
!第一作者"李世国!

#(=6

$"%男%山东潍坊人%博士%副主任医师#研究方向&心血管病影像诊断及介入治疗#

*+,-./

&

<

;

/.!"""

!

19A,-./789,

!通信作者"赵世华%国家心血管病中心 北京协和医学院 中国医学科学院阜外医院磁共振影像科%

#"""6=

#

*+,-./

&

8

3

@7M1-9<1.1H-

!

N.

?

C#56789,

!收稿日期"

!"#(+#!+#!

!!

!修回日期"

!"!"+"6+!!

@1&

5

$)

5

.$&

5

)(7$7(+%()

5

*)$'&##*+'1&$)

%(/()&/

8

&/'*/

8

&'/*7$&

23D1$

'

7@

#

%

234K$@&

'

#

%

U+,-#$%&

'

!

%

2/4O$&

!

%

/+,91%@N7

#

%

H3,H$&

'

:$&

#

%

DM,-!7$

8

7&

#

%

I+,#$%&

'

V$&

#

%

*!+MD1$17%

6

"

%

H3+,-D1$:$%&

'

#

!

#;<)

=

%>?()&?@

A

D?>70?7>%:!)%>?<$F)%F)9)&?)>

%

!;<)

=

%>?()&?@

A

C%E$@:@

'G

%

6;<)

=

%>?()&?@

A

6C3

%

I)T$&

'

4&$@&6)E$0%:9@::)

'

)W91$&)F)+0%E)(

G

@

A

6)E$0%:D0$)&0)F

%

57N%$!@F

=

$?%:

%

,%?$@&%:9)&?)>

A

@>9%>E$@B%F07:%>

<$F)%F)F

%

O)$

8

$&

'

#"""6=

%

91$&%

"

)

!67'/&%'

*

!

96

:

*%'$;*

!

>920

?

/9@2A12B2-<.I./.A

J

9B.,-

;

.4

;

F.-

;

49<.<9B894

;

24.A-//2BA,-.489@94-@

J

-@A2@

J

-A@2<.-

!

iDXSS

"

7,*'2(.7

!

K-A-9B5

?

-A.24A<L.A1iDXSS

%

.48/HF.4

;

6,-/2<-4F6B2,-/2<

%

:.4B-4A<-4F#-FH/AL2@2

@2A@9<

?

28A.N2/

J

-4-/

J

M2F7S//5

?

-A.24A<H4F2@L24A28198-@F.9

;

@-

?

1

J

%

,H/A.F2A28A9@X>

!

DKX>

"

-4F8-@F.9N-<8H/-@

-4

;

.9

;

@-

?

1

J

7-*74#'7

!

*8198-@F.9

;

@-

?

1

J

<19L2F<,-//F.-,2A2@9B/2BA89@94-@

J

-@A2@

J

L.A19HA8/2-@9<A.H,

%

89H/F49A

208/HF2A12-I49@,-/9@.

;

.49B/2BA89@94-@

J

-@A2@

J

B@9,

?

H/,94-@

J

-@A2@

J

.4#8-<2

%

<,-//8-/.I2@9B

?

@90.,-/<2

;

,24A9B

A12/2BA,-.489@94-@

J

-@A2@

J

%

.4A@-,H@-//2BA89@94-@

J

-@A2@

J

9@9<A.-/<A249<.<9BA12/2BA,-.489@94-@

J

-@A2@

J

.4-49A12@

8-<2

%

,.A@-/N-/N2

?

@9/-

?

<2L.A1<2N2@2@2

;

H@

;

.A-A.94L.A19HA89@94-@

J

-@A2@.-/-I49@,-/.A

J

.4A12@2<A)8-<2<7DKX>

89@@28A/

J

F.-

;

49<2FiDXSS.4:8-<2<

%

894<.F2@2F9<A.H,-A@2<.-9@<2N2@2<A249<.<9BA12/2BA89@94-@

J

-@A2@

J

.4#8-<27

S//A125

?

-A.24A<L2@2F2B.4.A2/

J

F.-

;

49<2F-<iDXSSH<.4

;

8-@F.9N-<8H/-@-4

;

.9

;

@-

?

1

J

.4-//5

?

-A.24A<7<()%#47$()

!

iDXSS.<20A@2,2/

J

@-@27*8198-@F.9

;

@-

?

1

J

89H/F@2N2-/A1.<F.<2-<2

%

L1./2 DKX> ,-

J

I2-4 H<2BH/ ,2A19F7

S4

;

.98-@F.9

;

@-

?

1

J

@2,-.4<A12

;

9/F<A-4F-@FB9@

?

@29

?

2@-A.N2F.-

;

49<.<9BiDXSS7

)

=*

8

>(/.7

*

!

12-@AF2B28A<

%

894

;

24.A-/

(

F.-

;

49<A.8.,-

;

.4

;

(

89@94-@

J

-@A2@

J

-A@2<.-

(

/2BA,-.489@94-@

J

-@A2@

J

?9@

&

#"C#6(!(

+

3

7.<<4C#5=!+$)=:C!"!"C":C""=

影像学诊断先天性左冠状动脉主干闭锁
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宋会军#
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!赵世华6

"

!蒋世良#
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#7

国家心血管病中心 北京协和医学院 中国医学科学院阜外医院结构性心脏病中心%

!7

放射影像科%

67

磁共振影像科%北京
!

#"""6=

"

)摘
!

要*

!

目的
!

探讨影像学诊断先天性左冠状动脉主干闭锁!

iDXSS

"的可行性#方法
!

回顾性分析
5

例
iDXSS

患

者%男
6

例,女
6

例%

#

例成人,

:

例婴幼儿#

5

例均接受超声心动图,多排螺旋
X>

!

DKX>

"及心血管造影检查#结果
!

#

例

超声提示左冠状动脉内径偏细%起源显示欠清晰%不除外左冠状动脉异常起源于肺动脉(

#

例超声提示左冠状动脉近段发

育细%似壁内走行,开口狭窄(另
)

例超声仅提示二尖瓣脱垂并大量反流%冠状动脉未探及异常#

:

例经
DKX>

明确诊断

为左冠状动脉主干闭锁%

#

例不除外左冠状动脉主干开口重度狭窄或闭锁#

5

例经心血管造影检查均明确诊断为

iDXSS

#结论
!

iDXSS

属罕见先天性心脏病%超声可提示该病(

X>

对多数患者可明确诊断(心血管造影检查是诊断

iDXSS

的金标准#
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)关键词*

!

心脏缺损%先天性(诊断显像(冠状动脉闭锁(冠状动脉左主干

)中图分类号*

!

E:)#C#

(

E)):

!!

)文献标识码*

!

S

!!

)文章编号*

!

#5=!+$)=:

!
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"

":+"!$:+")
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先天性左冠状动脉主干闭锁!

894

;

24.A-//2BA,-.4

89@94-@

J

-@A2@

J

-A@2<.-

%

iDXSS

"是一种极为罕见的

先天性冠状动脉畸形%目前国内外共报道
="

余例)

#+6

*

(

若不及时行左冠状动脉成形术或冠状动脉搭桥术%

iDXSS

患者预后不良%部分患者发生猝死%故早期诊

断并给予相应临床干预十分重要)

)

*

#本研究回顾性分

析
5

例
iDXSS

患者的临床及影像学资料%旨在提高

本病的诊断准确率#

A

!

资料与方法

#C#

!

一般资料
!

回顾性分析
!"#!

年
!

月$

!"#(

年
6

月中国医学科学院阜外医院收治的
5

例
iDXSS

患

者的临床及影像学资料%男,女各
6

例%就诊时年龄!按

照就诊顺序"分别为
#

岁
=

个月,

#"

个月,

:

岁
#"

个

月,

)$

岁,

#!

个月及
#

岁
)

个月(其中
6

例经手术证

实#

:

例婴幼儿患者均于外院发现二尖瓣大量反流%

其中
!

例因上呼吸道感染查体发现心脏杂音%超声心

动图检查提示二尖瓣重度关闭不全%左心扩大(

!

例为

体检时发现心脏杂音%超声心动图检查提示二尖瓣大

量反流(

#

例因上呼吸道感染行胸部
j

线检查提示心

脏增大%超声检查提示二尖瓣脱垂并大量反流#

#

例

)$

岁成年女性患者因干农活举重物时突然出现呼吸

困难,端坐呼吸,咳粉红色泡沫痰而急诊入院#

5

例患

者均接受超声心动图,多排螺旋
X>

!

,H/A.F2A28A9@

X>

%

DKX>

"及心血管造影检查#

#C!

!

仪器与方法
!

超声检查采用
P1./.

?

<=:""

型及

%*Q.N.F*(

型彩色多普勒超声心动图仪%探头频率

:

"

$DaM

,

!

"

)DaM

%依次对剑突下,心尖,胸骨旁及

胸骨上窝等部位进行多切面连续扫查#

DKX>

检查

采用
%*E2N9/HA.94X>

扫描仪%行前瞻单心跳收缩期

成像%管电压
="OQ

%管电流为自动毫安(将图像重建

后传入
S[)C5

工作站进行分析#心血管造影检查采

用
&.2,24<

数字平板双
X

臂
j

线血管造影机%常规行

升主动脉正,侧位及左前斜,右前斜位造影%曝光时间

以观察到经侧支循环左冠状动脉显影为止#

B

!

结果

5

例患者的临床资料见表
#

#超声提示
#

例左冠

状动脉内径偏细%起源显示欠清晰%不除外左冠状动脉

起源于肺动脉(

#

例左冠状动脉近段发育细%似主动脉

壁内走行及开口狭窄(

)

例仅提示二尖瓣脱垂并大量

反流%冠状动脉起源及走行未探及异常#

5

例超声均

见左心房及左心室扩大%左心室收缩功能尚好%射血分

数均在正常范围内#

DKX>

明确诊断
:

例左冠状动脉主干!以下简称左

主干"开口闭锁!图
#

"%

#

例不除外左主干开口狭窄或闭

锁!图
!

"%后经心血管造影明确诊断
iDXSS

(左心房及

左心室均增大%

!

例二尖瓣下腱索走行区可见钙化#

5

例均接受升主动脉造影%包括正侧位,左前斜位

及右前斜位造影#对
!

例行左心室造影%包括左前斜位

表
#

!

5

例患者临床资料

患者序号 性别 年龄 超声
DKX>

造影 术中所见

#

男
#

岁
=

个月 二尖瓣前,后叶脱垂并大量反流 左主干开口闭锁
左主干闭锁%

二尖瓣大量反流
T

!

女
#"

个月

二尖瓣前叶脱垂伴大量反流%左

冠状动脉不除外异常起源于肺

动脉

左主干开口闭锁 左主干闭锁
T

6

男
:

岁
#"

个月 二尖瓣脱垂并大量反流 左主干开口闭锁 左主干闭锁
左冠 状 动 脉 开

口及近段闭锁

)

女
)$

岁 二尖瓣脱垂并大量反流 左主干开口闭锁 左主干闭锁
左冠 状 动 脉 开

口闭锁

:

男
#!

个月 二尖瓣前叶脱垂并大量反流 左主干开口闭锁
左主干闭锁%

二尖瓣大量反流

左主 干 近 端 闭

锁%闭锁后狭窄

5

女
#

岁
)

个月
左冠状动脉近段发育细%似壁内

走行%开口可疑狭窄
左主干开口可疑狭窄或闭锁 左主干闭锁

T

!

注&$&未手术

'

5$!
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图
A

!

病例
6

%男性
:

岁
#"

个月患儿
!

S7DKX>

示右冠状动脉起自右窦%左主干开口闭锁!黑

箭"(

]7

选择性右冠状动脉造影证实前降支及回旋支通过与右冠状动脉建立的侧支循环显影%左

主干管腔狭窄%近端呈一盲端
!

!

EXS

&右冠状动脉(

iXDS

&左主干(

iSK

&前降支"

及右前斜位(

!

例行选择性右冠状动脉造影#升主动

脉造影提示
5

例右冠状动脉均起自右窦%走行未见异

常%管壁光滑%管腔内径大致正常或轻度扩张%升主动

脉显影后未见左主干顺行显影%前降支及回旋支通过

与右冠状动脉建立的侧支循环显影%前降支及回旋支

有融合%左主干局部管腔有显影%近心端呈一盲端%左

主干,前降支及回旋支管腔均偏细#

5

例造影均诊断

为
iDXSS

#

6

例接受外科手术治疗%包括
!

例患儿及
#

例成

年患者#

!

例患儿术中探查均发现左主干开口及近段

闭锁%左主干中远段管腔纤细%行左冠状动脉成形术(

#

例成年患者术中探查发现左主干开口闭锁%行冠状动

脉旁路移植术!左侧内乳动脉
+

前降支"#对
6

例患者

均同时行二尖瓣成形术%术后均恢复良好#

C

!

讨论

先天性冠状动脉解剖变异及

畸形发生率约
#W

)

:

*

%

iDXSS

是其中极为罕见的一种#本组
5

例
iDXSS

%涵盖了婴幼儿及成

人患者#先天性左冠状动脉闭锁

可独立存在或伴发其他先天性心

血管畸形%如主动脉瓣或瓣上狭

窄,主动脉瓣二瓣化畸形,法洛四

联症及室间隔缺损等)

)

%

5+=

*

#按

照闭锁位置及左主干发育情况%

先天性左冠状动脉闭锁可分为

iDXSS

和左冠状动脉开口闭锁

!

/2BA 89@94-@

J

-@A2@

J

9<A.-/

-A@2<.-

%

iXS̀ S

"#

iDXSS

常

表现为左冠状动脉开口呈闭锁状态%且左主干缺如或

呈条索状%左前降支及回旋支正常连接%近端呈盲端%

远端通过右冠状动脉经前降支和+或回旋支建立的侧

支循环供血)

)

*

#因单纯
iXS̀ S

病例数更少%故目前

将其列入
iDXSS

)

=+$

*

#

iDXSS

发病机制尚未阐明#

Z̀ a

等)

(

*认为冠

状动脉原基的先天性缺少和移位,左冠状动脉邻近片

段开通失败,主动脉介质纤维改变累及左冠状动脉开

口,胚胎早期冠状动脉梗阻或栓塞等均与本病发生有

关#其病理解剖及血流动力学机制如下&正常位置左

冠状动脉开口!伴或不伴左主干"闭锁%左主干近心端

呈盲端%远端与左前降支,回旋支相连接%左冠状动脉

通过与右冠状动脉建立的侧支循环逆向充盈%因整个

心脏完全靠右冠状动脉供血%左心室心肌包括乳头肌可

图
B

!

病例
5

%女性
#

岁
)

个月患儿
!

S7DKX>

观察左主干开口不满意!黑箭"(

]7

升主动脉造影显示右冠状动脉起自右窦%左窦!黑箭"未见

左主干发出(

X7

通过与右冠状动脉建立的侧支循环前降支与回旋支显影%左主干近端呈一盲端
!

!

iXDS

&左主干(

EXS

&右冠状动脉(

iSK

&前降支(

iXj

&回旋支"

'

=$!

'
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能出现缺血改变%二尖瓣常发生脱垂及中大量反流#

诊断
iDXSS

主要依靠各种影像学检查%包括超

声心动图,

DKX>

及心血管造影#超声心动图作为一

种无创性检查手段%能提示左主干闭锁%为进一步诊断

及治疗提供信息)

#"

*

%但显示婴儿发育不良的冠状动脉

欠佳#另外%本病属罕见先天性冠状动脉畸形%相关医

师多对其认识不足%导致初诊时误诊和漏诊率较高#

随着软,硬件技术的不断发展%

DKX>

已广泛用

于诊断先天性心脏病%可准确显示左,右冠状动脉开口

及走行%亦可显示管壁及管腔情况%对于开口及左主干

闭塞及右冠状动脉与左冠状动脉之间侧支循环建立也

可做出正确诊断)

##+#!

*

%并能明确显示伴发畸形及左心

房及左心室扩大,二尖瓣叶增厚,腱索及乳头肌钙化等

间接征象%在临床诊断包括本病在内的儿童冠状动脉

先天性及获得性疾病!如川崎病"中得到了较好应用#

本组
5

例均接受
DKX>

检查%

:

例明确诊断为

iDXSS

%提示
DKX>

是诊断
iDXSS

的重要影像学

检查方法#需要指出的是%

X>

检查时%由于本病患儿

往往心率较快%且于自由呼吸状态下进行扫描%图像质

量会受到上述因素影响%因此最佳重组时相窗很难固

定在
E+E

间期的某个值%故要求后处理图像时应尽可

能行多期重建%以选择最佳时相图%使断层及三维重建

图像能够满足诊断冠状动脉病变的需要#

心血管造影是诊断本病最可靠的方法#升主动脉

根部及选择性右冠状动脉造影可全面显示整个冠状动

脉系统的解剖学特征及血流动力学变化%如左,右冠

状动脉间侧支循环的建立情况和左主干,前降支,回旋

支的发育程度#本病特征性造影表现为&升主动脉造

影可见右冠状动脉自右窦发出%未见左主干自主动脉

根部发出%通过与右冠状动脉建立的侧支循环前降支

及回旋支显影%可见两者有融合%左主干近段闭塞%呈

一盲端#本病应与先天性左冠状动脉起源于肺动脉相

鉴别%后者亦属于少见的先天性冠状动脉畸形%升主动

脉造影也表现为仅见右冠状动脉自右窦发出%未见左

冠状动脉自升主动脉根部发出%左冠状动脉亦通过与

右冠状动脉建立的侧支循环显影%但其左主干近段不

呈闭锁状态而与肺动脉相连接%且血流自左主干引流

入肺动脉)

#6

*

%此为其特征性病理解剖及血流动力学改

变%也是其与左主干闭锁的鉴别点#

综上所述%

iDXSS

属于罕见先天性冠状动脉畸

形%相关医师常对其缺乏认知%易造成漏诊及误诊#诊

断本病主要依靠影像学检查#超声心动图及彩色多普

勒超声无创且简便易行%可提示本病#

DKX>

是诊断

iDXSS

的重要检查手段%对多数患者可明确诊断#

心血管造影虽属有创检查%检查费用相对高%且有可能

发生并发症%却能明确左,右冠状动脉间侧支循环形成

和左主干,前降支及回旋支的发育情况%目前仍是诊断

iDXSS

的金标准#
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