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患儿男，8岁，因发现心脏杂音 5年就诊。易感冒，发育稍

差，运动后胸闷气促明显，无紫绀、晕厥等症状。超声心动图检

查：全心增大，室间隔上部缺损约 2.2 cm，该处双向分流，以左

向右为主，大动脉骑跨室间隔 50%，未见右室流出道及肺动脉

环绕主动脉，距大动脉瓣约 4.00 cm处左后侧壁见肺动脉主干

及其分支发出，肺动脉主干内径1.40 cm，左支0.80 cm，右支0.95 cm，
可见血流流入（图 1）。超声心动图提示：Ⅰ型永存动脉干畸形

（persistent truncus arteriosus，PTA），高位室间隔缺损。CT检查

证实上述诊断并提示右位主动脉弓。外科手术证实：Ⅰ型PTA
合并右位主动脉弓，高位室间隔缺损（2.40 cm），患儿后行室间

隔缺损修补术和肺动脉腔静脉分流术。

讨论：PTA系原始动脉干在发育过程中早期停止，仅从心

底部发出单一动脉干，由该动脉干同时供应体循环、肺循环及

冠状动脉血流。PTA极为罕见，病理上分为 4型，Ⅰ型最常见，

约占 48%，肺动脉主干起自共同动脉干左后侧壁后再发出左右

分支；Ⅱ型，约占 29%，无肺动脉主干，左右肺动脉直接由动脉

干后壁独立发出且多相距较远，可合并一支肺动脉缺如；Ⅲ型，

左右肺动脉自动脉干两侧发出；Ⅳ型，肺动脉和动脉导管缺如，

肺部血液由支气管动脉供应。本例患者超声检查时心底部仅

见单一大动脉骑跨于室间隔，合并高位室间隔缺损，在大动脉

短轴切面正常位置无法显示右室流出道和肺动脉，考虑为室间

隔缺损合并肺动脉闭锁或PTA可能；后于不典型五腔心切面发

现异常起源的肺动脉及分支，排除肺动脉闭锁，诊断为Ⅰ型

PTA伴高位室间隔缺损。PTA诊断需与重度法洛四联症、室间

隔缺损合并肺动脉闭锁等鉴别，同时还需探查是否合并其他心

脏畸形如右位主动脉弓、动脉导管未闭、房间隔缺损等。本例

患者术前超声未发现右位主动脉弓，考虑为检查者经验欠缺所

致。PTA的预后差，存活率低，早期明确诊断和治疗十分重要，

如治疗不及时会导致不可逆性肺血管病变而丧失手术机会，超

声可作为PTA的首选检查方法。
（收稿日期：2019-08-10）
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图1 胸骨旁大动脉短轴切面示主动脉左后侧壁可见肺动脉主干（箭头

示）及其分支发出，并见血流流入（PTA：永存动脉干畸形；RPA：右肺动

脉；LPA：左肺动脉）
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