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前言前言前言前言：：：：先天性肺靜脈葉症候群(congenital pulmonary venolobar syndrome, CPVS)

是一種罕見的胸腔先天性的異常，可能單獨出現或合併其他異常疾病。而

scimitar症候群是指部分右肺靜脈異常回流至下腔大靜脈，亦屬於先天性肺靜脈

葉症候群其中一種。在此我們提出兩個先天性肺靜脈葉症候群的病例。 

病例一病例一病例一病例一：26歲女性表現輕微喘及噁心的症狀；理學檢查呈現出右下肺之呼吸音減

弱，並無明顯之心雜音；心電圖及心臟超音波均無異常發現；胸部X光呈現右肺

容積減少，右側橫膈膜上升，心臟右置，且於右下肺野有擴大的管狀陰影；胸部

電腦斷層顯示部分右肺靜脈異常回流至下腔大靜脈以及右肺中葉發育不全。  

病例二病例二病例二病例二：36歲男性沒有咳嗽，發燒，喘的症狀；理學檢查沒有發現明顯的呼吸音

減弱或心雜音；心電圖及心臟超音波均正常；胸部X光呈現左側肺門擴大；胸部

電腦斷層呈現左上肺靜脈異常回流至左側臂頭靜脈。  

討論討論討論討論：先天性肺靜脈葉症候群發生率在每100000個新生兒約1-3個，並可能伴隨

其他先天性異常。這個症候群常見的要素有肺葉發育不全、部分肺靜脈回流異



常、肺動脈缺乏、肺隔離、肺部的系統性動脈化、下腔大靜脈缺乏及副橫膈膜的

發生；少數的要素包含氣管三分支化、橫膈膜膨出、部分橫膈膜缺乏、馬蹄形肺

臟、食道和胃部的隔離肺、上腔大靜脈異常及左心包膜的缺乏。大約有25%的病

患同時有先天性心臟異常，其中最常見的是心房中隔缺損。  

    當出現肺葉發育不全時，較常出現在右側肺葉。而肺靜脈的異常回流通常注

入下腔大靜脈。在我們的病例報告中，其中一個是典型的scimitar症候群（右側

肺靜脈注入下腔大靜脈），而另一個是左上肺靜脈異常回流至左側臂頭靜脈；就

我們所知，這是首例先天性肺靜脈葉症候群呈現出左上肺靜脈異常回流至左側臂

頭靜脈。 

    診斷工具有胸部 X光，胸部電腦斷層，心臟超音波，而心導管更可以偵測左

側至右側的分流程度。大部分無症狀的病患並不需要治療，但在以下兩種情況需

要手術治療：(1)左側至右側分流達 50%而導致肺動脈高壓或心臟衰竭的病患(2)

伴隨肺隔離的病患。 

結論結論結論結論：：：：先天性肺靜脈葉症候群是罕見的先天異常；其中約 25%伴隨有先天性心臟

異常，大部分病患並無症狀且不需治療，只有少數嚴重的左側至右側分流或其他

併發症才需要手術治療。 
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