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产前超声诊断胎儿主动脉弓发育异常的应用价值

颜幸燕 黄朝宁

摘 要 目的 探讨产前超声诊断胎儿主动脉弓发育异常的应用价值。 方法 选取 45 例主动脉弓发育异常的胎

儿，获取以下标准切面的超声图像：四腔心切面、左右室流出道切面、三血管切面、三血管气管（３ＶＴ）切面、主动脉弓长轴

切面、上下腔静脉切面、气管及支气管冠状切面、胸主动脉上段冠状切面，各切面叠加彩色多普勒超声，重点观察主动脉弓

位置、内径、形态及血流方向。 结果 45 例主动脉弓发育异常胎儿均经产后证实， 其中主动脉弓缩窄 １５ 例（１３ 例合并心

内畸形，６ 例合并心外畸形）；主动脉弓离断 ３ 例（均合并心内畸形）；右位主动脉弓并迷走左锁骨下动脉、左位动脉导管

１２例（１ 例合并心内畸形）；镜面右位主动脉弓 １４ 例（７ 例合并心内畸形，４ 例合并心外畸形）；双主动脉弓 １ 例（未合并心

内畸形）。 结论 主动脉弓离断、主动脉弓缩窄、镜面右位主动脉弓常合并心内畸形，部分合并心外畸形，产前明确主动脉

弓发育异常及其合并心内、心外畸形情况，对于评价胎儿预后有重要指导意义。
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先天性心脏病是最常见的出生缺陷疾病之一， 其中主动脉

弓发育异常并不少见，部分类型合并其他心血管畸形，预后极

差， 产前明确诊断对产前优生选择和产后及时治疗具有非常重

要的意义。 本研究回顾性分析 ４５ 例主动脉弓发育异常胎儿的

临床资料，现报道如下。

资料与方法

一、临床资料

选取 ２０１４ 年 １ 月至 ２０１５ 年 １０ 月经我院诊断为主动脉弓

发育异常的胎儿 ４５ 例，孕妇年龄 １８～４０ 岁，平均（２７．２±５．０）岁，
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孕 １６～３８周，平均孕（２４．６±４．２）周。

二、仪器与方法

使用东芝Ａｐｌｉｏ ５００彩色多普勒超声诊断仪，探头频率 ３～６ＭＨz；

选择胎儿心脏软件进行检查。 孕妇平卧，首先确定胎儿方位，获

取以下标准切面的超声图像：四腔心切面、左右室流出道切面、

三血管切面、三血管气管（ｔｈｒｅｅ ｖｅｓｓｅｌ ａｎｄ ｔｒａｃｈｅａ，３ＶＴ）切面、主

动脉弓长轴切面、上下腔静脉切面、气管及支气管冠状切面、胸

主动脉上段冠状切面，各切面叠加彩色多普勒超声，重点观察主

动脉弓位置、内径、形态及血流方向。

结 果

一、产前超声检查情况

４５ 例主动脉弓发育异常胎儿均经产后证实，其中尸体解剖

证实 ２６ 例，产后超声心动图证实 １９ 例。 产前超声检出 ３９ 例；

误诊 ３例，其中主动脉弓缩窄误诊为主动脉弓离断 ２例，镜面右

位主动脉弓、左位动脉导管误诊为双主动脉弓 １ 例；漏诊 ３ 例，

均为镜面右位主动动脉弓。４５例胎儿中，主动脉弓缩窄 １５例（产

前诊断 １３ 例，误诊 ２ 例）；主动脉离断 ３ 例；右位主动脉弓并迷

走左锁骨下动脉、左位动脉导管 １２ 例；镜面右位主动脉弓 １４例

（左位导管 ９例，右位导管 ３例，导管缺如 ２例；产前诊断 １１例，

漏诊 ３例）；双主动脉弓 １例。

二、主动脉弓发育异常的超声表现

１．15 例主动脉弓缩窄：左心比例稍小，主动脉弓失去正常柔

和的弯曲状态，主动脉弓部或峡部内径明显缩窄，缩窄段的内径

小于主动脉弓分支内径，肺动脉及动脉导管明显增宽，彩色多普

勒显示主动脉弓血流较细窄，肺动脉、动脉导管血流丰富，严重

狭窄者主动脉弓内可见来自动脉导管的反向血流信号。

２．3 例主动脉弓离断：左室稍小，升主动脉走行陡直，不能显

示完整的主动脉弓，主动脉弓仅在横断面可见，主动脉弓与降主

动脉连续性回声中断，与动脉导管共同形成“Ｖ”形血管的结构

消失，主动脉弓及动脉导管与胸主动脉上段连接处不能显示完

整的“Ｙ”字形。 见图 1。

３．12例右位主动脉弓并迷走左锁骨下动脉、左位动脉导管：

在 ３ＶＴ 切面上表现为右位主动脉弓、迷走左锁骨下动脉、左位

动脉导管及肺动脉围绕气管和食管形成“Ｕ”形血管环，本组中

此类型形成血管环最常见。 见图 2。

４．14例镜面右位主动脉弓：主动脉弓位于气管右侧，主动脉

发出第一分支为左无名动脉，左无名动脉增粗。

５．1 例双主动脉弓：３ＶＴ 切面可见左、右主动脉弓围绕气管

和食管形成完整“Ｏ”形血管环。 见图 3。

图左：声像图示主动脉弓仅在横断面可见；图右：

解剖图。PA：肺动脉；AO：主动脉；DAO：降主动脉；

DA：动脉导管；LSA：左锁骨下动脉；LCA：左颈

总动脉；RCA：右颈总动脉；H：心脏；T：气管；

SP：脊柱。

图 1 主动脉弓离断声像图和解剖图

AO：主动脉；PA：肺动脉；DA：动脉导管；DAO：降

主动脉；LSA：左锁骨下动脉；SVC：上腔静脉；

T：气管 。

图 2 声像图示右位主动脉弓并迷走左锁骨下

动脉、左位动脉导管，“U”形血管环形成

图左：声像图；图右：解剖图。 AO：主动脉；PA：肺

动脉；LARCH：左主动脉弓；RARCH：右主动脉弓；

DAO：降主动脉；SVC：上腔静脉；T：气管；H：心脏。

图 3 双主动脉弓声像图和解剖图

三、合并心内及心外畸形情况

４５ 例主动脉弓发育异常胎儿中，主动脉弓缩窄 １５ 例，１３例

合并心内结构畸形，多为室间隔缺损和左心发育不良；６ 例合并

心外结构畸形。 主动脉弓离断 ３ 例均合并心内结构畸形，包括

室间隔缺损、 完全型房室间隔缺损及永存左上腔静脉；１ 例合

并心外畸形。镜面右位主动脉弓 １４ 例，７ 例合并心内结构畸形；

４例合并心外畸形。右位主动脉弓并迷走左锁骨下动脉、左位动

脉导管 １２例，１例合并室间隔缺损；未合并心外畸形。 双主动脉

弓 １例未合并心内畸形，仅合并永久右脐静脉。

讨 论

人体胚胎发育期出现 ６ 对腮动脉弓，胚胎第 ６～８ 周，腮弓

动脉相继演变为成体动脉，演变过程可能形成各种先天性主动

脉弓异常

［

１

］

。 本组 ４５ 例主动脉弓发育异常包括主动脉弓缩窄，

主动脉弓离断，右位主动脉弓并迷走左锁骨下动脉、左位动脉导

管，镜面右位主动脉弓及双主动脉弓 5 种类型。

主动脉弓发育异常的胎儿多合并其他心内外结构畸形，以

室间隔缺损最为常见

［

2

］

，本组除右位主动脉弓并迷走左锁骨下

动脉、左位动脉导管及双主动脉弓较少合并心内外畸形外，其余

类型主动脉弓发育异多合并心内外结构畸形。 因此产前检出主

动脉弓发育异常时，应对其进行分型诊断。

本组误诊 ２例主动脉弓缩窄为主动脉弓离断， 是由于主动

脉弓严重缩窄，在 ３ＶＴ 切面未能显示主动脉横弓，与主动脉弓

离断难以鉴别

［

3

］

，同时缩窄段血流量少，流速低，ＣＤＦＩ 不易检出

该处血流信号

［

4

］

，胸主动脉上段冠状切面有助于鉴别，胸主动脉

上段与主动脉弓、动脉导管弓形成的“Ｙ”形结构存在，为主动脉
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讨论：肺动脉瓣四叶畸形为罕见的心脏瓣膜畸形，好发于男

性。 绝大多数肺动脉瓣四叶畸形均在尸体解剖中偶然发现，究

其原因：①由于肺动脉瓣紧贴胸壁，受肺气、肋骨的影响，肺动脉

瓣短轴切面不易获取，故易漏诊。 ②肺动脉瓣四叶畸形很少引起

严重的临床症状，除非合并其他畸形。 肺动脉瓣四叶畸形种类较

多，Ｌａｒｒｙ 等

［

１

］

根据瓣膜的大小形态将其分为 ７ 类，本病例属第

3 类即 ４ 个等大的瓣叶。其发生的机制可能与主、肺动脉间隔在

胚胎早期发育的异常分裂有关， 也可能与大动脉干的间叶组织

细胞异常增殖有关

［

２

］

。

本例患儿除合并肺动脉瓣重度狭窄外， 还合并左冠状动脉

细小分支肺动脉瘘， 冠状动脉肺动脉瘘是指冠状动脉与肺动脉

之间存在异常交通， 目前超声心动图是诊断该病的首选方法。

较大的冠状动脉肺动脉瘘诊断并不困难， 但冠状动脉细小分支

肺动脉瘘由于分流量较小，冠状动脉内径也多在正常范围内，超

声容易漏诊。 冠状动脉细小分支肺动脉瘘超声心动图特点是肺

动脉瓣上舒张期为主的“射血征”，其开口位置绝大部分位于肺

动脉瓣上外侧壁， 血流方向可以朝向肺动脉瓣或肺动脉远端。

在诊断此疾病之前还应排除细小动脉导管未闭、 主－肺动脉瘘

及主动脉窦瘤破裂等疾病，以避免误诊。
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左侧箭头示心脏舒张期肺动脉瓣四叶呈“Ｘ”型 ；

右侧箭头示心脏舒张期肺动脉瓣反流。

图 １ 四叶肺动脉瓣短轴声像图

左侧箭头示肺动脉瓣明显增厚，开放受限；右侧

箭头示花色血流通过肺动脉瓣。

图 ２ 肺动脉长轴声像图

箭头示蓝色血流束为左冠状动脉细小分支血流

瘘入肺动脉主干。

图 ３ 非标准肺动脉长轴声像图

箭头示卵圆孔未闭，房水平右向左为主双向分流。

图 ４ 剑突下双心房切面声像图

弓缩窄，如“Ｙ”形结构不完整，则为主动脉弓离断。 误诊 １ 例镜

面右位主动脉弓、左位动脉导管为双主动脉弓，分析原因为主动

脉弓短轴显示升主动脉分叉，故误认为双主动脉弓，左无名动脉

与左位动脉导管交叉走行且距离非常靠近，３ＶＴ 切面上由于血

流外溢，彩色多普勒产生由左无名动脉形成血管环的错觉。 另

外，左无名静脉与右侧的主动脉弓、左侧的动脉导管弓似乎也形

成了“Ｏ”形环

［

5

］

。 由于血管环部分会压迫气管和食管，造成产后

呼吸压迫症状或伴随消化道症状，故需要明确诊断。 血管环的

形成与主动脉弓的走行及分支发育异常有关

［

6

］

，３ＶＴ 切面是评

价血管与气管及食管位置关系的有效切面

［

7

］

，能够诊断各种类

型完全性或不完全性的先天性血管环

［

8

］

。 本组漏诊 ３ 例镜面右

位主动脉弓，产前分别诊断为法洛四联症、右室双出口及完全型

大动脉转位， 漏诊原因均为忽视了主动脉弓位于气管右侧的声

像特征。

综上所述，本研究认为主动脉弓离断、主动脉弓缩窄及镜面

右位主动脉弓常合并心内畸形，部分合并心外畸形，产前明确主

动脉弓发育异常及其合并心内、心外畸形情况，对于评价胎儿预

后有重要指导意义。
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