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Ｂｅｒｒｙ综合征的ＣＴ及 ＭＲＩ诊断

王谦，钟玉敏，张玉奇，孙爱敏，杜隽

【摘要】　目的：评价ＣＴ及 ＭＲＩ对Ｂｅｒｒｙ综合征的诊断价值。方法：１８例经外科手术明确为Ｂｅｒｒｙ综合征的患儿为

研究对象，对其ＣＴ及 ＭＲＩ检查结果进行回顾性分析。结果：Ｂｅｒｒｙ综合征畸形主要包括远端主肺动脉间隔缺损（１８例）、

右肺动脉异常起源于升主动脉（１８例）、主动脉弓中断（１７例）及主动脉缩窄（１例）、室间隔完整（１８例）；最常见的合并畸

形或并发症有肺动脉高压（１８例）、动脉导管未闭（１８例）、房间隔缺损（９例）。１８例患儿中，ＣＴ及 ＭＲＩ确诊率为１００％。

结论：ＣＴ及 ＭＲＩ均可以准确地诊断Ｂｅｒｒｙ综合征的各种畸形组合。
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　　Ｂｅｒｒｙ综合征是一种极为罕见的心血管畸形组

合，发病率约为０．０４６％，１９８２年由Ｂｅｒｒｙ等
［１］首先报

道并详细描述，其主要心血管畸形包括远端型主肺动

脉间隔缺损（ａｏｒｔｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｓｅｐｔａｌｄｅｆｅｃｔ，ＡＰＳＤ）、右

肺动脉异常起源于升主动脉（ａｏｒｔｉｃｏｒｉｇｉｎｏｆｔｈｅｒｉｇｈｔ

ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙ，ＡＯＲＰＡ）、主动脉弓中断（ｉｎｔｅｒｒｕｐ

ｔｉｏｎｏｆａｏｒｔｉｃａｒｃｈ，ＩＡＡ）或主动脉缩窄（ｃｏａｒｃｔａｔｉｏｎｏｆ

ｔｈｅａｏｒｔａ，ＣＯＡ）、室间隔完整（ｉｎｔａｃｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｓｅｐ

ｔｕｍ，ＩＶＳ）。由于病变极为复杂，并且经常合并严重的

肺动脉高压，新生儿期死亡率较高，因此早期诊断并进

行临床干预十分必要［２３］。这类患者有独特的胚胎发

育异常、病理解剖及血流动力学的改变。本研究对本

院１８例Ｂｅｒｒｙ综合征患儿的ＣＴ及 ＭＲＩ资料进行分

析，探讨ＣＴ和 ＭＲＩ对该病的诊断价值。

材料与方法

１．临床资料

搜集２００６年７月－２０１３年１２月在上海交通大

学医学院附属上海儿童医学中心行ＣＴ或 ＭＲＩ检查，

并经外科手术证实为Ｂｅｒｒｙ综合征的１８例患儿的临

床及影像学资料，其中男１０例，女８例；年龄２～１０

岁，平均４．３岁。

２．检查设备和方法

不能配合检查的婴幼儿给予 １０％ 水合氯醛

０．４ｍＬ／ｋｇ口服或鲁米那５ｍｇ／ｋｇ肌注。

ＭＲＩ扫描：７例患者行 ＭＲＩ检查。采用ＧＥＥｃｈｏ

ｓｐｅｅｄ１．５ＴＭＲ扫描仪和ＰｈｉｌｉｐｓＡｃｈｉｅｖａ１．５ＴＭＲ

扫描仪，均使用多通道心脏相控阵线圈，回顾性心电门

控。ＧＥＭＲ仪扫描序列：横轴面稳态进动快速成像

序列（ｆａｓｔｉｍａｇｉｎｇｅｍｐｌｏｙｉｎｇｓｔｅａｄｙｓｔａｔｅａｃｑｕｉｓｉ

ｔｉｏｎ，ＦＩＥＳＴＡ），矩阵２５６×１９６，ＴＲ＜１０ｍｓ，ＴＥ＜

５ｍｓ，层厚５～１０ｍｍ；对比剂增强磁共振血管成像

（ｃｏｎｔｒａｓｔｅｎｈａｎｃｅｄｍａｇｎｅｔｉｃｒｅｓｏｎａｎｃｅａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，

ＣＥＭＲＡ），矩 阵 ２５６×１２８～２５６×１６０，视 野

２００ｍｍ×１６０ｍｍ～４００ｍｍ×３２０ｍｍ，层厚１ｍｍ。

ＰｈｉｌｉｐｓＭＲ仪扫描序列：横轴面稳态进动快速成像序

列（ｂａｌａｎｃｅｄｔｕｒｂｏｆｉｅｌｄｅｃｈｏ，ＢＴＦＥ），体素１．０～

１．５×１．０～１．５ｍｍ，采集次数４次，层厚４～５ｍｍ，

ＴＲ＜４ｍｓ，ＴＥ＜ｍｓ，翻转角６０°；冠状面三维ＦＩＥＳＴＡ
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图１　ＭＲＩ横轴面ＢＴＦＥ序列示主肺动脉间隔缺损（ＡＰＳＤ），右肺动脉（ＲＰＡ）起源于升主动脉（ＡＡＯ），左肺动脉（ＬＡＰ）与肺

动脉总干（ＭＰＡ）连续。　图２　ＣＴＡ斜冠状面重组示主肺动脉间隔缺损（ＡＰＳＤ），右肺动脉（ＲＰＡ）起源于升主动脉（ＡＡＯ）。

图３　ＣＴＡ斜矢状位面重组示主动脉弓中断位于左锁骨下动脉（ＬＳＡ）与降主动脉（ＤＡＯ）之间，主动脉弓中断远端可见动脉导

管未闭（ＰＤＡ）。

序列，体素１．２ｍｍ×１．２ｍｍ×０．８ｍｍ，呼吸导航技

术，在舒张中晚期触发扫描，ＴＲ４．８ｍｓ，ＴＥ２．４ｍｓ，

翻转角１１０°，采集次数１～２次；ＣＥＭＲＡ扫描，体素

１．３ ｍｍ×１．３ｍｍ×１．１ ｍｍ，视 野 ２２００ ｍｍ×

１６０ｍｍ～４００ｍｍ×３２０ｍｍ。采用非离子型对比剂

（欧乃影），剂量０．２ｍｍｏｌ／ｋｇ。扫描延迟时间５～１０ｓ。

注射造影剂后均再注射５～１０ｍＬ生理盐水稀释。

ＣＥＭＲＡ 图像在 ＧＥ ＡＷ４．２ 或 ＰｈｉｌｉｐｓＥｘｔｅｎｄｅｄ

ＭＲＩＷｏｒｋｓｐａｃｅ工作站做血管重建，包括最大密度投

影（ＭＩＰ）和容积再现（ＶＲ）。

ＣＴ扫描：１１例患者行ＣＴ检查。使用ＧＥＬｉｇｈｔ

Ｓｐｅｅｄ１６排螺旋 ＣＴ，层厚０．６２５ｍｍ，间隔０．３～

０．６２５ｍｍ，１００～１２０ｋＶ、３０～８０ｍＡｓ、０．５ｓ／ｒ；对比

剂采用欧乃派克（３００ｍｇＩ／ｍＬ）或碘必乐（３５０ｍｇ

Ｉ／ｍＬ），剂量２ｍＬ／ｋｇ，使用 ＭａｒｋＶＰｌｕｓ单筒高压注

射器从手背静脉注射，注射流率为０．６～１．５ｍＬ／ｓ，开

始注射对比剂后１０～２０ｓ后开始扫描，扫描时间４～

１０ｓ。由于大多数患儿的心率＞１２０次／ｓ，故本组病例

均未使用心电门控扫描方式。年龄较大的患儿屏气后

扫描。原始图像通过 ＧＥＡＷ４．２工作站行 ＭＩＰ及

ＶＲ后处理。

结　果

１８例Ｂｅｒｒｙ综合征患者均行外科手术治疗，包括

远端ＡＰＳＤ１８例、ＡＯＲＰＡ１８例、ＩＡＡ１７例及ＣＯＡ

１例、ＩＶＳ１８例。最常见的合并畸形或合并症有肺动

脉高压（１８例）、动脉导管未闭（１８例）、房间隔缺损（９

例）。ＣＴ及 ＭＲＩ诊断符合率均为１００％。

１８例患儿的ＣＴ及 ＭＲＩ影像学表现为：①远端

ＡＰＳＤ：表现为升主动脉与肺动脉总干间分隔部分消

失，升主动脉左侧壁与肺动脉总干右侧壁相连通，主肺

动脉间隔缺损均靠近肺动脉分叉处为远端型（图１、

２）。②ＡＯＲＰＡ：表现为右肺动脉发自于升主动脉的

后壁或左后壁，而左肺动脉仍与肺总动脉延续（图２）。

③ＩＡＡ或ＣＯＡ：ＩＡＡ表现为主动脉弓部未延续至降

主动脉，中断均发生在左锁骨下动脉与降主动脉之间；

ＣＯＡ表现为主动脉弓降部狭窄（图３）。④室间隔完

整。⑤动脉导管未闭（图３）。

讨　论

１９８２年Ｂｅｒｒｙ等
［１］报道了８例具有相同先天性心

血管畸形组合的患儿，这一系列心血管畸形组合包括：

ＡＰＳＤ、ＡＯＲＰＡ、ＩＡＡ或ＣＯＡ、室间隔完整。在胚胎

发育第５～８周，动脉间隔的发育将共同动脉干分隔成

主动脉及肺动脉；第Ⅵ对主动脉弓相互连接形成肺动

脉分叉，连于动脉干远端肺动脉侧。若远端的动脉干

间隔未能完全分隔，同时第Ⅵ对主动脉弓迁移异常，导

致右肺动脉发自升主动脉而左肺动脉起自肺动脉侧，

主肺动脉间隔缺损以及右肺动脉发自升主动脉导致升

主动脉内的一部分血流流向右肺动脉，主动脉弓远端

被“窃血”，完整的室间隔限制了升主动脉血流的其他

来源，导致供应主动脉弓的血流量减少，引起主动脉弓

发育不良、主动脉弓缩窄或中断。独特的发病机制导

致了独特的病理组合［１６］，因此Ｂｅｒｒｙ将这一系列特定

的心血管畸形组合命名为Ｂｅｒｒｙ综合征。

ＡＰＳＤ是罕见的先天性心血管畸形，其发病率约

占先天性心脏病０．１％～０．２％。大约３０％～５０％的

ＡＰＳＤ 合 并 其 他 心 血 管 畸 形，其 中 最 常 见 的 是

ＩＡＡ
［６７］。ＡＰＳＤ根据其缺损的位置可分为３型：Ⅰ型

（近端型），缺损位于升主动脉与肺动脉总干的近端，缺

损下方的间隔组织较少或缺如，缺损紧靠主动脉瓣上

方，此型约占７０％
［５］；Ⅱ型（远端型），升主动脉后壁与

右肺动脉起始部间隔缺损，缺损上方的间隔组织较少

或缺如，缺损靠近肺动脉分叉处，此型约占２５％，此型

ＡＰＳＤ常常合并ＡＯＲＰＡ，本组１８例Ｂｅｒｒｙ综合征均

伴有远端型ＡＰＳＤ；Ⅲ型（混合型），主肺动脉间隔完全
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缺损，约占５％。

ＩＡＡ是极少见的先天性血管畸形，指升主动脉与

降主动脉之间没有直接连接。根据主动脉弓中断的位

置不同可分为３型：Ａ型，中断部位在左锁骨下动脉的

远端；Ｂ型，中断部位在左锁骨下动脉与左颈总动脉之

间；Ｃ型，中断部位在左颈总动脉与无名动脉之间。文

献报道，Ｂｅｒｒｙ综合征合并的ＩＡＡ 中 Ａ 型最为常

见［５］，本组１８例患儿中均为Ａ型ＩＡＡ。

Ｍａｎｎｅｌｌｉ等
［６］将Ｂｅｒｒｙ综合征分为３型：１型为近

端型ＡＰＳＤ，不伴有ＡＯＲＰＡ；２型为远端型ＡＰＳＤ伴

有ＡＯＲＰＡ，其中右肺动脉部分异常起源于主肺动脉

间隔缺损处为２Ａ型，右肺动脉异常起源于升主动脉

为２Ｂ型；３型为多发的主肺动脉间隔缺损伴有ＡＯＲ

ＰＡ。杨亚力等
［４］将Ｂｅｒｒｙ分为两型：Ａ型为肺动脉联

合部骑跨于远端ＡＰＳＤ上，右肺动脉开口右上移位起

自升主动脉侧，左右肺动脉开口相互靠近，右肺动脉大

部分起源于升主动脉；Ｂ型，远端ＡＰＳＤ通常较大，近

乎缺如，类似共同动脉干，动脉干扩张使左右肺动脉开

口远离，右肺动脉开口显著右上移位，完全起源于升主

动脉。本组１８例Ｂｅｒｒｙ综合征中１４例 ＡＰＳＤ较小，

右肺动脉起始部向前方移位，右肺动脉全部起源于升

主动脉，此１４例类似于Ｍａｎｎｅｌｌｉ分型中的２Ｂ型；４例

ＡＰＳＤ较大，右肺动脉起始部向后方移位，右肺动脉起

始部骑跨于主肺动脉间隔缺损处，此４例类似于Ｍａｎ

ｎｅｌｌｉ分型中的２Ａ型。由于Ｂｅｒｒｙ综合征极为罕见，

总共报道例数３０余例，各文献报道也均为小样本。所

有报道中仅Ｍａｎｎｅｌｌｉ等
［６］及杨亚力等［４］对Ｂｅｒｒｙ综合

征进行分型，但两种分型均有不完善之处，Ｍａｎｎｅｌｌｉ分

型中的１型不是经典意义上的Ｂｅｒｒｙ综合征，３型中

描述的多发主肺动脉间隔缺损文献报道罕见，杨亚力

分型法也不适用于本组病例，所以未将本组１８例Ｂｅｒ

ｒｙ综合征进行分型讨论。

Ｂｅｒｒｙ综合征患儿存在多水平的左向右分流，包

括ＡＰＳＤ、动脉导管未闭、ＡＯＲＰＡ等，因此患儿在新

生儿期即出现严重的充血性心力衰竭、肺动脉高压、肺

部感染等并发症。故早期诊断并进行实施手术十分重

要［２４］。超声心动图具有经济、无创、简便等优点，是心

血管疾病诊断的首选工具，但在Ｂｅｒｒｙ综合征的诊断

中，超声心动图对于 ＡＰＳＤ以及ＩＡＡ的确诊率并不

高，文献报道超声心动图对ＡＰＳＤ的确诊率为８０％～

９２％，对于ＩＡＡ的确诊率为８０％～９０％
［７］，本组１８例

Ｂｅｒｒｙ综合征超声心动图漏诊３例。心血管造影多年

以来一直是先天性心脏病诊断的金标准，但由于心血

管造影检查具有创伤性，放射性，危重患儿不能应用等

原因，临床应用受限制。近年来由于ＣＴ以及 ＭＲＩ血

管成像的诊断技术日益成熟，在先天性心脏病术前诊

断中已经逐步替代心血管造影检查。

ＣＴ及 ＭＲＩ的横轴面图像都能清晰显示主动脉

及肺动脉总干左右肺动脉分支的解剖学结构，能准确

显示主肺动脉间隔缺损的大小以及位置，以及右肺动

脉异常起源于升主动脉的部位。ＣＴ或 ＭＲＩ血管成

像，都能够通过多平面重组从任意平面及角度观察主

动脉弓的病变，包括ＩＡＡ或ＣＯＡ的部位，中断的距

离，ＩＡＡ或ＣＯＡ与动脉导管未闭的位置关系，主动脉

任意部位的直径。笔者应用ＣＴ或 ＭＲＩ诊断Ｂｅｒｒｙ

综合征的体会是：①肺动脉分叉水平的横轴面图像在

显示ＡＰＳＤ以及ＡＯＲＰＡ时最为直观，此层面可以同

时显示升主动脉、降主动脉、肺动脉分叉、ＡＰＳＤ及异

常起源于升主动脉的右肺动脉（图１）。ＣＴＡ或 ＭＲＡ

的斜冠状位重组图像则可以清晰显示 ＡＯＲＰＡ，而不

是肺动脉总干（图２）。②当异常起源于升主动脉的右

肺动脉起始部骑跨于主肺动脉间隔缺损处时，右肺动

脉与肺动脉总干似连续，可能造成漏诊ＡＯＲＰＡ，影像

医师应该仔细观测升主动脉、肺动脉总干以及左右肺

动脉之间的空间关系避免漏诊。③应仔细观察是否存

在两组半月瓣，借此与永存动脉干相鉴别。④ＣＴＡ及

ＭＲＡ的多平面 ＭＩＰ是诊断ＩＡＡ及ＣＯＡ的最佳方

法，在重组过程中应该选取适当的重组层厚，层厚太薄

不利于完整的显示整个主动脉弓的形态，层厚太厚则

可能将动脉导管重叠入主动脉弓，掩盖了ＩＡＡ 或

ＣＯＡ（图３）。Ａ型ＩＡＡ伴迷走右锁骨下动脉与Ｂ型

ＩＡＡ均表现为在中断远端的降主动脉发出一支头臂

动脉，应仔细鉴别。

ＣＴ及 ＭＲＩ均能够准确地诊断Ｂｅｒｒｙ综合征中各

种心血管畸形，在本组病例中ＣＴ及 ＭＲＩ的诊断符合

率均为１００％。与ＣＴ相比较ＭＲＩ检查有以下几点优

势：①无辐射危害对于儿童检查至关重要；②二维ＦＩ

ＥＳＴＡ序列扫描时间短，无需造影剂就能得到很好的

心肌血液对比；③使用４Ｄ技术的动态对比剂增强磁

共振血管成像更能提供１～２ｓ的时间分辨力，所得影

像类似于心血管造影；④辅以呼吸导航技术的三维

ＦＩＥＳＴＡ无需注射对比剂，所得影像类似于对比剂增

强的磁共振血管成像。但是ＣＴ检查也有其不可替代

的作用，当患儿病情较重不能耐受镇静及较长检查时

间，或需要进行急诊手术时应及时行ＣＴ检查
［５６］。

综上所述，Ｂｅｒｒｙ综合征是一种罕见心血管畸形

的组合，ＣＴ及 ＭＲＩ检查能准确地诊断Ｂｅｒｒｙ综合征

合并的各种畸形，能够很好的补充超声心动图的诊断

不足从而完善术前诊断的需要。
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阴茎鳞状细胞癌一例

吴程伟，卞巍
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　图３　ＤＷＩ（ｂ＝８００ｓ／ｍｍ２）示耻骨联合前方团块状高信号影

（箭），未累及耻骨联合。　图４　ＡＤＣ图像示耻骨联合前方

环形低信号影（箭）。　图５　镜下见间质淋巴细胞反应阳性

（×２００，ＨＥ）。

图１　矢状面Ｔ１ＷＩ序列示阴

茎头部不规则团块状低信号

影（箭），边界不清。

图２　矢状面Ｔ２ＷＩ示阴茎头

部团块状高信号影（箭），其内

信号不均匀。

　　病例资料　患者，男，４９岁，２月前无明显诱因出现包皮红

肿，包皮不能上翻，冠状沟处约蚕豆大小肿块，无红肿热痛、化

脓，无肉眼血尿、尿频、尿急、尿痛，在当地医院行抗炎对症治疗

后无明显好转，为进一步治疗来本院就诊。自述有包茎病史。

专科情况：阴茎包皮口红肿，质地僵硬，包皮与龟头粘连严重，

阴茎背侧冠状沟处可及肿块，大小约１．０ｃｍ×１．５ｃｍ，表面无

糜烂出血，实验室检查：尿常规白细胞计数２９０／μＬ（正常值０～

２８／μＬ），红细胞计数５７／μＬ（正常值０～１７／μＬ），潜血（＋）。

腹股沟区 ＭＲＩ检查：阴茎短小，阴茎头增大，局部见团块状

影，边界不清，大小约２．４ｃｍ×１．５ｃｍ，其内信号不均匀，Ｔ１ＷＩ

呈不均匀低信号，Ｔ２ＷＩ呈不均匀高信号，ＤＷＩ呈高信号影，

ＡＤＣ上病灶内可见环形低信号影，诊断为阴茎头部恶性肿瘤可

能性大（图１～４）。

病理结果：肿瘤大小约３ｃｍ×３ｃｍ，间质淋巴细胞反应

（＋），送检标本切缘及双侧睾丸、附睾及精索切缘均未见肿瘤

累及，诊断为阴茎中分化鳞状细胞癌（图５）。

讨论　鳞状细胞癌起源于表皮或附属器角质形成细胞的

一种恶性肿瘤，肿瘤细胞倾向于不同程度的角化［１］。阴茎鳞状

细胞癌较为罕见，病因主要与包茎、包皮过长和包皮垢刺激密

切相关，病毒感染，紫外线和药物也是其危险因素。阴茎癌好

发于阴茎龟头，冠状沟和包皮垢等处［２３］。而本例发生在冠状

沟处，正是其好发部位，并且该病例的发生与其自述的有包茎

病史有着密切关系。因此，对待包皮过长、包茎要尤其重视，可

选择出生后即接受包皮环切术。
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