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·病例报告·

永存动脉干合并单心室 右旋心 房间隔缺损１例
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　　患儿，女，６ｄ，因生后颜面四肢发绀６ｄ，加重伴
反应差半天急诊入院；系１胎１产，足月顺产于当地
诊所，出生体重２８００ｇ，产程、脐带、胎盘、羊水等情
况不详，生后即哭，不久发现颜面四肢紫绀，哭闹时

加重，但反应可、哭声大、食奶好，无咳嗽、呼吸困难

及呛奶，无发热及抽搐等；于入院当天出现反应差、

不吃、不哭、颜面四肢发绀加重，遂来就诊，门诊以

“新生儿肺炎”、“先天性心脏病”急诊收住院。父母

体健，母亲孕前和孕早期在私营化工厂打工。家族史

无特殊。查体：Ｔ３７．３°，Ｐ１５８次／ｍｉｎ，Ｒ６２次／ｍｉｎ。
足月儿外貌，反应差，不哭，颜面及四肢末梢皮肤发

绀；前囟平软，口唇发绀，无口吐白沫和鼻翼扇动，颈

软无抵抗，呼吸稍促 ６２次／ｍｉｎ，呼吸音稍粗未闻及
干湿性音，心尖搏动于胸骨右缘３，４肋间锁骨中
线内０．５ｃｍ处较明显，未触及震颤，心率 １５８次／
ｍｉｎ，心音稍低钝，心前区及心尖搏动处未闻及杂音；
腹平软，肝右肋下约２．５ｃｍ，肠鸣音正常；脊柱四肢
无畸形，四肢末梢稍凉，甲床明显发绀；反应差，新生

儿反射未引出，四肢肌张力稍低。入院诊断：①先天
性心脏病；②新生儿肺炎；③新生儿败血症。入院后
立即吸氧、保暖，建立静脉通道，给予改善循环、强

心、抗感染等治疗；并急诊床头拍胸片：显示双侧肺

野肺血减少，心影明显扩大；在吸氧和保暖下由医护

人员陪同急诊行心脏超声检查。超声所见：心脏位

于右侧胸腔（肝脏位于右侧，脾脏位于左侧），心尖

及剑下四腔切面显示室间隔缺如。四腔切面可显示

两组房室瓣、房间隔局部回声失落，中断缺损口７．８
ｍｍ。与左房相连见一０．９ｃｍ×０．５ｃｍ残腔。心室
内见两条粗大乳头肌腱索回声，偏左２．７ｍｍ，偏右
２．４ｍｍ。大血管长轴切面可见共同动脉干内径１．０
ｃｍ，肺动脉发自其侧壁；左房大小：１．２５ｃｍ×０．９２
ｃｍ，右房：１．３２ｃｍ×１．６２ｃｍ，单心室：１．７ｃｍ×０．９３

ｃｍ。彩色多普勒显示：四腔切面可见舒张期红色血
流束经三尖瓣进入单心室，二尖瓣偏小，三尖瓣偏

大，收缩期进入主动脉及肺动脉，房间隔缺损处可见

有过隔的分流彩色流束，单心室的蓝色血流均射向

动脉干。超声诊断：先天性心脏病：永存动脉干，单

心室，右旋心，房间隔缺损。家长放弃治疗。

永存动脉干是一种罕见畸形，系由于原始的动

脉总干间隔发育障碍未能分隔成主动脉和肺动脉，

而代之以一个起源于两个心室的共同总干；在胚胎

时期动脉总干内的间隔也参与膜部室间隔的形成，

所以永存动脉干必然合并膜部室间隔缺损，约１／４
病例为单心室，永存动脉干的发生率仅占先心病的

０．５％ ～１％［１］；而合并右旋心、房间隔缺损者则更

为罕见。本例患儿超声下显示共同动脉干、室间隔

缺如、房间隔回声失落。根据肺血供来源的解剖位

置，永存动脉干可分４型，本例患儿系第２型，既右
和左肺动脉分别由共同动脉干的背侧发出［２］；血液

动力学改变取决于肺血流量及动脉干瓣膜关闭不全

的程度，伴高肺血流量的婴儿临床上可不出现紫绀

或仅有轻度紫绀，伴有肺血流量减少的婴儿（肺血

管阻力增高后），肺静脉回流减少，虽不发生心衰，

但青紫、缺氧严重。本例患儿临床上心衰表现不甚

明显，但缺氧、紫绀非常严重，其主要原因是永存动

脉干不同程度接受两侧心室（本例患儿实为单心

室）的混合血液，血氧饱和度降低，另外房间隔缺损

血液分流更进一步降低了进入永存动脉干血液的血

氧饱和度。本例患儿无心脏杂音，可能由于受开口

部位、大小及听诊区及杂音传导的方向影响，临床听

诊不满意，给临床诊断带来一定困难。

彩色多普勒超声心动图在诊断永存动脉干方面

有较大价值，具有无创、快速、准确性高的优点，可作
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　图１　Ｘ线胸部正位片，心影增大，
肺血减少

　图２　剑下四腔切面显示主动脉共干 　图３　Ｍ型超声显示单心室

　图４　剑下四腔切面显示房间隔缺损 　图５　剑下四腔切面显示右旋心和两
房一室

　图６　大动脉长轴切面示共干旁肺动
脉分枝

　图７　Ｍ型超声显示大动脉共干 　图８　脉冲多普勒显示大动脉共干
血流

　图９　Ｍ型超声显示二尖瓣回声

为初选的诊断方法，甚至是最后的诊断方法。可以

明确的显示永存动脉干的分型、结构及血流动力学，

从而为诊断和外科治疗提供有价值的临床资

料［３～５］。
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