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成人左冠状动脉异常起源于肺动脉的手术疗效分析
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［摘要］：目的　 左冠状动脉异常起源于肺动脉（ＡＬＣＡＰＡ）临床发病率低，本研究旨在评价冠状动脉植入术在成人 ＡＬＣＡ⁃
ＰＡ 治疗中的应用。 方法　 自 ２００８ 年 ６ 月至 ２０１８ 年 ６ 月本院共收治 １０ 例成人 ＡＬＣＡＰＡ 并施行外科手术治疗。 手术年龄

１８～６２ 岁（中位年龄 ２３．５ 岁）。 女性 ２ 例，男性 ８ 例，常见症状为心慌、胸闷。 左心室射血分数平均（５３．３±７．５）％。 ３ 例为直接

冠状动脉植入术，７ 例异常冠状动脉开口远端应用肺动脉缝成管状植入主动脉；其中 １ 例二尖瓣重度反流同期施行二尖瓣成

形手术。 结果　 无手术死亡，１０ 例手术患者皆接受随访，平均随访时间为 １～９（６．６±３．６）年，无晚期死亡。 术后未见新发心肌

缺血，未发现吻合口狭窄，无再手术。 １０ 例手术患者术后左心室射血分数平均（５４．６±８．４）％，较术前有所改善，但无明显统计

学差异（ Ｐ ＞０．０５）。 所有患者心功能 ＮＹＨＡ 分级 Ｉ 级。 结论　 冠状动脉植入术为目前治疗 ＡＬＣＡＰＡ 常用手术，根据异常冠状

动脉连接于肺动脉位置，选择直接植入或管状植入建立两－冠状动脉系统，近远期疗效满意。
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ｃｏｒｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ ｔｏ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ，ＡＬＣＡＰＡ）为临床

少见的先天性心脏病，且左多见于右，其发病率甚

低，每 ３０ 万活婴中仅有 １ 例，在先天性心脏病中占

０．２５％ ～ ０．５％［１］，患该畸形的新生儿 ９０％在出生 １
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年内死亡［２］。 在患者度过婴儿的危险期后，死亡率

下降，但可出现乳头肌缺血和纤维化，表现为二尖瓣

关闭不全［３］。 成人 ＡＬＣＡＰＡ 患者的外科治疗经历

了漫长的发展［４］。 相继出现冠状动脉连接处结扎

联合冠状动脉旁路手术、经肺动脉内隧道（ Ｔａｋｅｕ⁃
ｃｈｉ）手术、冠状动脉植入术等［５］。 自 １９７２ 年 Ｔｉｎ⁃
ｇｅｌｓｔａｄ 首次报道了右冠状动脉异常连接到肺动脉的

冠状动脉植入术［６］，冠状动脉植入术已成为该疾病

的常用手术，包括直接植入和管状植入两种方式，并
可同期行二尖瓣成形术，降低了手术死亡率及术后
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并发症。 本研究旨在评价冠状动脉直接植入或管状

植入术在此畸形成人治疗中的疗效。

１　 资料与方法

１．１　 临床资料　 回顾本院 ２００８ 年 ６ 月至 ２０１８ 年 ６
月 １０ 例成人 ＡＬＣＡＰＡ。 该项研究通过本院医学伦

理委员会批准（伦理批准号 Ｋ２０２０－２８）。 手术年龄

１８～ ６２ 岁（中位年龄 ２３．５ 岁）。 女性 ２ 例，男性 ８
例，常见症状为心悸、胸闷。 ５ 例患者曾出现胸闷、
胸痛等心绞痛症状，２ 例因心悸入院，４ 例为体检发

现心脏杂音入院，见表 １。
１０ 例患者术前均行超声心动图检查，测量各心

腔大小、二尖瓣功能以及左心室射血分数等。 左心

室射血分数平均（５４．６±８．４）％。 二尖瓣重度反流 １
例，中度反流 １ 例，轻度反流 ３ 例。 虽然超声心动图

已成为此畸形的常用诊断方法［７］，但仍有 １ 例 ＡＬ⁃
ＣＡＰＡ 未能明确诊断，而且超声很难明确 ＡＬＣＡＰＡ
的具体位置。 术前所有患者均行导管造影或 ＣＴ 血

管造影确诊。 术中根据畸形的位置，选择施行直接

吻合或管状吻合［８］。 ＡＬＣＡＰＡ 异常冠状动脉开口包

括 ２ 例肺动脉右窦右侧，３ 例肺动脉右窦左侧，２ 例

前窦，１ 例肺动脉左窦，１ 例右窦与前窦交界处，１ 例

肺动脉干左侧。 其中 ３ 例为直接冠状动脉植入术，７
例异常冠状动脉远端应用肺动脉缝合成管状而后植

入主动脉，见表 １。
１．２　 手术方法　 胸部正中切口，在靠近无名动脉处

插入主动脉灌注管，直接插入上、下腔静脉的直角

管，经右肺上静脉插入左心减压管。 完全游离升主

动脉和两侧肺动脉，在靠近肺动脉干的两侧肺动脉

各套 １ 粗线。 分离肺动脉干根部，探查和寻找异常

连接冠状动脉以及其分支的心外膜走行。 在升主动

脉和肺动脉近端各插入一冷血心脏停搏液灌注管。
体外循环转流后立即收紧两侧肺动脉的套线，防止

冠状动脉窃血现象和促进心脏停搏液的心肌满意灌

注。 同时结扎和切断动脉导管未闭或韧带。 降温至

２８～３０℃，阻断主动脉，同时从主动脉和肺动脉灌注

冷血心脏停搏液。 心脏停搏后，施行以下各种手

术［９］。
３ 例施行冠状动脉直接吻合 （２ 例右窦右侧，１

例左窦）。 在窦－管连接处切开肺动脉（或横断肺动

脉）。 在异常开口四周肺动脉壁切下一 Ｕ 形钮扣

片，游离冠状动脉干便于吻合到主动脉壁切口不产

生张力。 在窦－管连接处横断主动脉，在主动脉窦

上部做一纵切口或 Ｕ 形缺口，将含有异常冠状动脉

开口的 Ｕ 形钮扣片嵌入主动脉切口或缺口，防止扭

曲。 应用 ７－０ 聚丙烯线将含有异常冠状动脉开口

的 Ｕ 形钮扣片吻合到主动脉壁缺口。 以后做主动

脉近远侧的端端吻合。 应用心包片修复肺动脉 Ｕ
形缺口，应用 ７－０ 聚丙烯线做肺动脉近远侧的端端

吻合。
在早期冠状动脉植入手术中，本中心主张将异

常连接的冠状动脉原位吻合于主动脉相应冠状窦。
为避免损伤主动脉窦结构，手术中横断主动脉以明

确主动脉左冠窦位置及结构后，将异常连接的左冠

状动脉开口及其周围肺动脉纽扣片吻合于左冠窦，１
例左冠状动脉异常连接于肺动脉右窦右侧患者应用

此法。 后期根据文献报道［９］，将异常冠状动脉开口

吻合于主动脉窦上方升主动脉相应位置，避免损伤

主动脉窦部，亦不用横断升主动脉，此法延续至今，
余患者皆应用此法。

表 １　 患者临床资料（ｎ＝ １０）

病例序号 年龄（岁） 性别 症状 二尖瓣反流 术前 ＥＦ 值（％） 手术方法 术后 ＥＦ 值（％）

１ １８ 女 心绞痛 无 ４０ 管状植入 ４２

２ ２８ 女 心悸 轻度 ５５ 直接植入 ５４

３ ２８ 男 心悸、呼吸困难 轻度 ６４ 管状植入 ６２

４ ２０ 男 胸闷 无 ５８ 直接植入 ５６

５ ２２ 男 胸闷 中度 ５６ 管状植入 ５４

６ ６２ 男 心`绞痛 重度 ５４ 管状植入＋ ＭＶＲ ５２

７ ３５ 男 呼吸困难 无 ４６ 直接植入 ４６

８ ２４ 男 呼吸困难 轻度 ４７ 管状植入 ４５

９ １９ 男 胸闷 无 ５８ 管状植入 ５６

１０ ２３ 男 无 无 ６８ 管状植入 ６６

　 注：ＭＶＲ．： 二尖瓣置换；ＥＦ：射血分数
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　 　 ７ 例 ＡＬＣＡＰＡ 施行冠状动脉管状吻合，其中包

括 ３ 例连接于肺动脉右窦左侧，２ 例前窦，１ 例右窦

与前窦交界处，１ 例肺动脉干左侧。 此类异常冠状动

脉开口离主动脉较远，则利用异常开口两端肺动脉

切成长方形，经 ７－０ 聚丙烯线缝合成不同长度的管

道，并与主动脉左侧切口吻合。 其中 １ 例 ＡＬＣＡＰＡ
前窦，由于其开口于 Ｖａｌｓａｌｖａ 窦内，无法在开口平面

横行切开，故在窦管连接处上方 １ ｃｍ 横断肺动脉，
后纵向切出异常开口及其周围肺动脉，缝合成管道

后与主动脉端侧吻合，肺动脉切口应用心包片修复。
１ 例术前二尖瓣重度反流同期行二尖瓣修复，１

例术前二尖瓣中度反流及 ３ 例二尖瓣轻度反流未行

修复（表 １）。 所有患者术后病情平稳，无严重并发

症，并于 ２４～４８ ｈ 内拔除气管插管。 术后心功能差

者，应用多巴胺和（或）多巴酚酊胺增强心肌收缩力

量。
１．３　 统计方法 　 所有患者资料来自于临床病例随

访期间的每年行体格检查、心电图及心脏彩超等检

查。 软件统计应用 ＳＰＳＳ １７．０ 完成，数据均以平均值

±标准差（􀭰ｘ±ｓ）或中位数表示，使用 Ｗｉｌｃｏｘｏｎ 符号秩

检验比较手术前后左心室射血分数，以 Ｐ ＜０．０５ 为有

统计学意义。

２　 结　 果

　 　 所有 １０ 例手术患者皆接受随访，无手术死亡，
平均随访时间为 １～９ 年（６．６±３．６）年。 术后无再手

术，无晚期死亡，未再出现胸闷、胸痛等心肌缺血症

状，心电图检测未见心肌缺血。 每年行心脏彩超监

测，可见冠状动脉前向血流通畅，肺动脉无狭窄；３ 例

患者二尖瓣轻度反流，无中度及重度反流，主动脉

瓣功能良好，与术前相比，术后左心室射血分数平

均（５３．３±７．５）％ ｖｓ．（５４．６±８．４）％，无明显差异（ Ｐ ＞
０．０５）。 所有患者心功能 ＮＹＨＡ 分级Ⅰ级。

３　 讨　 论

成人 ＡＬＣＡＰＡ 临床少见，多表现为胸闷、胸痛等

心肌缺血症状。 其病理生理学主要取决于肺动脉压

力下降的幅度、动脉导管闭合的时间和产生侧支循

环的进度。 在新生儿期后，在正常连接的冠状动脉

与异常连接的冠状动脉之间逐渐形成丰富的侧支循

环血管。 但异常冠状动脉起源于低压的肺动脉，侧
支循环血流到肺动脉，而不到高阻力的心肌血管，从
而产生冠状动脉至肺动脉的“窃血现象”，可引起心

肌缺血和猝死［１０］。
临床中成人 ＡＬＣＡＰＡ 无症状患者少见，本组病

例中，１０ 例中有 ７ 例主要以胸闷、气促等心肌缺血症

状为首发表现，余 ３ 例无明显症状；ＡＬＣＡＰＡ 的外科

治疗经过了长时间的发展，早期应用冠状动脉结扎

术的近期和远期效果不佳，往往合并心肌缺血和梗

死，已被临床弃用。 锁骨下动脉或内乳动脉与左冠

状动脉吻合等由于术后并发症多，在临床上也很少

应用，仅适合于在解剖上不能施行冠状动脉植入术

的病例［１，４］。
目前常用的手术方法有冠状动脉植入术和

Ｔａｋｅｕｃｈｉ 手术。 Ｔａｋｅｕｃｈｉ 手术后往往产生不同程度

瓣上肺动脉狭窄，少数病例合并严重肺动脉狭窄，仍
需再次进行肺动脉干补片扩大术［１１］。 由于动脉调

转术的冠状动脉植入技术成熟，冠状动脉植入术的

治疗效果愈来愈好，现已成为常用手术方法，可使心

肌得到满意的灌注，有助于心脏和二尖瓣功能的恢

复和改善。 Ｂａｃｋｅｒ 等［４］ 道 ２０ 例应用各种不同的手

术方法治疗，冠状动脉结扎 ９ 例，锁骨下动脉与冠状

动脉吻合 ５ 例，冠状动脉植入术 ３ 例，乳内动脉与冠

状动脉吻合、经 Ｔａｋｅｕｃｈｉ 和心脏移植各 １ 例；ＡＬＣＡ⁃
ＰＡ 结扎术于术后 ３ 周、２ 个月和 ９ 年各死亡 １ 例，而
双冠状动脉系统重建术和心脏移植后无死亡。

本中心主张一旦确诊，皆应行双冠状动脉系统

重建术，使心肌得到满意的灌注，有助于心脏功能的

恢复和改善。 Ｔｕｒｌｅｙ 等报道 １１ 例直接冠状动脉植入

术用于 ＡＬＣＡＰＡ 的任何部位，并取得满意的效果［９］。
然而，应用冠状动脉植入术治疗儿童和成人 ＡＬＣＡ⁃
ＰＡ 的报道较少［１２－１３］。 冠状动脉植入术是将异常连

接的左、右冠状动脉或左冠状动脉的分支植入升主

动脉。 在 ＡＬＣＡＰＡ 的病例中，遇有异常冠状动脉在

肺动脉内的开口离主动脉较远时，如异常冠状动脉

连接于肺动脉右窦，前窦以及肺动脉左窦等处，可用

肺动脉壁缝合成不同长度的管道与主动脉吻

合［９，１２］。 管状吻合可减少血管张力，保证冠状动脉

血流灌注并减少晚期吻合口狭窄。
在 ＡＬＣＡＰＡ，左冠状动脉通常直接连接于肺动

脉的右窦或前窦，较少连接于左窦［１４］，本中心主张

冠状动脉直接植入术只用于开口位于肺动脉右窦右

侧及肺动脉左窦的患者，而对于 ＡＬＣＡＰＡ 右窦左侧

及其他位置的患者也应用管状吻合。 因此，本组除 ３
例 ＡＬＣＡＰＡ 行冠状动脉直接植入术，其余 ６ 例患者

皆应用冠状动脉管状植入术矫治，手术效果满意。
对于二尖瓣关闭不全的处理，各家观点不尽相

同：部分观点认为一期修复时不处理二尖瓣关闭不

全，若重度二尖瓣关闭不全于术后无法减轻，应在术

后半年到 １ 年择期施行二尖瓣修复或置换手术［３］；
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而有些观点认为术中应常规处理二尖瓣关闭不

全［１５］。 Ａｌｅｘｉ － Ｍｅｓｋｉｓｈｖｉｌｉ 等［１６］ 报道自 １９８６ 年至

２０１０ 年共 ２７ 例婴幼儿 ＡＬＣＡＰＡ，全部病例应用冠状

动脉植入术，９ 例重度二尖瓣关闭不全行修复手

术。 随访 ３ 个月至 １７．５ 年，无早期和晚期死亡，所有

患儿心功能均改善。 笔者认为，术前因心脏和二尖

瓣环扩大而产生明显二尖瓣关闭不全者，可随着双

冠状动脉重建术后心脏缩小而二尖瓣关闭不全明显

减轻。 但是由于乳头肌纤维化延长或心内膜钙化延

伸至乳头肌或瓣膜，多产生重度二尖瓣关闭不全，往
往在双冠状动脉系统重建术后不能减轻，此类患者

应在冠状动脉植入术同期行二尖瓣修复或置换手

术，本中心 １０ 例手术患者中，３ 例重度二尖瓣关闭不

全患者冠状动脉植入术同期行二尖瓣修复，４ 例轻中

度二尖瓣关闭不全者未行二尖瓣修复，术后心脏彩

超随访，３ 例患者二尖瓣轻度关闭不全，余患者无二

尖瓣关闭不全。
本篇报道为临床资料的回顾性分析，随访病例

数有限，其临床疗效仍需进一步随访观察。 成人

ＡＬＣＡＰＡ 临床报道较少，直接植入或管状植入的冠

状动脉植入术为目前常用手术方式，适用于异常连

接到肺动脉的任何部位的 ＡＬＣＡＰＡ，以建立双冠状

动脉系统，充分灌注和滋养全部心肌，而极少有晚期

堵塞和狭窄的危险。
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ｄｉｏｔｈｏｒａｃ Ｓｕｒｇ， ２００２， ２２（４）： ５７６－５８１．

［１１］ Ｙａｋｕｔ Ｋ， Ｔｏｋｅｌ ＮＫ， Ｏｚｋａｎ Ｍ， ｅｔ ａｌ ． Ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ａｎｄ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ
ａｂｎｏｒｍａｌ ｌｅｆｔ ｃｏｒｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ ｏｒｉｇｉｎａｔｉｎｇ ｆｒｏｍ ｔｈｅ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ：
Ａ ｓｉｎｇｌｅ－ｃｅｎｔｅｒ ｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅ［Ｊ］ ． Ａｎａｔｏｌ Ｊ Ｃａｒｄｉｏｌ， ２０１９， ２２（６）：
３２５－３３１．

［１２］ Ｋｏｔｔａｙｉｌ ＢＰ， Ｊａｙａｋｕｍａｒ Ｋ， Ｄｈａｒａｎ ＢＳ， ｅｔ ａｌ ． Ａｎｏｍａｌｏｕｓ ｏｒｉｇｉｎ ｏｆ
ｌｅｆｔ ｃｏｒｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ ｆｒｏｍ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ ｉｎ ｏｌｄｅｒ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ａｎｄ ａ⁃
ｄｕｌｔｓ： ｄｉｒｅｃｔ ａｏｒｔｉｃ ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ［Ｊ］ ． Ａｎｎ Ｔｈｏｒａｃ Ｓｕｒｇ， ２０１１， ９１
（２）： ５４９－５５３．

［１３］ Ｒａｊｂａｎｓｈｉ ＢＧ， Ｂｕｒｋｈａｒｔ ＨＭ， Ｓｃｈａｆｆ ＨＶ， ｅｔ ａｌ ． Ｓｕｒｇｉｃａｌ ｓｔｒａｔｅ⁃
ｇｉｅｓ ｆｏｒ ａｎｏｍａｌｏｕｓ ｏｒｉｇｉｎ ｏｆ ｃｏｒｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ ｆｒｏｍ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ
ｉｎ ａｄｕｌｔｓ［Ｊ］ ． Ｊ Ｔｈｏｒａｃ Ｃａｒｄｉｏｖａｓｃ Ｓｕｒｇ， ２０１４， １４８（ １）： ２２０－

２２４．
［１４］ Ｓｍｉｔｈ Ａ， Ａｒｎｏｌｄ Ｒ， Ａｎｄｅｒｓｏｎ ＲＨ， ｅｔ ａｌ ． Ａｎｏｍａｌｏｕｓ ｏｒｉｇｉｎ ｏｆ ｔｈｅ

ｌｅｆｔ ｃｏｒｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ ｆｒｏｍ ｔｈｅ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｔｒｕｎｋ． ａｎａｔｏｍｉｃ ｆｉｎｄｉｎｇｓ ｉｎ
ｒｅｌａｔｉｏｎ ｔｏ ｐａｔｈｏｐｈｙｓｉｏｌｏｇｙ ａｎｄ ｓｕｒｇｉｃａｌ ｒｅｐａｉｒ［Ｊ］ ． Ｊ Ｔｈｏｒａｃ Ｃａｒｄ⁃
ｉｏｖａｓｃ Ｓｕｒｇ， １９８９， ９８（１）： １６－２４．

［１５］ Ａｌｓｏｕｆｉ Ｂ， Ｓａｌｌｅｈｕｄｄｉｎ Ａ， Ｂｕｌｂｕｌ Ｚ， ｅｔ ａｌ ． Ｓｕｒｇｉｃａｌ ｓｔｒａｔｅｇｙ ｔｏ ｅｓ⁃
ｔａｂｌｉｓｈ ａ ｄｕａｌ－ｃｏｒｏｎａｒｙ ｓｙｓｔｅｍ ｆｏｒ ｔｈｅ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ａｎｏｍａｌｏｕｓ
ｌｅｆｔ ｃｏｒｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ ｏｒｉｇｉｎ ｆｒｏｍ ｔｈｅ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ［Ｊ］ ． Ａｎｎ Ｔｈｏ⁃
ｒａｃ Ｓｕｒｇ， ２００８， ８６（１）： １７０－１７６．

［１６］ Ａｌｅｘｉ－Ｍｅｓｋｉｓｈｖｉｌｉ Ｖ， Ｎａｓｓｅｒｉ ＢＡ， Ｎｏｒｄｍｅｙｅｒ Ｓ， ｅｔ ａｌ ． Ｒｅｐａｉｒ ｏｆ
ａｎｏｍａｌｏｕｓ ｏｒｉｇｉｎ ｏｆ ｔｈｅ ｌｅｆｔ ｃｏｒｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ ｆｒｏｍ ｔｈｅ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ａｒ⁃
ｔｅｒｙ ｉｎ ｉｎｆａｎｔｓ ａｎｄ ｃｈｉｌｄｒｅｎ［Ｊ］ ． Ｊ Ｔｈｏｒａｃ Ｃａｒｄｉｏｖａｓｃ Ｓｕｒｇ， ２０１１，
１４２（４）： ８６８－８７４．

（收稿日期：２０２０－０７－１３）　 　
（修订日期：２０２０－０８－１２）　 　

０２２ 中国体外循环杂志 ２０２１ 年 ０８ 月 ２８ 日第 １９ 卷第 ４ 期 Ｃｈｉｎ Ｊ ＥＣＣ Ｖｏｌ．１９ Ｎｏ．４ Ａｕｇｕｓｔ ２８， ２０２１


