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法洛四联症肺动脉形态学分析

张维敏　仝志荣　刘金龙

　　【摘要】　目的：研究法洛四联症肺动脉的形态学特点。　方法：利用医学影像三维

重建软件，分别对１０例无肺动脉畸形和１０例确诊法洛四联症患儿的肺动脉进行重建，

分析三维模型的形态学特征。　结果：正常肺动脉的三维模型具有同质性，其俯视图呈

正Ｙ型，主肺动脉中心线走向与左肺动脉相延续；法洛四联症患儿肺动脉三维模型形态

差异较大，不具有正常结构间的同质性，在模型上表现为偏移的Ｙ型。　结论：法洛四联

症患儿肺动脉形态学特征存在差异，需在术前进行详细的肺动脉形态学分析。
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　　先天性心脏病的发病率占活产新生儿的７‰～

８‰，其中复杂先天性心脏病约占２０％，是导致新生

儿死亡及残疾的主要原因。在我国，法洛四联症

（ｔｅｔｒａｌｏｇｙｏｆＦａｌｌｏｔ，ＴＯＦ）是最常见的发绀型复杂

先天性心脏病，其病理生理学机制为右心室流出道

渐进性肌肉肥厚，导致右心室负荷增加、肺灌注不

足，未氧合的血液通过非限制性室间隔缺损进入左

心室，引起各器官供氧不足。因此，及时、妥善的处

理右心室流出道及肺动脉是手术成功的关键［１３］。

目前可通过心脏超声和断层扫描对法洛四联症

进行诊断和评估，然而对法洛四联症的形态学研

究尚缺乏。本研究利用医学三维重建软件重建

肺动脉模型，分析法洛四联症患儿肺动脉的形态

学特征。

１　对象与方法

１．１　研究对象

本研究肺动脉的影像资料来自２０１５年上海儿

童医学中心心脏ＣＴ增强扫描的影像数据库。正常

肺动脉重建影像来自１０例房间隔缺损或小的室间

隔缺损患儿，年龄为６个月至１岁，心脏超声、影像

学检查提示无肺动脉高压、肺动脉扩张。法洛四联

症肺动脉模型重建的１０例患儿，年龄为６个月至

·９３·国际心血管病杂志２０１７年１月第４４卷第１期 　ＩｎｔＪＣａｒｄｉｏｖａｓｃＤｉｓ，Ｊａｎｕａｒｙ２０１７，Ｖｏｌ．４４，Ｎｏ１



１岁，术前影像学检查提示均为单纯法洛四联症，未

合并肺动脉瓣缺如、大侧支血管等。

１．２　研究方法

通过６４排ＣＴ扫描仪（美国ＧＥＢｒｉｇｈｔＳｐｅｅｄ

Ｅｌｉｔｅ型）进行心脏及胸腔内大血管平扫及增强扫描，

获取连续的层厚为０．６２５ｍｍ的ＣＴ胸部断层扫描图

片。采用ＭａｔｅｒｉａｌｉｓｅＭｉｍｉｃｓＩｎｎｏｖａｔｉｏｎＳｕｉｔｅ１８．０软

件进行肺动脉三维重建，将ＣＴ断层扫描的ＤＩＣＯＭ

（ｄｉｇｉｔａｌｉｍａｇｉｎｇａｎｄｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎｓｉｎｍｅｄｉｃｉｎｅ）格式

图片导入软件中，使用阈值（ｔｈｒｅｓｈｈｏｌｄｉｎｇ）工具，标

记增强扫描中呈现高灰度值的血管、心腔。由于在

临床中，与手术相关的肺动脉结构包括主肺动脉和

肺门前的左、右肺动脉，因此本研究在重建时，在标

记的基础上利用三维编辑工具，去除与本研究无关

的肺动脉瓣、主动脉及肺动脉小分支信息，仅保留

模型中主肺动脉至肺动脉分支进入肺门前的结构。

由于通过阈值分割包含了部分血管外显影的组织，

精确度欠缺，因此进一步在冠状、矢状及横轴面的

二维图片上进行编辑。对精确标记的肺动脉主干

及其分支（肺叶分支）进行三维重建，利用软件对其

中央线进行定义，分析比较正常肺动脉和法洛四联

症肺动脉的三维形态及中心线走向。

２　结果

三维重建后的模型如图１～３所示。正常肺动

脉的三维模型及其中心线形态特点是：肺动脉模型

具有同质性，其主肺动脉较粗，左、右肺动脉较主肺

动脉细，但过渡自然，直径无明显差异；不同模型内

部的中心线显示左肺动脉与右肺动脉之间的夹角

虽有所不同，但俯视图都呈正Ｙ型，左肺动脉开口

较右肺动脉稍高，左肺动脉夹角与主肺动脉呈钝

角。见图１。

法洛四联症患儿肺动脉的三维模型及其中心

线形态特点是：肺动脉模型形态差异跨度较大，不

具有正常结构间的同质性，在某些模型中（见图２中

Ｅ、Ｇ、Ｈ）肺动脉结构与正常肺动脉结构相仿，而在

病情较严重的患儿中，由于圆锥隔旋转不良，主动

脉瓣环位于肺动脉瓣右下方，导致肺动脉瓣环从左

前方发出，在模型上表现为偏移的Ｙ型（见图２中

Ｄ、Ｆ）；中心线显示当右心室流出道偏向左方时，在

右肺动脉与主肺动脉方向一致的模型中（见图２中

Ｂ、Ｃ、Ｆ、Ｊ），左肺动脉与主肺动脉之间成锐角。见

图２。

此外，从图３左前斜位观察，正常主肺动脉的中

心线走向往往与左肺动脉相延续，而法洛四联症患

儿左肺动脉常以较锐利的角度发出。

注：Ａ～Ｊ分别为１０例无右心室流出道疾病患儿肺动脉三维模型俯

视图，每个模型右下角框内为其在俯视平面上投影的中心线

图１　正常肺动脉模型俯视图

３　讨论

法洛四联症的肺动脉形态个体化差异较大，导

致肺动脉成形手术方案不同，术后肺动脉再狭窄、

发育不良等仍然常见。Ｄｏｈｌｅｎ等
［４］研究发现，法洛

四联症行右心室流出道支架放置后，右肺动脉的生

长快于左肺动脉，提示术后肺动脉分支发育不对

称。有学者从血流动力学临床研究中发现，左肺动

脉和主肺动脉间的角度可影响术后肺动脉血流［５８］。

Ｃｈｅｒｎ等
［５］在法洛四联症术后肺动脉反流的研究中

提出，左肺动脉和主肺动脉成锐角可能是造成左肺

动脉出现局部回流，从而阻碍前向血流流动的原

因，可见肺动脉形态学缺陷将导致肺动脉反流加

重、肺差异灌注及右心功能不全，因此，有必要对肺

动脉进行手术前后形态学规划。另外，由于生物材

料应用限制，发育期患儿面临需多次更换管道、瘢
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痕挛缩、瓣膜退行性变等问题，处理较为棘手。外

科医生应根据肺动脉生理几何结构重建病变的肺

动脉，以避免血管扭曲以及肺动脉分支间的锐角形

成。Ｗｉｌｓｏｎ
［９］对法洛四联症患儿胸部平片和心导管

造影资料进行分析，发现许多患儿右侧肺血管树发

育较左侧有优势，在进行心导管造影时，由于心脏

的极度右旋导致血流大部分射入右肺动脉。较严

重的法洛四联症主动脉瓣环位于肺动脉瓣的右下

方，右心室流出道偏向左方，导致右心室射血主要

朝向右肺动脉；而左肺动脉的血流较少，导致与肺

动脉不同程度的成角及发育不良。研究表明，儿童

正常肺动脉的直径以及随年龄增长肺动脉的发育

情况可以通过心脏超声和血管造影等得出［１０１２］，这

为法洛四联症、肺动脉闭锁等肺动脉发育不良患儿

的根治手术提供了理论基础。

本研究从形态学角度，对肺动脉进行了相关研

究，所得结果与先前的研究结果互为补充，提示法

洛四联症术前形态特征在一定程度上可影响手术

后肺动脉血流动力学特征，因此需要特别关注。在

未来的研究中，建立统一的三维参照系，不但有利

于对法洛四联症肺动脉形态学特征进行准确描述

和分类，为临床科研提供一定的参考依据，而且还

有利于术前优化手术方案，减少术后并发症，提高

手术的长期疗效。

注：Ａ～Ｊ分别为１０例法洛四联症患儿肺动脉三维模型俯视图，每个

模型右下角框内为其在俯视平面上投影的中心线

图２　法洛四联症肺动脉模型俯视图

图３　正常肺动脉、法洛四联症肺动脉的三维重建模型及相应中心线
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