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摘要： 目的 探讨应用超声心动图诊断主动脉弓畸形的应用价值及漏误诊原因。方法 回顾性分析 2017年 1月至 2021年
11月在安徽省儿童医院经CT血管成像（CTA）或手术证实的 49例主动脉弓畸形病儿的影像学资料，分析各种主动脉弓畸形的

声像图特点。结果 49例主动脉弓畸形中，20例为右位主动脉弓（RAA），16例为主动脉缩窄（CoA），4例为主动脉弓离断

（IAA），6例为双主动脉弓（DAA），3例为永存第五对主动脉弓（PFAA）。超声正确诊断 39例，漏误诊 10例，以上病例合并心血

管畸形包括动脉导管未闭（PDA）、法洛四联症（TOF）、室间隔缺损（VSD）、房间隔缺损（ASD）或卵圆孔未闭（PFO）、主肺动脉窗

（APW）、永存左上腔静脉（PLSVC）及迷走左锁骨下动脉（ALSA）等畸形。结论 超声对主动脉弓畸形及其合并心血管畸形具

有较高诊断价值，但对PFAA及ALSA易漏误诊，需结合其他影像学检查方法。

关键词： 心血管畸形； 主动脉，胸； 经胸超声心动图； 诊断； 漏诊； 误诊

Transthoracic ultrasound diagnosis and misdiagnosis analysis of 49 cases of
aortic arch malformation

ZHANG Chunlin,SHEN Qi,WU Mengqi
Author Affiliation:Department of Ultrasound, Children's Hospital of Fudan University Anhui Hospital,

Anhui Children's Hospital, Hefei, Anhui 230051, China

◇临床医学◇

··1814



安 徽 医 药 Anhui Medical and Pharmaceutical Journal 2022 Sept，26（9）
Abstract： Objective To explore the application value of echocardiography in the diagnosis of aortic arch malformation and the rea‑
sons for missed and misdiagnosed cases.Methods The imaging data of 49 children with aortic arch malformation confirmed by com‑
puted tomography angiography (CTA) or surgery in Anhui Children's Hospital from January 2017 to November 2021 were retrospective‑
ly analyzed, and the sonographic features of various aortic arch malformations were analyzed.Results Of the 49 aortic arch malforma‑
tions, 20 were right aortic arch (RAA), 16 were coarctation of the aorta (CoA), 4 were severed aortic arch (IAA), 6 were double aortic
arch (DAA), and 3 were persistent fifth aortic arch (PFAA). Ultrasound was correctly diagnosed in 39 cases and missed in 10 cases. The
above cases were complicated with cardiovascular malformations, including patent ductus arteriosus (PDA), tetralogy of Fallot (TOF),
ventricular septal defect (VSD), atrial septal defect (ASD) or patent foramen ovale (PFO), aortopulmonary window (APW), persistent left
superior vena cava (PLSVC) and aberrant left subclavian artery (ALSA).Conclusion Ultrasound has high diagnostic value for aortic
arch malformations and their associated cardiovascular malformations, but it is easy to miss and misdiagnose PFAA and ALSA, and oth‑
er imaging methods should be combined.
Key words： Cardiovascular abnormalities; Aorta, thoracic; Transthoracic echocardiography; Diagnosis; Missed diagnosis;
Misdiagnosis

先天性主动脉弓畸形是一种较为常见的先天

性心脏畸形，可合并其他心血管畸形，也可单独存

在。数字减影血管造影是诊断心血管畸形的金标

准［1］，但其有创且对病儿有辐射、花费高、检查难度

较大。现将我们运用超声心动图对先天性主动脉

弓畸形及其合并畸形进行诊断的超声特点进行总

结，以期提高超声诊断的可靠性。

1 资料与方法

1.1 一般资料 选择 2017年 1月至 2021年 11月安

徽省儿童医院收治住院的主动脉弓畸形病儿 49例，

均由有 5年以上心脏超声检查经验的高年资检查者

行超声心动图检查，且经CT血管成像（CTA）或手术

证实。其中男 38例，女 11例，年龄范围为 3 d至 12
岁，中位年龄 5月。病儿监护人或其近亲属对病儿

所受治疗及检查知情同意，本研究符合《世界医学

协会赫尔辛基宣言》相关要求。

1.2 仪器与方法 采 用 Philips IE33 及 Philips
ELITE彩色多普勒超声诊断仪，选用相控阵探头 S5-

1、S8-3，频率 1~8 MHz。病儿取仰卧位或左侧卧位，

配合不佳的小儿予以镇静或喂奶等方式使其安静。

首先在剑下测量腹主动脉频谱，观察其形态有无异

常，流速有无变化，再常规运用剑突下、胸骨旁、心

尖等切面观察心内结构畸形，最后抬高肩部，头后

仰露出颈部，将探头放于胸骨上窝，分别在长轴及

短轴上观察主动脉弓及其分支的发育情况、是否连

续、有无缩窄以及缩窄的部位和范围。彩色多普勒

观察血流有无中断或有无五彩镶嵌的血流信号，频

谱多普勒测量最大血流速度。

2 结果

2.1 主动弓畸形及其合并畸形情况 49例主动脉

弓畸形中，其中右位主动脉弓（RAA）20例，双主动

脉弓（DAA）6例，主动脉缩窄（CoA）16例，永存第五

对主动脉弓（PFAA）3例，主动脉弓离断（IAA）4例。

单纯主动脉弓畸形不合并其他心血管畸形有 8例，

包括CoA 2例，PFAA 1例，RAA 2例，DAA 3例，其余

均合并其他心血管畸形，包括室间隔缺损（VSD）、房

间隔缺损（ASD）或卵圆孔未闭（PFO）、动脉导管未

闭（PDA）、法洛四联症（TOF）、主-肺动脉窗（APW）、

永存左上腔静脉（PLSVC）、迷走左锁骨下动脉（AL‑
SA）。见表1。

2.2 超声诊断主动脉弓畸形及声像图特征 49例
主动脉弓畸形，超声准确诊断 39例，诊断总符合率

79.59%，见表2。
RAA超声心动图表现为胸骨上窝切面探头朝

左下未能探及主动脉弓长轴，将探头顺时针旋转

90°，探头指向右下时方可显示，且主动弓分支自左

表1 主动脉弓畸形49例及其合并畸形情况/例
类型

RAA
DAA
CoA
PFAA
IAA

VSD
5
1
6
1
3

ASD/
PFO
7
1
12
2
3

PDA
0
1
5
0
4

APW
1
0
0
0
0

TOF
6
0
0
0
0

ALSA
12
0
0
1
0

PLSVC
1
0
3
0
1

注：VSD为室间隔缺损，ASD为房间隔缺损，PFO为卵圆孔未

闭，PDA为动脉导管未闭，APW为主肺动脉窗，TOF为法洛四联症，

ALSA为迷走左锁骨下动脉，PLSVC为永存左上腔静脉，RAA为右位

主动脉弓，DAA为双主动脉弓，CoA为主动脉缩窄，PFAA为永存第

五对主动脉弓，IAA为主动脉弓离断。

表2 超声诊断主动脉弓畸形49例情况

类型

超声诊断/例
CTA/手术/例
超声诊断符合率/%

RAA
16
20
80.00

DAA
4
6

66.67

CoA
15
16
93.75

PFAA
0
3
0

IAA
4
4

100.00
注：RAA为右位主动脉弓，DAA为双主动脉弓，CoA为主动脉缩

窄，PFAA为永存第五对主动脉弓，IAA为主动脉弓离断，CTA为CT
血管成像。
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向右为左无名动脉、右侧颈总动脉和右锁骨下动

脉，主动脉弓短轴切面可见第一分支发出后朝左上

走行；CoA超声心动图表现为主动脉弓峡部局限性

狭窄或峡部及远端降主动脉内径变细，彩色多普勒

在狭窄处可见五彩镶嵌的血流信号，频谱多普勒测

得高速动脉血流，可有室壁增厚、左室增大、心内膜

回声增强，降主动脉狭窄后扩张，腹主动脉血流频

谱低平呈连续频谱；IAA超声心动图表现为胸骨上

窝切面主动脉弓不连续，1例为升动脉在发出头臂

干、左颈总动脉分支后，其远端与降主动脉连续中

断，3例弓上发出 3支血管后，左锁骨下动脉远端与

降主动脉不连续；DAA超声心动图表现为胸骨上窝

切面见升主动脉向上分叉，形成左右主动脉弓，分

别各自发出颈总动脉及锁骨下动脉；PFAA 3例均漏

诊，回顾性分析超声图像发现其声像图为一支平行

于主动脉弓且位于其下方的异常血管，内径纤细，

自升主动脉远端连接到降主动脉近端（图1）。

2.3 超声漏误诊主动脉弓畸形及合并心血管畸

形 49例主动脉弓畸形，超声将 3例RAA误诊为左

位主动脉弓，1例RAA、左位降主动脉误诊为PFAA，
3例 PFAA漏诊，1例 CoA漏诊，2例 DAA误诊为左

弓。合并畸形中12例ALSA超声均漏诊。

3 讨论

胚胎发育过程中，6对鳃动脉弓在演变过程中

出现异常都可导致各种主动脉弓及分支异常［2］，如

RAA、CoA、IAA、PFAA、DAA。
3.1 RAA RAA为主动脉跨越右主支气管下降，

位于气管的右侧，多见于 TOF，与左位主动脉弓不

同，RAA为胸骨上窝短轴切面第一分支向左行走。

本组资料超声诊断准确的 16例RAA，均可见典型图

像，尽管RAA超声诊断不难，但仍有部分漏误诊，本

组资料有 3例误诊为左弓，原因可能与检查者忽视

探头指示方向，且未注意第一分支走向，仅注重弓

是否连续及有无梗阻的探查。另有 1例 CTA提示

RAA，左位降主动脉伴ALSA，且右锁骨下动脉起始

部增粗呈动脉瘤样改变，而超声误诊为 PFAA。分

析误诊原因之一病儿为 10岁大龄儿童，弓上结构探

查受限；另一原因可能是检查者经验不足误将增粗

的锁骨下动脉当成第四弓，而把正常的主动脉弓当

成第五弓。经胸超声对心内结构畸形诊断准确率

较高，但对ALSA诊断不易，本组 20例RAA中，对合

并的 VSD、ASD/PFO、PDA、TOF、PLSVC均正确诊

断，但对合并的 12例ALSA，超声均未提示，而在胎

儿期运用三血管切面可清晰显示这一合并畸形［3-4］。

生后病儿迷走血管的超声诊断不易，除了受目前超

声对心外血管探查受限外，本组资料漏诊还受检查

者经验认识不足而忽视主动弓分支的探查以及受

气体干扰、透声窗限制和病儿不能配合等影响。

ALSA的早发现对于食管及纵膈肿瘤的放疗、心脏

及胸外科手术具有重要意义，可以防止术中迷走血

管的损伤［5］。胡锐等［6］报道RAA合并ALSA与左位

动脉导管或动脉导管韧带形成血管环生后引起临

床症状少见，超声容易漏误诊，呼吸窘迫及吞咽困

难明显者需要手术治疗，因此应重视提高RAA合并

ALSA的超声诊断，当超声追踪左锁骨下动脉未在

正常位置发出，需警惕迷走血管的存在。

3.2 CoA CoA是指头臂干至第一肋间动脉之间

的主动脉管腔局限性或管形狭窄，多发生在主动脉

峡部，可合并多种心血管畸形。本组资料合并的畸

形包括VSD、ASD/PFO、PDA及 PLSVC，超声均正确

诊断这些合并畸形。CoA主要超声表现为主动脉局

限性或管状狭窄，狭窄后的降主动脉扩张，彩色多

普勒可见狭窄前血流较暗淡，狭窄处血流五彩镶

嵌，频谱多普勒测得高速动脉频谱，本组资料狭窄

处流速最低流速 2.0 m/s，最高流速 4.7 m/s。腹主动

脉频谱形态低平、连续到舒张期，与刘倩君等［7］报道

腹主动脉频谱异常可间接推断 CoA相符合。本组

有 1例CoA第 1次床边彩超漏诊，第 2次门诊复查明

确诊断；另有 1例超声结果提示主动脉弓内径偏细。

这 2例在分析中均归类为超声正确诊断。另有 1例
漏诊病儿，合并大VSD、PFO，超声仅诊断合并畸形，

分析原因可能是检查者仅注重合并畸形的扫查，而

忽视弓上血流的评估。因此对于床边检查因病儿

插管弓上透声差不容易显示者，应根据临床症状、

复查及其他辅助检查综合判断，以避免漏误诊。弓

上结构显示不清时，腹主动脉频谱形态异常改变是

很好的间接提示。

3.3 IAA IAA是指主动脉弓部与降主动脉之间闭

锁或一段缺如，连续完全中断或仅有一纤维索带相

连，按离断部位不同分为 3型：A型，左锁骨下动脉

远端离断；B型，左颈总动脉和左锁骨下动脉之间离

断；C型，无名动脉与左颈总动脉之间离断［8］，大部

分合并VSD和PDA［9］。本组资料 4例 IAA，1例B型，

3例A型。4例 IAA均合并PDA，3例合并VSD，超声

均明确诊断。

3.4 PFAA PFAA是一种极其少见的先天性主动

脉弓畸形，系胚胎期第 5对鳃动脉弓未退化所致。

PFAA分为 3种类型：A型为双腔主动脉弓，主动脉

弓的 4弓和 5弓共存；B型为第 4弓闭上或离断，第 5
弓敞开；C型为体一肺动脉连接［10］。A型最常见且

最容易诊断，但通常易被误诊为DAA，应注意鉴别

诊断，DAA形成血管环，且左弓及右弓上均可见血
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管分支，而 PFAA上无血管分支，不形成血管环，若

不合并狭窄或其他心脏畸形，无明显临床症状，

DAA血管环易压迫气管及食管而产生相应的临床

症状，但也有文献中提出 PFAA的存在可影响弓上

血管的排列，如合并迷走锁骨下动脉，其与 PDA可

形成完整的血管环，从而挤压气管、食管产生相应

症状［11］。C型诊断极其困难，应与 PDA及 APW鉴

别。禹纪红等［12］报道 8例 PFAA超声首次检查均漏

误诊，本组资料中 3例 PFAA超声均漏误诊，其中 2
例超声提示为CoA，1例超声提示弓降部强回声，回

顾性分析其图像均符合 PFAA声像图特征，其漏误

诊可能因为医生对本病缺乏认识。有文献报道

PFAA易合并先天性心脏病，如 IAA、CoA、肺动脉闭

锁、三尖瓣闭锁、VSD、ASD、PDA、TOF、永存动脉干、

单冠状动脉等［13］。本资料 3例 PFAA中，1例合并

IAA（A型），左心功能低下，EF46%，室间隔及左室

壁肥厚，1例合并VSD、PFO及ALSA，1例合并ASD。
也有文献证实PFAA伴有狭窄时可导致严重的左心

功能不全［14］，因此提示我们当婴儿期有严重的左心

功能不全时我们也要考虑PFAA存在的可能。

3.5 DAA DAA 是最常出现临床症状的血管

环［15］，胎儿期易诊断，呈“O”型血管环包绕气管［16］。

病儿临床症状主要表现为喘鸣、吞咽困难，Backer、
Mavroudis［17］将DAA分成左弓占优势型、右弓占优势

型及左右弓平衡型。右弓优势型多见，左弓优势型

少见［18-19］，本组资料中左弓占优势型 0例，右弓占优

势型 4例，左右弓平衡型 2例，与文献报道相符。有

2例DAA误诊为左弓，分析误诊原因可能是操作者

探测到易于显示的左弓，而未进一步对右弓扫查。

左右弓平衡型容易误诊为左弓，多数是因左弓无狭

窄而忽视扫查右弓，应细致观察自主动脉弓发出的

头臂动脉数目加以区分。

综上所述，超声心动图对主动脉弓畸形及其合

并畸形具有较高诊断价值，但仍存在一定漏误诊

率。胸骨上窝切面是诊断主动脉弓疾病的关键，应

仔细追踪弓上血管分支走向，加以区分，必要时应

结合其他影像学检查方法，提高诊断准确率。

（本文图1见插图9-4）
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