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患者女，39岁，因进展期直肠癌来我院就诊。自诉既往外院

诊断法洛四联症，未治疗。现我院心电图检查：窦性心律，电轴右

偏，肢体导联低电压，不完全性右束支阻滞。超声心动图检查：心

房正位，心室右袢，右房血液进入右室，左房血液进入左室；见单一

动脉干连接于心室，骑跨于室间隔上方，收缩期可见左、右心室血

流经半月瓣（三瓣）共同流入骑跨其上的动脉干；肺动脉主干及左、

右分支均显示不清，主动脉弓及降主动脉向右后下方走行，显示段

未见明显异常分支（图1）；②动脉干瓣下的室间隔连续中断，可探

及双向分流血流信号，左向右分流峰值流速4.7 m/s，压差55 mm Hg
（1mmHg=0.133 kPa），右向左分流峰值流速2.3 m/s，压差21mmHg；
③舒张期半月瓣见反流血流信号达二尖瓣腱索水平，反流缩流颈宽

约 4 mm；三尖瓣上可探及反流血流信号到达右房中部，反流速度

4.7 m/s，跨瓣压差88 mmHg。胸部CT示：室间隔基底段局部缺损，

主动脉增粗并骑跨于左右心室，右室壁增厚，右位主动脉弓（图2）。
胸部CTA示：升主动脉、主动脉弓及降主动脉上段均增粗，右侧颈

总动脉及锁骨下动脉单独发出，左侧颈总动脉、锁骨下动脉共干并

增粗，左下肺动脉源于增粗的共干动脉，右肺动脉及左上肺动脉源

于降主动脉（图3）。综合上述检查提示：①永存动脉干Ⅲ型；②右

位主动脉弓。临床会诊建议：复杂性先天性心脏病：永存动脉干

（失去手术根治机会），心功能Ⅱ级。患者后行直肠癌根治手术，术

后恢复可。

讨论：永存动脉干是一种少见的先天性心脏病，由带有一组

半月瓣的单一大动脉起源于心底部，供应冠状动脉、肺动脉和周

围动脉。该畸形是胎儿发育过程中原始动脉干分离失败的结

果，与染色体 22q11缺失有关［1］。永存动脉干通常分为 4型［2］：
Ⅰ型最常见，肺动脉主干自共同动脉干发出，分出左、右肺动脉；
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Ⅱ型，无肺动脉主干，左、右肺动脉分别从共同动脉干的后壁发

出；Ⅲ型，无肺动脉主干，左、右肺动脉分别从共同动脉干的侧壁

发出；Ⅳ型，无肺动脉主干及左、右肺动脉，肺循环的血供来源于

支气管动脉或其他动脉。本例患者为Ⅲ型。永存动脉干预后

差，如未进行干预，6个月死亡率约65%，1年死亡率约为75%［3］。

如未及时进行手术矫正，肺血管病变将逐渐加重，且不可逆转，

最终丧失手术机会，极少数成活至成年。

本例患者未行手术矫正存活 39年，并维

持较好的心功能，顺利完成直肠癌根治

手术，实属罕见。

超声心动图是诊断永存动脉干的首

选检查方法，可清晰显示心内结构和血

流动力学，对其分型具有重要价值，但作

为平面成像方法，其在显示复杂性先天

性心脏病的空间结构及心外大血管方面

存在局限性。永存动脉干声像图表现和

临床症状与主、肺动脉闭锁及重症法洛

四联症相似，鉴别较困难，且永存动脉干

可分为不同亚型，甚至还存在大血管解

剖变异。鉴别要点是寻找肺动脉起源和

肺血液供应来源，但实际操作有一定难

度，因此本例患者外院误诊为法洛四联

症。本院超声心动图虽准确诊断，但最

终依靠CTA追踪出肺动脉分支走行及心

外大血管立体空间关系，明确分型。建

议临床在超声心动图不能完全明确复杂

性先天性心脏病的所有心血管畸形时，

结合其他影像学方法进一步检查，为制

定治疗方案提供更多信息。
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A B
A：单一动脉干骑跨于室间隔上方，并连接于心室，彩色多普勒示半月瓣下反流血流信号到达左、右

心室；B：动脉干瓣下室间隔连续性中断，肺动脉主干及左、右分支均显示不清

图 1 永存动脉干Ⅲ型超声心动图（AR：主动脉瓣反流；AO：主动脉；LA：左房；VSD：室间隔缺损）

图2 胸部CT示右室壁增厚，室间隔基底段局部

缺损，主动脉增粗并骑跨于左、右心室，右位主动

脉弓

图 3 胸部CTA三维重建图示，左下肺动脉（粗箭

头示）来源于左侧颈总动脉与锁骨下动脉的共干

动脉，右肺动脉（★示）及左上肺动脉（细箭头示）

来源于降主动脉
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