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例儿童法洛四联症体肺侧支的分布规律及形态学特征分析
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#摘要$

!

目的!探讨法洛四联症"

KN>

#患者体
(

肺侧支血管"

DFJD/

#的分布规律及形态学特征$

方法!回顾性分析
<#$#

年
"

月
&<#$!

年
$<

月本院
;;

例经手术确诊的
KN>

合并
DFJD/

患者的
JKD

资料!总结并分析
DFJD/

的数量%分布规律及形态学特征$结果!

(

;;

例患者共发现
DFJD/$:;

支!

平均
<5;:

支(例$起源部位以胸主动脉中段为主"

;!

支#!其后依次为胸主动脉上段和下段%主动脉弓

上血管和主动脉弓%腹主动脉及升主动脉$按
DFJD/

类型!

/

型"支气管动脉来源#

9

支"

<58!I

#!

%

型

"主动脉直接来源#

$!!

支"

8$58<I

#!

$

型"主动脉间接来源#

<:

支"

$95"!I

#$开口狭窄的
DFJD/$$

支!占总数的
;5$8I

$大部分
DFJD/

走行迂曲"

$;;

支!占比
%!5"<I

#且具有分支"

$":

支!占比
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DFJD/

开口起自近心面
::

支"占
!85:"I

#&起自侧面
8$

支!占
9$5<:I

&未见开口于背心

面的
DFJD/

$

DFJD/

起始部管径以
<

#

!))

最多!为
%#

支!约占
9$5$!I

&小于
<))

者
8"

支!约占

!:5$;I

&大于
!))

者最少!仅
"

支!约占
$5:#I

$

,

DFJD/

与肺动脉的连接方式以中心融合为主!共

<!"

支!约占
;#5%#I

&其次为远端融合!共
$$;

支!占
<%5#:I

&单独分布者最少!为
!#

支!占
$#5#"I

$

结论!

KN>

患者中
DFJD/

的分布和形态呈现多样性!应引起重视$

#关键词$
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先天性心脏病&法洛四联症&体肺侧支血管&体层摄影术!
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线计算机&血管成像
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图
$
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DFJD/

直接起源于主动脉$

*

#

LMF

图像显示
DFJD/

起源于主动

脉弓"箭#&

]

#

LMF

图像显示
DFJD/

起源于胸主动脉上段"箭#&

7

#

È

图像显示
DFJD/

起源于胸主动脉上%中%下段"箭#$
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法洛四联症"

414W*,U

T-

UXX*,,U4
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KN>

#是一种常

见的复杂先天性心脏病!在婴幼儿发绀型心脏发育畸

形中居第一位!约占先天性心脏病"

7U2

T

12+4*,01*W4

6+/1*/1

!

JRG

#的
$#I

(

$

)

$本病按病情轻重分为轻症

和重症!重症
KN>

患者由于肺部缺乏心脏来源的血

供!多合并体
(

肺侧支血管"
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DFJD/

#$术前准确评价
DFJD/

对手术的

成功率具有重要价值(

<

)

$因此!分析研究
KN>

患者的

DFJD/

的分布规律及形态学特征具有重要的临床意

义$

材料与方法

$m

研究对象

搜集
<#$#

年
"

月
&<#$!

年
$<

月本院经手术确

诊的合并
DFJD/

形成的
;;

例
KN>

患者的病例资

料!其中男
!"

例!女
<"

例!年龄
!

个月
#

$:

岁!中位

年龄
$959

个月$体格检查患者均有不同程度的紫绀

或杵状指"趾#!心脏听诊区可闻及
&#2

级收缩期杂

音$

<m

检查方法

使用
KU/0+]*D

.

3+,+U2U21;!#

层螺旋
JK

机和

前瞻性心电门控技术$扫描范围自胸廓入口至膈下

97)

水平$扫描前排除
JK

增强扫描的禁忌证并行碘

过敏试验$

$#

岁以下不能合作的患儿检查前半小时

给予
$#I

水合氯醛口服镇静!剂量
#5;

#

#58)a

*

P

T

!

于平静呼吸状态下扫描&

$#

岁以上的患者经呼吸训练

后在屏气状态下进行扫描$采用

B3W1/4*W4

模式和对比剂示踪技

术!将感兴趣区"

W1

T

+U2UX+241W(

1/4

!

ENM

#置于升主动脉根部水平

的降主动脉管腔内!触发阈值为

$##RS

$扫描参数%

8#P̀

!

$9#

#

"9# )D

!准 直
#5"9 ))

!层 厚

#59))

!螺距
#59

!球管旋转时间

#5"9/

*

W

$使用双筒高压注射器经

肘静脉注射非离子型对比剂碘海

醇"

"##)

T

M

*

)a

#!剂量
$59

#

<5#)a

*

P

T

!注 射 流 率
$5<

#

<59)a

*

/

!对 比 剂 总 量
<#

#

!#)a

$对比剂注射完毕后以相同

流率注入生理盐水
9

#

"#)a

$

"m

图像后处理

将原始扫描数据以
#59))

层厚'

#5"))

层距进

行重建后传输至
D[!5!

工作站!应用多平面重组'容

积再现'最大密度投影等多种后处理方法进行图像重

组!结合原始图像!分析和观察
DFJD/

的分布特点及

形态学特征$

!m

数据分析

由两位从事
8

年以上
JKD

诊断工作的高年资医

师共同阅片!取得一致意见后完成数据统计$记录

DFJD/

的起源部位及数量'管径!侧支进入肺部前有

无弯曲及分支'开口有无狭窄!与肺动脉的连接方式$

对侧支血管的起源部位依次记录为升主动脉'弓上血

管'主动脉弓'胸主动脉上
$

*

"

'中
$

*

"

'下
$

*

"

段和腹

主动脉"图
$

#

<

#$

结
!

果

$mDFJD/

的起源'类型及走行特点

全组
;;

例患者中共发现
DFJD/$:;

支!平均

<5;:

支*例$本组病例中
DFJD/

的起源部位以胸主

动脉中段最多见!共发现
;!

支!约占
";5";I

!其次为

胸主动脉上段和下段'主动脉弓上血管'主动脉弓!分

别为
!:

支'

<9

支'

$8

支和
$9

支!所占比例分别为

<;5:#I

'

$!5<#I

'

$#5<"I

和
859<I

&起源于腹主动

脉及升主动脉最少见!分别发现
9

支和
<

支!占总数的

<58!I

和
$5$!I

$
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图
<

!

DFJD/

间接起源于主动脉的$

*

#

LMF

图像显示
DFJD/

起源于右侧第一肋间支气管动脉"箭#&

]

#横

轴面
JKD

图像显示
DFJD/

起源于肋间动脉"箭#&

7

#

LMF

图像显示
DFJD/

起源于腹主动脉分支的肝左动

脉"箭#&

6

#

È

图像显示
DFJD/

起源于右侧胸廓内动脉"箭#$

!

图
"

!

DFJD/

与肺动脉融合方式"白箭#$

*

#

LFE

图像示主动脉弓来源的
DFJD/

与右上肺动脉中心型融合"箭#&

]

#

È

图像示主动脉上段来源的

DFJD/

与右下肺动脉中心型融合"箭#&

7

#

È

图像示右侧胸廓内动脉来源的
DFJD/

与右上肺动脉远端分

支周围型融合"箭#&
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#

È

图像示脾动脉来源的
DFJD/

与右下肺动脉远端分支周围型融合"箭#$
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例患者的
DFJD/

起源"类型及走行特点
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起源部位 数目
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开口狭窄 走行迂曲 具有分支
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胸主动脉下段
<9

"

$!5<#I

#

$

"

!5##I

#

<!

"

%;5##I

#

# $

"

!5##I

#

<"

"

%<5##I

#

<#

"

8#5##I

#
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注'括号内为构成比$
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根据起源动脉将
DFJD/

分为
"

型%

/

型!支气管

动脉分支&

%

型!主动脉直接分支&

$

型!主动脉间接分

支"图
$

'

<

#$本组病例中!

/

型支气管动脉分支来源

的
DFJD/

共发现
9

支"

<58!I

#!分布于胸主动脉上'

中'下段&

%

型主动脉直接分支共发现
$!!

支!占

8$58<I

!主要分布于主动脉弓和胸主动脉上中下段!

比例均大于本部位所有
DFJD/

的
%#I

!其中主动脉

弓来源的
DFJD/

均为直接体肺分支$

$

型主动脉间

接分支的
DFJD/

分布较广泛!除升主动脉与弓上血

管均为间接分支外!腹主动脉来源的
DFJD/

也以间

接侧支为主!比例约为
8#I

!仅见
$

例直接来源于腹

主动脉的
DFJD/

$

本组中共发现
DFJD/

开口狭窄共
$$

支!所占比

例较小!为
;5<9I

$大部分
DFJD/

走行迂曲且具有

分支!发现的支数分别为
$;;

支和
$":

支!所占比例分

别为
%!5"<I

和
::58!I

"表
$

#$

<mDFJD/

开口位置

依据与心脏的关系!将主动脉管壁四等分分为近

心面'双侧侧面和背心面"即近心面对侧#!观察并记录

DFJD/

开口的位置情况!结果见表
<

$本组病例中
::

支
DFJD/

开口于近心面 "

!85:"I

#!侧面
8$

支

"

9$5<:I

#!未见开口于背心面的
DFJD/

$

将
DFJD/

起始部的管腔直径分为
"

组!直径小

于
<))

者
8"

支"

!:5$;I

#!

<

#

!))

者
%#

支

"

9$5$!I

#!大于
!))

者仅
"

支"

$5:#I

#$

"mDFJD/

与肺动脉连接方式

DFJD/

与肺动脉的连接方式有
"

种!包括中心融

合"即在近段连接段以上肺动脉分支#'远端融合"远端

ECD
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表
<

!

DFJD/

开口位置
!

"支#

起源部位 支数 近心面 侧面 背心面

升主动脉
< # <

"

$##5##I

#

#

主动脉弓
$9 %

"

;#5##I

#

;

"

!#5##I

#

#

胸主动脉上段
!: <#

"

!<599I

#

<:

"

9:5!9I

#

#

胸主动脉中段
;! ""

"

9$59;I

#

"$

"

!85!!I

#

#

胸主动脉下段
<9 $#

"

!#5##I

#

$9

"

;#5##I

#

#

腹主动脉
9 9

"

$##5##

#

# #

总计
$98 ::

"

!85:"I

#

8$

"

9$5<:I

#

#

注'括号内为构成比$

连接段以下肺小动脉分支#和单独分布"与肺动脉无明

显连接!与肺动脉伴行或不伴行#$本组
$:;

支
DF(

JD/

中共发现
$":

支含
<

#

;

级分支!共计
"%%

支$

DFJD/

与肺动脉的连接方式以中心融合为主!共发现

<!"

分支!所占比例为
;#5%#I

&其次为远端融合!有

$$;

支!占
<%5#:I

&单独分布者最少!为
!#

支!占

$#5#"I

"图
"

#$

讨
!

论

KN>

是最常见的一种发绀型先天性心脏发育畸

形(

$

)

$肺动脉狭窄常合并
DFJD/

形成$总结
DF(

JD/

的特点及分布规律对提高
KN>

患者手术成功率

具有重要的临床意义(

<

)

$心血管数字减影血管造影

"

6+

T

+4*,/3]/4W*74+U2*2

T

+U

T

W*

H

0

-

!

GBD

#一直被认为

是诊断和评价复杂先天性心脏病
DFJD/

的,金标

准-

(

"

)

!但有创性和较大的辐射剂量使其应用存在局限

性$近年来!

LBJK

在心血管系统的广泛应用为
DF(

JD/

的无创诊断提供了可能!并且越来越多的研究证

实它是一种有效的无创检查手段(

!

)

$

对于
DFJD/

的起源!国内外学者应用尸体解剖'

GBD

'超声和
JKD

等多种检查手段进行了很多相关

研究!发现其通常起源于升主动脉'主动脉弓'降主动

脉'腹主动脉及其主要分支如头臂动脉'左颈总动脉'

左锁骨下动脉'胸廓内动脉等(

9(;

)

$本组病例中
DF(

JD/

的起源部位以胸主动脉中段最多!共
;!

支

"

";5";I

#&其后依次为胸主动脉上段'下段'弓上血管

和主 动 脉 弓!分 别 为
!:

支 "

<;5:#I

#'

<9

支

"

$!5<#I

#'

$8

支"

$#5<"I

#和
$9

支"

859<I

#&腹主动

脉与升主动脉起源最少!仅为
9

支"

<58!I

#和
<

支

"

$5$!I

#$这与李晓峰等(

:

)的观察结果相似$在其研

究中!

DFJD/

起源以胸主动脉中上段最多!分别
;<

支

"

"858I

#和
<8

支"

$:59I

#!两者占所有
DFJD/

的一

半以上$然而!杨向太等(

8

)通过
GBD

对
DFJD/

起源

的研究中!胸降主动脉上段和腹主动脉最多!分别为

$!9

支"

"<5!!I

#和
8!

支"

$85:%I

#!胸主动脉中段约

为
:<

支"

$;5$$I

#!此结果与本研究结果的差异较大!

笔者认为可能与检查方式的不同和本组患者多为重症

KN>

患者的样本选择性偏倚有关$

DFJD/

起源广泛'解剖位置不恒定!一般依据其

起源的类型分为
"

种(

%

)

%

(

起源于支气管动脉&

)

主动

脉直接发出侧支&

,

主动脉间接发出侧支!由除了支气

管动脉之外的主动脉分支间接发出$在本组病例中!

三种类型中以直接体
(

肺分支为主!占
8$58<I

!主动

脉弓'胸主动脉上中下段均可见其分布!且占本部位所

有
DFJD/

的
%#I

以上!其中以胸主动脉中上段最多$

间接体
(

肺分支较少!仅占
$95"!I

!起源于主动脉分

支!包括冠状动脉'胸廓内动脉'锁骨下动脉'头臂干'

肋间动脉及腹主动脉分支等$值得注意的是!升主动

脉'主动脉弓上血管和大部分腹主动脉来源的
DFJD/

均为间接体
(

肺分支$支气管动脉来源的
DFJD/

最

少!仅占
<58!I

!见于胸主动脉中上段!可能与支气管

动脉多起源于此部位有关$本组病例中可见
$

侧支从

降主动脉发出分支!在食管后部穿行后其分支进入到

第
$

肋间动脉!并伴随着沿右侧气道分支走行的支气

管动脉行走!这与
V

)

W

T

*W6

等(

$#

)尸解发现的一种被称

作右肋间支气管动脉的特殊支气管动脉的走行相符

"图
<*

#$这也提示部分由支气管动脉发出的
DFJD/

可能与支气管动脉胚胎学起源一致$

精确定位
DFJD/

的开口!对介入封堵术有较大

帮助$本组病例中!除弓上血管起源外!所有
DFJD/

的开口均位于主动脉的近心面和侧面!二者比例分别

为
!85:"I

和
9$5<:I

!未见背心面起源的
DFJD/

!此

规律有利于介入治疗过程中对
DFJD/

的快速定位$

另外!本研究中
DFJD/

管径小于
<))

者占
!:5$;I

!

<

#

!))

者占
9$5$!I

!大于
!))

者仅占
$5:#I

!这

与王黎等(

$$

)的研究结果"小于
<))

者约占
;859I

!

大于
<))

者约占
"$59I

#间差异较大$笔者认为这

可能与本组患者多为重症
KN>

'

DFJD/

管径较粗大

有关$

开口狭窄和走行迂曲被认为是缓解体循环压力'

减少肺动脉阻塞性改变的重要原因$

V

)

W

T

*W6

等(

$#

)报

道大约
;#I

的
DFJD/

在主动脉起始处与肺动脉连接

处存在狭窄$但是!本研究中绝大部分
DFJD/

开口

无明显狭窄!适合进行介入封堵术!与前述研究结果有

较大差异&仅有
$$

支"占
;5<9I

#

DFJD/

的开口存在

不同程度的狭窄!此类患者的介入封堵失败率较高!手

术结扎可能是较好的选择(

$<

)

$

李晓锋等(

:

)认为
DFJD/

在入肺前呈弯转'扭曲

状的走行与起源处的压力有关!发生率自胸主动脉上

段至下段依次减少$本研究结果与其一致$但是!本

组病例中
DFJD/

出现弯曲的总发生率为
%!5"<I

!明

显高于前者$笔者认为这可能与样本选择有关系!本

组病例多为重症
KN>

患者!多种畸形的协同作用使

得
DFJD/

发生弯曲的比例较高$此外!本组病例中
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大部分分支走行弯曲!且与支气管动脉走行不一致!部

分甚至与肺动脉分支相伴行!笔者猜测可能此类
DF(

JD/

与支气管动脉胚胎起源不同!此观点与
E*

O

1/0(

P*22*2

等(

$"

)观点一致$一般认为!在胚胎早期背侧

主动脉发出体动脉分支供应肺芽组织!出现后第六弓!

其近段形成左'右肺动脉并逐渐与肺血管丛连接!体动

脉退化'消失$当各种原因导致第六弓发育障碍时!这

些为维持肺内供血持续存在的体动脉就成为起源于降

主动脉的
DFJD/

的胚胎学基础(

$!

)

$

研究
DFJD/

与肺动脉的融合方式'明确肺组织

是否为
DFJD/

和肺动脉双重血供对手术方式的选择

至关重要$本组病例中
::58!I

的
DFJD/

具有分支!

同一
DFJD/

的不同分支并不局限于同侧肺或者相同

的肺叶及肺段$

DFJD/

与肺动脉的融合方式以与中

心融合为主!远端融合次之!单独供应的比例较低"仅

$#I

#!但是仍高于文献报道(

$9

)

!原因除了抽样误差之

外!可能与
JK

检查软组织密度分辨率较低和不能动

态观察有关!部分病例的远端融合因
JKD

显示不佳!

而可能被归入单独供应的病例中$因此!对于两者鉴

别困难的病例!结合
GBD

检查是必要的$
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