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患者女，$;岁。因发现心脏杂音 $"余年，伴右下肢活动
障碍 % 年余入院。查体：左上肢 <= !$" > $"$ ??@A，右上肢
<= $B$ > C; ??@A， 左下肢 <= $!9 > C" ??@A， 右下肢 <=
$$B > #C ??@A。一般情况尚可，心尖搏动增强，胸骨左缘 ! D ;
肋间闻及!级连续性机械样杂音，主动脉听诊区闻及!级收
缩期杂音，心率 C:次 > ?0(，率齐。周围血管征（E），右侧桡动脉
搏动弱。脊柱侧弯畸形，右足高弓马蹄内翻，右下肢较左下肢

缩短 ; F?，跛行。双侧股动脉、足背动脉未触及，双下肢无浮
肿，巴彬斯基征（G），右踝阵挛（G），双侧膝反射轻度亢进。下
肢血气检查示：=H! 9"4: ??@A， I.H! C94CJ，右上肢 I.H!

CB4:J，左上肢 =H! C$4: ??@A，I.H! B%4!J。心脏超声检查
诊断为先天性心脏病，主动脉弓离断，动脉导管未闭。

血管造影：经右侧肱动脉穿刺，进入导丝探查受阻后改为

左侧肱动脉入路。行升主动脉造影示：右侧锁骨下动脉闭塞不

显影，双侧颈总动脉、椎动脉未见异常。左侧锁骨下动脉扩张。

升主动脉及主动脉弓（E）。降主动脉起始段狭窄，仅见少量对
比剂通过，腹主动脉显影较淡。另见较大侧支血管从左侧锁骨

下动脉发出向下至腹部，扭曲成团汇入胸腹主动脉。造影诊

断：胸降主动脉缩窄，右侧锁骨下动脉闭塞，左侧锁骨下动脉
扩张（图 $、!）。
手术所见：胸主动脉缩窄，上起降主动脉峡部下方 $" ??，

缩窄长度约 %" ??，缩窄段直径 $4: ??，钙化严重，左侧锁骨
下动脉扩张，直径约 $" ??。缩窄部远端胸降主动脉直径约

C ??。行主动脉缩窄矫正术后，安全出院。
讨论：主动脉缩窄可分为 ; 型："型（导管后锁窄）、#型

（导管前锁窄）和!型。!型主动脉缩窄伴锁骨下动脉或主动
脉弓异常，又分为 :种情况，主动脉缩窄伴左侧锁骨下动脉狭
窄或闭塞，主动脉缩窄伴右侧锁骨下动脉狭窄，主动脉缩窄伴

右侧锁骨下动脉异常起源，主动脉缩窄伴双主动脉弓。

本病符合!型，未见动脉导管未闭。缩窄位于动脉韧带远
端，缩窄段直径 $4: ??，小于 9 ??，属于重度狭窄。缩窄远端
的主动脉由侧支循环供血。参与侧支循环的血管为左锁骨下

动脉、胸廓内动脉。侧支循环的范围及扩张程度较显著，一直

延伸至腹主动脉。主动脉缩窄伴右侧锁骨下动脉狭窄闭塞的

病例比较少见，而本病例表现更为罕见。
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图 7、8 主动脉弓造影示：降主动脉起始段狭窄，右侧锁骨下动脉
闭塞，左侧锁骨下动脉扩张
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