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孕妇，25岁，孕 24+3周时我院产前超声心动图检查显示：胎

儿心脏位置正常，主要位于左侧胸腔，左、右心房及心室比例正

常；室间隔上部可见 4.5 mm回声连续中断。主动脉起自右室，

位于右室右侧缘；肺动脉起自右室，骑跨于室间隔之上，位于主

动脉左侧，两者起始段平行走行。主动脉弓位于气管右侧，似

呈镜像分支，从左到右依次为左头

臂干、右颈总动脉、右锁骨下动脉。

动脉导管走行迂曲，从左肺动脉绕

行后连接至左头臂干（图1）。超声

心动图提示：①右室双出口（大动

脉转位型）；②室间隔缺损（肺动脉

瓣下型）；③肺动脉狭窄；④右位主

动脉弓并镜像分支；⑤动脉导管连

接异常（左肺动脉-动脉导管-左
头臂干）。经产前咨询后孕妇及家

属决定引产，胎儿引产后血管铸型

结果与产前超声心动图诊断基本

相符（图2）。

讨论：右室双出口是一种临床

较少见的先天性心脏病，占所有先天性心脏病的 1%～3%［1］。
其发生机制为胚胎期动脉圆锥发育异常，导致主动脉瓣和肺动

脉瓣下圆锥发育不全，致使主动脉瓣未向左后方旋转，主动脉

根部位置异常，保持与肺动脉平行排列的原始状态，且均起自

右室。主动脉弓及其分支来源于胚胎期第 4对弓动脉，其中镜
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A：主动脉与肺动脉均起自右室，左、右室相通；B：三血管气管切面显示主动脉弓及降主动脉位于气管右

侧。RV：右室；VSD：室间隔缺损；ARCH：主动脉弓；AO：主动脉；DAO：降主动脉；SVC：上腔静脉；SP：脊柱；

PA：肺动脉；T：气管

图1 本例胎儿超声心动图表现
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像右位主动脉弓是由于胚胎期右主动脉弓及右背主动脉持续

发育，而左锁骨下动脉与降主动脉之间的左背主动脉退化而形

成。动脉导管来源于胚胎期第 6对弓动脉，正常情况下左动脉

导管持续发育，右动脉导管退化消失。本例胎儿动脉导管未与

降主动脉相连，而是连接左肺动脉和左头臂干，未形成血管环。

2000年国际胸外科医师协会和欧洲胸心外科协会提出了右室

双出口的新分型［2］，包括室间隔缺损型、法洛四联症型、大动脉

转位型和室间隔缺损远离型。本例属于大动脉转位型。

临床上右室双出口需与法洛四联症、大动脉转位、永存动

脉干鉴别诊断［3］。法洛四联症的主动脉主要起自左室，部分骑

跨于室间隔之上，室间隔缺损位于主动脉瓣下，无动脉圆锥，肺

动脉起自右室，并伴有肺动脉狭窄；大动脉转位为大血管与心

室的连接关系异常，主动脉起自解剖学上的右室，肺动脉起自

解剖学上的左室，两者起始段平行走行，可能伴或不伴室间隔

缺损；永存动脉干为单一动脉干同时从左、右心室发出，骑跨于

室间隔缺损之上，且仅有一组半月

瓣，体循环、肺循环及冠循环的血

供均直接来自动脉干。

总之，血管铸型能立体显示右

室双出口并右位主动脉弓胎儿的

心脏形态和大血管位置关系［4-5］，
产前超声心动图联合血管铸型在

诊断胎儿先天性心脏病方面具有

重要的临床应用价值。
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A、B：血管铸型图示肺动脉起始段与主动脉起始段平行，动脉导管迂曲连接于左肺动脉与左头臂干之间，主

动脉弓位于气管右侧；C：大体图示肺动脉起始段与主动脉起始段平行。AO：主动脉；DA：动脉导管；PA：肺
动脉；Tr：气管

图2 本例胎儿引产后血管铸型及大体图
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