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Ⅲ型右位主动脉弓并孤立性左锁骨下动脉一例
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　右锁骨下动脉顺序发自主动脉弓；左锁骨下动脉近端为一盲

端，通过侧支血管显示（箭）。　图３　ＭＩＰ图像示侧支血管

发自胸主动脉，向上走行（短箭），另一支动脉自左锁骨下动

脉起始部向下发出远端分布于左肺门区（长箭）。

图１　ＤＳＡ可见粗大侧支血

管起源于胸主动脉（长箭），远

端与椎动脉起始部、左锁骨下

动脉近端形成丰富侧支血管

（短箭），可见自锁骨下动脉向

肺门区走行与支气管动脉交

通的另一支血管（箭头）。　

图２　ＶＲ图像示右位主动脉

弓，左颈总动脉、右颈总动脉、

　　病例资料　患者，女，１０岁。出生后发现心脏杂音，易感

冒，轻度发绀，哭闹后加重。体检：发育差，心率１２５次／分，律

齐，胸骨左缘第２、３肋间可闻及吹风样收缩期杂音，肺动脉第２

音亢进。心电图：右心室肥厚，心房扩大。胸片示两肺血多，肺

动脉段凸出，右心室增大，心胸比率０．５５。超声心动图：先天性

心脏病，右心室双出口、室间隔缺损、房间隔缺损、永存左上腔

静脉。右心导管检查：先天性心脏病右室双出口、室间隔缺损

（主动脉瓣下）、肺动脉狭窄；主动脉根部造影：冠状动脉左优势

型，起源、分布未见异常；主动脉弓降部造影：主动脉右弓右降，

左颈总、右颈总、右锁骨下动脉顺序发自主动脉弓，未发出左锁

骨下动脉，左锁骨下动脉通过侧支血管和左侧椎动脉显示，粗

大侧支血管起源于胸主动脉，同时可见另一支侧支血管向下走

行，分布于左肺门区，未见其它明显粗大体肺侧支及未闭动脉

导管显示（图１）。为进一步证实左锁骨下动脉连接情况，患者

行胸主动脉ＣＴ成像检查，与ＤＳＡ所见一致（图２、３）。手术所

见心内畸形与造影所见完全一致，仅对右室双出口进行了矫

正；患者并无因盗血引起后循环缺血的症状，双上肢脉压差无

临床意义，故孤立性左锁骨下动脉未作处理。

讨论　孤立性左锁骨下动脉（ｉｓｏｌａｔｅｄｌｅｆｔｓｕｂｃｌａｖｉａｎａｒｔｅｒ

ｙ，ＩＳＬＡ）罕见，本例属先天性心脏病复杂畸形合并ＩＩＩ型右位主

动脉弓（简称右弓）。右弓为最常见的主动脉弓畸形，Ｓｔｅｗａｒｔ

等［１］将其主要分为３型：Ⅰ型，镜面型右弓；Ⅱ型，右弓＋迷走

左锁骨下动脉；Ⅲ型，右弓与左锁骨下动脉分离。本例为Ⅲ型

右弓，更为少见，其特点为右弓与右位降主动脉相连，左、右颈

总动脉和右锁骨下动脉依次自主动脉升部、弓部发出，而左锁

骨下动脉通过动脉导管与左肺动脉相连。约６０％的ＩＬＳＡ患

者合并心内畸形，最常见的为法洛四联症，其他常见的合并畸

形包括：房间隔缺损、室间隔缺损，动脉导管未闭、永存动脉干、

大动脉转位、左室发育不全综合征和右室双出口［２３］。

通常情况下ＩＬＳＡ患者临床上可有颅脑后循环缺血和／或

双上肢血压不对称等表现［４］，但本例双上肢收缩压相差较小，

约１０ｍｍＨｇ，且并未出现盗血综合征，主要与有一粗大侧支为

左锁骨下动脉供血，侧支血管与肋间动脉、左侧椎动脉起始部

形成丰富侧支血管吻合有关。二维超声心动图对于心内结构

的诊断较有优势，但是因为声窗限制，往往不能对该病做出正

确诊断。随着 ＭＳＣＴ时间分辨力和空间分辨力的提高，可以为

主动脉弓部发育异常做出准确诊断并有取代血管造影的趋

势［５］。ＤＳＡ为诊断本病的金标准，可直接显示头臂动脉起源及

其相互关系，更重要的是可以为临床提供血液动力学相关信

息。
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