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·经验交流·

左冠状动脉异常起源于肺动脉（anomalous origin of left
coronary artery from pulmonary artery，ALCAPA）是指左冠状动脉

异常起源于主肺动脉、肺动脉窦或左、右肺动脉的缺血性先天

性畸形，临床较为罕见，活产婴儿发生率为 1/300 000，占所有先

天性心脏病的 0.25%~0.50%［1］。其自然病程预后差，未行手术

治疗的患儿 1岁内病死率高达 90%［2］，部分患儿可生存至成年，

但若治疗不及时，最终可因心力衰竭、心源性猝死或致死性心律

失常而死亡。尽早诊断并进行手术矫治是决定患儿生存的关

键。本研究通过回顾性分析我院 21例经手术证实的ALCAPA
患儿临床资料，旨在探讨超声心动图对该病的诊断价值。

资料与方法

一、临床资料

选取2015年7月至2021年7月我院经手术证实的ALCAPA
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摘 要 目的 探讨超声心动图在诊断左冠状动脉异常起源于肺动脉（ALCAPA）中的临床价值。方法 回顾分

析我院经手术治疗的 21例ALCAPA患儿的临床资料，分析术前超声心动图诊断情况，并与术后超声心动图对照；追踪其

术后情况。结果 21例ALCAPA患儿中，超声心动图首次确诊 17例，诊断准确率为 81.0%；误诊 3例，分别误诊为心内膜

弹力纤维增生症、右冠状动脉肺动脉瘘、单纯二尖瓣脱垂合并反流；1例完全性大动脉转位漏诊。21例患儿术后 2例死

亡，19例好转出院。19例患儿随访 3个月至 6年，左心收缩功能恢复至正常；15例患儿左心腔大小恢复正常，4例患儿较

术前明显缩小；4例患儿二尖瓣中度反流，15例轻度反流。结论 超声心动图在ALCAPA术前诊断及术后随访中均具有

重要应用价值。
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left coronary artery from pulmonary artery（ALCAPA）.Methods The clinical data of 21 children with ALCAPA treated by
surgery in our hospital were analyzed retrospectively.The diagnosis of preoperative echocardiography was analyzed，the results
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患儿21例 ，男13例，女8例，年龄1个月~8岁，中位年龄12个月；

15例因面色苍白、呼吸急促和口周发绀等心力衰竭症状就诊，

6例患儿因心前区杂音、运动后胸痛或常规体检就诊；其中 3例
合并其他先天性心脏病，1例合并完全性大动脉转位，1例合并

室间隔缺损和动脉导管未闭，1例合并房间隔缺损和室间隔缺

损。本研究经我院医学伦理委员会批准，所有患儿家属均签署

知情同意书。

二、仪器与方法

1.超声检查：使用 Philips iE 33、Elite彩色多普勒超声诊断

仪，S8-3及 S5-1探头，频率分别为 3~8 MHz、1~5 MHz。所有患

儿均在安静状态下检查，未配合者均给予 5%水合氯醛灌肠镇

静后检查，采用平卧位和左侧卧位。常规切面观察心脏位置、

房室间隔完整性、动脉连接及发育情况、瓣膜反流及室壁运动

情况，测量心腔内径及瓣口流速；然后取胸骨旁大动脉短轴、左

室短轴、心尖四腔心等多个切面重点观察双侧冠状动脉在主动

脉窦上的开口是否正常、跟踪扫查分支走行，以及冠状动脉血

流方向、肺动脉壁上有无左冠状动脉开口、肺动脉内有无异常

血流信号、室壁及室间隔侧支循环情况；M型超声测量左室射

血分数（LVEF）、左室舒张末期内径（LVIDd）以评估左心收缩

功能及大小；观察左心腔心内膜及二尖瓣瓣叶、腱索、乳头肌

情况、二尖瓣是否有脱垂或反流，评价反流程度。二尖瓣反流

程度按反流面积与左房面积比分为 4级［3］：无反流、轻度反流

（<20%）、中度反流（20%~40%）和重度反流（>40%）。

2.术后随访：术后 3个月、6个月、1年、2年行超声心动图检

查，除常规切面扫查外，重点观察左冠状动脉与主动脉吻合口

内径及血流、左心大小及收缩功能、右冠状动脉内径、二尖瓣反

流程度及侧支循环、心内膜及二尖瓣瓣叶、腱索纤维化情况。

结 果

一、超声心动图表现

21例ALCAPA患者，超声心动图首次确诊 17例，诊断准确

率为 81.0%；超声心动图表现为：①17例在主动脉根部均未见

左冠状动脉开口；其中16例在肺动脉根部后壁或左前壁可探及

左冠状动脉主干开口，彩色多普勒示左冠状动脉呈逆向血流

（图 1），肺动脉内可见异常血流束进入（图 2），1例肺动脉处未

探及冠状动脉开口；②17例右冠状动脉开口正常；15例右冠状

动脉增宽，内径为2.5~4.4 mm（图3），2例内径正常；③17例室间

隔上可见稀疏或丰富血流信号（图 4）；④17例左室不同程度扩

大，LVIDd为（39.9±10.7）mm（图 5）；⑤9例左心收缩功能减低，

8例正常；⑥16例心内膜及二尖瓣瓣叶、腱索、乳头肌回声增强、

增厚，1例回声正常；⑦17例均存在不同程度二尖瓣反流，其中

轻度 5例，中度 8例，重度 4例。误诊 3例，分别误诊为心内膜弹

力纤维增生症、右冠状动脉肺动脉瘘、单纯二尖瓣脱垂合并反

流；1例完全性大动脉转位漏诊。

图 1 大动脉短轴切面 3~4点方向示左冠状动

脉（LCA）呈逆向血流

图 2 肺动脉长轴切面示肺动脉外侧壁左冠状

动脉开口及血流束

图 3 大动脉短轴切面 11点方向示右冠状动脉

（RCA）增宽，内径为2.8 mm

图4 左室短轴切面示室间隔丰富侧支循环 图 5 心尖四腔心切面示左室增大，LVIDd为
34 mm，心内膜回声增强。LV：左室；LA：左房

二、手术情况及术后随访情况

21例均经手术证实，3例合并先天性心脏病患儿行先天性

心脏病矫治术，4例二尖瓣重度反流患儿同时行二尖瓣修复术。

术后 19例患儿好转出院；2例死亡，死亡原因均为心力衰竭所

致，均年龄<1岁，术前均LVEF<35%。19例
患儿随访 3个月至 2年，左冠状动脉与主

动脉吻合口血流均通畅；15例右冠状动脉

内径缩小（2.0~3.0 mm），4例右冠状动脉

内径正常；所有患儿室间隔侧支循环均消

失，左心收缩功能均恢复至正常；15例患

儿左心大小恢复正常，4例患儿较术前明

显缩小，LVIDd为 21~32 mm；18例心内

膜、二尖瓣瓣叶及附属装置回声仍增强；

4例患儿二尖瓣中度反流，15例轻度反流。

讨 论

ALCAPA病理生理改变主要是右冠状动脉血流通过侧支

循环至左冠状动脉，因冠状动脉血流压力高于肺动脉，左冠状

动脉血流逆灌注至肺动脉，致使左冠状动脉呈现窃血现象，心
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肌受到损伤，出现心脏扩大和心功能不全等心肌缺血征象［4］；
早期诊断、尽快手术是改善ALCAPA患儿预后的关键。本研究

通过观察ALCAPA患儿术前及术后超声图像特征，旨在探讨超

声心动图在该病术前诊断及术后随访中的应用价值。

本研究首次确诊 17例ALCAPA，其中 16例左冠状动脉发

自肺动脉主干，左冠状动脉内血流方向与正常相反（逆向灌

注），肺动脉根部可见异常血流束进入，为诊断ALCAPA的直接

征象；1例左冠状动脉发自右肺动脉后方，内径较细、走行迂曲，

超声不能显示左冠状动脉与肺动脉的连接部位，此时可依据间

接征象做出诊断，具体包括：①右冠状动脉主干内径增宽，是心

肌内侧支循环的病理基础，可作为诊断ALCAPA的重要依据之

一［5］。本研究 15例患儿右冠状动脉主干内径增宽，且患儿年龄

越大，扩张程度越重；②在室壁内及室间隔上均探及稀疏或丰

富的侧支循环，冠状动脉侧支循环在生理状态下处于关闭状

态，心肌缺血时，冠状动脉侧支循环在各种生长因子、炎性因子

和血管剪切力的作用下由关闭变为开放状态、从无功能到有功

能，直径也扩大，成为心肌缺血后心肌供血的一种方式［6］。本

研究 17例均具有此特征，这也是诊断 ALCAPA的重要依据；

③左室腔增大，左心收缩功能减低，心内膜及二尖瓣瓣叶、腱

索、乳头肌回声增强并伴有不同程度二尖瓣反流。本研究 8例
左心收缩功能正常，与侧支循环丰富，心肌缺血改善有关［5］。

本研究漏、误诊率为 19.0%（4/21），其中 1例误诊为右冠状

动脉肺动脉瘘，该患儿左冠状动脉自主动脉发出，右冠状动脉

扩张，主肺动脉内见来自外侧壁的连续异常血流束，室间隔血

管迂曲走行，左心收缩功能正常，分析误诊原因为将肺动脉外

侧壁发出的左冠状动脉开口当作瘘口，左冠状动脉主动脉开口

受心包横窦影响呈假阳性；1例患儿超声表现为二尖瓣前叶脱

垂，瓣叶闭合不拢，二尖瓣大量反流，左心扩大，左室收缩功能

减低，因忽略双侧冠状动脉扫查，以及二尖瓣瓣叶及附属结构

回声增强征象，考虑左心扩大和心功能低下为大量二尖瓣反流

所致而误诊为单纯二尖瓣病变；1例首诊为心内膜弹力纤维增

生症，经临床给予相应药物治疗后效果较差，复诊时才关注到

冠状动脉起源，更正诊断该病；1例完全性大动脉转位因检查时

重点关注大动脉起源，而忽视了冠状动脉起源导致漏诊。因

此，在临床工作中，双侧冠状动脉扫查十分必要，尤其当12岁左

右患儿因胸痛、胸憋、气紧、身体乏力等不适症状就诊时，需仔

细探查双侧冠状动脉开口走行及其血流情况，做好鉴别诊断。

ALCAPA一旦确诊，需手术治疗，重建双侧冠状动脉血供，

恢复心肌供血，改善心功能，本研究 21例手术患儿，除 2例术后

死亡，19例随访手术效果良好。LVEF是决定患儿预后的重要

影响因素［7］，LVEF<30%患儿预后较差。本研究 2例死亡患儿，

术前LVEF分别为 23%、26%，术后心功能一直低下无法恢复正

常，最终因心力衰竭、多器官衰竭死亡。治愈的19例患儿LVEF
均提高，15例左心腔大小恢复正常，4例较术前缩小；左冠状动

脉与主动脉吻合口无狭窄，血流通畅，右冠状动脉内径回缩，

4例正常，与右冠状动脉血流减少有关。术后因双侧冠状动脉

正常循环建立，心肌血供恢复，侧支循环快速由开放变为关闭

状态。这也是本研究 19例患儿术后侧支循环全部消退原因。

术后心内膜下区域缺血缺氧反应更为敏感［8］，一旦缺血出现弥

漫性纤维化改变，短期内无法恢复至正常，本研究 18例患儿心

内膜回声同术前。多数学者［9-10］认为合并瓣叶结构异常及二尖

瓣重度反流者需手术，中度以下反流无需整形修复，冠状动脉

血供重建后心肌血供恢复，反流程度自然会改善。本研究 4例
二尖瓣重度反流行二尖瓣瓣环缝缩整形修复术，其余患儿均未

处理瓣叶，术后二尖瓣反流程度均改善。

综上所述，超声心动图在ALCAPA术前诊断及术后随访中

均具有重要应用价值，可作为ALCAPA首选检查手段。
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