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婴幼儿圆锥动脉干畸形并冠状动脉异位起源
JNHU

诊断与手术
复杂程度相关性分析
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"摘要#
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目的&研究婴幼儿圆锥动脉干畸形合并冠状动脉异位起源各类型发生率)构成比'通过回

归分析探讨圆锥动脉干畸形合并冠状动脉脉异位起源的
JNHU

分类对手术复杂程度的预判能力(方

法&回顾性分析
*$#

例经手术证实的婴幼儿圆锥动脉干畸形'所有患儿均在广东省妇幼保健院行
JNHU

心脏成像并记录圆锥动脉干畸形)冠状动脉异位起源类型及数量(对不同类型圆锥动脉干畸形合并冠

状动脉异位起源的发生率及构成比分别采用行
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卡方检验进行比较'使用
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回归对

手术复杂程度相关指标的预测能力进行分析'与手术结果对照探讨术前
JNHU

心脏成像诊断对手术复

查程度的预测能力(结果&婴幼儿圆锥动脉干畸形共
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例'合并冠状动脉异位起源者
%"

例'平均发病

率为
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例(在本组圆锥动脉干畸形合并不同类型冠状动脉异位起

源中单冠状动脉$
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%最多'占
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'其次为对侧冠状动脉或无冠窦起源$
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'冠状动脉肺动脉起源$
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采用行
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列
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卡方检验'卡方值为
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'说明不同类型圆锥动脉干畸形的冠脉异位

起源构成比不全相同即不同类型圆锥动脉干畸形与冠脉异位起源有关联性(本研究冠状动脉异位起源

发生率由高到低依次为
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回归显示右心室双出口)大动脉转位)对侧冠状动脉或无冠窦起源联合对手术复杂

程度有最好的预测效能(结论&圆锥动脉干畸形合并冠状动脉异位起源的
JNHU

诊断可有效预测手术

复杂程度*当心脏
JNHU

诊断大动脉转位或者右心室双出口时'因涉及动脉调转术而致手术复杂程度

增加'如果合并单冠状动脉或对侧冠状动脉异位起源'近端冠状动脉的游离)松解难度增大致动脉调转

术中冠状动脉移植失败的风险增加'影响预后*术前必须明确圆锥动脉干畸形类型及伴发冠状动脉异位

起源的类型'详细了解冠状动脉起源及其近段走行状态'降低冠状动脉移植风险及改善预后(
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!
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(
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2
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(
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6
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(
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先天性心脏病是小儿心脏疾病中最常见的一种类

型"以超声行先天性心脏病的筛查及用于诊断和手术

指导#心脏超声检查对于常见的室间隔缺损!房间隔

缺损等先天性心脏病诊断效能良好"但对复杂先心病

伴随的心脏周围血管畸形显示不佳#近年来心电门控

磁共振成像在婴幼儿先心病的研究增多"由于时间分

辨率及空间分辨率低于
JNHU

"冠状动脉成像一直无

法广泛推广"尤其是心率高于成人的婴幼儿患者#

随着
HU

探测器性能的不断提升"层出不穷的低

剂量扫描序列大量涌现"心脏
JNHU

扫描的辐射剂量

极大降低"辐射剂量已不再是限制儿童心脏
HU

检查

的缺点"使其在儿童心脏血管中的应用具有很大的优

势"对于复杂先心病周围血管畸形的显示优于超声"尤

其是冠状动脉的显示#

圆锥动脉干畸形是与圆锥动脉干异常发育相关的

发绀型先天性心脏病"常见类型包括法洛四联症!完全

型大动脉转位!右室双出口!肺动脉闭锁!永存动脉干#

现代胚胎学研究证实大动脉相关的先天性心脏畸形主

要与胚胎早期的圆锥动脉干发育异常密切相关#冠状

动脉异位起源主要是胚胎发育过程中冠状动脉向主动

脉窦融合过程中误差所致冠状动脉起源于主动脉窦中

的异常位置#圆锥动脉干畸形常合并冠状动脉异位起

源"术前详细了解冠状动脉冠起源及其走行是一个很

重要的项目"详细的影像学资料能为手术的选择提供

帮助$

"

&

#张秉权等$

$

&对
$(@

例圆锥动脉干畸形的

JNHU

回顾性分析发现合并冠状动脉异位起源的发

生率达
"(\

"冠状动脉异位起源的类型以单支冠脉类

型最多"高达
)'+%)\

#后续研究发现单支冠脉在主

动脉与肺动脉间走行(

(

A

型)最多"占
*"\

$

&

&

#本研

究在之前的基础上通过增加样本量"得到各种类型圆

锥动脉干畸形合并冠状动脉异位起源的构成比组间差

异有统计学意义"结果与临床更接近#此类型先心病

大部分需要早期手术矫治"本研究对不同类型圆锥动

脉干畸形合并冠状动脉异位起源进行统计"探讨术前

心脏
JNHU

分类对手术复杂程度的预测能力#

材料与方法

"b

病例资料

本研究通过了医院伦理委员会的审查#回顾性分

析
$#")

年
"#

月
[$#"%

年
"#

月在广东省妇幼保健院

经手术证实圆锥动脉干畸形患儿
*$#

例"其中法洛四

联症(

U.a

)

"(&

例"完全性大动脉转位(

UVW

)

%@

例"

肺动脉闭锁(

MW

)

"&)

例"右室双出口(

Q.LY

)

%*

例"

永存动脉干(

MUW

)

$&

例#男
&&*

例"女
"'*

例"平均

年龄
"&+*

月"男女比约
"+'

'

"

"男稍多于女"可能与患

儿家长是否选择手术有关#所有患儿均于心脏

JNHU

成像后
&=

至
$

个月内行手术治疗#

本组研究病例的纳入标准'术前行
"$'

层螺旋

HU

心脏成像和经胸壁超声心动图(

UU,

)检查诊断为

圆锥动脉干畸形.所有患儿均经手术证实#

本组研究病例的排除标准'未能配合完成
JNHU

心脏成像.心律不齐或心率
$

"'#

次%分#

$b

检查方法

所有患儿均使用德国
NG>B>4<Q>IG4G1G74WNk

"$'

层
HU

行心血管成像#为安抚婴幼儿"常规使用

口服水合氯醛(

*#B

6

%

P

6

)并据需要另外静脉注射咪

达唑仑(

#+"B

6

%

P

6

)#常规使用铅皮护罩对患儿的晶

状体和性腺进行保护#取仰卧位扫描#均采用机器预

设儿童心脏扫描模式(

H?F=G?550GC=>F40>?F1,HV

)"扫

描范围自胸廓入口至左膈下
$5B

$

)D(

&

#使用非离子型

对比剂欧乃派克 (

&##B

6

E

%

B/

)"剂量为
"+#

'

$+#B/

%

P

6

"用双筒高压注射器"注射流率
#+*

'

$+#B/

%

<

"流率
]

对比剂总量%(扫描时间
k'

)"然后

以相同流率追加
"+#

'

$+#B/

%

P

6

体重的生理盐水#

对比剂尽量从下肢注入"次选上肢注入#使用自动跟

踪手动触发技术"将
L.E

放置在扫描野之外的空气

中"注射对比剂后
*<

开始跟踪监测"当心脏一侧较浓

显影而另一侧浅显影时"手动触发切入扫描"触发后

(<

开始正式扫描#扫描参数参考罗海营等$

*

"

@

"

'D""

&

"采

用低剂量前瞻性心电门控扫描技术"管电压
'#

'

"##PY

"结合西门子
H?F>Q7<>)Q

综合管电流调节技

术"准直
"$'c#+@$*BB

"转速为
#+&<

%

F

"层厚

#+@BB

#因患儿心率高达每分钟
"$#

'

"@#

次搏动"故

采用收缩末期
,HV

同步扫描.相反"心率达到每分钟

"##

次搏动的患儿选择舒张末期
,HV

同步扫描#收

缩末期前瞻性心电门控采集时间窗为
)#\ LDL

间期"

$!D#

放射学实践
$#$"

年
"#

月第
&@
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"#

期
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表
&

!

不同类型圆锥动脉干畸形合并冠脉异位起源构成比

圆锥动脉畸形

冠状动脉异位起源类型

冠状动脉肺动脉
$

M.

%

冠状动脉高位
$

X.

%

冠状动脉多发
$

J.

%

对侧冠状动脉或无冠窦
$

..

%

单冠状动脉
$

NHW

%

合计

大动脉转位
" $ & ' "& $(

法洛氏四联症
# # # * @ ""

永存动脉干
# # # * ) %

右室双出口
# # " " "% $"

肺动脉闭锁
# $ * $ ") $&

合计构
成比$

\

%

"

"+#%

)

)+&%

%

%+'%

$"

$&+#(

*@

@"+*&

%"

利用宽容度重建
)#\

和
*#\

时相"舒张末期采集时间

窗为
LDL

间隔的
'#\

$

"$

"

"&

&

#

&b

有效剂量(

,Q

)换算及图像质量

有效剂量(

,Q

)换算使用容积
HU

剂量指数(

HUD

QE87C

)和剂量长度乘积(

Q/M

)"根据
,Q]Q/McP

公

式计算
,Q

(

BN8

)#

P

为儿童胸部检查特定的转换因

子"

"

"

岁为
#+#&%BN8

%(

BV

;

3

5B

)"

"

'

$

岁为

#+#$@BN8

%(

BV

;

3

5B

)

$

")

"

"*

&

#范丽娟等$

(

&

!

U07B?<

等$

")

&的研究表明"在明显降低辐射剂量(降低约
()\

)

的同时获得满足诊断需要的图像质量#

)b

评价标准

冠状动脉异位起源的
JNHU

分类参考蔡军

等$

"@

&

"包括单冠状动脉(

NHW

)!对侧冠状动脉或无冠

窦起源(

..

)!冠状动脉多发起源(

J.

)!冠状动脉肺

动脉起源(

M.

)!冠状动脉高位起源(

X.

)

*

种类型#

据圆锥动脉干畸形类型及是否合并冠状动脉异位起源

可使用多种术式进行治疗如法洛四联症根治术!

L?<D

1>CCG

手术!动脉调转术(

N3G150

手术)等.动脉调转术

普遍适用于大动脉转位及右心室双出口畸形"术中涉

及冠状动脉移植"移植成功与否决定手术成败并影响

患儿预后#冠状动脉异位起源的单支冠脉类型在冠脉

移植后容易出现狭窄导致心肌低灌注#所以把手术复

杂程度按照是否涉及动脉调转术以及是否伴有冠状动脉

异位起源尤其是单支冠脉类型"划分为
@

个等级(表
"

)#

表
"

!

手术复杂程度分级标准

等级 分级标准

"

不涉及动脉调转术'无合并冠脉异位起源

$

不涉及动脉调转术'合并非单支冠脉异位起源

&

不涉及动脉调转术'合并单支冠脉异位起源

)

涉及动脉调转术'无合并冠脉异位起源

*

涉及动脉调转术'合并非单支冠脉异位起源

@

涉及动脉调转术'合并单支冠脉起源

*b

图像后处理

所有图像重建层厚
#+(*BB

"层间隔
#+*BB

"卷

积核
-$@I

"扫描后均将数据发送到
N

;

4

6

7JJOM

工

作站行分析后处理"图像后处理包括多平面重组

(

JML

)!最大密度投影(

JEM

)和容积再现(

YL

)等方

法重组#

@b

统计学分析

采用
NMNN$"

及
J>=H?C5"%+#+(

软件进行统计

学分析"计数资料以个数及百分比
\

表示#对圆锥动

脉干畸形合并冠状动脉异位起源的发生率!构成比采

用行
c

列
M>?F<74

卡方检验进行比较#检验水准为
!

"

#+#*

"差异有统计学意义#利用
/7

6

G<1G5

回归建立

预测模型"分析潜在指标预测手术复杂程度的价值#

以
!

"

#+#*

为差异有统计学意义#

结
!

果

"b

不同类型圆锥动脉干畸形并冠状动脉异位起

源发生率的比较

婴幼儿圆锥动脉干畸形共
*$#

例"合并冠状动脉

异位起源者
%"

例"占比为
"(+*\

"其中肺动脉闭锁

(

MW

)

$&

例"大动脉转位(

UVW

)

$(

例"法洛四联症

(

U.a

)

""

例"永存动脉干(

MUW

)

%

例"右室双出口

(

Q.LY

)

$"

例"行
M>?F<74

卡方检验"卡方值
&"+#*(

"

相伴概率
#+###

"说明圆锥动脉干畸形类型与冠状动

脉异位起源发生率有关联性#冠状动脉异位起源发生

率由高到低依次为
MUW

(

&%+"&\

)

$

UVW

(

$'+"$\

)

$

Q.LY

(

$$+"#\

)

$

MW

(

"(+"@\

)

$

U.a

(

@+&%\

)

(表
$

)#

表
$

!

不同类型圆锥动脉干畸形合并冠脉异位起源发生率

疾病 总例数 发病例数 发生率$

\

%

大动脉转位
%@ $( $'+"$

法洛四联症
"($ "" @+&%

永存动脉干
$& % &%+"&

右室双出口
%* $" $$+"#

肺动脉闭锁
"&) $& "(+"@

$b

不同类型冠状动脉异位起源构成比的比较

本组圆锥动脉干畸形合并冠状动脉异位起源的类

型中以单冠状动脉(

NHW

)最多"占
@"+*&\

(图
"

'

&

)"

其次为对侧冠状动脉或无冠窦起源(

..

)"占
$&+#(\

"

冠状动脉多发起源(

J.

)占
%+'%\

"冠状动脉高位起

源(

X.

)为
)+&%\

"冠状动脉肺动脉起源(

M.

)最少"

占
"+#%\

#对不同类型圆锥动脉干畸形并冠状动脉

异位起源的构成比行
LcHM>?F<74

卡方检验"卡方值

$(+'"(

"

!]#+#&&

"说明不同类型圆锥动脉干畸形的

"!D#

放射学实践
$#$"

年
"#

月第
&@

卷第
"#

期
!
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图
"

!

男'

%

个月(大动脉转位并单支冠状动脉异位起源'单支冠脉走行于主动脉与肺动脉之间(

?

%横断面

$箭%*

A

%冠状面$箭%*

5

%下一层面冠状面$箭%*

=

%矢状面$箭%*

>

%斜矢状面$箭%*

I

%

YL

$箭%(

表
)

!

潜在因素
/7

6

G<1G5

回归分析

变量
单因素

.L

$

%*\HE

%

!

多因素

.L

$

%*\HE

%

!

右心室双出口
&+$(*

$

$+@)#

'

)+#@)

%

"

#+###" *+*&(

$

)+#)&

'

(+*')

%

"

#+###"

大动脉转位
&+$#"

$

$+@#%

'

&+%&@

%

"

#+###" *+*$'

$

)+#)(

'

(+**$

%

"

#+###"

单冠状动脉
NHW $+&%"

$

"+&*$

'

)+$$(

%

#+##$( [ [

对侧冠状动脉或无冠窦起源2

.. "+)($

$

#+@$)

'

&+)(*

%

#+&(() #+##%%

$

#+##"%

'

#+*&)

%

#+##("

注+手术复杂程度分级
"

)

$

)

&

级赋值
#

'手术复杂程度分级
)

)

*

)

@

级赋值
"

冠脉异位起源构成比不全相同即不同类型圆锥动脉干

畸形与冠脉异位起源有关联性(表
&

)#

&b

回归分析

潜在因素筛选'据前面发生率及构成比的数据分

析"把圆锥动脉干畸形的完全型大动脉转位!右心室双

出口以及冠状动脉异位起源的单冠状动脉(

NHW

)!对

侧冠状动脉或无冠窦起源(

..

)分别作为独立变量引

入回归方程"使用逐步法进行
/7

6

G<1G5

回归分析#

因素赋值'如前所述"圆锥动脉干畸形手术复杂程

度与是否涉及动脉调转术密切相关"故对手术复杂程

度
"

'

&

等级进行赋值
#

"对手术复杂程度
)D@

等级进

行赋值
"

#

/7

6

G<1G5

回归分析'以手术复杂程度为因变量"单

因素
/7

6

G<1G5

回归提示右心室双出口!大动脉转位!单

冠状动脉可能是手术复杂程度影响因素#多因素
/7D

6

G<1G5

回归进一步证实右心室双出口!大动脉转位是独

立影响因素#右心室双出口!大动脉转位!对侧冠状动

脉或无冠窦起源联合"对于手术复杂程度预测正确率

%*+&'\

"

L.H

曲线下面积(

W_H

)

#+%)$

"标准误差

#+#"$

"

%*\

的置信区间
#+%"'

'

#+%@#

"说明其联合的

预测效能良好(表
)

)#

)b

统计学综合分析

综合发生率!构成比及
/7

6

G<1G5

回归分析结果"本

研究显示当心脏
JNHU

诊断大动脉转位或右心室双

出口畸形同时伴发单冠状动脉或对侧冠状动脉异位起

源"提示手术复杂程度将增加#

*b

术前圆锥动脉畸形
JNHU

诊断与手术结果对比

本组
%"

例经手术证实的圆锥动脉干畸形合并冠

C$D#

放射学实践
$#$"

年
"#

月第
&@

卷第
"#

期
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图
$

!

女'

"=

(右心室双出口并单支冠状动脉异位起源(

?

%横断面$箭%*

A

%

JEM

$箭%(

!

图
&

!

男'

(=

(右心室双出口并单支冠状动脉异位起源'

单支冠脉分出左冠脉主干肺动脉后成襻走行(

?

%横断面$箭%*

A

%

YL

$箭%(

W.D

主动脉'

MWD

肺动脉

状动脉异位起源患儿"术前心脏
JNHU

均显示了冠脉

异位起源的类型"与手术结果相符"冠状动脉异位起源

的显示率为
"##\

#其中
@

例单冠脉畸形病例清晰显

示了开口"发出的左右冠脉分支显示不清"包括
$

例右

冠脉!

&

例左冠脉回旋支!

"

例左冠脉前降支"术前未能

准确描述中远段走行情况"原因是心率过快"

@

例患儿

心率均在每分钟
"@#

次搏动以上"最高达到了
"'#

次%

分"左右冠脉或单支冠脉主要分支的显示率为
%&+)\

#

讨
!

论

随着
HU

扫描速度及探测器性能的不断提高"与

心电图(

,HV

)同步数据采集融合的低剂量扫描序列

广泛应用"以及各厂家优化的低剂量综合扫描方案不

断涌现"先心病患儿的低剂量
JNHU

心脏成像除了显

示房室缺损!大血管连接异常外"冠状动脉解剖也得以

清晰显示"成为术前评估的重要手段之一"但是圆锥动

脉干畸形合并冠状动脉异位起源的
JNHU

分类对于

手术复杂程度预测分析鲜有报道#

圆锥动脉干畸形患儿绝大多数需要早期进行外科

手术矫治"大动脉转位术(

N3G150

手术)是首选术式"

尤其右心室双出口!大动脉转位#大动脉做调转术虽

效果较理想"但是术中冠状动脉移植是手术成功的关

键"不同类型的冠状动脉畸形是术后早期和晚期死亡

的危险因素之一"当冠状动脉起源于单个冠窦或起源

于对侧冠窦"或者冠状动脉走行于主动脉壁内的或仅

有单根冠状动脉时"手术风险明显

增加$

"(D"%

&

#已有文献报道单支冠

脉或起源单个动脉窦的冠状动脉

是动脉转换手术后早期死亡和晚

期发病的独立危险因素$

$#

&

#明确

冠状动脉解剖异常是否存在对于

动脉转位手术风险评估是必不可

少的"因为冠状动脉的完整移植而

不发生扭结!扭转和伸展是手术成

功的先决条件$

$"

"

$$

&

"虽目前冠状

动脉移植改良技术已有多种选择"

主要是针对高危变异"但是冠状动

脉异位起源仍被分类为高危模式"

仍是冠状动脉移植术中的棘手问

题$

$&

&

#冠状动脉移植时的损伤!

扭曲!移植后受压!移植后张力过

大!畸形冠状动脉等因素依然为远

期再手术和心肌缺血死亡的重要

原因$

$)

"

$*

&

#冠状动脉异常分类方

法有很多种"目前临床上常用的有

T?57KA

标准及
/>G=>4

标准"

/>GD

=>4

标准$

$@

&是目前临床最常用的分类方法"重点对冠

状动脉的起源进行描述"便于大动脉转位术的手术计

划制定#

Z?P?BKF?

等$

$(

&分析大动脉转位术后患儿死

亡原因"发现引起患儿死亡的冠状动脉解剖类型中以

壁内冠状动脉相关性最高"其次是单冠状动脉"尤其是

单支冠脉走行于大血管之间#张秉权等$

&

&回顾分析

)$"

例婴幼儿圆锥动脉干畸形"发现主动脉与肺动脉

间走行(

(

A

)最多"占
*"\

#单支冠脉是一种具有潜

在性危险的冠状动脉畸形"当异常血管走行于主动脉

与肺动脉之间时"由于大血管的搏动导致异常血管出

现挤牛奶效应"心肌的灌注会受到极大的影响#

基于以上研究"当矫治手术方案包含大动脉转位

术!圆锥动脉干畸形合并冠状动脉异位起源!冠状动脉

异位起源类型为单冠状动脉等因素时"矫治手术复杂

程度将增加#本研究对
*$#

例经手术矫治的婴幼儿圆

锥动脉干畸形心脏
JNHU

进行回顾性分析"发现圆锥

动脉干畸形类型与冠状动脉异位起源发生率有关联

性#

%"

例合并冠状动脉异位起源病例发生率由高到

低依次为
MUW

(

&%+"&\

)

$

UVW

(

$'+"$\

)

$

Q.LY

(

$$+"#\

)

$

MW

(

"(+"@\

)

$

U.a

(

@+&%\

).不同类型

圆锥动脉干畸形的冠脉异位起源构成比不全相同"说

明不同类型圆锥动脉干畸形与冠脉异位起源有关联

性"以单冠状动脉
NHW

类型最多"占
@"+*&\

.影响手

术复杂程度的潜在因素包括右心室双出口!大动脉转

位!单冠状动脉
NHW

!对侧冠状动脉或无冠窦起源.右

#$D#

放射学实践
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年
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月第
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卷第
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期
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心室双出口!大动脉转位!对侧冠状动脉或无冠窦起源

作为独立因素影响手术复杂程度"其联合的准确性高

达
%*+&'\

"

L.H

曲线下面积(

W_H

)

#+%)$

#综合统

计学分析显示右心室双出口!大动脉转位!单冠状动

脉!对侧冠状动脉异位起源是影响手术复杂程度的主

要独立因素"当右心室双出口或大动脉转位伴发单冠

状动脉或对侧冠状动脉异位起源可有效预测手术复杂

程度增加#

综上所述"圆锥动脉干畸形合并冠状动脉异位起

源的
JNHU

诊断可有效预测手术复杂程度.当心脏

JNHU

诊断大动脉转位或者右心室双出口时"因涉及

动脉调转术而致手术复杂程度增加"如果合并单冠状

动脉或对侧冠状动脉异位起源"近端冠状动脉的游离!

松解难度增大致动脉调转术中冠状动脉移植失败的风

险增加"影响预后.术前必须明确圆锥动脉干畸形类型

及伴发冠状动脉异位起源的类型"详细了解冠状动脉

起源及其近段走行状态"降低冠状动脉移植风险及改

善预后#
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