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【摘要】　目的：探讨永存动脉干的病理分型及影像学表现，提高对本病的认识。方法：搜集１１例经ＤＳＡ证实的永存

动脉干，复习相关文献并与普通Ｘ线、多普勒超声结果对比分析。结果：本组１１例中普通Ｘ线诊断永存动脉干３例，误诊

８例；多普勒超声诊断永存动脉干７例，误诊４例；ＤＳＡ确诊１１例。按照Ｃｏｌｅｔｔ分类法：Ⅰ型２例，Ⅱ型４例，Ⅲ型３例，Ⅳ

型２例。结论：Ｘ线表现虽没有特异性，但某些征象有助于诊断；多普勒超声能为临床提供较可靠的诊断；ＤＳＡ能够进一

步明确病理类型。
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　　永存动脉干（ｐｅｒｓｉｓｔｅｎｔｔｒｕｎｃｕｓａｒｔｅｒｉｏｓｕｓ，ＰＴＡ）

是指一支动脉干发自心底部的单一动脉瓣，并直接供

血给体、肺及冠状动脉循环，是一种少见的先天性心血

管畸形。临床误诊、漏诊概率较高，本文２００３年２

月～２００８年３月本院收治的１１例患者资料，结合相

关文献分析其影像学表现，旨在提高对本病的认识。

材料与方法

１．临床资料

搜集１１例资料完整的住院患者，其中男７例，女

４例，年龄１个月～１７岁，平均３．５岁。临床主要表

现：１１例患者均因不同程度的紫绀、气促就诊，病史长

者易反复伴肺部感染，无蹲居史。查体：心脏不同程度

增大，８例心尖部触及震颤，１１例患者均在胸骨左缘

２、３、４肋间闻及Ⅲ～Ⅳ级收缩期粗糙杂音，无传导。

其中４例行手术治疗好转，３例放弃治疗，２例外科矫

正术后因低排血量死亡，２例转院治疗。

２．检查方法

１１例患者均摄普通Ｘ线片、心脏多普勒超声及心

血管造影检查。Ｘ线片包括胸部正、侧位，其中７例分

别又行左、右前斜位摄片。心脏多普勒超声检查，探查

部位有剑突下、心尖部、胸骨旁、锁骨上窝。心血管造

影包括左、右心室、升主动脉、降主动脉（５例），体位包

括正侧位，左、右斜位，必要时加侧位。对比剂为碘帕

醇，总剂量５ｍｌ／ｋｇ，图像采集５帧／秒。

结　果

１．Ｘ线表现

双肺少血３例，多血５例，一侧少血而另一侧多血

３例，双侧肺门影不对称３例，且可见侧支循环形成；

１１例肺动脉段均凹陷；所有患者均有心脏增大，４例以

左心室增大为主，６例为右心室增大为主，主动脉明显

增宽２例。１１例患者中Ｘ线诊断永存动脉干３例，诊

断法洛四联症和室间隔缺损６例，肺动脉发育不全２

例，误诊率达７３％。
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图１　永存动脉干Ⅰ型。ａ）胸部正位片，示双侧肺门不对称；ｂ）ＤＳＡ，示升主动脉逆

行造影示肺动脉起于动脉干开口处，有一短干（箭），然后分成左右肺动脉进入肺内。

图２　永存动脉干Ⅱ型。ａ）胸部正位片，示心影呈“座鸭征”；ｂ）ＤＳＡ，示动脉干逆

行造影示肺动脉起于动脉干左右两侧。

　　２．超声表现

１１例均有右心室增大，动脉干增粗并骑跨于左右

心室之上，室间隔缺损，最大直径２０ｍｍ。其中见到肺

动脉主干２例，左右肺动脉开口异常９例，显示右心室

流出道狭窄６例，盲端２例。显示肺动脉瓣膜良好２

例，４例于主动脉弓处探及网状循环。超声诊断为永

存动脉干７例，诊断法洛四联症４例，误诊率３６％。

３．ＤＳＡ表现

左、右心室造影显示为：单一粗大动脉干骑跨于左

右心室之上，均伴有膜部室间隔缺损（直径最小１１

ｍｍ、最大１９ｍｍ）；肺动脉开口位于动脉干起始处后

方２例；开口于瓣上有一短小肺动脉干２例；左右肺动

脉起于动脉干两侧２例；一侧肺动脉起于动脉干、而另

一侧不显示３例，均不显示肺动脉２例；降主动脉造影

显示肺动脉５例，其中２例可见动脉导管未闭且与网

状的肺动脉相吻合；三尖瓣中重度返流５例；左右冠

状动脉均起于动脉干开口处。１１例患者均经心血管

造影确诊其病理类型，按照Ｃｏｌｅｔｔ分类法：Ⅰ型２例

（图１），Ⅱ型４例（图２），Ⅲ型３例（图３），Ⅳ型２例（图４）。

讨　论

ＰＴＡ是一种少见的先天性心血管畸形，全部病例

伴膜部室间隔缺损，约２５％为单心室，９％～１２％合并

有心房间隔缺损，５０％病例有开放之动脉导管
［１］，本组

２例动脉导管开放。该病在１０００例新生儿中仅０．０４３

例，若不作外科处理，７５％～８５％的患儿在１岁内死

亡［２］。仅有１２％的患儿生存期超过１岁
［３］，继续存活

的患儿，又因进展性的肺血管阻力改变而死于肺动脉

高压或Ｅｉｓｅｎｍｅｎｇｅｒ综合征。ＰＴＡ主要系胚胎发育

时球嵴及心球间隔发育缺陷，致使原始动脉干未能正

常分隔发育成主肺动脉及肺动脉，所致主动脉与肺动

脉间隔不完全或缺如，同时伴有肺动脉锥体远端发育

障碍及高位室间隔缺损形成。有研究［４］表明２２ｑｌ１缺

失与永存动脉干有关。由于永存动脉干对机体影响较

大，故早期诊断关系到患者的预后。

１．血液动力学特点及临床表现

由于解剖学上体循环、肺循环、冠状动脉循环均起

源于心脏发出的单一的骑跨在室

间隔之上的动脉干，即动脉干同时

接受左、右室的血液并供应体、肺

循环、冠状动脉循环，因此动脉血

氧饱和度明显降低，患者常出现紫

绀［５］。本组１１例均有紫绀。再者

周围静脉血进入右心房、右心室后

喷入动脉干，肺血流量大增，其血

流动力学变化为大量左至右分流

和较少量的右至左分流［６］。但也

有肺血流不增大的，主要与解剖学

及病理学分型有关。如本组的Ⅳ

型表现肺血流并不增加。临床常

见表现：患儿主要有不同程度的紫

绀，多为出生后呈进行性加重，呼

吸困难及发育延迟，常无蹲居史，

易合并呼吸道反复感染。听诊：胸

骨左缘Ⅱ～Ⅲ肋间连续性杂音，可

有震颤，常有充血性心力衰竭的表

现。合并干瓣关闭不全者心底部

尚可闻及舒张期或连续性杂音。

２．临床解剖及病理分型

永存动脉干系胚胎期心脏发

育畸形，大动脉分隔和连接异常，

导致称之为共干的一条大动脉从

心室发出，供应体、肺循环。常合
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图３　永存动脉干Ⅲ型。ａ）右心室造影（左前斜位），示右肺动脉干（短箭），长箭

所指为合并的动脉导管未闭；ｂ）降主动脉造影（侧位），示细网状血管（箭）供应肺

部；ｃ）右心室造影（正位），示右肺动脉弓及右肺动脉（箭），左侧不显示；ｄ）胸部

正位Ｘ线片，示左肺门左侧肺纹理稀疏，右肺基本正常。　图４　永存动脉干Ⅳ

型，左心室及降主动脉造影。ａ）右心室造影未见肺动脉；ｂ）侧位降主动脉造影显

示肺动脉（箭）；ｃ）右心室造影（右前斜位）未见肺动脉，降主动脉有一短干（箭）供

应肺部。

并室间隔缺损（室缺）、动脉导管未闭、主动脉缩窄、主

动脉弓中断、冠状动脉起源异常等畸形。共干瓣膜可

为三叶或四叶瓣，年龄大的患儿多伴有明显瓣膜关闭

不全。Ｃｏｌｌｅｔｔ和国内多采用１９４９年 Ｃｏｌｌｅｔｔ和 Ｅｄ

ｗａｒｄｓ的四型分类法，即根据肺血供来源的解剖位置

分为：Ⅰ型，肺动脉起自动脉干左后侧壁，有一短小的

肺动脉干，约占４８％；Ⅱ型左、右肺动脉分别起自动脉

干的后壁，约占２９％；Ⅲ型，一侧肺动脉起源于动脉

干，而另一侧肺动脉起于降主动脉或由侧支循环供应

肺部，约占１１％；Ⅳ型，肺动脉及动脉导管缺如，肺部

血供来自支气管动脉，约占 １２％。１９６５ 年 Ｖａｎ

Ｐｒａａｇｈ
［７］对前者分型进行了改良，即取消了前者的Ⅳ

型，把它改为永存动脉干伴主动脉弓离断，而且又依有

无合并室间隔缺损，分为 Ａ 型，即伴室间隔缺损；Ｂ

型，即无室间隔缺损，本组１１例均为Ａ型。但本组遇

到了１例肺动脉干起自于降主动脉，然后分为左、右肺

动脉进入肺内（图５），严格说是另一种类型，未见相关

报道。下面按照Ｃｏｌｅｔｔ分类法阐述。

３．影像学表现及评价

Ｘ线表现：根据不同的解剖类型，肺血流可增多、

正常或减少。本组肺多血５例，肺少血３例，肺血双侧

不对称３例。Ⅰ～Ⅲ型病例心脏多呈中度或重度增

大，左右心室增大更为显著，心影可呈“座鸭”形（图

２），Ⅳ病例心脏略增大，以右室增大为主，心影类似法

洛四联症之靴形（图３）。本组６例误诊为法洛四联

症。升主动脉增宽，肺动脉段凹陷。但肺动脉主干并

不突出为本症的特点。有时双侧肺门影不对称，本组

３例。约有１／３的患者主动脉弓右位，本组１１例未见

到。胸部Ｘ线检查虽无典型的征象，但提高对本病的

认识，还是能做出比较正确的诊断，分析本组８例误诊

可能由于对本病认识不足造成。

超声表现：目前超声心动图综合性技术对共同动
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　图５　永存动脉干Ⅳ型。ａ）胸部正位Ｘ线片示双肺门及双侧肺纹理尚正常，肺动脉段

凹陷，心影有增大以右心室为主；ｂ）右心室造影，肺动脉主干未见显示；ｃ）降主动脉

造影（正位），示双侧肺动脉自降主动脉发出后分布于双侧肺部（箭）；ｄ）降主动脉造影

（左前斜位），示肺动脉有一短干起于降主动脉前壁（箭），发出分支供应肺部。

脉干已能作出较为正确的定性诊

断。综合文献［８］可有如下表现：①

仅可探及一根增宽的大动脉干及

一组半月瓣，而不能探及主肺动脉

及肺动脉瓣。大动脉的前壁前移

并骑跨室间隔之上。本组１１例均

发现室间隔缺损，９例未探及肺动

脉瓣。②大动脉干内径增宽，从大

动脉窦部上方逐渐增宽，继而于后

壁向左后方向发出主肺动脉及左

右肺动脉。本组中１１例均发现大

动脉内径增宽。③彩色多普勒显

示粗大的动脉干同时接受左右心

室的血流及双向的过隔血流，部分

患者于左室流出道可探及源于大

动脉瓣口的五彩镶嵌色返流性血

流束。同时可探及共同动脉干的

瓣叶数。④右室流出道呈现盲端，

与肺动脉不直接相通，右室前壁增

厚，同时可探及房室的大小及连接

关系。本组１１例，误诊４例，误诊

率为３６％，分析原因可能为仪器

本身不能清楚的显示或操作者对

本病认识不足所致。临床当疑为

ＰＴＡ而常规部位未能探及肺动脉

及其发生部位时，应注意胸骨上窝

声窗，该切面对分型较有帮助［９］，

因该部位可探及有无肺动脉发自共同的动脉干，及肺

动脉血管的走行情况。超声心动图检查具有无创性，

可初步确定永存动脉干的类型、肺动脉从动脉干发出

的部位、动脉干瓣膜情况及有无其他合并畸形。更适

于胎儿时期的检查。当发现室间隔上段回声中断，仅

见一根大动脉于骑跨于室间隔之上．动脉干内径明显

增粗，找不到右室流出道及主肺动脉瓣是产前超声诊

断胎儿永存动脉干的主要依据［１０］。

ＤＳＡ表现：心血管造影是明确诊断及解剖类型、

并发畸形的主要方法。一般以左、右心室造影或（和）

逆行主动脉干根部造影为宜，若为Ⅳ型，还应附加降主

动脉或选择其分支造影。左、右心室造影可明确畸形

及血流动力学方面的改变，侧位易见瓣叶是半月瓣、三

尖瓣、四瓣，并可明确返流程度，约５０％的病人存在共

同干的返流，其中一半为中重度返流［１１］。本组有５例

出现返流。Ⅰ型表现：右心室造影，可见单一动脉干起

于骑跨的室间隔上，动脉干根部可见一短小的肺动脉

（瓣叶的稍上方１～２ｃｍ左右），然后发出左右肺动脉。

肺动脉、主动脉、冠状动脉均起于单一动脉干（图１）。

Ⅱ型表现：右心室造影，双侧肺动脉起于动脉干左右两

侧（图２）。Ⅲ型表现：一侧肺动脉起于动脉干，另一侧

缺如或起于降主动脉（图３）。Ⅳ型表现：肺动脉起于

降主动脉即肺由支气管动脉供血（图４）。但本例合并

有动脉导管未闭，左侧肺内有大量侧枝循环形成。逆

行主动脉干根部造影还可观察冠状动脉的走行情况，

为外科手术提供依据。永存动脉干约４％～１９％
［８］合

并冠状动脉畸形，本组１１例冠状动脉走行未见异常。

４．鉴别诊断

法洛四联症：尤其应与永存动脉干Ⅳ相鉴别，前者

右室流出道可见狭窄的肺动脉；但伴肺动脉闭锁时，右

室漏斗部远端表现有一盲端突出，不与肺动脉相通，而

借心外未闭的动脉导管或侧枝血管与肺动脉相通，造

影时肺动脉显影较迟，结合临床表现可诊断。

肺动脉闭锁：双肺可表现为少血，心脏可增大、正
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常，肺动脉段凹陷。右室造影肺动脉不显影，双肺动脉

血供来自未闭的动脉导管，超声心动图不能探及肺动

脉瓣的活动曲线。

主肺动脉间隔缺损：主动脉与肺动脉两者有各自

的半月瓣，侧位能显示主肺动脉越过较后位的主动脉

根部，其间有异常通道。

右室双出口：主肺动脉自正常的右心室漏斗部发

出，有各自的瓣膜，肺动脉起自右心室的流出道。

永存动脉干临床较少见，结合本组病例资料及文

献［１２］，在临床中如出现下列情况应考虑：①临床有紫

绀，但无蹲居史或伴肺部反复感染；②查体：胸骨左缘

２、３、４肋间闻及Ⅲ～Ⅳ级收缩期粗糙杂音，可触及震

颤；③Ｘ线示左右心室增大、尤以左室增大者或心影类

似“座鸭征”、或“斜卵征”；④心影类似“法洛四联症”

者；⑤肺循环表现多血而肺动脉段不突出者，或肺门双

侧不对称且一侧肺多血，而另一侧肺少血者。超声可

作为初步诊断，但二维超声诊断具有主观性、盲目性，

常不能准确显示病变的性质及类型。三维超声可以比

较清楚显示心脏结构，可提供较明确的诊断，但对于本

病的漏诊、误诊率仍较高。心血管造影可精确的显示

病变的形态及病理类型，能为外科手术提供精确的治

疗方案，因此临床怀疑本病时应尽早做心血管造影检

查，做到早诊断，早治疗。
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