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冠状动脉 ＣＴ血管成像诊断无顶冠状静脉窦综合征的临床价值
陈　康，陈家飞，杜明珊，侯文静，卢　红，胡晓飞　（陆军军医大学第一附属医院放射科，重庆４０００３８）

［摘　要］　目的　探讨冠状动脉ＣＴ血管成像（ＣＣＴＡ）在无顶冠状静脉窦综合征（ＵＲＣＳ）诊断和亚分类中的作用，为该病的外
科学治疗提供影像学资料。方法　回顾性分析５例经手术确诊的ＵＲＣＳ患者的资料，并复习既往文献报道，根据冠状静脉窦（ＣＳ）
的缺陷部位和大小，将ＵＲＣＳ分为４种类型：Ⅰ型为完全缺损；Ⅱ型为近端冠状静脉窦部分缺损；Ⅲ型为远端冠状静脉窦部分缺损；
Ⅳ型为变异型。然后根据左上腔静脉（ＬＳＶＣ）的存在情况，将ＵＲＣＳ上述每种类型分为ａ、ｂ两种亚型。结果　５例患者均行 ＣＣＴＡ
及超声心动图检查，超声心动图检出３例ＵＲＣＳ，ＣＣＴＡ检出５例ＵＲＣＳ，其中Ⅰａ型２例，Ⅰｂ型１例，Ⅱｂ型１例，Ⅳａ型１例。５例
患者均合并有其他先天性心脏畸形。超声心动图检测ＵＲＣＳ的敏感性明显低于ＣＣＴＡ。结论　ＣＣＴＡ及影像学重建简单易行，可对
心脏、大血管、冠状窦提供良好的解剖学描述，对ＵＲＣＳ的诊断和治疗有重要的临床意义。
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　　无顶冠状静脉窦综合征（ｕｎｒｏｏｆｅｄｃｏｒｏｎａｒｙｓｉｎｕｓ
ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＵＲＣＳ）又称冠状静脉窦间隔缺损，是一种罕
见的先天性心脏异常，其冠状静脉窦顶部缺失，导致冠

状静脉窦与左心房之间的部分或完全缺损，于１９６５年
由Ｒａｇｈｉｂ及其同事首次描述［１］。该综合征引起的右

向左分流可导致脑栓塞或脑脓肿，故早期诊断和治疗

非常重要［２］。然而，由于非特异性的临床症状和体

征，其诊断常常比较困难，并可能延迟。超声心动图由

于声窗和对比度分辨率有限，很难进行精确诊断［３］。

冠状动脉ＣＴ血管成像（ｃｏｒｏｎａｒｙＣＴａｎｇｉｏｇｒａｐｈｙ，ＣＣＴＡ）
因其优越的空间分辨率，在描述心脏静脉解剖和先天

性心脏病方面已卓有成效［４］。本文回顾性分析了５例
ＵＲＣＳ的临床资料、ＣＣＴＡ表现，并结合了既往文献中
ＣＣＴＡ对 ＵＲＣＳ的诊断和分类评估的有效性，探究
ＣＣＴＡ诊断ＯＲＣＳ的临床价值，旨在加强对该病的认
识，以期为今后该病的早期诊断及外科决策提供影像

学资料。

１　资料与方法

１．１　临床资料
回顾性分析２００９年７月至２０１８年９月我院５例

经手术确诊为 ＵＲＣＳ的患者资料，其中男 ２例，女
３例，年龄８～６３岁，平均（４６．６±４．３）岁，２例患者主
诉胸口不适伴呼吸困难（心功能Ⅰ ～Ⅱ级），其余３例
患者出现运动性呼吸困难或心悸（心功能等级Ⅲ ～
Ⅳ），其中２例在出生后即出现心脏杂音。所有患者
均行ＣＣＴＡ和二维经胸超声心动图。
１．２　方法

所有患者均接受术前心脏心电图门控 ＣＣＴＡ检
查，使用ＳＯＭＡＴＯＭＤｅｆｉｎｉｔｉｏｎＦｌａｓｈ双源螺旋 ＣＴ扫描
仪，以５．５～６．０ｍＬ／ｓ的流速经肘静脉注射碘普罗胺
３７０ｍｇＩ／ｍＬ，在升主动脉的 ＲＯＩ中使用团注追踪，当
ＲＯＩ的衰减阈值大于１００Ｈｕ时，触发自动延时６ｓ进
行自动扫描。

１．３　观察指标
重建数据，并在专用工作站（ＭＭＷＰ，西门子

Ｈｅａｌｔｈｃａｒｅ）对ＣＣＴＡ图像进行离线后处理，重建图像
的厚度为０．６２５ｍｍ，由２名经验丰富且对患者信息不

了解的放射科医生分析所有图像，将中心放在冠状静

脉窦的缺损部位，以一定的空间角度进行多平面重建

（ＭＰＲ）、容积再现（ＶＲ）及曲面重组（ＣＰＲ）。
１．４　ＵＲＣＳ子分类的ＣＣＴＡ成像分析

根据冠状静脉窦（ｃｏｒｏｎａｒｙｓｉｎｕｓ，ＣＳ）的缺陷部位
和大小，将ＵＲＣＳ分为４种类型［５６］：Ⅰ型为完全缺损，
Ⅱ型为近端冠状静脉窦部分缺损，Ⅲ型为远端冠状静
脉窦部分缺损，Ⅳ型为变异型。在完全缺损ＵＲＣＳ中，
冠状静脉窦不存在，因其与左心房之间没有共同的壁。

部分缺损ＵＲＣＳ分为近端型部分缺损和远端型部分缺
损，近端型部分缺损定义为与冠状静脉窦开口部位的

缺损，远端型部分缺损定义为冠状静脉窦顶部及以远

端的缺损。Ⅳ型是一种变异型，具有连接冠状静脉窦
和左心房的异常血管。然后根据左上腔静脉（ｌｅｆｔｓｕ
ｐｅｒｉｏｒｖｅｎａｃａｖａ，ＬＳＶＣ）的存在情况，将 ＵＲＣＳ上述每
种类型分为 ２个亚型：Ⅰ型，完全缺损型（Ⅰａ，存在
ＬＳＶＣ；Ⅰｂ，不存在 ＬＳＶＣ）；Ⅱ型，近端部分缺损型
（Ⅱａ，存在ＬＳＶＣ；Ⅱｂ，不存在ＬＳＶＣ）；Ⅲ型，远端部分
缺损型（Ⅲａ，存在ＬＳＶＣ；Ⅲｂ，不存在 ＬＳＶＣ）；Ⅳ型，变
异型（Ⅳａ，存在ＬＳＶＣ；Ⅳｂ，不存在ＬＳＶＣ）［７］。

２　结果

２．１　ＣＣＴＡ与超声心动图诊断ＵＲＣＳ的比较
本组５例（１００％）患者用 ＣＣＴＡ检测到 ＵＲＣＳ，包

括Ⅰａ型２例，Ⅰｂ型１例，Ⅱｂ型１例，Ⅳａ型１例。
超声心动图仅检测到３例（６０％）ＵＲＣＳ患者，包括Ⅰａ
型１例，Ⅰｂ型１例，Ⅱｂ型１例，提示超声心动图检测
ＵＲＣＳ的敏感性明显低于ＣＣＴＡ（图１、２）。
２．２　合并心脏畸形的ＵＲＣＳ

本组５例患者均合并有其他先天性心脏畸形，包
括３例房间隔缺损（ａｔｒｉａｌｓｅｐｔａｌｄｅｆｅｃｔ，ＡＳＤ），２例复杂
性先心病。在２例复杂性先心病中，三房心合并肺静
脉异位引流１例，完全型心内膜缺损１例。
２．３　ＬＳＶＣ或ＬＩＶ的解剖变异

本组５例患者中，３例患者合并了 ＬＳＶＣ，其中
２例患者ＬＳＶＣ终止于左心房；１例患者无左无名静脉
（ｌｅｆｔｉｎｎｏｍｉｎａｔｅｖｅｉｎ，ＬＩＶ），其中 ＬＳＶＣ形成于左锁骨
下静脉和左颈内静脉的汇合处，引流至冠状静脉窦。
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ａ：ＣＣＴＡ轴位显示左上腔静脉（ＬＳＶＣ）存在，并引流入左心房（ＬＡ）；ｂ：ＣＣＴＡ轴位显示冠状静脉窦（ＣＳ）与左心房（ＬＡ）完全缺损；
ｃ：ＭＰＲ冠状位图像显示ＣＳ与ＬＡ缺损位置；ｄ：超声显示ＣＳ扩张引流至右心房（ＲＡ），未显示冠状静脉窦缺损

图１　Ⅰａ型ＵＲＣＳ的ＣＣＴＡ及超声心动图诊断

ａ、ｂ：ＣＣＴＡ轴位显示完整的无顶冠状静脉窦（ＣＳ）近端与左心房（ＬＡ）缺损，不存在左上腔静脉（ＬＳＶＣ）；ｃ：ＭＰＲ冠状位图像显示缺
损位置（），并可见显著扩张的冠状静脉窦；ｄ：超声未显示冠状静脉窦缺损

图２　Ⅱｂ型ＵＲＣＳ的ＣＣＴＡ及超声心动图诊断

３　讨论

正常冠状静脉窦位于左心房室沟引流至右心房的

后部，与左心房分离，并有完全间隔［８］。ＵＲＣＳ则是冠
状静脉窦和左心房之间存在缺损，是一种罕见的先天

性心脏畸形［９］。尽管ＵＲＣＳ患者的临床症状和体征与
先天性心血管异常的严重程度和类型有关，但仅根据

临床表现来诊断仍然是困难的，当该病与其他紫绀性

心脏缺损合并时，更难以准确和早期诊断，因此没有

ＣＣＴＡ就难以进行早期治疗和充分的外科计划［１０］。虽

然经胸和经食道超声心动图可以直接观察冠状静脉

窦，但有时由于声窗和对比度分辨率有限，很难用超声

心动图直接显示缺损［１１］。有研究显示，单纯超声心动

图对冠状静脉窦间隔缺损的诊断准确率为 ６５％，而
ＣＣＴＡ对其的诊断准确率为１００％［６，１２］，本研究结果与

之一致。分析其原因可能为ＣＣＴＡ具有空间分辨率高
和扫描时间短的潜在优点，可以对心脏后部结构进行

可视化和精确的形态学评价［１３］。如本研究所示，

ＣＣＴＡ多平面重建可以直接显示无顶冠状静脉窦和相
关心血管异常（如 ＰＬＳＶＣ和 ＡＳＤ的空间关系），使用
ＣＣＴＡ可以清楚地显示无顶冠状静脉窦的位置和大
小［１４１５］。

既往文献中报道，在４种类型的ＵＲＣＳ中，Ⅰ型最
常见（５２％），其次是Ⅳ型（３０％），Ⅱ型和Ⅲ则较少见。
本研究发现了Ⅰａ型 ２例，Ⅰｂ型 １例，Ⅱｂ型 １例，

Ⅳａ型１例，其中１例Ⅰａ型伴完全肺静脉异位引流，
需要同时进行 ＡＳＤ修补、冠状静脉窦开口闭合、冠状
静脉窦引流并完全异常肺静脉连接至左心房。ＣＣＴＡ
能够对无顶冠状静脉窦综合征进行清晰分类，这对于

术前诊断和手术计划都至关重要。

本研究还表明，在５例患者中，ＵＲＣＳ与其他心血
管异常相关。由于存在右向左分流，因此术前诊断相

关的永存左上腔静脉（ｐｅｒｓｉｓｔｅｎｔｌｅｆｔｓｕｐｅｒｉｏｒｖｅｎａｃａｖａ，
ＰＬＳＶＣ）很重要。Ｑｕａｅｇｅｂｅｕｒ等［１４］报道了 ＵＲＣＳ外科
手术中７５％（１８／２４）与 ＰＬＳＶＣ有关。本研究中，使用
ＣＣＴＡ诊断的ＵＲＣＳ并发ＰＬＳＶＣ的患病率比文献中报
道的略低，其差异可能主要基于病例数过少，或者研究

人群不同的原因。既往的文献表明，患有 ＵＲＣＳ并
ＰＬＳＶＣ引流到左心房或冠状静脉窦的患者，也有可能
出现右侧上腔静脉（ｓｕｐｅｒｉｏｒｖｅｎａｃａｖａ，ＳＶＣ）变薄或缺
失［１５］。然而，在本研究中没有发现右侧 ＳＶＣ缺失的
病例。ＣＣＴＡ能够清楚显示 ＰＬＳＶＣ及右侧 ＳＶＣ，包括
ＰＬＳＶＣ的直径，这对外科治疗具有重要意义。在Ⅰ型
无顶冠状静脉窦综合征中，冠状静脉窦和左心房之间

的共同壁完全消失，导致ＰＬＳＶＣ通常与左心房的左上
角相连。换言之，如果 ＣＣＴＡ图像显示 ＰＬＳＶＣ与左心
房之间连接，则应注意冠状静脉窦的存在。

ＡＳＤ是另一种常并发于ＵＲＣＳ患者的异常。本研
究发现ＡＳＤ患者３例，其中完全性心内膜垫缺损１例。
在完全无顶冠状静脉窦或部分无顶冠状静脉窦位于房
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间隔附近或下方的患者中，来自左心房的血流通过无

顶冠状静脉窦和冠状静脉窦口流入右心房。先前所描

述的左心房、无顶冠状静脉窦和右心房之间的缺损在

一些Ⅰ、Ⅱ或Ⅳ型 ＵＲＣＳ患者中可以表现为继发性
ＡＳＤ，并且ＵＲＣＳ的病理生理特征类似于这些病例中
的ＡＳＤ。冠状静脉窦室间隔缺损是ＡＳＤ的一种，其中
邻近冠状静脉窦开口的房间隔下的缺损部位是左心房

与右心房通过冠状静脉窦开口缺损的结果。因此，

ＵＲＣＳ的Ⅰ、Ⅱ和Ⅳ型可以被认为是冠状静脉窦间隔
缺损，而Ⅲ型不应该被认为是冠状静脉窦间隔缺
损［１２］。解剖异常的详细描述对于 ＡＳＤ的修复和重建
等外科治疗具有重要意义［１６］。

如前所述，本研究结果与之前的文献进行比较存

在一些差异，首先是因为本研究是回顾性的，并且病例

数比较少；其次，所有病例仅由２名放射科医师共同审
查，而不知道实际的诊断或手术结果，因此一些疑难病

例可能被误诊；最后，本次回顾性分析没有对这些患者

进行后续的基因检测。今后还有待进一步的研究与完

整的基因筛查，以扩大我们对这个领域的理解和认识。

综上所述，无顶冠状静脉窦综合征是一种罕见的

心血管畸形，ＣＣＴＡ对本病有非常高的诊断价值，可以
显示ＵＲＣＳ的不同亚型及相关的心血管异常，有利于
实现早期诊断、改善临床决策及术前计划。
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