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【摘要】　目的：探讨儿童先天性血管环的 ＭＳＣＴＡ表现，提高临床对本病的认识水平。方法：搜集２０１１年１月－

２０１２年２月经手术确诊３０例先天性血管环患者的病例资料，年龄１个月～９岁。主要临床表现为反复呼吸道感染者１９

例，反复呕吐、进食困难等消化道症状４例，６例合并心内畸形，１例为偶然发现。ＭＳＣＴＡ原始图像以０．６ｍｍ层厚重建，

使用多平面重组（ＭＰＲ）、最大密度投影（ＭＩＰ）、容积再现（ＶＲ）等技术对图像进行后处理。结果：３０例中双主动脉弓４例，

右位主动脉弓伴迷走左锁骨下动脉９例，左位主动脉弓伴迷走右锁骨下动脉７例，肺动脉吊带９例，右位主动脉弓伴迷走左

头臂动脉１例。合并气管病变２６例，主要为先天性气道发育畸形（４例）和气管狭窄（２２例）。结论：ＭＳＣＴＡ能清楚显示心外

大血管情况，对先天性血管环明确诊断的同时，可了解气管受压程度及狭窄范围，有助于临床明确诊断及选择治疗方法。
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　　先天性血管环是主动脉弓部先天异常的一类疾

病，是引起小儿难以解释的呼吸道症状的重要原因之

一，占儿童先心病的１％～２％
［１］。由于受到肺及食

管、气管内气体的影响，超声对其诊断存在一定困难，

ＭＳＣＴＡ可不受上述因素干扰作出明确诊断。本文搜

集３０例经手术证实的儿童先天性血管环患者的临床

及影像资料，总结其 ＭＳＣＴＡ表现特点，旨在提高对

本病的认识，为临床鉴别诊断、制定可行治疗方案提供

依据。

材料与方法

本院２０１１年１月－２０１２年２月经手术证实为儿

童先天性血管环且 ＭＳＣＴＡ资料完整者３０例，年龄１

个月～９岁，平均３．３岁。主要临床表现为反复呼吸

道感染１９例，反复呕吐、进食困难等消化道症状４例，

１例为尿道下裂术前常规检查时偶然发现，６例因体检

发现心脏杂音就诊。

使用ＳｉｅｍｅｎｓＳｏｍａｔｏｍＤｅｆｉｎｉｔｉｏｎＡＳ＋６４排１２８

层螺旋ＣＴ扫描仪。用单筒高压注射器静脉注入非离

子型含碘对比剂优维显（３００ｍｇＩ／ｍＬ），总剂量为

２．０ｍＬ／ｋｇ，注射流率０．８～１．５ｍＬ／ｓ，不能配合的儿

童采用１０％水合氯醛０．５ｍＬ／ｋｇ，口服或保留灌肠。

管电压８０～１００ｋＶ，管电流采用自动 ｍＡｓ（Ｃａｒｅ４Ｄ

技术），球管旋转速率为０．３ｓ／ｒ。扫描范围自胸廓入

口至肋膈角。采用人工智能触发扫描，兴趣区定为胸

主动脉，阈值１００ＨＵ，达到阈值后延迟５ｓ扫描。原

始图像采用０．６ｍｍ层厚重建，使用Ｓｉｅｍｅｎｓ工作站，

采用多平面重组（ＭＰＲ）、最大密度投影（ＭＩＰ）、容积

再现（ＶＲ）等技术重组心内结构及心外大血管。使用

最小密度投影（ｍＭＩＰ）重组气管、支气管。

结　果

３０例血管环患者中双主动脉弓４例，右位主动脉

弓伴迷走左锁骨下动脉９例（图１），左位主动脉弓伴
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图２　男，８个月，肺动脉吊带合并动脉导管未闭。ａ）ＭＰＲ图像示左肺动脉起自右肺动脉近端；ｂ）ＭＰＲ图像示漏斗型动脉导

管未闭（箭）；ｃ）ＶＲ图像示左肺动脉起自右肺动脉近端；ｄ）ＭＩＰ图像示气管下段狭窄（箭）。ＡＡＯ：升主动脉；ＰＡ：肺动脉；

ＰＤＡ：动脉导管未闭；ＬＰＡ：左肺动脉；ＲＰＡ：右肺动脉。

图１　男，１０个月，右位主动脉弓合并迷走

左锁骨下动脉。ａ）ＶＲ图像（左前斜位），

示左锁骨下动脉起自降主动脉，起始部见

局限性膨大的Ｋｏｍｍｅｒｅｌｌ′ｓ憩室（箭）；ｂ）

ＶＲ图像（后面观），示左锁骨下动脉起始

部局限性膨大（箭）；ｃ）ＭＩＰ图像显示气

管下段及右主支气管起始处明显狭窄

（箭）；ｄ）术后１个月复查胸部ＣＴ，ｍＭＩＰ

图示气管狭窄缓解（箭）。ＬＣＣＡ：左颈总

动脉；ＲＣＣＡ：右颈总动脉；ＬＳＣＡ：左锁骨

下动脉；ＲＳＣＡ右锁骨下动脉。

迷走右锁骨下动脉７例，肺动脉吊带９例（图２），右位

主动脉弓伴迷走左头臂动脉１例（图３）。伴有心脏其

它异常８例，其中室间隔缺损３例，房间隔缺损２例，

右室双出口伴房间隔缺损、室间隔缺损１例，Ｆａｌｌｏｔ四

联症１例，动脉导管未闭１例。

３０例中先天性气道发育畸形４例：气管性支气管

３例，支气管桥１例。合并气管狭窄２２例，其中局限

性气管狭窄１９例，主要见于双主动脉弓４例、右位主

动脉弓伴迷走左锁骨下动脉７例、肺动脉吊带６例，右

位主动脉弓伴迷走左头臂动脉１例、左位主动脉弓伴

迷走右锁骨下动脉仅１例；３例肺动脉吊带患者表现

为广泛气管狭窄，范围最广者达３．１ｃｍ。

讨　论

儿童先天性血管环是一类罕见的先天性心血管畸

形，与胚胎发育过程中第四对主动脉弓退化异常有

关［１］。临床上以吸气性喘鸣为特点，常常合并呼吸困

难，尤其是反复发作的、难治性肺部感染，少数儿童合

并吞咽困难。大多数先天性血管环儿童不合并心内畸

形，在心脏听诊时往往无阳性表现［２］，因而，常常在呼

吸科或消化科就诊，误诊率较高。

临床上，大多数先天性血管环儿童首先由胸片或
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图３　男，９岁，右位主动脉弓合并迷走左头臂干。ａ）ＭＰＲ图像示右位主动脉弓，左头臂干（箭）起自降主动脉，与主动脉弓共

同包绕气管；ｂ）ＶＲ图像（后面观）示左头臂干起自降主动脉后分出左颈总动脉及左锁骨下动脉；ｃ）ｍＭＩＰ图像显示气管下段

局限性狭窄（箭）。ＬＣＣＡ：左颈总动脉；ＲＣＣＡ：右颈总动脉；ＬＳＣＡ：左锁骨下动脉；ＲＳＣＡ：右锁骨下动脉。

上消化道造影发现。胸片可表现为气管受压，向一侧

或前方异位，局部或长段狭窄，右位主动脉弓等。上消

化道造影可见食管后方持续的深压迹。但这两种检查

仅能提示先天性血管环存在的可能，并不能确定其分

型及显示其解剖结构［３］。传统上，Ｘ线血管造影检查

仍是诊断的金标准。血管造影与气管支气管镜检查相

结合，能对心血管畸形和气管病变进行全面评估并能

清晰显示其形态学关系，可达到最高的诊断准确性。

然而，这种方法是侵入性的，需要全身麻醉，在儿童期

往往难以施行，给临床的广泛使用和诊断带来困难［４］。

ＭＳＣＴ以亚毫米层厚以及在数秒内完成全心扫描的

优势，对于呼吸不能配合的儿童及新生儿仍能得到满

意的图像，ＭＳＣＴＡ可全面、立体显示心外大血管形

态、走行、气管狭窄的范围和程度以及血管环与气管之

间的关系，直观、无创、可信。

先天性血管环包括完全性血管环（右位主动脉弓

合并左侧动脉韧带、双主动脉弓）、部分性血管环（无名

动脉压迫综合征、肺动脉吊带）等［５］。本研究中除发现

上述常见变异外，还发现１例右位主动脉弓伴迷走左

头臂动脉，迷走左头臂动脉从后方包绕气管、食管，引

起气管狭窄。本组研究中９例右位主动脉弓伴迷走左

锁骨下动脉患者，左锁骨下动脉起始部均可见局限性

膨大，有学者将其称为Ｋｏｍｍｅｒｅｌｌ′ｓ憩室
［６］，它的形成

是由于胚胎时期肺动脉血经动脉导管进入迷走左锁骨

下动脉起始段后进入降主动脉，出生后动脉导管闭锁，

但迷走左锁骨下动脉起始段仍保持膨大，且受动脉韧

带的牵拉，局部向前方走行，与左锁骨下动脉远端形成

夹角。ＭＳＣＴ虽不能明确显示动脉韧带，但可通过此

征象提示存在左侧动脉韧带。

文献报道先心病与非先心病患儿患气道异常的发

生率分别为２１．８％和０．１９％，儿童先天性心脏病合并

气道病变明显高于非先心病合并气道病变［７８］，而引起

气道病变最常见的先心病类型为先天性血管环。

ＭＳＣＴ结合最小密度投影（ｍＭＩＰ）后处理技术可清晰

显示气管、支气管走行，模拟支气管镜技术可直观显示

支气管腔内情况。本组中６．７％（２／３０）患者合并气管

性支气管，３．３％（１／３０）患者合并支气管桥，７３．３％

（２２／３０）患者合并气管狭窄。手术前若未对气道狭窄

做出正确诊断，则可能导致术中气管插管困难及术后

难以拔除气管插管［９］。血管环的长期压迫可造成气管

软化症，手术切除血管环后，气管软化可能会持续存

在，并引起临床症状。部分病例切除软化的气管段可

明显改善症状［４］。因此，在先天性血管环的诊断及术

前、术后评估都必须重视患儿气道情况，ＭＳＣＴ对此

可作出较为全面的评估，是目前临床上诊断本病的最

佳检查手段。
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　图１　ＣＴ示第３掌骨远侧干骺端处偏掌侧不规则团块呈钙

化样密度（箭），稍低于骨质密度，边界较清。　图２　冠状面

ＣＴ示病灶呈高密度影（箭），邻近骨皮质受压弧形凹陷，边缘

硬化。　图３　术后Ｘ线平片示包块完整切除，第３掌骨桡

侧偏前骨皮质凹陷、硬化（箭）。　图４　镜下示多个焦磷酸

钙结晶，周围缺乏多核巨细胞、纤维母细胞及胶原纤维增生

（×４００，ＨＥ）。

　　病例资料　患者，男，７１岁。１年前无明显诱因发现右手

掌肿胀，未行特殊处理，近１年来右手掌肿胀逐渐加重，影响右

手活动。无恶心、呕吐，无头晕，无畏寒、发热。既往有右侧腹

股沟斜疝修补术史。查体：右手背肿胀、压痛，手背触及质硬包

块，无波动感，局部皮温正常，表面无破溃，右手握拳障碍，手指末

梢感觉、血供无明显异常。实验室检查：血尿酸３３７．９μｍｏｌ／Ｌ，尿

素氮５．５２ｍｍｏｌ／Ｌ，肌酐８７．１μｍｏｌ／Ｌ。尿常规及血常规检查无

明显异常。

ＣＴ示第３掌骨远侧干骺端处桡侧不规则团块样密度增高

影，呈钙化样密度，边界较清，掌骨骨皮质不规则深弧形凹陷，

凹陷缺口边缘翘起、锐利、硬化改变，周围软组织受压改变，包

块偏前，周围可见散在小片状高密度影（图１、２）。影像诊断：第

３掌骨软骨源性病变。术后Ｘ线平片示包块完整切除，第３掌

骨桡侧偏前骨皮质凹陷、硬化（图３）。

右侧臂丛神经麻醉下行手掌部包块切除术，术中见第３掌

骨远段处桡侧包块呈灰白色，边界清楚，掌骨受压凹陷，边缘增

生、硬化，未见骨质破坏改变，包块完整切除。病理诊断：（右手

掌）假痛风（图４）。

讨论　假痛风
［１］又称为二羟焦磷酸钙结晶沉积症，是指二

羟焦磷酸钙结晶沉积于关节中纤维软骨或透明软骨及其周围

肌腱、韧带、关节囊、盂唇的总称。病因至今未明，由焦磷酸代

谢障碍引起。其基本病理改变是关节的纤维软骨内可见点状

和条状钙化，钙质还可以沉着于滑膜、关节囊、肌腱和关节内韧

带，病变累及范围不等，可以局限或者广泛发病。根据临床表

现可分为６型：假痛风、假类风湿性关节炎、假骨关节炎、无症

状性关节病、假神经性关节病、多种形态混合型［１］。

本病需与以下疾病相鉴别。①痛风性关节炎：与假痛风两

者均可见有关节内和关节周围软组织内的钙化或者钙质沉着。

痛风为嘌呤代谢障碍的全身性疾病，以高尿酸血症及反复发作

急性或者慢性关节炎为特点［２］。常易侵及手、足小关节，以第１

跖趾关节最常见，表现为第１跖骨头部内侧骨皮质硬化、凹陷，

关节面不规则或穿凿样骨质破坏，血尿酸值明显升高，关节软

组织内可见痛风石钙化，而假痛风则无尿酸盐结晶。黑尿酸性

关节炎，与假痛风表现类似，但此病尚在婴、幼儿期即可有黑尿

酸症状且可持续终生，可以与之鉴别。②滑膜骨软骨瘤病：为

关节腔内多发大小不等的软骨结节，以蒂与滑膜相连，并且最

终游离到关节腔内成为关节游离体，大的结节表现为周缘呈高

密度而中央密度较低。骨瘤为突出于骨表面，基底部与骨皮质

外表面相连。内生软骨瘤呈多中心性生长，位于髓腔内的膨胀

性骨质破坏，内可见散在大小不等钙化，骨皮质内表面受侵，与

假痛风有明显不同。③甲状旁腺功能亢进：甲状旁腺激素引起

骨骼脱钙，血钙升高，亦可引起关节软骨和关节周围软组织的

钙化，但本病有普遍性骨质疏松、骨膜下骨质吸收和纤维囊性

变等。假痛风可以表现为急性或慢性关节炎样症状，亦可为无

症状性疾病，或者可有几种不同的临床症状。本病可合并代谢

和退变类疾病，可合并糖尿病、退行性关节病、痛风、高尿酸血

症和甲状旁腺功能亢进等。但其众多合并症之间是否有必然

的联系尚待进一步观察。本病的影像学表现大致可以分为３

个方面，即关节内钙化、关节周围钙化以及焦磷酸盐关节病。
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