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脉弓及其胸内主要分支在。起源、位置及径路上的先天性发

育异常，以及左肺动脉先天性异常起源于右肺动脉，行经在

心包外，经过气管分叉后，在食管之前进入左肺门。上述的

大血管先天性异常，形成了完全性和部分性血管环，压迫气

管和食管。本病包括双主动脉弓、迷生右锁骨下动脉、右位

主动脉弓伴左位动脉导管未闭，或左位动脉韧带及迷生左肺

动脉。占先天性心脏病1%～2%。双主动脉弓：在先天性血管

环中最为常见。升主动脉分为左、右两个动脉弓，左前弓经

气管前延伸至左侧，右后弓越过气管和食管后，两弓汇合成

降主动脉。每1个弓可分别发出颈总动脉和锁骨下动脉。多数

情况下双弓大小不同，大的右后弓和小的左前弓占双弓畸形

的75%，大的左前弓和小的右后弓占15%，双弓口径相等者

占10%.双弓管腔可以均通畅，小弓亦可部分通畅或闭锁。双

弓环抱气管和食管，对两者构成压迫。迷生右锁骨下动脉：

该动脉异常起源于降主动脉上部，左锁骨下动脉远侧端，行

经食管后，向右上方斜行越过中线经胸膜顶走向右侧腋窝至

右臂，故又称食管后右锁骨下动脉。右位主动脉弓伴左位动

脉导管未闭或动脉韧带：主动脉弓经气管及食管右侧上行，

而后下降于左侧。动脉导管或动脉韧带绕过气管和食管的左

后方与主动脉弓及肺动脉连接。迷生左肺动脉：左肺动脉异

常起源于心包外的右肺动脉后壁，在右主支气管近侧端前面

，经气管和食管之间的纵隔进入左侧肺门。本病预后不良，



出生后即有症状者，多在6个月或1岁前死亡。出生后出现症

状较迟者，可以生存较长时间。【诊断】1.症状 主要表现为

气管和食管受压症状，常在出生后6个月出现症状。出生时常

有吸气喘鸣，伴有呼气时喘息声及呼吸困难。进食及哭闹时

症状加重。呼吸道梗阻严重者可出现紫给、窒息、神志不清

，甚至死亡。2.体征 多数患儿发育迟缓，体重低于正常。胸

部听诊部分患儿可听到弥漫性音，伴有呼吸音粗糙及呼气延

长。胸部叩诊反响增强。1/3的患儿可见胸骨及肋间隙下陷

。3.辅助检查(1)x线检查:右位主动脉弓在胸部x线平片，可显

示主动脉结在右侧。迷生左肺动脉胸部x线平片在气管隆突平

面的气管和食管间的中纵隔，示有异常血管形成的块影，右

肺阻塞性肺气肿，左肺门位置偏低，气管和气管隆突偏向左

侧，左、右主支气管间的角度增大。食管钡餐造影有重要诊

断价值，双主动脉弓于前后位食管造影在相当于第三胸椎平

面，显示大的右后弓在食管右缘产生较大的压迹，小的左前

弓在食管左缘产生较小的压迹。迷生右锁骨下动脉在前后位

食管造影片，可呈现血管行径的斜形压迹。（2）气管镜检查

：对迷生左肺动脉有特殊诊断价值。可显示气管前后受压，

管腔狭窄的严重程度，右支气管腔狭如裂隙。（3）血管造影

：经升主动脉插管造影可显示双主动脉弓的结构、大弓及小

弓的部位、小弓是否通畅或闭塞。对于迷生右锁骨下动脉可

显示血管的异常起源及行径。肺动脉造影可显示迷生左肺动

脉的异常起源、行径、压迫气管的部位及程度。(4)计算机体

层摄影(ct)及磁共振成像(mri)检查:可显示血管环的病变类型

，异常血管的行径，双主动脉弓的通畅情况。并可显示迷生

左肺动脉的异常起源的行径以及合并的气管病变。【治疗



】1.手术适应证 有下列症状者应及时手术治疗:①严重呼吸困

难。②反复呼吸道感染。③生长发育不良。④吞咽困难。2.

术前准备 ①有呼吸道感染者，术前应用抗生素，清除呼吸道

分泌物，待感染控制后方可手术。②婴幼儿全身情况不良者

，术前应予以输血、补液等支持治疗，以纠正水和电解质失

衡，改善全身情况。3.手术方法 根据不同病变采用不同的手

术方式，常用的手术方式有:(1)左前弓切断缝合术:适用于多

数大的右后弓、小的左前弓患者。手术应在气管内插管全身

麻醉下进行，气管导管应越过气管狭窄处，以保持呼吸道通

畅。经左胸第四助间后外切口进胸，小心游离降主动脉，切

断左前弓的位置应选在左颈总动脉及左锁骨下动脉远侧端的

左前弓汇入降主动脉处。在该处置入两把无伤血管钳，阻闭

左前弓，此时应检测左侧颈动脉及桡动脉搏动情况，若搏动

无减弱，则可在两血管钳中间切断左前弓，分别缝合两断端

。（2）迷生右锁骨下动脉切断缝合术及右上肢血液循环重建

术：多采用左胸后外切口加右颈部切口。进胸后游离降主动

脉上部及迷生右锁骨下动脉起始部，在后者根部置两把无伤

血管钳阻闭该血管，缝扎后切断，近侧残端应留有lcm长。在

右颈根部作一横切口，将己结扎切断的右锁骨下动脉远侧端

移到右颈部，并连接一段内径为6mm～8mm的人造血管移植

至升主动脉。(3)右位主动脉弓伴左位动脉导管未闭或动脉韧

带切断缝合术：经左胸第四肋间后外切口进胸，游离降主动

脉上部并绕以纱布带，轻轻牵拉，即可显露动脉导管或动脉

韧带，分离后予以切断缝合。（4）迷生左肺动脉矫正术：左

侧胸部后外切口进胸，小心游离行经气管后的迷生左肺动脉

，仔细分离粘连。切开心包，在心包腔内游离肺动脉总干。



用两把无伤血管钳在迷生左肺动脉起源处阻闭该血管，并观

察患儿脉搏、心率、血压及心电图改变，以判断患儿能否耐

受。若能耐受，即在两把血管钳之间切断该血管，将已切断

的迷生左肺动脉远侧端移到气管前，经左膈神经后方的心包

切口进入心包腔，与迷生左肺动脉的近侧端作端端吻合。
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