
方型棬以中枢神经系统和皮肤受累为主棭和亚洲型棬多表现为多

器官衰竭暍肝脾大暍全血细胞减少及噬血细胞综合征棭棳多混合

存在暎中枢神经系统斏斨斕斅斆斕多位于脑内棳呈多灶性棳而其分

布与脑血管解剖不相符合椈少数可累及脊髓暍特别是胸髓棳常与

脑内病变同时出现棳临床多表现为双下肢进行性麻木无力棳伴
排尿暍排便障碍椈由于肿瘤细胞局限于血管内生长棳脑脊液细胞

学检查多为阴性暎脑内斏斨斕斅斆斕需与脑梗死鉴别棳合并脊髓受

累时需与脱髓鞘疾病鉴别暎确诊需赖病理学检查暎
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产前超声诊断右肺动脉异常起源于无名动脉棻例
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暋暋椲关键词椵暋右肺动脉起源异常椈超声检查棳产前
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图棻暋胎儿右肺动脉异常起源于无名动脉暋斄暍斅棶产前二维声像图棬斄棭及斆斈斊斏棬斅棭示主动脉弓长轴切面棬斄斠斆斎椇主动脉弓椈棻椇无名动脉棳棽椇左颈总动

脉棳棾椇左锁骨下动脉椈斠斝斄椇右肺动脉椈斠斆斆斄椇右颈总动脉棭椈斆棶新生儿心脏斆斣斄 三维成像示右肺动脉异常起源棬箭棭椈斈棶术后斆斣斄 示右肺动脉棬箭棭

暋暋孕妇棾棸岁棳孕棾棸棲椂周定期产检超声提示胎儿右肺动脉异常

起源于升主动脉棬斸旑旓旐斸旍旓旛旙旓旘旈旂旈旑旓旀旚旇斿旘旈旂旇旚旔旛旍旐旓旑斸旘旟斸旘旚斿旘旟
旀旘旓旐旚旇斿斸旙斻斿旑斾旈旑旂斸旓旘旚斸棳斄斚斠斝斄棭棳孕棾棻周羊水穿刺染色体畸变

检测无异常椈既往体健棳孕棻产棸棳无家族史暎孕棾 棲棽周胎儿超声

心动图椇心脏位置暍方向正常棳心房正位棳心室右襻棳大动脉正位椈
可见卵圆孔瓣椈各房室大小正常椈可见棽组房室瓣及主暍肺动脉

瓣棳房室连接暍心室灢大动脉连接正常椈肺动脉分叉未显示棳肺动脉

主干仅发出左肺动脉棳右肺动脉发自左位主动脉弓第一分支棬无
名动脉棭棬图棻斄暍棻斅棭椈可见左位动脉导管椈超声诊断椇右肺动脉异

常起源于无名动脉暎于孕棾椆棲椂周自然娩出一女婴暎新生儿超声

显示右肺动脉异常起源于无名动脉棳右肺动脉中段狭窄棳肺动脉

高压椈斆斣血管造影棬斆斣斸旑旂旈旓旂旘斸旔旇旟棳斆斣斄棭三维成像椇右肺动脉

通过无名动脉发出侧支供血棬图棻斆棭暎于出生后棻月余行右肺动

脉重建术棳术中见右肺动脉异常起源于无名动脉棳中段闭塞暎术

后超声及斆斣斄棬图棻斈棭提示重建右肺动脉管腔通畅暎
讨论暋斄斚斠斝斄包括近端型棬靠近主动脉瓣棭和远端型棬靠

近或位于无名动脉棭棳前者的右肺动脉近端由右第椂弓近端发

育而来棳多不伴狭窄椈本例属于后者棳右肺动脉中段进行性狭

窄暍 终闭塞棳右肺动脉近端可能由右第椂弓背侧棬包含动脉导

管组织棭与第 弓发育而来暎超声检查对于诊断 斄斚斠斝斄暍监测

病情和随访极为重要棳可为临床诊治提供可靠依据暎产前超声

诊断 斄斚斠斝斄困难棳多根据起源位置鉴别其两种类型暎此外本

例患儿合并肺动脉高压棳可能因右肺接受体循环高压血流灌注

及右肺血管床异常引起血管收缩棳左肺接受右心室整体输出量

所致暎本例产前超声未显示肺动脉分叉时应考虑单侧肺动脉

异常起源棳并仔细寻找异常起源的肺动脉暎
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