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病例报告

胎儿永存动脉干是一种实属罕见并预后极差的先天

性复杂心血管畸形，永存动脉干的特征是一个单一的动

脉干由正常形成的心室通过单一的半月瓣骑跨于干下型

室间隔缺损上，直接供应全身血液循环。本文就 1 例大

血管铸型诊断胎儿永存动脉干进行诊断分析，现报道如下。

1    临床资料

患者孕妇，29 岁，孕 1 产 0，孕 25 周，无相关家

族史与不良接触史，唐氏筛查低危风险，无创 DNA 诊

断为低危风险。引产后胎儿经大血管灌注 ABS 铸型

显示 ：单一大动脉血管偏向右室发出并骑跨在干下型

室间隔缺损上，自右前向左后走行，形成动脉弓（见

图 1）。其升部后壁发出第一支右肺动脉至右侧肺叶

（见图 2），延续至其降部左侧壁，发出第一支左肺动

脉，向前向上迂曲后转至左侧肺叶，继其降部前壁下

方发出第二支左肺动脉，向前迂曲后转至左侧肺叶（见

图 3），至胸主动脉发出右肺第二、三动脉至右侧肺叶

（见图 2）；其余血管分支未见异常。

TA：动脉干；SVC：上腔静脉；RAA：右心耳；RV：右心室；

VSD：室间隔缺损

图 1    单一大动脉血管骑跨于干下型室间隔缺损形成动脉弓

TA：动脉干；RPA：右肺动脉

图 2    动脉弓升部后壁发出第一支右肺动脉，胸主动脉发

出第二、三右肺动脉

LPA：左肺动脉；TA：动脉干

图 3    降部发出第一、二支左肺动脉

2    讨论

永存动脉干的特征是一个单一的动脉干由正常

形成的心室通过单一半月瓣骑跨于干下型室间隔缺损

上，直接供应全身血液循环 [1]。胎儿永存动脉干占先

天性心脏病的 1% ～ 4%，在胎儿先天性心脏病尸解

中的发现率的 1% ～ 3%，半年生存率 <40%，1 年生

存率 <20%，其是一种实属罕见并预后极差的先天性
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复杂心血管畸形 [2]。目前常用 Edwards 和 Collect 法将

其分为 4 型 ：肺动脉主干从大血管近端发出为Ⅰ型 ；

从大血管的中部后壁发出左、右肺动脉，彼此接近为

Ⅱ型 ；大血管的两侧直接发出左、右肺动脉为Ⅲ型 ；

从降主动脉发出肺动脉或无肺动脉，支气管动脉提供

肺部的血供为Ⅳ型 [3]。本例肺动脉起源不属于上述任

何一型，较为特殊。本病胚胎起源是因为球间隔和球

嵴发育缺陷，最初的动脉没有分隔成主、肺动脉，而

留下共同的大动脉 [4]。大多数情况下，这种缺陷为自

发产生，可能原因是遗传疾病和致畸原。此外，影响

心脏神经嵴的众多干扰也与永存动脉干发生有关，其

中包括生长因子、转录因子及间隙连接蛋白 [1]。永

存动脉干分型复杂，胎儿体积小、血管细及管壁薄甚

至透明而不易发现都是临床诊断中的困难，大血管铸

型应用于胎儿先天复杂畸形，能直观显示永存动脉干

的血管起源、走行情况及空间位置关系，具有极大的 

优势 [5]。
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