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·临床研究·

左冠状动脉异常起源于肺动脉（anomalous left
coronary artery from the pulmonary artery，ALCAPA）是

一种罕见且致命的先天性心脏病，占所有先天性心脏

病的 0.25%~0.50%。若不及时治疗，仅 10%~15%可以

存活超过婴儿期，约 90%的成年患者平均寿命低于

35岁［1］；早期识别和干预可有效避免进行性心肌性心

肌损伤，延长患者存活期。超声心动图是诊断ALCAPA
的首选检查方法，本研究回顾性分析8例ALCAPA患者

经胸超声心动图诊断左冠状动脉异常起源于
肺动脉的初步研究

欧阳娜 李晓瑜 李佩倞 左 浩 饶荣生 高云华 夏红梅

摘 要 目的 总结左冠状动脉异常起源于肺动脉（ALCAPA）的经胸超声心动图（TTE）特征及诊断思路。

方法 回顾性分析我院经手术证实的 8例ALCAPA患者的临床及影像学资料，总结其TTE特征。结果 8例ALCAPA患

者左室收缩功能均正常，其中婴儿型 1例，早期出现肺炎、ST改变和心影增大；成人型 7例，多无明显症状，因发现心脏

杂音就诊。8例患者首诊超声仅确诊 1例，高年资医师复诊检查确诊 6例，1例误诊冠状动脉-肺动脉瘘。ALCAPA的典

型 TTE特征为左室增大，右冠状动脉内径增宽，心肌侧支血流丰富，肺动脉内见来自左冠状动脉的异常血流信号。

结论 婴儿期发现心力衰竭、ST改变、心影增大，以及儿童或成人期发现冠状动脉侧支血流丰富、右冠状动脉内径增宽，

均需警惕ALCAPA；仔细扫查左冠状动脉的起源和血流方向，有助于提高TTE对ALCAPA的早期诊断准确率。

关键词 超声心动描记术，经胸；先天性心脏病；左冠状动脉异常起源于肺动脉
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ABSTRACT Objective To summarize the features and diagnostic thinking of anomalous origin of left coronary artery
from pulmonary artery（ALCAPA）by transthoracic echocardiography（TTE）.Methods The clinical and imaging features of
8 ALCAPA patients confirmed by surgery in our hospital were retrospectively analyzed，and the characteristics of TTE were
summarized.Results Among the 8 cases of ALCAPA，the left ventricular systolic function were normal，1 case was infant type with
pneumonia，ST changes and enlarged heart shadow in the early stage.7 cases were adult type with no obvious symptoms，and the
heart murmur was found in the first visit.Only 1 case was first diagnosed by ultrasound，6 cases were diagnosed after re-examination
by senior doctors，1 case was misdiagnosed as coronary pulmonary artery fistula. The typical TEE characteristics of ALCAPA
were the enlargemed left ventricle，the widened right coronary artery，abundant collateral blood flow，and abnormal blood flow
signal in pulmonary artery.Conclusion Infants with heart failure，ST changes and enlarged heart shadows，and children or
adults with abundant collateral blood flow and widened right coronary arteries all need to be alert to ALCAPA.Careful scanning
of the origin and blood flow direction of the left coronary artery can help improve the early diagnosis of ALCAPA by TTE.
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的 临 床 资 料 及 经 胸 超 声 心 动 图（transthoracic
echocardiography，TTE）特佂，旨在探讨 ALCAPA 的

TTE诊断思路，提高超声诊断准确率。

资料与方法

一、研究对象

选取 2015年 1月至 2021年 3月在我院行 TTE检

查且经手术证实的ALCAPA患者 8例，男 2例，女 6例，

年龄6个月~49岁，≤18岁 7例，其中婴儿 1例；5例于我

院手术，3例于外院进行手术。本研究经我院医学伦

理委员会批准，患者及家属均知情同意。

二、仪器与方法

使用 Philips iE 33、GE Vivid 7彩色多普勒超声诊

断仪，相控阵探头，频率 3~8 MHz。患者取平卧位或左

侧卧位，于胸骨旁、心尖、剑突下、胸骨上窝及非常规切

面行二维超声心动图观察心内结构、大血管位置、各腔

室大小，M型超声评价左室收缩功能，彩色多普勒评价

各瓣膜功能，重点观察左、右冠状动脉开口及内径，冠

状动脉侧支血流建立情况，左冠状动脉内血流方向及

肺动脉内异常血流信号。评估二尖瓣反流程度，按反

流面积与左房面积比值评估反流量，分为微量（<10%）、
轻度（10%~20%）、中度（20%~40%）、重度（>40%）。右

冠状动脉（RCA）内径增宽标准：<1岁者，内径>2 mm；
1~6岁者，内径>3 mm；>6岁者，内径>4 mm；成人，内

径>6 mm。术后随访患者恢复情况。

结 果

一、临床、影像学及手术资料

8例ALCAPA患者临床、影像学及手术资料见表1。
根据发病年龄和临床特点分为婴儿型（出现明显临床

症状时≤12个月）1例，成人型（出现明显临床症状时>
12个月）7例。婴儿型出生 2个月即出现肺炎、ST改变

和心影增大；成人型 2例出现活动后心前区不适，其余

因偶然发现心脏杂音就诊，临床主要表现为发育欠

佳、多汗，3例心电图和胸片提示 ST改变和心影增

大。8例患者首诊仅 1例超声诊断为ALCAPA，6例经

高年资超声医师复诊检查诊断为 ALCAPA，1例误诊

为冠状动脉-肺动脉瘘。

二、术前TTE检查结果

8例ALCAPA患者术前左室射血分数（LVEF）均≥
55%，TTE检查结果见表 2。共同超声征象：左室增大，

RCA内径增宽，CDFI探及丰富的冠状动脉侧支血流

（图 1A），左冠状动脉（LCA）血流逆灌入肺动脉主干

（图 1B）。其他超声征象：左房增大6例，LCA起源于肺动

脉主干后侧3例（图1C）、外侧2例、内侧 1例、右侧1例，

频谱多普勒于分流处测得连续性分流频谱7例（图1D），
二尖瓣中至重度反流 4例，微量甚至无二尖瓣反流

3例。CTA检查显示LCA起源于肺动脉（图1E、F）。

表1 8例ALCAPA患者的临床、影像学及手术资料

编号

1
2
3
4
5
6
7
8

性别

女

男

女

女

女

男

女

女

发病年龄

10岁
10 d
47岁
4个月

2岁
3岁
2个月

6个月

确诊年龄

18岁
5岁
49岁
1岁
3岁
7岁
6个月

10岁

首发症状

心脏杂音

心脏杂音

活动后胸闷心悸

心脏杂音

心脏杂音

无

呼吸道感染

心脏杂音

首诊超声结果

ASD或PFO
ASD或PFO
CHD

ASD或PFO
CPF
CPF

ALCAPA+PFO
EFE

复诊超声结果

ALCAPA
ALCAPA
ALCAPA

ALCAPA+PFO
ALCAPA+PFO

CPF
ALCAPA+PFO
ALCAPA

心电图结果

窦性心动过缓

ST改变

正常

ST改变

左室高电压

电轴左偏

ST改变

ST改变

胸片结果

正常

心影饱满

肺纹理增多

心影增大

正常

正常

心影增大

心影增大

CTA结果

LCA-PA左侧

LCA-PA后壁

LCA-PA左后壁

LAD-PA后窦

LCA显示不清

LCA-PA左窦

LCA-PA右后壁

LCA-RPA

术中诊断结果

LCA-PA左窦

LCA-PA后壁

LCA-PA左后壁

LCA-PA后窦

LCA-PA
LCA-PA左窦

LCA-PA右前壁

LCA-RPA右前壁

首诊超声为首次发病时的超声诊断；复诊超声为临床确诊前最后的超声诊断。ALCAPA：左冠状动脉起源肺动脉；ASD：房间隔缺损；PFO：卵圆

孔未闭；CHD：冠状动脉粥样硬化性心脏病；EFE：心内膜弹性纤维增生症；CPF：冠状动脉-肺动脉瘘；LCA：左冠状动脉；PA：肺动脉；RPA：右肺动脉；

LAD：左前降支

表2 8例ALCAPA患者术前TTE检查详细结果

编号

1
2
3
4
5
6
7
8

LVEF（%）
62
61
65
61
59
69
61
72

LAD（mm）
30
21
37
25
22
28
22
37

LVEDD（mm）
48
41
51
33
36
43
35
52

RCA/AO
0.45
0.34
0.30
0.32
0.30
0.30
0.30
0.36

二尖瓣反流程度

微量

无

中至重度

中度

无

轻度

中度

重度

二尖瓣脱垂情况

无

无

前瓣

前瓣

无

无

无

前瓣

侧支血流建立情况

丰富

丰富

丰富

丰富

丰富

丰富

丰富

丰富

超声检出LCA开口位置

PA外侧

PA外侧

PA后侧

PA后侧

PA后侧

不确定

PA内侧

PA右侧

LVEF：左室射血分数；LAD：左房内径；LVEDD：左室舒张末期内径；RCA/AO：右冠状动脉与主动脉瓣环内径比值；LCA：左冠状动脉；PA：肺动脉
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三、手术情况及术后随访

1.手术情况：8例患者均经手术确诊为ALCAPA，
超声诊断与术中诊断一致者 7例。所有患者均行带

蒂 LCA再植术，1例加行二尖瓣成形术，1例行二尖瓣

成形术后超声随访意外发现 ALCAPA，再次行 LCA
再植术。

2.术后随访：术后随访 1个月~4年，中位随访时间

16个月，生存率 100%，LVEF均正常（1例失访）。7例
术后 3个月内TTE随访提示LVEF较术前升高［（67.1±
3.6）% vs.（63.4±3.8）%］，左房内径较术前缩小［（21.7±
3.9）mm vs.（26.4±5.3）mm］，左室舒张末期内径较术

前缩小［（33.0±6.1）mm vs.（41.0±6.3）mm］，二尖瓣反

流程度均较术前不同程度改善。术后复查超声示

LCA吻合口未见狭窄，3例肺动脉瓣上流速增快达

（282±50）m/s。
讨 论

ALCAPA又称为 Bland-White-Garland综合征，表

现为LCA主干或分支异常起源于肺动脉窦部或主干。

研究［2-3］表明，ALCAPA患者术前心功能受损是术后院

内死亡的最主要危险因素。术后患者心功能虽得以

改善，但异常 LCA供应的部分节段未能正常化，目前

ALCAPA诊断的延迟仍是临床难题。本研究 8例患者

首诊超声仅确诊 1例，且确诊周期为 4个月~10年。本

研究拟从临床到影像学角度探讨ALCAPA特点，旨在

为超声诊断提供思路，提高超声早期诊断率。

ALCAPA的临床表现因年龄而异。新生儿期因肺

动脉压力较高，肺动脉持续灌注 LCA，患儿多无临床

表现，出生后 1~2个月肺动脉压力下降，RCA是唯一

的冠状动脉血供来源，LCA逆灌肺动脉，导致心肌灌

注受损。心肌缺血程度与冠状动脉侧支循环建立时

间和程度相关，而侧支循环建立受机体对缺氧反应性

的影响。出生后 1~2个月部分患儿侧支循环尚未完全

建立，此时易出现呼吸道感染、心绞痛症状（病例 7），

表现为气促、烦躁不安、多汗、喂养困难，心电图提示

心肌缺血改变，随着侧支循环逐渐建立，心肌缺血可

有改善，则可无明显症状（同本研究其余患者表现一

致）。1岁左右侧支循环建立仍受限者可导致心肌缺

血加重、心力衰竭甚至死亡；而侧支循环丰富者有更

好的LCA灌注和更少的心肌缺血，表现为左室不同程

度扩大和功能障碍，以及左室扩大或乳头肌缺血导致

的二尖瓣反流，临床可以无症状（病例 1、6），或表现为

上呼吸道感染、发育欠佳、多汗（病例 2、4、5），或活动

后心前区不适（病例 3、8）。研究［4-5］认为心功能与临

床特征密切相关，但本研究病例左室收缩功能均正

常，临床症状较轻且缺乏特异性，可能与侧支血流丰

富，心肌缺血程度较轻有关。

常规超声检查很少观察冠状动脉，有时因肺气干

A：超声示室间隔可探及丰富的侧支血流形成（病例 2）；B：同图A患者，CDFI示LCA血流逆灌入肺动脉（箭头示）；C：同图A患者，超声示LCA起源于

肺动脉（箭头示）；D：同图A患者，频谱多普勒示分流处可探及以舒张期为主的连续性频谱图；E、F：心脏CTA二维及三维重建示LCA起源于肺动脉

（分别为病例1和病例3）。RV：右室；IVS：室间隔；LV：左室；PA：肺动脉；LCA：左冠状动脉；AO：主动脉；RCA：右冠状动脉

图1 ALCAPA患者TEE和CTA图

A B C

D E F
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扰，二维超声难以显示冠状动脉开口，即使二维超声

和彩色多普勒联合应用仍可能漏诊，因此发现多个容

易识别的超声征象有助于ALCAPA的诊断。Patel等［1］

提出超声诊断 ALCAPA的 7个主要和间接征象为：

LCA逆向血流、冠状动脉侧支血流、RCA内径增宽、肺

动脉内异常血流、二尖瓣关闭不全、左室功能不全、心

内膜弹力纤维增生。尤其在冠状动脉起源不清楚的

情况下，出现上述 5个征象即可高度怀疑 ALCAPA。
本研究 7例患者超声均观察到LCA起源于肺动脉而左

冠窦未探及 LCA开口这一直接征象，以及 3个间接征

象（RCA内径增宽、冠状动脉侧支血流、肺动脉内异常

血流），部分病例另可见 LCA逆向血流和二尖瓣关闭

不全，故 TEE直接诊断ALCAPA。本研究病例 6将粗

大的侧支血管误认为冠状动脉-右室瘘，肺动脉内异

常血流误认为冠状动脉-肺动脉瘘，分析原因，笔者认

为RCA内径增宽考虑右冠状动脉瘘可能性大。二者

最主要的鉴别点在于冠状动脉瘘 LCA开口位置正

常，但 LCA开口往往不易观察，若类似 LCA开口却未

见血流信号，考虑伪像；若显示逆行血流，则考虑

LCA开口不在左冠窦。其余鉴别点包括：冠状动脉

瘘在室间隔及心室游离壁无丰富的侧支血流显示，

冠状动脉瘘分流处流速较 ALCAPA高。另有学者［5］

提出，左室增大和二尖瓣反流是ALCAPA最易辨认的

超声征象，但极可能误诊为扩张性心肌病或二尖瓣关

闭不全，此时 RCA内径增宽和 RCA内径与主动脉瓣

环内径比值增大有助于鉴别，RCA与主动脉瓣环内

径比值>0.2则提示侧支循环丰富。侧支循环不丰富

的患者 RCA内径增宽程度不及侧支循环丰富患者，

此时乳头肌回声增强，左室壁节段运动异常（心尖、

前壁、侧壁）也为 ALCAPA的诊断提供有利线索。本

研究病例 8曾误诊为左室扩大、先天性二尖瓣脱垂，

二尖瓣成形术后复诊发现左室仍扩大、部分心内膜

回声增强、左室壁节段运动异常，怀疑冠状动脉病

变，经仔细扫查发现 RCA扩张，室间隔侧支血流丰

富，LCA逆向血流，进一步追踪发现肺动脉右侧的

LCA开口才明确诊断。

部分干扰因素可能造成ALCAPA的漏误诊，①解

剖方面：心包横窦表现为大动脉短轴 4点钟方向的条

形无回声区，直径类似LCA主干［6］，易将其误认为LCA
开口；当 LCA起源于肺动脉右后部或走行于主-肺动

脉间时，易将其误认为正常的 LCA。这可能是病例 5
和病例 6超声首诊误以为 LCA开口正常，诊断冠状动

脉-肺动脉瘘的原因。其鉴别点在于心包横窦无分支

且无血流信号；而ALCAPA患者的 LCA见逆向血流。

②生理方面：ALCAPA新生儿期肺动脉压力较高，无

LCA逆灌肺动脉现象，侧支循环尚未完全建立，RCA
内径无明显增宽［7］，这可能是病例 2在出生 10 d时超

声漏诊的原因。婴儿期发现左室增大、ST改变，排除

其他心脏缺陷后，应仔细观察LCA血流方向。③病理

方面：二尖瓣持续反流及慢性心肌缺血导致充血性心

力衰竭从而使肺动脉淤血性压力增高；LCA-肺动脉分

流处流速较低；分流处内径偏细；LCA开口于肺动脉

后壁或右后壁，致使逆灌肺动脉现象不明显或常规切

面不易探查，这可能是本研究病例超声首次漏诊原

因。④仪器方面：部分仪器对细小低速血流显示不满

意，降低速度标尺或加大彩色增益后彩色闪烁伪像较

重，增加了对 LCA走行和血流的观察难度，条件允许

时可尝试更换仪器观察。

综上所述，在考虑扩张性心肌病、冠状动脉-肺动

脉瘘、心内膜弹力纤维增生症之前，应注意排除

ALCAPA。为减少ALCAPA漏误诊，对于无明显诱因

左室扩大的婴儿均应常规检测冠状动脉开口及血流

方向，一旦发现病理性Q波或 ST-T改变，应高度怀疑

ALCAPA。对于大龄儿童或成人，如发现左室扩大，

RCA内径增宽，侧支循环丰富，均应重点扫查 LCA开

口、肺动脉内异常血流信号。
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·病例报道·

患者女，34岁，孕 2产 1。10年前因“继发性不孕，输卵管梗

阻”于外院行腹腔镜诊治术。现于我院生殖中心行体外受精-
胚胎移植术，移植 2枚胚胎；移植后 30 d见阴道出血，超声检查

提示：双绒双羊，两胚胎存活，符合孕 6+周。移植胚胎 3个月后

复查超声提示：宫腔内见 2个头臀长分别为 3.4 cm、3.5 cm初成

形胎儿回声，均见胎心搏动（图 1）。移植胚胎 4+4个月后复查超

声提示：两胎儿正常，符合孕 15+3周，子宫左后壁胎盘处见一大

小为 14.0 cm×11.0 cm×6.9 cm团块状稍高回声，边界尚清，内呈

水泡样改变（图 2）；双侧卵巢可见黄素化囊肿；超声诊断：双胎

之一部分性葡萄胎与胎儿共存（PHM-CF）可能。此时查孕妇血

清 β-hCG为 800 842 mU/ml。因孕妇要求终止妊娠，遂于超声

引导下行羊膜腔穿刺，并注射利凡诺引产。3 d后自阴道排出

两胎儿及水泡样组织，送病理检查结果提示：双胎妊娠合并

PHM-CF（图3）。羊水穿刺结果：葡萄胎染色体核型为三倍体。

讨论：随着辅助生殖技术的发展，葡萄胎与胎儿共存发病

率上升，其分为完全性葡萄胎与胎儿共存（CHM-CF）及 PHM-
CF两种类型［1］，二者为完全独立的两种疾病，在超声表现、遗传

基因、形成机制、预后及处理原则上均明显不同，后者临床更罕

见。超声是葡萄胎首选检查方法。CHM-CF由 2个卵子单独受

精，其一正常发育为活胎，另一因卵子因质量问题出现空卵受

精，早孕期超声诊断准确率较高；而 PHM-CF早期超声表现并

无特异性，诊断较困难，当其中一胎出现部分滋养细胞增生时，

超声可因发现水泡样的改变而确诊［2］。本例孕早期两次超声

检查均未发现异常，孕 15周时发现胎盘大面积水泡样改变，且

两胎儿外形正常，符合PHM-CF超声表现。CHM-CF中染色体

核型为二倍体，而 PHM-CF染色体核型多为三倍体，少数为二

倍体，或二倍体及三倍体嵌合体，此为二者鉴别要点［3］。本例

羊水穿刺染色体核型为三倍体，符合 PHM-CF诊断。CHM-CF
的另一正常胎儿预后良好，但约 75%孕妇在早中孕期可能由于

持续性阴道流血，或严重子痫前期于孕 20周前终止妊娠［4］；
PHM-CF常合并胎儿严重畸形、流产、宫内死胎等并发症，若染

色体核型为三倍体，应建议终止妊娠。综上所述，超声在葡萄

胎与胎儿共存的诊断中有重要价值，可为临床治疗方案选择和

预后判断提供依据。
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［中图法分类号］R445.1 ［文献标识码］B

图 1 孕 10周超声示宫腔内的 2个初成形胎儿

回声，均见胎心搏动

图 2 孕 15周超声示宫内一正常胎儿的胎盘呈

水泡样改变

图 3 病理示部分性葡萄胎绒毛间质水肿，中央

池形成，周围滋养细胞增生（HE染色，×100）
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