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Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征１例

冉　倩，邹利光，谷　涛　　（４０００３７重庆，第三军医大学新桥医院放射科）

　　［关键词］　 Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征；心脏畸形；小儿
　　［中图法分类号］　Ｒ７２６．２０４　　［文献标志码］　Ｂ
　　Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征是一种涉及心脏、腹壁发育异常的复杂性
先天性畸形［１］。因病例罕见、病情复杂，诊断困难，容易导致误

诊及漏诊。我院儿科近期收治１例，现报告如下。

１　临床资料

　　患儿，男性，１２ｄ。系第５胎第２产，体质量４．０４ｋｇ。因发
现上腹部异常搏动区１２ｄ于２０１１年１月２５日收入新桥医院
儿科。体检：腹部畸形，上腹部见异常搏动区，表面无皮肤覆

盖，左上至右下斜行走形，面积约１．５ｃｍ×３．５ｃｍ，搏动与心音
同步，中腹部见菱形皮损面，约１．０ｃｍ×１．５ｃｍ，外周见菱形深
棕色皮肤，约１．０ｃｍ×３．０ｃｍ，其下端与脐窝相连，皮损面及腋
窝见黄色分泌物附着（图１）。ＣＴ检查：胸部及上腹部６４排
ＣＴ血管造影（ＣＴＡ）检查。心脏增大，心尖朝向左前下方。室

间隔缺损，大小约１１．８ｍｍ，房间隔缺损，大小约５．１ｍｍ。左心
室憩室向前下方延伸，远端距胸骨剑突下方３８．４ｍｍ。心包前
部、膈肌前部、上腹壁中部部分缺如（图２）。肺动脉增宽，主肺
动脉干横径为１２．３ｍｍ。动脉导管未闭，长９．５ｍｍ，宽１．２ｍｍ
（图３）。胸骨下端见２个未融合的并行排列的小骨骺，考虑胸
骨体下端裂（图４）。心脏超声检查：心脏异位，位于上腹腔，右
旋心；右房、右室比例增大，肺动脉稍增宽；室间隔缺损；卵圆孔

未闭；动脉导管未闭，左向右分流速度降低，继发性肺动脉高

压。近心底部膈肌回声中断。初步诊断为Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征。经
专家会诊后，待患儿５个月时（６月１４日）在我院心外科体外
循环下行手术治疗，术后确诊为 Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征（胸腹型异位
心、心包部分缺如、胸骨下段缺损、膈肌前部缺损、腹壁部分缺

损、先天性心脏病）。行室间隔修补、卵圆孔未闭修补、异位心

矫正术后，７月１２日痊愈出院。
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图１　患儿体表观察　↑：上腹部异常搏动区
图２　患儿ＣＴ矢状位示左心室憩室及心包前壁、膈肌前壁、上腹部前腹壁部分缺如　↑：缺损部位

图３　患儿ＣＴ示动脉导管未闭（↑）
图４　患儿ＶＲ图像显示胸骨体下端缺陷（↑）

［通信作者］　邹利光，Ｅｍａｉｌ：ｚｏｕｌｇ＠ｍａｉｌ．ｔｍｍｕ．ｃｏｍ．ｃｎ （下转６９页）
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２　讨论

　　Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征新生儿的发病率为１／６．５万，男女之比为
１．３５∶１［１］。其特点为：胸骨体下端缺陷、前膈缺损、脐膨出、异
位心、心内发育异常。在临床上胸骨发育异常，即胸骨下裂伴

有其他中线处畸形称为 Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征，其中先天性心脏发育
异常为必要部分，室间隔缺损、房间隔缺损、肺动脉瓣狭窄、法

洛四联症及左心室憩室的发生率分别为：１００％、５３％、３％、
２０％及２０％［２］。胚胎发育过程中如头襞发育异常，可产生

Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征。Ｃａｎｔｒｅｌｌ等认为此种畸形是在胚胎期第２～３
周中胚层外侧的节段发育障碍，使膈肌的横向膈膜发育受限，

上腹部正中的中胚层成对的折迭后迁移受阻。Ｔａｋａｙａ等［３］研

究发现，Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征除了上述５大特点外，一些病例还合并
了右室双流出道，双主动脉干，肺静脉引流畸形等。Ｋｏｔｚｏｔ
等［４］研究指出：Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征是与 Ｘ连锁的相关疾病，是在
Ｘｑ２５－２６发生了相关的基因异常。
　　既往对 Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征的诊断主要是依靠超声检查［７］，但

是超声很难从整体上观察病变及病变周围的情况，这对临床诊

断有一定的局限性，容易导致漏诊和误诊。ＣＴＡ可以弥补这一
不足：从整体、多角度去观察病变及其周围关系，对于病变的测

量更为准确，更能从客观上去判断病变和疾病间的鉴别诊断。

本例患儿超声诊断中提示右旋心，ＣＴＡ上显示实为左心室憩室
及其来源。同时，ＣＴＡ在图像分辨率、扫描时间、鉴别诊断上也
显得尤为有优势，比如心脏的时相扫描，可以减少因患儿运动

产生的伪影所致的误诊及漏诊。一些轻度的胸骨下裂合并的

正中线结构发育的异常，其临床可以无明显表现，然而，通过

ＭＩＰ、ＶＲ可以早期对该病变进行诊断，减少漏诊率，从而提高了
患者的生存率；对于Ｃａｎｔｒｅｌｌ综合征的鉴别诊断，如腹裂、脐疝、
孤立的脐带移位、羊膜索综合征等［５－６］，可以从 ＣＴＡ提供的相
关参数进行较为准确的鉴别。
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