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肺动脉异常起源于升主动脉的超声心动图
诊断价值及漏误诊分析
朱晓丽 徐 磊 雷常慧 赵雪丽 王 峥

摘 要 目的 探讨经胸超声心动图（TTE）在肺动脉异常起源于升主动脉（AOPA）的术前诊断价值及术后随访

价值。方法 回顾性分析我院经CTA或手术证实的17例AOPA患者的术前TTE表现特点及术后随访情况。结果 17例
AOPA患者中，右肺动脉异常起源于升主动脉者 13例，左肺动脉异常起源于升主动脉者 4例；近端型 14例，伴有其他心

脏畸形者 7例；术前超声漏诊 2例（1例为AOPA合并主肺动脉间隔缺损，1例为AOPA合并法洛四联症）。15例包含术前

漏诊 1例行外科手术治疗，效果良好，术后超声心动图评估显示肺动脉吻合口通畅及肺动脉分支无明显狭窄，肺动脉压

力明显下降；另 2例包含术前漏诊 1例成人患者因重度肺动脉高压未行手术治疗。结论 TTE能够清楚显示异常起源的

肺动脉并评价其血流及肺动脉压力情况，在AOPA术前诊断及术后随访中起重要作用。
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ABSTRACT Objective To investigate the value of transthoracic echocardiography（TTE）in preoperative diagnosis and
postoperative follow-up on anomalous origin of pulmonary artery from the ascending aorta（AOPA）.Methods The results of
preoperative TTE and postoperative follow-up of 17 patients with AOPA confirmed by CTA or surgery were retrospectively
analyzed.Results Among the 17 patients with AOPA，the right and the left pulmonary artery originating from ascending aorta
were 13 case and 4 case，respectively. The proximal type accounted for 14 case and other heart malformations accounted for
7 case. 2 cases were missed（1 case was AOPA with primary pulmonary artery septal defect，the other was AOPA with Fallot
tetralogy）.15 cases of all patients including one preoperative missed diagnosed case underwent surgical treatment，and showed
favourable effects.TTE was used to evaluate the smoothness of the pulmonary anastomosis postoperatively，and exhibited that the
pulmonary artery branch showed no obvious stenosis and the pulmonary artery pressure was significantly decreased.Another two
adult cases including one missed diagnosed case before operation did not undergo surgical treatment due to severe pulmonary
hypertension.Conclusion The intracardiac malformations and hemodynamic changes can be clearly showed by TTE，which
plays an important role in preoperative diagnosis and postoperative follow-up of AOPA.
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肺动脉异常起源于升主动脉（anomalous origin of pulmonary
artery，AOPA）是一种罕见的心脏病，占先天性心脏病的

0.1%［1］，均为单侧肺动脉异常，常并发其他畸形，易漏误诊；但

由于病理解剖类型的不同，手术治疗方案和预后差别很大，故

早期准确的诊断及鉴别诊断非常重要。血管造影或心导管是

其诊断的金标准［2］。随着影像技术的发展，超声心动图成为心

脏病无创性诊断的首选。本研究通过回顾性分析我院经CTA
或手术证实的 17 例 AOPA 患者的术前经胸超声心动图
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（transthoracic echocardiography，TTE）表现特点及术后随访情

况，总结漏误诊原因，旨在提高AOPA的超声诊断准确率。

资料与方法

一、临床资料

选取 2014年 1月至 2018年 5月我院经 CTA或手术证实的

AOPA患者 17例，其中男 10例，女 7例；年龄 1个月~29岁，中位

数2岁。所有患者均行经胸超声心动图检查。本研究经我院医

学伦理委员会同意；所有患者均知情同意。

二、仪器与方法

1.TTE检查：使用 Philips iE 33和 GE Vivid E 9彩色多普勒

超声诊断仪，探头频率 3.5~8.0 MHz。二维超声多切面观察心

内及大血管情况，重点扫查胸骨旁大动脉长轴及短轴切面，观

察肺动脉的连续性及左右肺动脉分支；彩色多普勒检测异常血

流信号并观察是否合并其他心血管畸形。

2.随访：术后随访时间 6个月~6年。TTE随访观察患者心

功能、肺动脉压力，以及术后肺动脉吻合口、肺动脉分支有无狭

窄情况。

结 果

一、TTE表现及诊断结果

17例AOPA患者中，右肺动脉异常起源于升主动脉者 13例，

声像图表现为胸骨旁肺动脉长轴切面示肺动脉主干正常分

叉消失，仅显示单支左肺动脉分支（图 1），大动脉短轴及胸骨

上窝切面显示异常起源于升主动脉的右肺动脉分支（图 2）；

彩多普勒显示升主动脉连续血流信号进入起源异常的肺动

脉；左肺动脉异常起源于升主动脉 4例，声像图表现为胸骨旁

肺动脉长轴切面示肺动脉主干正常分叉消失，仅显示单支右

肺动脉分支，大动脉短轴及胸骨上窝切面显示异常起源于升

主动脉的左肺动脉分支。近端型 14例，远端型 3例；伴有其

他心脏畸形者 7例，包括法洛四联症 1例，主肺动脉间隔缺损

1例，室间隔缺损 1例，房间隔缺损 1例，动脉导管未闭 3例；漏

诊 2例，其中 1例为 AOPA合并主肺动脉间隔缺损，超声显示

主动脉根部与主肺动脉之间异常通道，且右肺动脉异常起自

升主动脉起始处；1例为 AOPA合并法洛四联症，超声显示主

动脉根部扩大，前移并骑跨在室间隔上，室间隔回声失落，肺

动脉主干及左、右肺动脉狭窄，且狭窄的左肺动脉起自升主

动脉。14例合并重度肺动脉高压，频谱多普勒显示三尖瓣收缩

期高速反流信号，肺动脉收缩压明显增高，收缩压>70 mm Hg
（1 mm Hg=0.133 kPa）。

二、术后随访情况

15例患者在体外循环下行肺动脉起源异常矫治术及其他

心内畸形根治手术治疗，随访期间患者心功能均正常，术后超

声心动图评估肺动脉吻合口通畅及肺动脉分支无明显狭窄，肺

动脉压力明显下降。另外 2例（1例为术前超声漏诊合并主肺

动脉间隔缺损患者，1例为术前超声确诊合并动脉导管未闭患

者）均因重度肺动脉高压未进行手术治疗。

讨 论

AOPA是一种非常少见的先天性心血管畸形，根据病理解

剖分为右肺动脉异常起源于主动脉和左肺动脉异常起源于主

动脉；根据距离主动脉瓣的远近，分为近端型和远端型。右肺

动脉起源异常较为常见，是左肺动脉起源异常的 5~6倍［3］，多发

生于升主动脉后壁靠近主动脉瓣处。右肺动脉异常起源于升

主动脉可由肺动脉左移不完全或延迟导致；左肺动脉异常起源

于升主动脉，通常与右主动脉弓有关［4］。本研究以右肺动脉起

源于升主动脉且近端型多见，其中右肺动脉异常起源于升主动

脉占 13/17；近端型占 14/17，与以往文献［3-4］报道一致。因肺动

脉起源于升主动脉时一侧肺部血来源于体循环的高压灌注，而

另一侧肺接收所有肺循环的血，两侧肺部血管易发生严重的不

可逆的肺动脉高压及肺血管病变［5］。AOPA的肺血管组织学改

变最早可在出生后 1个月内发现［6］。本研究中 2例成人AOPA
合并重度肺动脉高压患者失去最佳手术机会，故为了避免肺血

管疾患及改善预后，早期明确诊断和及时手术治疗是关键。

心导管、CTA虽可以显示肺动脉的起源，但均为侵入性、有

辐射、费用高，且无法评估AOPA中的血流。TTE具有便捷、无

创、可显示血流且重复性好等优点，是诊断AOPA首选的影像

学检查方法。AOPA需与大动脉转位，永存动脉干等进行鉴别

诊断［7］。AOPA时，超声虽可探及到一支正常起源的肺动脉分

支，但肺动脉瓣叶及肺动脉主干结构在同切面也可清晰显示；

永存动脉干可探及异常分支动脉回声，但无法探及正常肺动脉

图1 大动脉短轴切面观示肺动脉主干远端无分叉结构，仅见右肺动脉

及动脉导管（MPA：主肺动脉；RPA：右肺动脉；PDA：动脉导管未闭）

图 2 升主动脉长轴切面观示左肺动脉起源于升主动脉近端（AAO：升
主动脉；LPA：左肺动脉）
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瓣回声，无法显示肺动脉与右室的正常连接；大动脉转位时主

动脉异常发自右室，肺动脉异常发自左室，且肺动脉正常分叉

结构存在。本研究中3例患者在外院市级三甲医院超声诊断为

单纯动脉导管未闭，来我院行导管未闭封堵术前经TTE确诊为

AOPA。分析漏诊原因可能是年轻医师检查者经验不足，忽略

对肺动脉分叉及左、右肺动脉的仔细扫查，且因AOPA发病率

低，缺乏认识。本研究中 2例漏诊均合并复杂心内畸形。分析

漏诊原因：①合并复杂心脏畸形，例如法洛四联症患者，肺动脉

发育细，合并侧支时易将侧支血管误认为左肺动脉；②成人合

并肺动脉高压时，肺动脉内血流以双向分流或右向左分流为

主，彩色血流不易分辨。因此，仔细探查左、右肺动脉的起源及

走行是减少漏诊的关键。

目前AOPA的主要治疗方法是外科手术治疗，术后并发症

主要包括肺动脉吻合口处及主动脉缝合处狭窄。本研究中

15例患者行AOPA矫治术及合并畸形根治手术治疗，术后 TTE
评估显示肺动脉吻合口通畅及肺动脉分支无明显狭窄，彩色多

普勒显示血流通畅，肺动脉压力明显下降，外科手术治疗效果

满意。

综上所述，TTE可清楚显示异常起源的肺动脉并评价其

血流及肺动脉压力情况，在 AOPA术前诊断及术后随访中起

重要作用。
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A：腹部MRI可见双肾多发大小不等类圆形混杂高信号影，部分病灶内可

见线样低信号分隔影；B：颅脑MRI T2WI示左侧小脑半球可见类圆形高信

号影，其内可见壁结节。

图2 VHL综合征腹部和颅脑MRI图

A、B：镜下病理可见癌组织及囊壁样物由纤维组织及肾组织构成，伴充血

及少量淋巴细胞、中性粒细胞浸润

图3 VHL综合征病理图（HE染色，×100）

A B A B

染色体短臂（3p25-26）缺失或变异引起的原本的抑癌基因缺失

导致的肿瘤的发生。临床较罕见，其发病率为 3.6万分之一，发

病年龄为 26~31岁［1］。最常见的死因是中枢神经系统血管母细

胞瘤破裂出血、肾癌及嗜铬细胞瘤引起的恶性高血压等。美国

国家癌症研究所将其分为 3型［2］，Ⅰ型：包括视网膜和中枢系统

血管母细胞瘤、肾囊肿、肾癌及胰腺囊肿，不伴有嗜铬细胞瘤；

Ⅱ型：包括视网膜和中枢系统血管母细胞瘤、胰腺的胰岛细胞

瘤，不伴胰腺囊肿及肾脏肿瘤；Ⅲ型：包括视网膜和中枢系统血

管母细胞瘤、嗜铬细胞瘤、肾脏及胰腺肿瘤。本例为VHL综合

征Ⅰ型。在VHL综合征中肾癌常伴随着肾囊肿出现，而且往往

为多发的囊肿及双肾肿瘤。以往超声对该病的认识不足。本

例患者双肾肿物以多房囊性回声为主，同时合并肾多发囊肿，

容易误诊为多囊肾，但应考虑囊性肾癌可能。超声诊断VHL综
合征的肾脏表现与囊性肾癌类似。有学者［3］认为VHL的肾脏

多发囊肿可能为VHL肾癌的早期改变，是由于许多VHL肾癌

的组织内有囊肿的残留。虽然基因诊断是VHL综合征诊断的

金标准，但超声与 CT及MRI的联合检查对于早期诊断该病仍

具有很重要的意义。
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