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双源ＣＴ对冠状动脉异常起源于肺动脉的诊断
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【摘要】　目的：探讨双源ＣＴ（ＤＳＣＴ）对冠状动脉异常起源于肺动脉的诊断价值。〗方法：回顾性分析经ＤＳＣＴ诊断为

冠状动脉异常起源于肺动脉（ＡＣＡＰＡ）的２７例患者的临床和影像资料，其中发病年龄≤１岁７例（２５．９％），１～７岁７例

（２５．９％），＞７岁１３例（４８．２％），随访所有患者的治疗及预后。结果：ＤＳＣＴ对２７例ＡＣＡＰＡ均明确诊断，其中左冠状动

脉（ＬＣＡ）异常起源２４例，右冠状动脉（ＲＣＡ）异常起源３例。２０例ＤＳＣＴ显示大量侧枝循环的患者中经胸超声心动图

（ＴＴＥ）仅提示１８例。患者冠状动脉均不同程度增宽，各组 ＬＣＡ、ＲＣＡ 近段直径分别为：年龄≤１岁组 ＬＣＡ２．１～

３．７ｍｍ，ＲＣＡ３．０～３．７ｍｍ；１～７岁组ＬＣＡ２．１～４．０ｍｍ，ＲＣＡ３．２～５．２ｍｍ；＞７岁组ＬＣＡ５．０～９．５ｍｍ，ＲＣＡ５．２～

９．０ｍｍ。２２例患者行冠状动脉重建术，除１例失访外全部存活。结论：ＤＳＣＴ可明确诊断ＡＣＡＰＡ，并可以为手术方案的

制定和预后评估提供依据。
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ｆｒｏｍｔｈｅｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙ（ＡＣＡＰＡ）

　　冠状动脉起源于肺动脉（ａｎｏｍａｌｏｕｓｏｒｉｇｉｎｏｆｔｈｅ

ｃｏｒｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙｆｒｏｍｔｈｅｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙ，ＡＣＡＰＡ）

是危及生命的先天性心脏病（简称为先心病）之一，其

中左冠状动脉起源于肺动脉（ａｎｏｍａｌｏｕｓｏｒｉｇｉｎｏｆｔｈｅ

ｌｅｆｔｃｏｒｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙｆｒｏｍｔｈｅｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙ，ＡＬ

ＣＡＰＡ）较为常见，发病率约１／３０万，占先心病的

０．２５％～０．４６％
［１］，ＡＬＣＡＰＡ又称ＢｌａｎｄＷｈｉｔｅＧａｒ

ｌａｎｄ综合征
［２］，９０％于１岁内死亡

［３］，早期诊断及治疗

可明显改善患者预后。但患者病情隐匿，就诊时多表

现为左心功能不全，易误诊为心肌病、瓣膜病或冠状动

脉瘘等。在ＣＴ广泛应用于临床之前，本病诊断困难

且对其认识不足。目前诊断本病的金标准为心血管造

影［４］，但其作为为有创检查，存在一定风险，尤其对婴

幼儿行冠状动脉造影风险较大，难以广泛用于该病的

诊断。近年来随着心电门控技术的出现，ＣＴ血管成

像（ｃｏｍｐｕｔｅｄｔｏｍｏｇｒａｐｈｙａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＣＴＡ）可无

创、准确地用于冠状动脉疾病的诊断。本文回顾性分

析２００８年４月－２０１２年２月本院双源 ＣＴ（ｄｕａｌ

ｓｏｕｒｃｅＣＴ，ＤＳＣＴ）诊断为 ＡＣＡＰＡ的患者的临床及

ＣＴ资料，探讨ＤＳＣＴ对 ＡＣＡＰＡ的诊断价值，分析

ＡＣＡＰＡ治疗方式及预后，旨在提高对该病的诊断水

平。

材料与方法

１．病例资料

搜集本院２００８年４月－２０１２年２月ＤＳＣＴ诊断

９４８放射学实践２０１３年８月第２８卷第８期　ＲａｄｉｏｌＰｒａｃｔｉｃｅ，Ａｕｇ２０１３，Ｖｏｌ２８，Ｎｏ．８



为ＡＣＡＰＡ的２７例患者，男１４例，女１３例，年龄５个

月～７４岁，平均（２１．３±２２．３）岁。按发病年龄将患者

分为３组，≤１岁７例，１～７岁７例，＞７岁１３例。临

床症状：１岁前发病者７例，３例因体检发现心脏杂音

就诊，无明显症状；２例反复上呼吸道感染，１例气促，１

例感染性心内膜炎就诊；１～７岁发病者４例因体检发

现心脏杂音就诊，１例反复上呼吸道感染，１例气促，１

例口唇紫绀就诊；７岁后发病者８例表现为劳力性胸

闷、胸痛，４例心悸、气短，１例体检发现心脏杂音。２７

例患者中仅１例合并其他心血管畸形，为右冠状动脉

起源于肺动脉合并法洛四联症。体征：１４例可闻及胸

骨左缘Ⅱ～Ⅳ肋间或心尖部收缩期杂音，１例为双期

杂音。

２．相关辅助检查

所有患者均行心电图（ｅｌｅｃｔｒｏｃａｒｄｉｏｇｒａｍ，ＥＣＧ）、

胸片、经 胸超 声心动图 （ｔｒａｎｓｔｈｏｒａｃｉｃｅｃｈｏｃａｒｄｉｏ

ｇｒａｐｈｙ，ＴＴＥ）、ＤＳＣＴ检查。

３．ＣＴ扫描方案及成像设备

采用ＳｉｅｍｅｎｓＳｏｍａｔｏｍＤｅｆｉｎｉｔｉｏｎＤＳＣＴ扫描，

扫描序列根据患者体重≤１８ｋｇ与＞１８ｋｇ而不同，体

重≤１８ｋｇ：管电压８０ｋＶ，管电流８８～２００ｍＡ；体重

＞１８ｋｇ：管电压１００ｋＶ，管电流２００～３００ｍＡ。所有

扫描机架旋转时间０．３３ｓ，螺距０．３２～０．５０，扫描层

厚０．６ｍｍ，准直器６４×０．６ｍｍ，视野２００ｍｍ×

２００ｍｍ。婴幼儿需麻醉后在平静呼吸下扫描，能配合

患者在扫描时屏气，均采用前瞻性心电门控，头先进扫

描，先进行胸部定位扫描，扫描范围自胸廓入口至膈

肌，采用高压单筒注射器从肘正中静脉注入碘海醇注

射液（３２０ｍｇＩ／ｍｌ），剂量为１．５～２．０ｍｌ／ｋｇ，流率

０．８～１．２ｍｌ／ｓ。应用对比剂示踪法在主动脉根部层

面根据降主动脉内径选择适当大小兴趣区域监测ＣＴ

值，当兴趣区域内ＣＴ值超过８０ＨＵ时，自动延迟６ｓ

触发扫描。扫描完成后由ＳｉｅｍｅｎｓＳｙｎｇｏＡｃｑｕｉｓｉｔｉｏｎ

工作站进行容积再现（ｖｏｌｕｍｅｒｅｎｄｅｒｉｎｇ，ＶＲ）、最大密

度投影（ｍａｘｉｍｕｍｉｎｔｅｎｓｉｔｙｐｒｏｊｅｃｔｉｏｎ，ＭＩＰ）、曲面重

组（ｃｕｒｖｉｎｇｐｒｏｊｅｃｔｉｏｎｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎ，ＣＰＲ）图像后处

理。

４．资料分析

首先由ｌ位有经验的放射医师对每位患者的横断

轴面及三维重建图像进行诊断，记录异常起源于肺动

脉的冠状动脉，包括左、右冠状动脉；在左、右冠状动脉

近段测量冠状动脉内径；描述患者侧枝循环形成情况，

分为大量侧枝，细小侧枝及无侧枝。再由ｌ位高年资

心血管放射科医师对该诊断审核，两者结论不一致时

经讨论得出一致结论。对比研究所有患者的辅助检查

结果，随访其治疗方案及预后。

结　果

１．胸片表现

１５例患者表现为左室增大，各年龄组心胸比分别

为：≤１岁组０．６２±０．０５（０．５７～０．６７）；１～７岁组

０．５９±０．０５（０．５４～０．６６），＞７岁组０．５４±０．０５

（０．４７～０．６２）。

２．ＥＣＧ表现

１８例患者的ＥＣＧ表现异常，其中３例表现为Ｉ、

ＡＶＬ导联病理性Ｑ波，１５例表现为ＳＴＴ段异常。

３．ＴＴＥ表现

初次ＴＴＥ明确诊断１９例（７０．４％），误诊８例，其

中冠状动脉瘘３例，二尖瓣病变４例，心肌致密化不全

１例，８例误诊者中７例因ＴＴＥ显示室间隔及左室壁

五彩血流、１例因重度肺动脉高压建议进一步ＣＴＡ检

查，ＣＴＡ明确诊断后再次复查ＴＴＥ均纠正诊断。

４．ＤＳＣＴ表现

２７例患者的ＣＴＡ图像质量均满足诊断，且均明

确诊断，其中左冠状动脉异常起源于肺动脉２４例（图

１ａ，２ａ），右冠状动脉异常起源于肺动脉３例。ＤＳＣＴ

比ＴＴＥ更清晰显示侧枝循环走行及其大体分布，２０

例ＤＳＣＴ显示大量侧枝循环形成者中ＴＴＥ仅显示室

间隔五彩血流１８例（表１，图１ｂ，１ｃ）。

表１　ＴＴＥ和ＤＳＣＴ显示左、右冠状动脉间侧枝循环例数　（例）

侧枝循环程度 ＤＳＣＴ ＴＥＥ

≤１岁

　大量侧枝 ８ ６

　细小侧枝 ３ １

　无侧枝 ３ ７

＞１岁

　大量侧枝 １２ １２

　细小侧枝 １ ０

　无侧枝 ０ １

ＤＳＣＴ显示的侧枝循环情况与患者发病年龄相

关，其中大量侧枝循环（２５．１±２１．３）岁（１２个月～

７４．０岁），细小侧枝循环（１６．６±２９．３）岁（５个月～

６０．５岁），无侧枝循环１．０±１．５岁（１１个月～１．２１

岁）（图２ａ，２ｂ）。１８例（６６．７％）左室不同程度增大，各

组左室增大者分别为≤１岁组７例（７／７，１００％），１～７

岁组 ５ 例 （５／７，７１．４％），＞７ 岁 组 ６ 例 （６／１３，

４６．２％）。２７例均见左、右冠状动脉增宽，各组左、右冠

状动脉近段直径分别为：≤１岁组２．１～３．７ｍｍ 和

３．０～３．７ｍｍ，１～７岁组２．１～４．０ｍｍ 和３．２～

５．２ｍｍ，＞７岁组５．０～９．５ｍｍ和５．２～９．０ｍｍ。５例

患者ＣＴ显示左室前壁或心尖部心内膜下灌注减低。

５．临床治疗和随访

２２例（２２／２７，８１．５％）ＡＣＡＰＡ 患者行冠状动脉

重建术，除１例失访外余２１例患者均存活，平均随访
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图１　左冠状动脉起源于肺动脉。ａ）ＭＩＰ示

左冠状动脉（ＬＣＡ）起源于肺动脉（ＰＡ），右冠

状动脉（ＲＣＡ）起源于主动脉（ＡＯ）；ｂ）ＶＲ图

示锐缘支（长箭）远端发出粗大侧枝与前降支

（短箭）远段融合；ｃ）ＭＩＰ图示左、右冠状动脉

大量侧枝循环（箭）。　图２　左冠状动脉起

源于肺动脉。ａ）ＶＲ图示左冠状动脉（长箭）

起源于肺动脉，右冠状动脉（短箭）起源于主动

脉；ｂ）ＣＴ横轴面示扫描示左心室明显增大

（箭），横径为４１ｍｍ。

表２　按侧枝循环分类患者治疗方案及随访结果

侧枝循环 年龄（岁）
冠状动脉重建治疗

随访例数 存活例数 心功能ＮＹＨＡ分级

保守治疗

随访例数 存活例数 心功能ＮＹＨＡ分级

大量侧枝 ２５．１±２１．３ １７ １６（１例失访） Ⅰ级１２例，Ⅱ级４例 ３ ３ Ⅰ级２例，Ⅱ级１例

细小侧枝 １６．６±２９．３ ３ ３ Ⅰ级１例，Ⅱ级１例，Ⅲ级１例 １ １ Ⅳ级１例

无侧枝 ０．７±０．２ ２ ２ Ⅰ级１例，Ⅱ级１例 １ ０ ／

（８２５±５０９）天（１１４～１６６２天）。５例保守治疗者平均

随访（４５６±４３２）天（６５～１１４３天），其中１例１０月龄

患儿ＣＴ显示左室横径６０ｍｍ，左右冠状动脉明显增

宽，左室前壁、侧壁心内膜下灌注减低，未见明显侧枝

循环形成，临床诊断左冠状动脉异常起源于肺动脉合

并陈旧性心肌梗死、心力衰竭，拟改善心功能后手术治

疗，随访至６５天时因心力衰竭加重死亡，余４例存活，

包括１例７４岁及１例６８岁患者。

讨　论

ＡＣＡＰＡ是最严重的先天性冠状动脉畸形之一，

ＡＬＣＡＰＡ相对多见，依据侧支循环的形成情况可将

ＡＬＣＡＰＡ分为婴儿型和成人型。婴儿型 ＡＬＣＡＰＡ

由于缺乏完善的冠状动脉侧支循环，早期形成严重的

心肌缺血、梗死，并发展成心力衰竭，９０％患儿于１岁

内死亡［３］。成人型ＡＬＣＡＰＡ由于异位起源的左冠状

动脉和正常位置的右冠状动脉间形成良好的侧支循

环，使得左心室心肌保持一定的血液供应。该型患者

症状出现晚，存活时间长，有些患者直至成年才出现症

状。ＡＣＡＰＡ患者存在较高猝死及运动相关死亡风

险［５］，外科手术治疗明显改善患者预后，早期诊断、治

疗至关重要。但本病患者临床表现不典型，病情隐匿，

就诊时可能误诊或漏诊本病，延误治疗时机。ＡＣＡ

ＰＡ患者无明显特异症状，部分表现为与心肌缺血或

心功能不全相关的劳力性胸闷、胸痛或心悸、气短等症

状。ＡＣＡＰＡ较特征性ＥＣＧ表现为Ｉ、ＡＶＬ及 Ｖ４

Ｖ６导联的病理性 Ｑ波或ＳＴＴ异常，可为进一步诊

断提供一定线索［６］，部分患者ＥＣＧ无明显异常。明确

诊断ＡＣＡＰＡ主要还是依赖影像学检查，各种影像学

方法诊断该病优缺点如下：

胸片：为ＡＣＡＰＡ的筛查方法之一，可一定程度

上显示由于心肌缺血或梗死引起的左室增大，但胸片

提供的信息有限且不能明确诊断。

ＴＴＥ：为诊断该病重要的方法之一，能较准确地

诊断ＡＣＡＰＡ，但误诊率较高。本组中该检查方法初

次误诊率为２９．６％，与以往文献报道相似
［７］。常见误

诊疾病包括冠状动脉瘘及二尖瓣病变，右冠状动脉明

显增粗扩张，右房室环后部一股沿室间隔右缘的双期

连续性血流，易误诊为右冠状动脉右室瘘；二尖瓣回

声增强或明显增厚、钙化，二尖瓣关闭不全易误诊为二
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尖瓣病变。如能进一步增强对本病的认识则可能有助

于减少漏诊或误诊，ＴＴＥ显示室间隔及左室壁彩色血

流信号时需进一步寻找病因，并考虑 ＡＣＡＰＡ 的可

能。若冠状动脉开口显示不清，必要时进一步行

ＭＲＩ、ＣＴ、心血管造影等检查。

ＭＲＩ：可显示左室各节段运动功能、心肌活性、心

肌灌注情况，为ＡＣＡＰＡ治疗方案的选择提供重要信

息，但在婴幼儿应用受限，其对成人 ＡＣＡＰＡ的诊断

价值仍需进一步研究证实［８］。

核素心肌显像：可用于评价ＡＣＡＰＡ患者心肌活

性，为患者治疗方案的选择、术后心功能恢复的判定提

供重要的信息，但临床报道较少，广泛应用需进一步研

究证实［９］。

心血管造影：为目前诊断 ＡＣＡＰＡ 的金标准，但

其为侵入性检查，可能引起血管损伤、血栓形成、感染

等并发症，尤其小儿选择性冠状动脉造影检查存在较

大风险。

ＣＴＡ：ＣＴＡ对血管解剖特点的显示具有无可比拟

的优势，ＣＴＡ可清晰显示冠状动脉异常起源部位及其

走行，结合横轴面及 ＶＲ、ＭＩＰ、ＣＰＲ图像，ＣＴＡ显示

冠状动脉开口部位及其近段走行优于传统心血管造

影，其中ＶＲ图像显示最为清晰，为手术方案的制定提

供一定参考。测量左右冠状动脉扩张情况及左心室横

径，清晰显示侧枝循环大体分布，部分患者ＤＳＣＴ可

显示前间壁及心尖部心肌灌注减低，有助于对患者预

后进行一定评估。ＣＴ还可能用于部分患者冠状动脉

重建术后的随访，本研究中１例３８岁患者术后１年出

现劳力性胸痛，ＣＴＡ显示左冠状动脉起始段受压重度

狭窄。以往由于ＣＴＡ辐射剂量较大一定程度上限制

了ＣＴＡ在先心病，尤其在小儿先心病诊断中的应用，

近年随着ＣＴ设备、扫描方案、重建算法改进，时间和

空间分辨力的增加射线剂量逐渐降低［１０］。

ＡＣＡＰＡ经明确诊断后应尽快行冠状动脉重建治

疗，以改善心肌血供，预防心肌缺血相关的心肌梗死、

心功能不全或猝死。冠状动脉重建手术方式的选择主

要与冠状动脉开口于肺动脉的位置有关，ＣＴＡ可较清

晰显示冠状动脉开口于肺动脉位置，为手术方案的制

定提供一定参考。本研究中２２例行冠状动脉重建术

患者中除１例失访外全部存活，进一步分析显示无或

少量侧枝循环者随访期间心功能较大量侧枝循环者

差，主要与术前心肌梗死及二尖瓣中大量反流等并发

症有关，术前无上述并发症者术后心功能好，出现并发

症前早期手术治疗对提高无或少量侧枝循环的ＡＣＡ

ＰＡ患者存活率及生活质量至关重要。本研究保守治

疗者中１例（１／５例）随访期间死于心力衰竭，４例存

活，但患者仍存在猝死风险，建议所有患者诊断后尽早

手术治疗。

本研究的局限在于搜集的病例较少，对 ＡＣＡＰＡ

的临床及影像学特点总结可能不够全面，另外随访时

间较短，对患者长期预后暂不能评估，需进一步随访。

ＡＣＡＰＡ患者缺乏特异临床症状，有相对特异心

电图表现，临床应加强对本病的进一步认识。影像学

方法作为诊断该病的重要手段，各有其优缺点，ＤＳＣＴ

可用于ＡＣＡＰＡ早期确诊，清晰显示冠状动脉扩张及

左心房室增大，侧枝循环大体分布，同时显示并发的心

肺畸形，有助于患者的病情分析及预后评估，为手术方

案的制定提供参考依据。
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