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·论著·

婴幼儿先天性双主动脉弓的

临床特征和超声诊断

胡　 原　 刘倩君　 肖丽苗　 周梦洁　 陈文娟

【摘要】 　 目的　 总结婴幼儿先天性双主动脉弓（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｄｏｕｂｌｅ ａｏｒｔｉｃ ａｒｃｈ，ＤＡＡ）的临床特征和
超声图像特点，提高超声对双主动脉弓的诊断率。 　 方法　 回顾性分析 ２０１５ 年 １ 月至 ２０１９ 年 １２ 月湖
南省儿童医院 １４ 例诊断为双主动脉弓患儿的临床资料和超声图像特征。 １４ 例中男 ８ 例，女 ６ 例；年龄
１ 天至 ２ 岁 ７ 个月，中位年龄 ７ 个月；体质量 ３． ２ ～ １２． ５ ｋｇ，中位体质量 ７ ｋｇ。 行心脏常规切面检查后重
点探查胸骨上窝主动脉弓长轴短轴结合及连续切面，重点观察主动脉弓位置、数目、形态、内径、分支形

态和结构。 １４ 例均经心脏平扫 ／增强 ＣＴ或手术确诊。 　 结果　 １４ 例中通过超声诊断 １３ 例，漏诊 １ 例，
超声与 ＣＴ的诊断符合率为 ９２． ８％ ；右弓优势型 ９ 例（９ ／ １４，６４． ２％ ），左弓优势型 ３ 例（３ ／ １４，２１． ４％ ），
左右弓均衡型 ２ 例（２ ／ １４，１４． ２％ ）；９ 例为单纯双主动脉弓，２ 例合并室间隔缺损，１ 例合并法洛四联症，
２ 例合并房间隔缺损。 １２ 例行手术治疗，２ 例追踪随访中。 　 结论　 双主动脉弓可引起婴幼儿严重的
呼吸道症状。 超声心动图应注重胸骨上窝主动脉弓长短轴多切面连续扫查，并结合 ＣＴ检查，提高对双
主动脉弓的诊断率，尽量早期诊断和治疗，改善双主动脉弓患儿的预后。
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　 　 双主动脉弓（ｄｏｕｂｌｅ ａｏｒｔｉｃ ａｒｃｈ，ＤＡＡ）是先天性
血管环中最常见的一种类型，临床上罕见，约占所

有先天性心脏病的 １％～２％ ［１］ 。 由于双弓包绕气管

和食管，临床上常表现为顽固而难以解释的呼吸道

或消化道症状，但多无明显的心脏杂音，故易误诊

或漏诊［２］ 。 本文总结双主动脉弓患儿的临床资料

和超声心动图特征，探讨其诊断思路和技巧，旨在

提高婴幼儿双主动脉弓的超声诊断率。

材料与方法

一、研究对象

选取 ２０１５ 年 １ 月至 ２０１９ 年 １２ 月湖南省儿童
医院通过超声心动图诊断为双主动脉弓并经心脏

平扫 ／增强 ＣＴ 或手术治疗确诊的 １４ 例患儿作为研
究对象，并对其临床资料进行回顾性分析。 男 ８ 例，
女 ６ 例；随访时间 １ ～ ６０ 个月，中位随访时间 ６ 个
月；年龄 １ 天至 ２ 岁 ７ 个月，中位年龄 ７ 个月；体质
量 ３． ２ ～ １２． ５ ｋｇ，中位体质量 ７ ｋｇ。 ９ 例（６４． ２％ ）
表现为反复咳嗽、喘憋、呼吸困难、痰鸣等呼吸系统

症状；３ 例（２１． ４％ ）合并心内畸形，以发绀、气促等循
环系统症状起病；２ 例（１４． ２％ ）无明显临床症状。 ２
例产前诊断为双主动脉弓。 ５ 例术前行纤维支气管
镜检查明确气管壁发育情况。 患儿详细资料见表 １。

表 １　 １４ 例临床表现、双弓畸形类型、合并畸形、手术及预后情况列表
Ｔａｂｌｅ １　 Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ，ｔｙｐｅｓ，ｃｏｎｃｕｒｒｅｎｔ ａｎｏｍａｌｉｅｓ，ｓｕｒｇｅｒｉｅｓ ａｎｄ ｐｒｏｇｎｏｓｅｓ ｏｆ １４ ＤＡＡ ｃｈｉｌｄｒｅｎ

序号 性别 年龄
心内合

并畸形

临床症状

及病史

产前超

声诊断

产后超

声诊断

ＣＴ平扫 ＋
增强诊断

手术情况
纤支镜

情况

手术

预后

１ 男 ２ 岁 ＶＳＤ 发绀，气促 ＤＡＡ
ＤＡＡ，左弓优势，左弓内
径 ９ ｍｍ，右弓 ５ ｍｍ，两
边各有两分支动脉

ＤＡＡ，左弓优势
ＶＳＤ 修 补、
ＤＡＡ矫治术

－ 良好

２ 女 ８ 个月 无 肺炎，咳嗽 未检查

ＤＡＡ，右弓优势。 左弓内
径 ４ ｍｍ，右弓 ６ ｍｍ，两
边各有两分支动脉

双弓， 右 弓 优

势，支气管狭窄
双弓矫治术 气管软化 良好

３ 男 １ 个月 ＶＳＤ 发绀，气促 未检查

ＤＡＡ，右弓优势。 左弓内
径 ３ ｍｍ，右弓 ５ ｍｍ，两
边各有两分支动脉

ＤＡＡ，右弓优势
ＶＳＤ 修 补、
ＤＡＡ矫治术

－ 良好

４ 男 １ 个月 无 常规体检 ＤＡＡ
ＤＡＡ，右弓优势。 左弓内
径 ４ ｍｍ，右弓 ６ ｍｍ，两
边各有两分支动脉

ＤＡＡ，右弓优势 双弓矫治术 － 良好

５ 男
１ 岁
１ 个月

无 肺炎，喘息 未检查

ＤＡＡ，右弓优势。 左弓内
径 ４ ｍｍ，右弓 ７ ｍｍ，两
边各有两分支动脉

ＤＡＡ， 右 弓 优
势，支气管狭窄

ＤＡＡ矫治术 气管软化
喘息

好转

６ 男
２ 岁
６ 个月

ＴＯＦ
ＡＳＤ

发绀，气促 未检查

ＤＡＡ，右弓优势。 左弓内
径 ６ ｍｍ，右弓 ９ ｍｍ，两
边各有两分支动脉

ＤＡＡ， 右 弓 优
势型

法洛四联症

矫治 ＋ ＤＡＡ
矫治术

支气管

内膜炎

（重度）

喘息

好转

７ 男 １９ 天 无 肺炎 ＤＡＡ
ＤＡＡ，均衡型。 左弓内径
５ ｍｍ，右弓 ５ ｍｍ，两边各
有两分支动脉

ＤＡＡ，均衡型 － － －

８ 女 １０ 个月 无
重症肺炎

并呼吸衰竭
ＤＡＡ

ＤＡＡ，均衡型。 左弓内径
６ ｍｍ，右弓 ６ ｍｍ，两边各
有两分支动脉

ＤＡＡ， 均 衡型，
支气管狭窄

ＤＡＡ矫治术 气管软化 良好

９ 女
１ 岁
３ 个月

ＡＳＤ，肺动
脉瓣狭窄

喘息，肺炎，

气促
未检查

ＤＡＡ，左弓优势。 左弓内
径 ７ ｍｍ，右弓 ４ ｍｍ，两
边各有两分支动脉

ＤＡＡ，左弓优势
ＤＡＡ矫治 ＋
ＡＳＤ修补术

－ 良好

１０ 女 １０ 个月 无 喘息，咳嗽 未检查 左位弓
ＤＡＡ，均衡型，
支气管狭窄

ＤＡＡ矫治术 气管软化
喘息

好转

１１ 男
２ 岁
７ 个月

无
喘息，

肺炎
未检查

ＤＡＡ，右弓优势。 左弓内
径 ６ ｍｍ，右弓 ９ ｍｍ，两
边各有两分支动脉

ＤＡＡ， 右 弓 优
势，支气管狭窄

ＤＡＡ矫治术 － 良好

１２ 女 ３ 个月 无 肺炎，咳嗽 双弓

ＤＡＡ，右弓优势。 左弓内
径 ４ ｍｍ，右弓 ６ ｍｍ，两
边各有两分支动脉

ＤＡＡ，右弓优势 ＤＡＡ矫治术 － 良好
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续上表

序号 性别 年龄
心内合

并畸形

临床症状

及病史

产前超

声诊断

产后超

声诊断

ＣＴ平扫 ＋
增强诊断

手术情况
纤支镜

情况

手术

预后

１３ 男 ２ 岁 ＡＳＤ 咳嗽，喘息 未检查

ＤＡＡ，左弓优势。 左弓内
径 ９ ｍｍ，右弓 ５ ｍｍ，两
边各有两分支动脉

ＤＡＡ， 左 弓 优
势，支气管狭窄

ＤＡＡ矫治 ＋
ＡＳＤ修补术 － 良好

１４ 女 ６ 个月 无 常规体检 双弓

ＤＡＡ，右弓优势。 左弓内
径 ６ ｍｍ，右弓 ４ ｍｍ，两
边各有两分支动脉

ＤＡＡ，右弓优势 未手术 － －

　 注　 ＤＡＡ：双主动脉弓；ＶＳＤ：室间隔缺损；ＡＳＤ：房间隔缺损；ＴＯＦ：法洛四联症

　 　 二、仪器与方法
仪器：Ｐｈｉｌｉｐｓ ＥＰＩＱ ７Ｃ彩色多普勒超声诊断仪，

Ｓ８３ 相控阵探头，探头频率为 ３ ～ ８ ＭＨｚ。 患儿取仰
卧位或左侧卧位，于睡眠或安静状态下行心脏常规

切面检查后，探查胸骨上窝主动脉弓长短轴结合及

连续切面，重点观察主动脉弓位置、数目、形态、内

径、分支个数以及头臂动脉分支的形态和结构。

结　 果

１４ 例中超声心动图诊断为阳性者 １３ 例（符合
率为 ９２． ８％ ），１ 例漏诊为左位主动脉弓；右弓优
势型 ９ 例（９ ／ １４，６４％ ），左弓优势型 ３ 例（３ ／ １４，
２１％ ），左右弓均衡型 ２ 例（２ ／ １４，１４％ ）；９ 例为单
纯双主动脉弓，２ 例合并室间隔缺损，１ 例合并法洛
四联症，２ 例合并房间隔缺损。 ６ 例有不同程度的气
管或支气管受压。 纤维支气管镜发现 ４ 例存在喉气

管软化，１ 例为支气管内膜炎。 １２ 例均行双弓矫治
术，其中 ５ 例合并心内畸形者均在手术中同时矫治。
另 ２ 例无明显临床症状，目前追踪观察中。

双主动脉弓的超声声像图特征：于胸骨上窝

长、短轴切面连续扫查。 以 １２ 点位置为基点，顺
时针旋转探头（约 ３０°），指向患儿左肩方向显示左
侧主动脉弓，同时显示左弓上发出的左锁骨下动

脉和左颈总动脉，再逆时针旋转探头（约 ３０°）指向
患儿右肩方向显示右侧主动脉弓，同时显示右弓上

发出的右锁骨下动脉和右颈总动脉。 在胸骨上窝

短轴切面从前往后扫查见升主动脉分成左右两条

弓，两条弓的横断面形成闭合的圆形结构，呈“Ｏ”型
征，中间包绕气管和食管，向后走行与降主动脉汇

合（图 １）。
随访其中 １２ 例术后 １ 个月、３ 个月、６ 个月超声

心动图，患儿呼吸道症状均明显改善，生长发育

良好。

图 １　 双主动脉弓患儿（左弓优势型）超声心动图和心脏 ＣＴ 图 　 Ａ：胸骨上窝短轴切面示左右弓的横断面呈
“Ｏ”型征，包绕气管（黄色箭头示），汇合入降主动脉。 Ｂ：同一切面的彩色血流图。 Ｃ：探头指向患儿左肩方向
显示左侧主动脉弓，同时显示左弓上发出的左锁骨下动脉和左颈总动脉。 Ｄ：探头指向患儿右肩方向显示右侧
主动脉弓，同时显示右弓上发出的右锁骨下动脉和右颈总动脉。 Ｅ：心脏 ＣＴ 横断面图像显示左右弓包绕气管
（黄色箭头示）。 Ｆ：心脏 ＣＴ双主动脉弓三维重建图像（ＬＡＲＣＨ：左侧主动脉弓；ＲＡＲＣＨ：右侧主动脉弓；ＬＣＣＡ：
左颈总动脉；ＬＳＡ：左锁骨下动脉；ＲＣＣＡ右颈总动脉；ＲＣＡ右锁骨下动脉；ＤＡＯ：降主动脉；Ｔｒａｃｈｅａ：气管）
Ｆｉｇ． １　 Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ ａｎｄ ｃａｒｄｉａｃ ＣＴ ｓｃａｎｓ ｏｆ ＤＡＡ ｃｈｉｌｄｒｅｎ （ ｌｅｆｔ ａｒｃｈ ｄｏｍｉｎａｎｔ ｔｙｐｅ）
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讨　 论

双主动脉弓在完全性血管环中占比最多，达

４６％～７６％ ［３］ 。 由于胚胎发育过程中第四对动脉弓

未能吸收退化，两对主动脉弓均发自升主动脉，包

绕气管、食管，在背部汇入降主动脉，形成一个血管

环。 Ｂａｃｋｅｒ 等［４］ 将双弓分为三种类型：右弓优势

型，占双弓畸形的 ７５％ ；左弓优势型，占 １５％ ；双弓
均衡型，占 ５％ 。 本组病例中右弓优势型占 ６４％ ，左
弓优势型占 ２１％ ，双弓均衡型占 １４％ ，与文献报道
大致相同［５］ 。 双主动脉弓通常单独发病，常合并的

心内畸形包括室间隔缺损、房间隔缺损、法洛四联

症等。

双主动脉弓的临床表现无特异性，其症状的严

重程度与血管环压迫气管和食管的程度有关［６］ 。

在早期，呼吸道症状比较明显，大多数患儿表现为

咳嗽、喘憋、痰鸣等症状。 婴儿的症状更不典型，可

能表现为呼吸窘迫、呼吸困难等。 随着年龄的增

长，进食固体食物、呕吐、喂养困难和吞咽困难等消

化道症状也越来越明显［３］ 。 Ｙａｎｇ 等［７］ 报道 １ 例 ２
岁患儿无任何喘息、痰鸣或呼吸困难症状，直到其

吞咽一枚硬币后引起食管狭窄，通过辅助检查才发

现原发病为双主动脉弓。 本组患儿大多数以呼吸

道症状起病，经超声心动图检查发现双主动脉弓。

超声心动图是诊断先天性心脏病的首要检查，

其优势在于不仅可以诊断心内结构畸形，还能有效

诊断双主动脉弓、右位主动脉弓、肺动脉吊带等部

分血管环［８］ 。 随着产科超声的发展，主动脉异常产

前诊断准确率达 ９３． ８％ ［９］ 。 但是由于双主动脉弓

患儿很少出现循环系统症状，当操作医生缺少临床

经验时，易漏诊和误诊本病［１０］ 。 对于有不明原因反

复喘憋、呼吸道感染症状患儿，在心内结构表现无

法解释病情的情况下，操作者不能仅仅满足于一般

常规切面的扫查，应考虑本病。 要进一步结合胸骨

上窝主动脉弓长轴及短轴切面连续扫查，观察主动

脉弓的位置和个数，进一步检测头臂动脉分支数。

如果在一侧弓仅能看到两根头臂动脉，那么形成双

主动脉弓的可能性极高，一定要旋转探头寻找另一

侧弓及两根头臂动脉。 本研究所有超声诊断的病

例中主动脉的分支动脉均匀分布在两条弓上，左弓

发出左颈总动脉和左锁骨下动脉，右弓发出右颈总

动脉和右锁骨下动脉，两条弓的横断面形成闭合的

圆形结构，中间包绕气管和食管，向后走行与降主

动脉汇合。 分析本组超声心动图漏诊的原因，可能

与该患儿为均衡型、左侧主动脉弓无明显狭窄有

关，操作者忽略了对左弓分支数目以及右侧主动脉

弓的探查。 超声心动图的缺点在于不能显示血管

环对周围组织的压迫，ＣＴ可以显示主动脉弓和头臂
动脉分支的形态，也能显示气管狭窄位置以及气管

食管受压的情况［１１］ 。 所以双主动脉弓诊断的最佳

辅助检查是超声心动图联合心脏平扫 ／增强 ＣＴ 检
查。 纤维支气管镜可以明确气管狭窄程度和位置，

也可明确喉气管软化和气管软骨环的类型，但是存

在加重气道梗阻的风险，故不作为必须的检查手

段［１２］ 。 本组 ５ 例行纤维支气管镜检查的患儿均为
重症监护室患儿，为查明呼吸困难的原因，需要在

必备的抢救措施下进行。

治疗方面，Ｂａｃｋｅｒ 等［１３］ 认为，有呼吸道或消化

道症状的双主动脉弓患儿均应进行手术治疗，以免

出现严重呼吸道感染、持续性气管软化、严重出血

等症状。 部分学者认为即使是目前无症状的患者，

随着病情的发展，也会出现明显的气道受压症

状［１４］ 。 因此，早期手术可以避免长期缺氧和吞咽困

难引起的严重并发症，并能获得良好的远期预后。

也有报道部分成人患者一直未出现临床症状，对于

这样的病例，可以考虑定期随访观察［１５，１６］ 。 本组 ２
例无明显临床症状，同时心脏平扫 ／增强 ＣＴ 未发现
气管和食管受压，故定期追踪观察。

综上所述，对出现反复咳嗽、喘憋、呼吸困难等

慢性呼吸道症状或吞咽困难等消化道症状的患儿

应考虑双主动脉弓畸形的可能。 超声心动图应着

重对主动脉弓的探查，并结合 ＣＴ 检查，早期诊断、
早期治疗，改善双主动脉弓患儿的预后。
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