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儿童复杂先天性心脏病并冠状动脉畸形造影分析 
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【摘 要】目的：分析儿童复杂先天性心脏病并发冠状动脉畸形的发生率，探讨冠状动脉造影的诊断价值。方法：2006年 1月 

2009年 6月在重庆医科大学儿童医院心脏中心行心导管检查心血管造影的患儿 229例，对患儿复杂先心病的病种构成 、冠状 

动脉畸形发生率、冠脉畸形类型及其发生率、异常冠状动脉跨过右心室流出道的病种 、跨过右心室流出道的异常冠状动脉类 

型，以及患儿预后进行回顾性分析。结果：229例患儿共检出 27例冠状动脉先天性变异，检出率为 l1．8％；其中左单支冠状动脉 

l5例，发生率 6．55％，占发生冠脉畸形中的55．56％。27例冠状动脉先天性变异中 l6例异常冠状动脉跨过右心室流出道 ，占儿 

童复杂先天性心脏病的 6．99％，异常冠状动脉跨过右心室流出道的先心病类型分别为法乐氏四联症 7例、右室双出口3例、肺 

动脉闭锁／室间隔缺损 3例、完全性大动脉转位 1例、完全性房室间隔缺损 l例、单心室／大动脉移位 1例。229例患儿照影死亡 

l例，占复杂先天性心脏病并冠状动脉畸形造影总数的 3．70％，占复杂先天性心脏病造影总数的0．44％，手术死亡 3例，占复杂 

先天性心脏病并冠状动脉畸形手术患儿的16．67％。结论：儿童复杂先心病冠脉畸形的发生率高于正常人群；冠状动脉造影是确 

诊各种冠状动脉先天性变异的重要手段。 
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肾病的发生和进展有关I 。国内姜家梅等报道l 5l：Preproghrelin 

基因Leu72Met多态性与上海地区汉族人 T2DM没有显著相 

关性 ，但可能具有延缓 T2DM微量蛋白尿继续进展的作用。 

以上的研究中均发现 3种基因型，即CC、CA及 AA，且以 CC 

型居多 ，等位基因则以 c为主，3种基因型频率分布无显著 

差异。 

本试验研究发现：Preproghrelin基因 Leu72Met多态性与 

广州地区汉族人 T2DM的发生没有显著相关性 ，CC、AC基 

因型频率分布在正常人对照组和 T2DM组之间非常接近，但 

AA基因型分布在两者之间存在着令人费解的差异，102例 

T2DM患者中有 6例为 AA基因型，而正常对照组 95例个体 

中竞无 1例 AA基因型个体，这可能是等位基因A在T2DM 

发生中确有某种作用，并且只有在纯合状态和其它因素的综 

合作用下才得以表现出来，值得进一步深究。 
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Children’S Hospital Chongqing Medical University from January 2006 to June 2009，the results were retrospectively analyzed，including 

the types and proporiion of congenital heart diseases，incidences of coronary'artery abnormalities，incidences of abnormal coronary arielT 

crossing right ventricular outflow tract and prognosis．Result：Altogether，27 (1 1．8％)cases of children with Congenital CoronmT ArteD’ 

Anomalies were detected．Highest incidence(6．55％)is L-coronary artery，which occupy 55．56％ ofCoronary Artery Anomalies．16(6．99％) 

cases of abnormal coronary arlery crossing the right ventricular outflow tract，which including 7 cases of TOF，3 cases of DORV，3 cases of 

PAATSD，1 case of TGA，1 case of CAVC and 1 case of SV／FGA．1 patient died of angiocardiography among the 27 eases of complicating 

coronary allcry malformation．accounting for 3．7％ in the total nnmber of the angiography of complex congenital heart disease complicating 

coronary artery malformation，accounting for 0．44％ in the total number of complex congenital heart disease．3 cases died after surgery,， 

accounting for 1 6．7％ of surgery．Conclusion：The incidence of coronary artery abnormalities in complex congenital heart disease in 

children is higher than the normal population；coronary angiography is an important means of final diagnosis coronary artery congenital 

variation． 

【Key words】Coronai'y artery"anomalies；Congenitalheart disease；Angiocardiography 

近年来外科手术的进展 ，对先心病尤其是复杂和(或)复 

合畸形手术适应证的选择，除明确显示心脏 、大血管的病理 

解剖畸形外，尚需充分了解冠状动脉异常及其分支的发育状 

况。超声 、多层螺旋和电子束 CT，以及 MRI在上述方面有其 

限度 ，仍需心血管造影检查 我院 229例儿童复杂先天性心 

脏病心血管造影发现 27例冠状动脉畸形，现报告如下。 

1 资料与方法 

】．1 临床资料 

全部病例均来 自2006年 1月 ～2009年 6月我院收治 

的复杂先天性心脏病术前心血管造影患儿 ，共 229例，其中 

男 137例，女 92例。年龄 1月 ～16岁，平均(3．2±2．4)岁。体 

重 3．1～43 kg，平均(12．6±9．7)kg。未经吸氧下血氧饱和度 

61％-90％ 

1．2 万 法 

全部病例在心导管介入前 ，行心电网、胸片、心脏彩超检 

查。由2名心血管介入专科医生和 1名介人放射专业医生共 

同完成造影诊断(部分病例有心外科主刀医生参与)。所有患 

儿用 GE Inova 2000心 m管造影机在完成心血管造影诊断 

后 ，行主动脉瓣上正侧位或左右斜位升主动脉造影，必要时 

行选择性冠状动脉造影 ，以清楚显示冠状动脉起源和走行。 

对比剂为欧乃派克 (350 mgI／m1)，每次升主动脉造影用 1．5 

ml／kg，将总量在 1～1．5 S内注射完毕。造影所得图像用蒙片移 

动法作减影处理。 

2 结 果 

229例复杂先心病患儿造影发现 27例冠状动脉异常 

占 11．8％(见表 1)。 

表 1 229例复杂先心病及 27例并发冠状动脉畸形患几构成分析 
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27例冠脉造影冠脉畸形类型及其发生率(见表 2)。 

27例冠脉畸形中 l6例异常冠状动脉跨过右心室流出 

道，占复杂先心照影总数的6．99％(见表 3)。 

预后及转归 合并有冠状动脉畸形的27例中有 1例死于 

心血管造影，占复杂先天性心脏病并冠状动脉畸形造影总数 

的3．70％，占复杂先天性心脏病造影总数的0．4J4％，该患儿为 

Williams综合征并肺动脉狭窄、主动脉瓣上狭窄。余 26例中患 

儿造影后放弃或未在我院手术治疗失访 8例，余 18例在我院 

行外科手术治疗，术中外科直视证实冠脉畸形，术后死亡3 

例，占复杂先天性心脏病并冠状动脉畸形手术患儿的16．67％， 

其中2例死于术后低心排综合征，1例死于流出道梗阻。 

3 讨 论 

3．1 复杂先心病并发冠状动脉畸形的发生率 

冠状动脉造影中先天性冠状动脉畸形的发生率大约在 

0．3％ ～1．6％t--。国内解放军总医院报道 1 524例成人冠状动 

脉造影中检出 21例畸形(1．38％)~z]。然而儿童复杂先天性心 

脏病冠状动脉畸形的发生率未有文献报道。是否存在冠脉畸 

形在复杂先天性心脏病外科治疗中具有重要意义。有报道 

TOF患者中约 5％～12％【引可同时合并冠状动脉异常分布至 

RVOT。我院229例复杂先心病患儿造影发现 27例冠状动脉 

异常，占 1 1．8％，提示儿童复杂先心病冠脉畸形的发生率高 

于正常人群。其中异常冠状动脉跨越右室流出道 16例，占儿 

童复杂先天性心脏病 6．99％，因此应当引起外科医生的高度 

重视。 

3．2 冠状动脉畸形对于复杂先心病外科修复的意义 

异常冠状动脉横过梗阻或发育不良的右室流出道，对其 

外科修复产生很大影响，并且与手术死亡率和病死率直接相 

关 。在复杂先心病的外科矫正术中，右室切口的大小和部 

位是修补室缺和解除肌性梗阻等的关键，既要考虑右室流出 

表2 27例冠脉造影冠脉畸形类型及其发生率 
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完全性房室间隔缺损患儿，侧位造影，显示 单支冠脉 

图 1 完全性房室间隔缺损侧位造影 

道解剖 、肺动脉瓣环发育情况特点，又要有效地暴露室缺并 

保证能够充分疏通右室流出道。而异常冠状动脉走形尤其是 

冠状动脉跨越右室流出道对外科医生对于手术切口的选择 、 

手术方式等有明显影响。如误将冠状动脉切断或压迫冠状动 

脉都会导致患儿死亡。冠状动脉异常分布至 RVOT，该种血 

管畸形虽不会导致心肌缺血 、缺氧，但可能会对手术矫正心 

脏畸形造成明显的障碍。本组病例外科手术 18例死亡 3例 

都与冠脉畸形影响手术修复直接相关。 

3．3 复杂先心病并冠状动脉畸形的影像学识别 

对于复杂性先天性心脏病 ，除明确其解剖畸形 、血流动 

力学改变等外，应常规探测冠状动脉是否异常。当前 ，超声已 

成为首选的主要技术，无创、实时成像对先心病的形态、血流 

动态检测具有优势；但是 ，由于超声空间分辨率较低 ，尚不能 

完全显示冠状动脉及其分支。CT、MRI及相应的j血管成像已 

有效地应用于先心病的形态、功能和血流动态诊断 ，对冠脉 

及其分支的显示范围近年也有新的进展 ，但尚难以清晰地概 

括其全貌161。超声(含多普勒)必要时辅以 CT或 MRI对大多数 

先心病可以作出明确诊断，似有逐步取代心血管造影的趋势I I。 

然而，心血管造影 目前仍为冠状动脉先天变异和复杂先 

心病诊断的金标准。由于受到照影剂剂量的限制，术前应仔 

细检测超声或结合 CT等检查予以初步判断，选择好投照角 

度；双球管系统心血管造影机的应用可大大减少照影剂用 

量。冠状动脉先天变异的存在使先心病心血管造影技术操作 

更为复杂，在造影检查时需要更多的投射体位 ，操作时间更 

长，对术者也提出了更高的要求。当心脏畸形明确后，应常规 

行升主动脉照影 ，一般采用主动脉瓣上正侧位或左右斜位升 

主动脉造影造影 ，必要时行选择性冠状动脉造影 ，以清楚显 

示冠状动脉起源和走行。当造影显示某一主要冠状动脉分支 

分布区域显影缺如或常规造影导管不能到达冠脉 口时，应考 

患儿系完全性房室间缺损 ．主动脉瓣上造影显示单支 

冠状动脉发自左冠窦上方，右冠窦跨越右室流出道 

图2 完全性房室间缺损正位造影 

虑到冠状动脉开口起源异常的可能。在检查上，应灵活应用 

多种技术和方法，如左、右冠状动脉起源于对侧冠状动脉窦 

或冠状动脉开口过高，可采用 Amplatz导管进行照影。对右冠 

状动脉开口于左冠状动脉窦，通常采取左前斜位 45。或左侧 

位逆行主动脉根都造影181。总之，介入医师应对可能遇到的冠 

状动脉起源异常的类型和发生率有充分的了解，避免作出错 

误的判断。 
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