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先天性血管环
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　图１　正常主动脉弓，ＶＲ图，示正常的左位主动脉弓，弓上血管

从由右向左依次为头臂动脉、左颈总动脉和左锁骨下动脉。　

图２　双主动脉弓示意图。

　　先天性血管环指的是主动脉弓部先天性异常，血管结构和

动脉韧带完全或部分包绕气管或食管，常引起气管阻塞和呼吸

窘迫，是婴幼儿及小儿难以解释的呼吸道症状的原因之一［１］。

由 Ｗｏｌｍａｎ于１９３９年首先报道，约占先天性心脏病的１％～

２％
［２］。许多成人患者临床症状不典型常常是行影像学检查时

意外发现的。国内对先天性血管环还缺乏较为详细系统的报

道，仅见一些案例报道及少数论著发表［３５］。本文主要介绍主

动脉弓发育、常见血管环异常以及影像学在其诊断中的价值。

主动脉弓解剖和发育

在了解血管环之前，需要对主动脉弓的解剖和发育知识有

一些了解。在主动脉弓的胚胎发育中，共有６对主动脉弓与２

对原始腹侧和背侧主动脉相连，第１、２、５对主动脉弓的大部分

消退，其中第１弓参与形成上颌动脉，第２弓形成镫骨动脉的一

部分，第３对主动脉弓发育成颈总动脉和颈内动脉的一部分。

第４和６弓持续存在，而第５弓通常完全消退。第４弓形成正

常左侧主动脉弓左侧颈总动脉和锁骨下动脉之间的部分以及

右侧锁骨下动脉近段的一部分。第６弓的近段形成肺动脉纵

隔段，而远端形成动脉导管。第７段间动脉起自背侧主动脉形

成锁骨下动脉。左侧背侧主动脉形成主动脉弓远端和降主动

脉，右侧背侧主动脉近端形成右侧锁骨下动脉的一部分，其余

则完全退化［１，２，６，７］。正常情况下，右侧第４主动脉弓部分消退，

形成左侧主动脉弓，降主动脉在脊柱左侧下行，主动脉弓分支

由右向左依次为头臂动脉、左颈总动脉以及左锁骨下动脉（图

１）。动脉导管通常位于左侧，连接左肺动脉近端和降主动脉，

动脉导管在出生后１岁时全部闭锁。如果双侧第４主动脉弓持

续存在，则形成双主动脉弓。如果左侧第４主动脉弓退化，则

形成右位主动脉弓。根据左侧主动脉弓离断的部位以及左锁

骨下动脉、左颈动脉及动脉导管的分支形式不同，可形成右位

主动脉弓不同的结构。

常见的血管环异常

尽管有很多类型的血管环在文献上报道，但总的来说主

要按照主动脉弓的位置、降主动脉走行、主动脉弓分支模式以

及动脉导管的位置和走行进行分类［６，８］。大多数血管环主要

的血管成分是右位主动脉弓，最常见的血管环是双主动脉弓

和右位主动脉弓伴迷走左侧锁骨下动脉［９］。为了便于理解与

记忆，本文采用第１种分类方法对血管环进行描述，即双主动

脉弓、右侧主动脉弓以及左侧主动脉弓相关的血管异常，此外

还包括肺动脉吊［３５，９］。

１．双主动脉弓

双主动脉弓常形成完整的血管环，导致气管和食管不同程

度的压迫。可分３类，即双主动脉弓且血流均通畅（图２～４）、

双主动脉弓伴左弓闭锁、双主动脉弓伴右弓闭锁［６］。

在双主动脉弓且均通畅型中，左、右主动脉弓持续存在，包

绕气管和食管引起相应临床症状（图３）。较大的主动脉弓称优

势主动脉弓，常为右位主动脉弓（图２、３），位置一般较左弓高，

见于大约７３％的病例。此型中，降主动脉可位于右侧、中线部

位，但常位于左侧。当降主动脉位于左侧时，右侧主动脉弓位

置靠后，并向左侧横向与降主动脉汇合，约８０％的病例属于此

种类型。当降主动脉位于右侧时，右侧主动脉弓位置靠前，左

侧主动脉弓在后方汇入降主动脉。动脉导管常不参与血管环

的形成。左右主动脉弓同时发出同侧颈动脉和锁骨下动脉，常

对称上行，类似正方形的四个角。

双主动脉弓伴左弓闭锁中双侧主动脉弓持续存在，但左侧

主动脉弓为韧带残留。左侧主动脉弓闭锁位置可在左侧锁骨

下动脉与降主动脉之间或在左侧颈动脉和左侧锁骨下动脉之

间。这两种情况与其他２种类型的血管环相似。第１种与镜像

右位主动脉弓难以区分，第２种与右位主动脉弓伴迷走锁骨下

动脉难以鉴别，后者较双主动脉弓伴左弓闭锁更常见。这２型

均需要左侧开胸术处理。

双主动脉弓伴右弓闭锁罕见，血管环由闭锁的右侧主动脉

弓、左侧主动脉弓及右侧降主动脉构成。该型常需要右侧开胸

术缓解症状。

２．右侧主动脉弓

右位主动脉弓相关血管环包括右位主动脉弓伴迷走左侧

锁骨下动脉（图５、６）、右位主动脉弓伴迷走无名动脉、镜像右位
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图３　 双主动脉弓。ａ）

ＭＩＰ图，示主动脉弓包绕

气管和食管；ｂ）主动脉

弓的 ＶＲ图，示双主动脉

弓（箭）；ｃ）气管 ＶＲ图，

示气管未受压。

图４　 双主动脉弓。ａ）

ＭＩＰ图，示主动脉弓分为

两支；ｂ）ＶＲ图，示双主

动脉弓（箭），右锁骨下动

脉和右颈总动脉独立起自

右弓，而左锁骨下动脉和

左颈总动脉独立起自左

弓；ｃ）气管 ＶＲ图，示气

管受压改变（箭）。

图５　右位主动脉弓伴左

锁骨下动脉。ａ）横断面

增强图，示右位主动脉弓，

左锁骨下动脉自右位主动

脉弓发出，走行于气管和

食管后方（箭）；ｂ）另一

层面横断面增强图，示主

动脉弓位于右侧；ｃ）ＶＲ

图，示右位主动脉弓伴左

锁骨下动脉（箭）。

主动脉弓、镜像右位主动脉弓伴右侧降主动脉、主动脉憩室及

左侧动脉导管、右位主动脉弓伴左侧降主动脉（又称旋主动脉，

ｃｉｒｃｕｍｆｌｅｘａｏｒｔａ）及左侧降主动脉、颈部主动脉弓。

右位主动脉弓伴迷走左侧锁骨下动脉者如同时出现左侧

动脉韧带则形成完整血管环。右位主动脉弓伴迷走无名动脉

较罕见，主动脉弓上分支为右侧颈动脉、右侧锁骨下动脉及起

自主动脉憩室的左侧无名动脉。镜像右位主动脉弓常伴有先

天性心脏病，尤其是法洛氏四联症及动脉导管未闭。常不形成

血管环，除非伴有旋主动脉或伴有与主动脉憩室相连的动脉导

管时形成完整血管环。大多数患者并不形成完整血管环，主动

脉在右侧下行，动脉导管位于左侧时从无名动脉延伸到肺动

脉。该型是双主动脉弓在左侧动脉导管远侧离断的结果。

２５％的病例动脉韧带位于右侧，走行于右肺动脉与降主动脉之

间；７５％的病例动脉导管位于左侧，走行于左侧无名动脉或左

侧锁骨下动脉与左肺动脉之间。对镜像右位主动脉弓伴右侧

降主动脉、主动脉憩室及左侧动脉导管患者而言，当左侧动脉

导管走行于右侧降主动脉和左肺动脉之间时则形成完整血管

环，该型是由于双主动脉弓在左侧锁骨下动脉远端离断的结

果，主要的差别在于动脉导管与降主动脉而非无名动脉相连。

右位主动脉弓伴左侧降主动脉患者，当降主动脉近端位于左侧

并走行于食管后方时形成血管环，与左侧主动脉弓伴旋主动脉

及右侧动脉导管相似。主动脉弓分支模式可以是镜像的，或者

伴有迷走锁骨下动脉，在这种情况下，迷走锁骨下动脉并不直

接参与形成血管环。左侧动脉导管连接左肺动脉与降主动脉

形成血管环。

３．左侧主动脉弓

左侧主动脉弓相关的血管环包括旋主动脉、左侧主动脉弓

伴迷走右侧锁骨下动脉（图７、８）和右侧动脉导管、左侧主动脉

弓伴迷走右侧锁骨下动脉以及颈动脉在气管前方共同起

源［６，１０，１１］。旋主动脉为主动脉弓位于左侧，降主动脉近段位于

右侧并伴有右侧动脉导管，该型与右侧主动脉弓伴有左侧降主

动脉及左侧动脉导管相似。在伴有旋主动脉的左侧主动脉弓

中，左侧主动脉弓走行于气管后方，并且近段走行于脊柱右侧，

右侧动脉导管与右肺动脉相连形成血管环。左侧主动脉弓伴

迷走右侧锁骨下动脉和左侧动脉导管常不形成完整的血管环，

这种解剖异常的发生率为１／２００（图７、８）。该型较右位主动脉

弓伴左侧迷走锁骨下动脉而言很少造成气管的压迫［１２］。左侧

主动脉弓伴迷走右侧锁骨下动脉和右侧动脉导管则形成血管

环，但罕见。左侧主动脉弓伴迷走右侧锁骨下动脉以及颈动脉

在气管前方共同起源的患者常因为气管和食管明显受压而出

现血管环压迫的典型临床症状。

４．肺动脉吊带

又称迷走左肺动脉，是胚胎发育过程中左侧主动脉第六弓

的左肺动脉发育不良，不能与左侧第六弓相连而异常起源于右
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横断面增强ＣＴ，示左位主动脉弓，右侧锁骨下动脉起自主动脉弓后下缘向右走行（箭）。　图８　左侧主动脉弓伴右侧迷走锁

骨下动脉并憩室形成。ａ）横断面增强ＣＴ，示右侧锁骨下动脉起自左位主动脉弓，走行于气管后方；ｂ）矢状面 ＭＩＰ图，示主动

脉弓部局限性膨大（箭）；ｃ）ＶＲ图，示主动脉弓部局限性膨大（短箭）和右侧迷走锁骨下动脉（长箭）。

图６　右位主动脉弓伴左

侧锁骨下动脉。ａ）横断面

增强图，示主动脉弓位于右

侧，左侧锁骨下动脉起自弓

右侧（箭）；ｂ）冠状面重组

图，示主动脉扭曲；ｃ）气管

ＶＲ图，示气管未受压。　

图７　左侧主动脉弓伴右

侧迷走锁骨下动脉。薄层

　图９　食管钡餐检查显示食管后壁受压改变（箭）。　图１０　肺动脉吊

带示意图。

肺动脉［４，５］。典型特征是左肺动脉起源于右肺动脉，位于气管

的右侧，右主支气管的上方，向后经气管分叉后方、食管前方左

行到达左肺门形成气管周围吊带［４，５，９］（图９）。如动脉导管或韧

带向左后方与降主动脉相连，则和迷走左肺动脉形成完整血管

环。肺动脉吊带可以是整个左肺动脉起源于右肺动脉，也可以

仅是左下肺动脉起源于右肺动脉。常合并其他心血管畸形，如

室间隔缺损、房间隔缺损心、右室双出口、法洛氏四联征等。

临床表现

临床症状轻重不一，有些患者症状严重，在出生不久即发

现；有些患者则无症状，在因其他原因进行影像学检查时偶然

发现。临床症状的严重程度取决于气管和食管受压的程度。

通常不完全的血管环引起的症状较轻，而完全血管环

则引起较严重的临床症状。在婴幼儿与呼吸困难相关

的症状包括咳嗽、反复的呼吸道感染、哮鸣、喘鸣、紫

绀、呼吸骤停；对食道压迫者可引起吞咽困难。血管环

还可压迫迷走神经和喉返神经引起相关症状。合并复

杂先天性心血管畸形者虽然气管压迫轻微，但在纠正

其他心血管畸形后相关血管缩短而对气管压迫加重，

可导致术后难治性呼吸困难，甚至死亡［３］。

影像学在血管环诊断中的价值

需要谨记的是，并非所有血管环患者都是有症状

的，也并非所有血管环的成分都是开通的血管通道，实

际上血管环的成分可以是开通的血管通道，也可以是

韧带结构，而影像学检查常难以显示这些韧带结构。

血管环不完整的患者临床症状轻微或无临床症状，一

般也无需临床处理。

以往正侧位胸片，尤其是侧位胸片和食管钡餐检

查是血管环主要的检查方法，可显示气管和食管外压

性改变，提示血管环的诊断（图１０）。在胸片和食管钡餐检查怀

疑血管环的病例常需要进行横断面影像学，例如超声、ＣＴ和

ＭＲＩ以确定血管环的诊断和类型。超声是主动脉弓病变简便

易行的检查方法，即使在婴幼儿也无需镇静，能提供血管环类

型等有用信息，甚至可用于产前胎儿血管环诊断［１３］，但超声在

胸腺窗较差的患者，如较大的儿童和肺过度膨胀的患者受限，

不能显示气管受压情况，也不能大视野显示病变全景指导手术

切除。传统的血管造影术虽然可以证实开通的血管结构，但其

为有创性检查，也不能多角度立体显示血管环的解剖结构，在

血管病变的诊断方面已经基本被多层螺旋ＣＴ替代。多层螺旋

ＣＴ和 ＭＲＩ都能提供大视野解剖范围的显示，能准确显示主动

脉弓和大血管的血管异常，更好地显示复杂血管环的解剖改
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变，对手术计划有重要的指导意义［６，１４１６］。多层螺旋ＣＴ的主

要优势在于快速的数据采集，在很多婴幼儿患者甚至无需镇静

处理，还可提供多平面和三维重组图像，能详细且多角度地显

示血管环的解剖、气管和食管受压的程度以及肺实质的情况

（图２～８）；主要的不足是有电离辐射和需要静脉注射碘对比

剂。ＭＲＩ无电离辐射，可无需静脉注射碘对比剂即能显示血管

结构。三维对比剂增强 ＭＲ血管成像和ＣＴＡ一样能够多方位

重组显示主动脉弓和大血管形态。但 ＭＲＩ扫描时间较长，在大

多数儿科患者需要镇静处理，在有气道阻塞的患者常要求插管

行全身麻醉，而有可能干扰对气管受压程度的评价。选择ＣＴ

和 ＭＲ检查应视患者和医疗单位的具体情况而定。ＣＴ和 ＭＲＩ

都难以显示未开通的韧带结构或闭锁的血管节段，对这些结构

所形成血管环类型的准确诊断还有一定限度。

治疗

无症状患者无需治疗。对因迷走锁骨下动脉压迫所致吞

咽困难者一般也无需手术。对有严重呼吸道症状者，需行手术

分离血管环，减轻对气道的压迫。对合并感染等症状者应对症

处理。

总之，先天性血管环并非罕见，放射科医师应该了解这些

血管异常的分类、胚胎发育基础以及影像学在诊断中的价值，

对血管环的解剖病理学改变及其周围结构的改变进行详细描

述，这些信息对患者的临床处理有重要指导价值。
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