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CT血管成像对成人主动脉弓离断的诊断价值及文献复习
欧海宁   黄志明*   缪淑芳
广东省河源市人民医院放射科 (广东 河源 517000)
 
【摘要】目的 分析128层CT血管造影对成人主动脉弓离断(IAA)的诊断价值 。方法 对我院确诊1例成人主动脉弓离断患者的临床及影像资料进行回顾性分析并参考

文献复习。 结果 128层CT血管成像显示主动脉弓发出头臂干后管腔缩小，发出左锁骨下动脉后管腔缩小并突然中断，与降主动脉形成纤维隔膜；升主动
脉、头臂干、左颈总动脉及左锁骨下动脉略扩张，双侧胸外侧动脉及内乳动脉扩张；双侧部分肋间动脉迂曲扩张；肺动脉稍增宽；双侧颈根部、脊柱旁
多发扩张迂曲动脉与降主动脉交通。经右桡动脉穿刺血管造影示降主动脉未见显影，脊柱旁多发扩张迂曲动脉。确诊为A型主动脉弓离断并侧支循环形
成。结论 128层CT血管成像可明确主动脉弓离断的诊断及分型，观察侧支循环及分流情况，为临床提供手术依据及评估手术效果。
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Diagnostic Value of CT Angiography in Adult Interrupted Aortic Arch and Literature Review
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Abstract: Objective  To analyze the value of 128-Slice CT angiography in the diagnosis of IAA in adults. Methods  The clinical and imaging data of one patient 
with adult IAA confirmed in our hospital were retrospectively analyzed and the relevant literatures were reviewed. Results  The 128-Slice CT 
angiography shows that after giving off the brachiocephalic trunk, the aortic arch gradually narrowed; while after giving off the left subclavian 
artery, the aortic arch gradually narrowed and abruptly interrupted, forming a disaphragm with the descending aorta. The ascending aorta, 
brachiocephalic trunk, left common carotid artery and left subclavian artery were slightly dilated, bilateral lateral thoracic artery and internal 
mammary artery were dilated, bilateral partial arteries were tortuously dilated, pulmonary artery slightly enlarged, and there were multiple 
tortuous dilated neck and spinal arteries connecting to the descending aorta. Puncture angiography of the right radial artery showed no 
development of the descending aorta and multiple tortuous dilated arteries near the spine, the diagnosis was IAA type A with collateral 
circulation. Conclusion  128-Slice CT angiography can confirm the diagnosis and classification of Interrupted aortic arch, observe the collateral 
circulation and shunt, and provide surgical basis for clinical practice and evaluate surgical effect.
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　　主动脉弓离断(interrupted aortic arch，IAA) 属于极罕
少见的先天发育性心血管畸形，常伴心腔内或心腔外畸形的
复杂型先天性心脏病，约占先天性心脏病总数的 1%[1]。超过 
90%的患者在出生一周内因心力衰竭死亡[2]，存活率低，死亡
率和误(漏)诊率高，因此成年患者报道罕见。本研究通过回顾
性分析本院128层CT血管成像技术诊断的1例成人主动脉弓离
断患者的临床及影像资料，并参考文献复习，旨在提高临床
及影像医师对该病的认识，提高诊断符合率。

1  资料与方法
1.1 临床资料  男性，56岁，否认既往高血压病，因突发失语
伴左侧肢体乏力5小时入院，下肢不能直立行走，入院CT提示
右侧超急性大面积脑梗死，血压164/78mmHg，行急诊全脑
血管造影及取栓术。先行右股动脉穿刺，造影导丝无法通过
主动脉弓，主动脉弓及弓上未见显影；改行右桡动脉穿刺，
降主动脉未见显影，脊柱旁多发迂曲扩张血管；行右侧颈内
动脉血栓抽吸术，术后血压124/74mmHg。术后第二天行
128层主动脉CT血管成像检查。
1.2 检查方法  采用美国GE-Optima-660型号128层螺旋CT ，

行全主动脉CT血管成像(CTA)检查。扫描范围胸廓入口至耻
骨联合下缘。静脉注入非离子型造影剂(碘佛醇350mg/mL)，
剂量为1.3mL/kg，注射流率为4.5mL/s，之后以相同流率注入
20mL生理盐水，采用双筒注射法。采用对比剂示踪触发扫描
技术对降主动脉(T5水平)进行强化监测，阈值为160HU，一次
屏气完成扫描。 扫描参数为管电压120kV，管电流140mAs，
螺距1.0，层厚0.625mm、层距0.5mm。
1 . 3  图 像 后 处 理   把 所 有 数 据 传 送 到 M S CT  工 作 站 进 行 图
像后处理，包括最大密度投影重建(maximum intensity 
projection，MIP)、容积再现(volumerendering，VR)及多平
面重组(multiplanar reformation，MPR)等图像后处理技术。

2  影像学表现 
2.1 CT血管成像  CT血管成像矢状面MIP显示主动脉弓发出
头臂干后管腔缩小，发出左锁骨下动脉后管径缩小并突然中
断，与降主动脉形成纤维隔膜，内乳动脉明显增粗，脊柱旁
多发升、降主动脉交通支(图1)；横断面MIP图像显示脊柱
旁、双侧肋间动脉及内乳动脉明显增粗扩张(图2)。VR示主动
脉弓略缩小，发出左锁骨下动脉后中断；头臂干、左颈总动
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脉及左锁骨下动脉略扩张，通过双侧颈根部、脊柱旁多发扩
张迂曲动脉与降主动脉交通。双侧胸外侧动脉及内乳动脉明
显扩张(图3~图4) 。诊断主动脉弓离断A型并侧支循环形成。
2.2 主动脉数字减影血管造影  患者因急性脑梗死行急诊全脑
血管造影及取栓术；行右股动脉穿刺，造影导丝无法通过主

动脉弓，主动脉弓及弓上未见显影(图5)。改行右桡动脉穿
刺，头臂干左侧颈总动脉及左侧锁骨下动脉增粗；降主动脉
未见显影，双侧颈根部及脊柱旁多发迂曲扩张血管与降主动
脉交通(图6)。

图1 CT血管成像矢状面MIP显示主动脉弓发出头臂干后管腔缩小，发出左锁骨下动脉后管径缩小并突然中断，与降主动脉形成纤
维隔膜,内乳动脉明显增粗，脊柱旁多发升、降主动脉交通支。图2 横断面MIP图像显示脊柱旁、双侧肋间动脉及内乳动脉明显
增粗扩张。图3～图4 VR示主动脉弓略缩小，发出左锁骨下动脉后中断；头臂干、左颈总动脉及左锁骨下动脉略扩张，通过双侧
颈根部、脊柱旁多发扩张迂曲动脉与降主动脉交通。双侧胸外侧动脉及内乳动脉明显扩张。图5 行右股动脉穿刺血管造影，造
影导丝无法通过主动脉弓，主动脉弓及弓上未见显影。图6 改行右桡动脉穿刺血管造影，头臂干左侧颈总动脉及左侧锁骨下动
脉增粗；降主动脉未见显影，双侧颈根部及脊柱旁多发迂曲扩张血管与降主动脉交通。
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3  讨   论
　　主动脉弓离断又称主动脉弓缺如，指升主动脉与降主动
脉之间管腔完全性中断或由残余闭塞的纤维带连接，是由胚
胎发育时期系弓动脉发育异常所致[3]；与染色体重组 、单基
因异常有相关性[4]。主动脉弓离断很少单独存在，常与室间隔
缺损、动脉导管未闭并存，临床称为主动脉弓离断三联征[5]。
患者升、降主动脉侧支循环的有无及丰富程度是影响患者存
活到成年的关键。 若侧支循环不丰富，则其降主动脉血流灌
注主要依靠肺动脉，则会出现下肢灌注低，出生后短时间内
因代谢性酸中毒、多器官衰竭而在新生儿期死亡[6]。成人主动
脉离断的临床表现可从无症状到头痛、血压升高、上下肢体
明显的血压差、肢体肿胀和充血性心力衰竭等[7]，本病例升、
降主动脉间具有丰富的侧支循环，未发现其他心内外畸形，
因此没有明显症状，属于意外发现。
　　Celoria等[8]根据主动脉弓离断的位置将其分为3型：A 
型(30%~44%)，主动脉弓在左锁骨下动脉起源远端离断，
本病例属于A型； B型(50%~67%)，属于最常见的类型，主
动脉弓在左颈总动脉和左锁骨下动脉起始端之间离断；C型
(3%~5%)，主动脉弓离断发生在头臂干与左颈总动脉之间。
杨东益等[9]根据血流动力学改变又将主动脉弓离断分为4种类
型：(1)无心内和心外分流及无侧支循环型：不伴心内和心外

分流畸形，升、降主动脉间无侧支循环；如不及时手术，约
80%~90％患儿出生一个月内死亡；因生存期短，确诊困难。
(2)单纯型：无心内和心外分流畸形，升、降主动脉间的侧支
循环血管非常丰富；此型罕见，能长期存活，预后较好。本
病例属于单纯型。(3)复杂型：伴心内外分流畸形，升、降主
动脉间无侧支循环。存活病例中此型占大部分，大多数在肺
动脉和降主动脉间有开放的动脉导管交通，同时伴左向右分
流的其他心内外畸形，因此肺动脉属氧合血，而降主动脉则
为混合性血。(4)混合型：存在心内和心外分流畸形的同时，
伴发升主动脉和降主动脉间的侧支血管循环。 
　 　 成人主动脉弓离断的诊断主要靠影像学。心脏大血管
数字减影血管造影(DSA) 是先天性心血管畸形诊断的“金标
准”[10]，可明确诊断主动脉弓离断及其分型。但DSA属有创
性检查，辐射大，需要全身麻醉，不能同时显示离断主动脉两
端，需多次多部位插管才能显影。本病例分别从股动脉及桡动
脉插管造影才能使主动脉弓离断的两端显影。彩色多普勒超
声因简便、无创、经济是心血管畸形的首选检查方法，能很
好地显示心脏大血管结构及血流动力学情况，但对主动脉病
变及侧枝循环显示不佳，并且受操作者的技术及经验影响。
MR血管成像(MRA) 可多方位及多参数了解心脏及大血管解剖
结构，判断心脏瓣膜功能，属无辐射无创检查。但扫描时间
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长，有幽闭恐惧症及体内携带金属的患者是禁忌症。而128层
螺旋CT具有很高的空间分辨率及时间分辨率，扫描视野大，
检查时间短，运动伪影小，后处理功能强大，能任意方位、
任意角度显示心脏大血管毗邻关系及解剖结构、升主动脉和
降主动脉间侧支循环情况[11-12]，不仅能明确诊断主动脉弓离
断及其分型，还对病变血管两端的结构 、起止位置、离断距
离显示清晰，为制订详细的手术方案提供必要的信息。但CT
血管成像对心内畸形显示不佳，需要结合其他影像学检查。
成人主动脉弓离断非常罕见，文献对无明显症状的A型成人主
动脉弓离断也鲜有报道。本病例能活到成年，主要是由于没
合并其他心脏血管畸形，且升、降主动脉间有大量的侧支循
环形成，保障了降主动脉的血供。
　　综上所述 ，成人主动脉弓离断是罕见并且具有典型影像
学特征的先天性心血管畸形。128层CT血管成像及后处理技
术，能快速、准确并且无创地满足成人主动脉离断的诊断及
分型，能多方位观察心脏大血管毗邻情况、侧支循环和分流
信息，为临床制订手术方案提供重要的信息，可以作为成人
主动脉弓离断的术前诊断、术后疗效评估及随访的首选影像
检查方法 。
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　　综上所述，FDCS在很长一段时间内被认为是低度恶性肿
瘤，但是临床医生通过对于已发表病例的随访，发现其复发率已
经达40%~50%，25%的患者发生肝、肺及淋巴结的复发转移转
移，死亡率达16.7%[19]，提示了FDCS患者的定期随访极为重要。
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