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罕见，系胚胎发育过程中，动脉主干分隔不完全，在主动脉

和肺动脉根部形成间隔缺损，缺损距主动脉瓣0.5cm～1.5cm

，大小一般在1.5cm～2.5cm。 mori将本病分为三型.Ⅰ型为主-

肺动脉间隔近端缺损.Ⅱ型为间隔远端缺损.Ⅲ型为间隔完全缺

损。【诊断】1. 症状 临床症状较严重，患儿生长发育受限，

反复上呼吸道感染，心衰。肺动脉高压出现较早，可并发感

染性心内膜炎。 2.体征 胸骨左缘第2～3肋间隙可扣到震颤，

并可听到连续性杂音，由于常伴有严重肺动脉高压，杂音常

不典型，可为双期或收缩期杂音，肺动脉瓣区第二音亢进，

并有脉压差增大，水冲脉及甲床下毛细血管搏动等体征。 3.

辅助检查 ①x线检查。常显示左、右心室增大，肺动脉圆锥

突出，有时可呈瘤样扩张，主动脉结小，肺门阴影增宽，肺

纹理增多。②心导管检查。显示肺动脉水平有左向右分流，

肺动脉压升高。若心导管可经缺损进入升主动脉、颈动脉，

即可确诊。③升主动脉逆行造影。可显示缺损的部位、大小

及距冠状动脉口的距离。④二维超声心动图。可显示主动脉

、肺动脉根部缺损的大小及部位，肺动脉搏动增强。彩色多

普勒显示主动脉根部有五彩血流束进入肺动脉。【治疗】本

病预后不良，患者多在20岁以前死亡，死亡原因为心衰、反

复上呼吸道感染及感染性心内膜炎。因此确诊后应即手术治

疗。手术应在体外循环下进行，建立体外循环后，应阻断升

主动脉，以防止大量血液经缺损进入肺循环，造成灌注肺的



不良后果。缺损修补可经主动脉、缺损前壁或肺动脉径路，

经主动脉径路更容易看清缺损距冠状动脉开口及主动脉瓣的

距离，可防止误伤。对于较大的缺损或距冠状动脉开口较近

者，应用补片修补，以免张力过大牵拉冠状动脉口，影响心

肌供血。对于缺损位于远端，右肺动脉起源于升主动脉者，

可采用于右肺动脉起始处近端和升主动脉阻闭钳近侧横行切

开升主动脉，并分别向后上和后下作弧形切口，离断升主动

脉，用心包片修复右侧肺动脉壁缺口，主动脉端端吻合。
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