺泡伴行的非肌 

型动脉和部分肌型动脉增多可提高气体交换的有效面积，从 

而改善因肺血流减少造成的低氧状况。 

应用显微镜观察此类先天性心脏病患者肺血管可发现 




