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咯血、乏力、心慌、气短

陈玉林　刘民杰

病历摘要

患者男，４０岁，农民。 因“反复咯血、乏力 ３０多年，心慌、气短 １０多年，加重半个月伴双下肢水肿”于 ２００８ 年 ９ 月 ２２ 日入
院。 患者 ３０ 多年前出现咯血，此后反复发作，以痰中带血为主，也有整口咯血，最多时一次咯血约 １００ ｍｌ。 无低热、盗汗、纳差
等。 同时感乏力，体力不如同龄儿童，尤其在跑步等活动时更为明显，这种感觉逐年缓慢加重。 曾在当地医院就诊，诊断“肺
结核”服用利福平、吡嗪酰胺、异烟肼、乙胺丁醇治疗，服药持续时间约半年，疗效欠佳，仍有断续咯血。 ４ 个月前咯血加重，在
当地医院就诊，结核抗体阴性，痰中未找到抗酸杆菌，结核菌素试验阴性。 诊断为“肺结核复发”，又给予利福平、吡嗪酰胺、异
烟肼、乙胺丁醇口服治疗，疗效仍然欠佳，咯血当时曾经使用过安络血等止血剂，似乎有效，但不确切。 因为都是咯血当时的
短暂用药，以后的咯血还是出现。 １０ 多年前出现心慌、气短、伴胸闷、发绀，亦逐年加重，现在已经不能从事体力劳动。 在当地
医院就诊，诊断为“先天性右位心”，治疗不详。 半个月前无明显诱因心慌、气短进一步加重，伴胸闷、发绀、双下肢水肿，有时
咳嗽，咳少量白痰，亦有少量咯血。 来我院就诊收住院。 无胸痛、血尿及发热，无阵发性夜间呼吸困难，无外伤史。 既往史：否
认慢性支气管炎史、单侧肢体水肿史和吸烟史，未曾在高原地区居住。

入院查体：体温 ３７畅０ ℃，脉搏１０４ 次／ｍｉｎ，血压 １０８／６４ ｍｍ Ｈｇ，呼吸２３次／ｍｉｎ。 意识清楚。 消瘦，口唇中度发绀。 脊柱左
侧弯，气管右偏，胸廓畸形，左侧肋间隙增宽右侧变窄。 左肺呼吸音清，右肺呼吸音稍减弱。 右侧第五肋间锁骨中线内 １ ｃｍ处
可见心脏搏动，搏动范围弥散。 此处触诊有抬举搏动感。 心率１０４ 次／ｍｉｎ，律齐。 右侧第五肋间锁骨中线内 １ ｃｍ处可闻及 ４／
６级收缩期杂音，未闻及舒张期杂音。 肝脾肋下未及。 双下肢轻度水肿。 实验室检查：Ｄ唱二聚体 ０畅１４ ｍｇ／Ｌ（正常参考值 ０ ～
０畅５ ｍｇ／Ｌ），纤维蛋白原 ２畅５７ ｇ／Ｌ（正常参考值 ２畅０ ～４畅０ ｇ／Ｌ），血常规：白细胞 ３畅８ ×１０９ ／Ｌ，血红蛋白 １５０ ｇ／Ｌ，血小板 ２２４ ×
１０９ ／Ｌ。 血沉 １ ｍｍ／１ ｈ。 结核抗体阴性，３次痰中未找到抗酸杆菌，结核菌素试验阴性。 肝功能和肾功能均正常。 动脉血气：
ｐＨ ７畅３６８，ＰａＯ２ ３３畅７ ｍｍ Ｈｇ，ＰａＣＯ２ ５７畅３ ｍｍ Ｈｇ，ＢＥ ５畅２ ｍｍｏｌ／Ｌ。 心电图：电轴右偏，顺钟向转位，肺性 Ｐ波，ａｖＲ导联 Ｒ波高
度明显升高与 Ｑ波相等。 心电图诊断：窦性心律，电轴右偏，右心房肥大，右心室肥大。 超声心动图（ＵＣＧ）示：室间隔厚度
（ＩＶＳｄ）１畅８２ ｃｍ，左心室后壁厚度（ＬＶＰＷｄ）０畅９２ ｃｍ，左心房内径（ＬＡｄ）２畅９ ｃｍ，左心室内径（ＬＶｄ）４畅３ ｃｍ，右心房（ＲＡ）６畅３ ｃｍ
×５畅９ ｃｍ，右心室（ＲＶ）６畅３ ｃｍ×５畅９ ｃｍ，右心室前壁厚度（ＲＶＡＷｄ）０畅９ ｃｍ，射血分数（ＥＦ）６７畅３％，二尖瓣 Ｅ／Ａ＜１，ＣＯ ５畅７ Ｌ／
ｍｉｎ。 ＵＣＧ诊断：主动脉瓣、二尖瓣、三尖瓣、肺动脉瓣形态回声正常，肺动脉重度高压（７４ ｍｍ Ｈｇ），三尖瓣轻中度关闭不全，肺
动脉瓣关闭不全。

Ｘ线胸片：两侧胸廓不对称，右侧胸廓塌陷，肋间隙变窄。 脊柱侧弯，气管、纵隔和心脏右侧移位，右肺门缩小。 右肺纹理
增多、紊乱。 右肺上野可见斑片状和条索状阴影。 右侧胸壁可见条状致密影，其余肺野清晰。 左肺门增大，肺纹理增多，结构
清楚。 左肺野透亮度较对侧增强，左上肺疝入右侧，肺野内未见异常阴影。 两侧膈肌光滑，肋膈角锐利。 心脏呈斜位心型，右
心房段稍上移。 Ｘ线胸片印象诊断：右上肺陈旧性肺结核？ 右肺发育不良（图 １）？ 肺部 ＣＴ：右上胸廓塌陷，右肺门较小，肺纹
理紊乱，上叶见斑片状、条索状密度增高影，病灶形态不规则，左肺门增大，纹理增多，左上肺疝入对侧，肺野透亮度增高，肺野
内未见明显异常，纵隔大血管明显右偏，所见气管、支气管通畅，双侧肺门及纵隔未见明显肿大的淋巴结。 影像诊断：右上肺
改变考虑陈旧性肺结核，左肺代偿性气肿纵隔疝，右肺门较小、纹理稀疏、右肺发育不良，请进一步查找病因（图 ２）。

右心导管：导管走行未见异常。 测得肺动脉压力 １２８／７１（９０）ｍｍ Ｈｇ，右心室压力 １３０／３７（７０）ｍｍ Ｈｇ，右心房压力 ５８／３０
（３９）ｍｍ Ｈｇ，下腔静脉压力 ２１／１２（１５）ｍｍ Ｈｇ。 血气分析：分别在肺动脉、右心室、右心房、下腔静脉取血测定氧分压，其值依
次为 ３０畅４０ ｍｍ Ｈｇ、３１畅９０ ｍｍ Ｈｇ、３０畅９０ ｍｍ Ｈｇ、３１畅９０ ｍｍ Ｈｇ；测定二氧化碳分压，其值依次为７３畅００ ｍｍ Ｈｇ、６６畅９０ ｍｍ Ｈｇ、
７０畅００ ｍｍ Ｈｇ、６９畅４０ ｍｍ Ｈｇ。 同时抽取股动脉血做血气分析：ｐＨ ７畅３５３、ＰａＯ２ ２７畅９０ ｍｍ Ｈｇ、ＰａＣＯ２ ５９畅４０ ｍｍ Ｈｇ。 肺动脉造
影：主肺动脉显著增粗，在右肺动脉主干分出主肺动脉处只见一个略微的隆起（图 ３），右肺动脉干及其肺内分支未见显影，左
肺动脉及各分支增粗。

诊断：先天性单（右）侧肺动脉缺如（ｕｎｉｌａｔｅｒａｌ ａｂｓｅｎｃｅ ｏｆ ａ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ ，ＵＡＰＡ），肺动脉高压，肺源性心脏病，心功能Ⅳ
级，２型呼吸衰竭；右上肺肺结核？
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讨　　论

冯月娟医师（呼吸科）：患者反复咯血、乏力 ３０多年。 年轻人咯血的常见原因有肺结核、支气管扩张和二尖瓣狭窄等。 当
地医院给该患者诊断“肺结核”，用利福平、吡嗪酰胺、异烟肼、乙胺丁醇治疗，服药持续时间约半年，疗效欠佳，仍有断续咯血。
回头分析，该患者无低热、盗汗等结核中毒症状，２次结核抗体阴性，３次以上痰中未找到抗酸杆菌，２ 次结核菌素试验阴性，四
联抗结核治疗无效，按照中华人民共和国卫生部颁发的枟中华人民共和国传染病防治法枠规定管理的传染病诊断标准（试行），
肺结核的诊断依据不足，难以成立。 临床表现、Ｘ线胸片和肺部 ＣＴ也不支持支气管扩张的诊断。 至于 Ｘ线胸片和肺部 ＣＴ发
现的右肺上野斑片状和条索状阴影，无空洞，非肺结核的特异性影像改变，ＵＡＰＡ也可以出现。 该患者肺动脉造影已经明确了
ＵＡＰＡ的诊断。

张芳医师（心内科）：该患者的起始症状是咯血，咯血有许多少见原因，肺动脉缺如就是其中之一［１］ 。 有报道 ２０％肺动脉
缺如患者有咯血［２］ 。 患者近 １０多年出现心慌、气短伴胸闷、发绀，逐年加重，诊断“先天性右位心”，这是误诊。 患者有心慌、
气短等表现，查体：右侧第五肋间锁骨中线内１ ｃｍ处可见心脏搏动，此处触诊有抬举搏动感，听诊可闻及 ４／６级收缩期杂音，有
先天性右位心的可能，但通过 Ｘ线胸片、肺部 ＣＴ、ＵＣＧ等检查，已经证实是纵隔和心脏的右移，而非先天性右位心。 误诊的原
因主要是概念模糊和缺乏细致的检查。

丁建平医师（放射科）：Ｘ线胸片和肺部 ＣＴ是 ＵＡＰＡ的重要诊断工具，其典型表现：患侧肺门影明显缩小或消失、肺脏体
积缩小、血管稀疏、双肺血管影不对称及患侧胸廓塌陷、肋间隙变窄、膈肌抬高、纵隔向患侧移位、对侧肺过度充气［３］ 。 该患者
Ｘ线胸片和肺部 ＣＴ表现具备这些特点，有 ＵＡＰＡ的可能。 至于右肺上野斑片状和条索状阴影和右胸壁条状致密影，无空洞，
有右上肺陈旧性肺结核或右肺发育不良的可能，但我更倾向于 ＵＡＰＡ。 在以前肺动脉缺如的报道［１，４唱６］已有提及，可能是肺不
张、肺组织发育不全、出血性梗死等所致。 该患者肺动脉造影显示右肺动脉缺如，ＵＡＰＡ的诊断明确。

刘民杰医师（超声科）：该患者 ＵＣＧ主要呈肺动脉高压、右心大的表现，是 ＵＡＰＡ的间接征象，肺动脉造影已经明确了 ＵＡ唱
ＰＡ的诊断。

陈玉林医师（心内科）：根据患者的病史、症状、体征、ＵＣＧ、Ｘ线胸片以及肺部 ＣＴ表现，尤其是右心导管和肺动脉造影的
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结果，该患者 ＵＡＰＡ的诊断成立。 ＵＡＰＡ是一种罕见的先天性疾病，１８６８ 年由 Ｆｒａｎｔｚｅｌ 首先报道。 推测 ＵＡＰＡ 的发病率是 １／
１０ 万［７］ ，单纯性ＵＡＰＡ的发病率是１／２０万。 ＵＡＰＡ主要是因为在胚胎时期第 ６对主动脉弓发育异常所致，其中以右肺动脉缺
如更为常见［８］ 。 ＵＡＰＡ常合并法洛四联症、动脉导管未闭等心血管畸形。 肺部有两套动脉：肺动脉和支气管动脉，当肺动脉缺
如时，代偿的动脉可以起自主动脉、肋间动脉等，如果破裂就出现咯血。

通过对 １０８ 例 ＵＡＰＡ患者的综述，Ｔｅｎ Ｈａｒｋｅｌ 等［２］发现其主要临床表现有：胸痛、胸膜腔积液。 ３７％的患者出现反复的肺
部感染，而呼吸困难（或活动受限）、咯血、肺动脉高压、高原性肺水肿的发生率分别是４０％、２０％、４４％和１２％。 可以看出这些
临床表现没有特异性。 因为 ＵＡＰＡ发病率低，很多医师缺乏认识，难以将这些表现与 ＵＡＰＡ 联系起来，这也是本例患者误诊
３０多年的原因。 临床上如果出现上述症状，应当想到 ＵＡＰＡ的可能。 体征往往有发绀、患侧胸廓不同程度的塌陷、脊柱侧弯、
患侧呼吸音减低等，这些体征也能提供诊断的线索。 Ｘ线胸片和肺部 ＣＴ 是重要的诊断工具，其典型表现如丁医师所述。 螺
旋 ＣＴ肺动脉造影可以直接显示患侧肺动脉起始部或近端呈盲端，断端光滑，远端未显影，亦未见相延续的血管影。 电子束
ＣＴ也是诊断 ＵＡＰＡ的好方法，不仅能检出 ＵＡＰＡ及其位点、较大的侧支血管，而且能检出合并的其他心血管畸形［９］ 。 心导管
检查和肺动脉（右心室）造影是目前诊断 ＵＡＰＡ的金指标，如本例患者的检查结果所示，可以测得肺动脉的压力，清晰显示一
侧肺动脉缺如，残端光滑，主肺动脉和对侧肺动脉增宽。 主动脉（可能提供侧支供血的其他动脉）的造影可以发现给患侧肺供
血的侧支动脉，对结扎或栓塞有帮助。 肺静脉楔嵌逆行造影能有效地发现隐藏的肺动脉，以前的报道显示肺静脉楔嵌逆行造
影是安全的［１０唱１１］ 。

ＵＡＰＡ需与肺栓塞特别是肺动脉主干栓塞进行鉴别，该患者自幼起病，无下肢深静脉血栓的病史和表现（如单侧肢体水肿
等），肺动脉造影右肺动脉未显影，其起始部自肺动脉主干分出处见一个略微的隆起，表面光滑，这两个特征是与肺栓塞非常
重要的鉴别点。 （１）肺栓塞多数表现为肺动脉的不完全堵塞，很少出现右肺动脉起始部的完全堵塞，如果真的出现了右肺动
脉起始部的完全堵塞，猝死和休克的概率将会很高；（２）肺栓塞时堵塞血管的近端很难出现光滑的盲端。 此外，对侧肺动脉代
偿性增粗也是一个鉴别点。 另一个需要与 ＵＡＰＡ鉴别的是肺动脉起源于主动脉：是一侧肺动脉起源于主动脉的先天畸形，患
侧肺动脉主干可自主动脉的升部、弓部或降部发出，可通过升主动脉造影鉴别。

ＵＡＰＡ的治疗不统一，药物治疗主要是对症治疗，如咯血患者止血剂的使用（但从本例患者看来，效果并不理想），心力衰
竭患者利尿剂等的使用，发绀患者吸氧等。 从本例患者的治疗中我们体会到最棘手的问题是治疗肺动脉高压，以前的药物基
本没有多少效果，新药波生坦是否有效尚未见报道。 针对咯血可行侧支动脉的栓塞治疗或手术结扎。

王浩（心胸外科）：现有的手术治疗有相当一部分是针对合并的其他心血管畸形的［１２唱１３］ ，患侧肺动脉重建是治疗单纯性
ＵＡＰＡ的理想方法，可以有效地降低肺动脉压力，但手术难度和要求颇高［１４］ 。 本例患者如果咯血不止、咯血量明显增加，考虑
行介入治疗或手术治疗，栓塞或切断引起出血的侧支血管。
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