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·专家笔谈·

左冠状动脉异常起源于肺动脉的外科治疗

张海波

　　在先天性心脏病（以下简称“先心病”）中，冠状
动脉畸形的发生率并不高，可以大致分为先天性和

获得性两方面。先天性冠状动脉畸形主要包括：冠

状动脉起源异常（如左冠状动脉异常起源于肺动

脉，一侧冠状动脉主动脉异常起源等）和先天性冠

状动脉瘘。而获得性冠状动脉畸形多见于先心病术

后继发冠状动脉狭窄或梗阻，如大动脉转位术、主动

脉根部置换术等，部分川崎病患儿也可出现冠状动

脉瘤样扩张。对于婴幼儿而言，由于冠状动脉直径

小、解剖变异大，冠脉移植手术操作难度非常高，术

中需仔细探查冠状动脉开口和走向，从而决定相应

的手术策略与技巧。尤其对于新生儿及低年龄、低

体重患儿，一旦发生冠脉损伤将是致命的。本文将

重点探讨左冠状动脉异常起源于肺动脉（ａｎｏｍａｌｏｕｓ
ｏｒｉｇｉｎｏｆｔｈｅｌｅｆｔｃｏｒｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙｆｒｏｍｔｈｅｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒ
ｔｅｒｙ，ＡＬＣＡＰＡ）的研究热点及外科治疗进展。

一、概述

早在１９３３年，ＥｄｗａｒｄＢｌａｎｄ、ＰａｕｌＤｕｄｌｅｙＷｈｉｔｅ
和ＪｏｓｅｐｈＧａｒｌａｎｄ［１］首先发现并描述了 ＡＬＣＡＰＡ，也
被称为ＢｌａｎｄＷｈｉｔｅＧａｒｌａｎｄ综合征，该病的发生率
极低，仅占先心病总数的０．２５％ ～０．５％。虽然该
疾病不是动脉导管依赖型先心病，但当动脉导管关

闭后，其死亡率会大大增加，１岁以内患儿死亡率可
高达９０％以上。

患儿出生后由于肺循环阻力较高，肺动脉内非

氧合血流入左冠状动脉（ｌｅｆｔｃｏｒｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙ，ＬＣＡ），
从而导致心肌缺氧。随着肺循环阻力下降，ＬＣＡ的
灌注压也下降，心肌的有效灌注取决于右冠状动脉

和左右冠状动脉之间的交通支。正常起源的右冠状

动脉和异常起源的 ＬＣＡ之间逐渐形成的侧支循环
血管将决定患儿心肌缺血、左心衰竭的程度以及症

状出现的时间。如果侧支血管不丰富，心肌将长期

缺血缺氧，引起左心室收缩功能下降，左心室呈球样

扩张。左心室和二尖瓣环扩大以及乳头肌缺血，进

一步引起二尖瓣关闭不全，导致重度二尖瓣反流。

患儿可在出生后不同时间出现临床表现。时间

越早，说明症状越严重，心肌缺血的程度越重，有些

患儿甚至在新生儿期就因为严重心功能不全而就

诊。也有部分患儿可在学龄期因活动量增加而出现

临床表现，此类患儿由于侧支血管丰富，早期可以完

全不被发现。因此，根据症状出现时间的不同，ＡＬ
ＣＡＰＡ通常被分为婴儿型和儿童型两种类型。婴儿
型患者左心功能不全出现时间早，程度重，术后监护

难度、死亡率都明显高于儿童型患者。而儿童型患

者术前心功能可接近正常值或略低于正常值下限。

ＡＬＣＡＰＡ的主要病理改变即 ＬＣＡ异常起源于
肺动脉，它可以起源于肺动脉干的任何部位或者其

近端分支，最常见起源于肺动脉的左后侧窦，其次为

右后侧窦。也可起源于肺动脉干后壁、右肺动脉开

口后壁等。最少见为肺动脉干前壁。国际上通常按

肺动脉三叶瓣分为１号窦、２号窦及Ｎｏｎｆａｃｉｎｇ窦的
方法进行分类。ＬＣＡ的开口位置对于手术方式的
选择有一定参考价值。

二、手术方式的选择

目前，ＡＬＣＡＰＡ的手术方式主要采用冠状动脉
移植的方法，冠状动脉搭桥、结扎以及 Ｔａｋｅｕｃｈｉ的
移植方法已经很少被采用［２，３］。而冠状动脉移植也

包括了直接移植、ＦｌａｐｔｏＦｌａｐ方法以及肺动脉壁卷
管（ＴｕｂｕｌａｒＥｘｔｅｎｓｉｏｎ）方法［４，５］。不同手术方式的选

择主要取决于ＬＣＡ的开口位置及术者的选择偏好。
原则上ＬＣＡ的开口位置越靠近主动脉侧，直接移植
的可能性越大。但无论选择何种手术方式，其根本

目的是为了确保术后冠状动脉血流通畅，尽可能避

免术后再狭窄的发生。

随着大动脉转位术的广泛应用，冠状动脉直接

移植已是较成熟的手术方式［６］。直接移植的方法

操作相对简单，能最大程度保护 ＬＣＡ。但如果 ＬＣＡ
起源于肺动脉的左后方时，直接移植容易引起 ＬＣＡ
的牵拉，术后出现冠状动脉狭窄的概率会提高。而

ＦｌａｐｔｏＦｌａｐ的方法则利用部分主动脉壁与移植的
肺动脉壁做吻合，此种手术方式能减小吻合口的张

力，避免过度牵拉、扭转引起冠脉狭窄。而 Ｔｕｂｕｌａｒ
Ｅｘｔｅｎｓｉｏｎ的方法适用于ＬＣＡ开口离主动脉较远时，
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如ＬＣＡ起源于主肺动脉的左侧壁。目前国际上尚
没有关于这３种手术方式术后死亡率及冠脉再狭窄
发生率的比较，也没有区分３种手术方式的严格适
应证及禁忌证。各中心的报道更多依赖于术者的选

择，有学者甚至认为冠状动脉直接移植可以用于任

何类型的ＡＬＣＡＰＡ患儿。
我们统计了自２００５年以来上海儿童医学中心

开展的 ＡＬＣＡＰＡ手术，其中 ＦｌａｐｔｏＦｌａｐ的方法占
５０％，其余两种方法各占２５％。比较了三组患儿手
术时间、术后监护、死亡率及再狭窄发生率等指标，

均无明显统计学意义。我们猜测，统计结果可能与

术者对于不同 ＬＣＡ开口位置的手术方式有一定选
择偏倚有关。虽然没有循证医学证据支持哪种手术

方式更具优势，但我们根据自己的临床经验认为，运

用部分主动脉壁与肺动脉壁做吻合（ＦｌａｐｔｏＦｌａｐ）
的方式更具有广泛的运用前景，对于ＬＣＡ开口位置
无特殊要求，且能减少冠状动脉开口处的张力，对冠

状动脉牵拉较小，相对而言更安全。

三、二尖瓣反流的处理

二尖瓣反流是否需同期处理也是 ＡＬＣＡＰＡ的
讨论重点。绝大多数 ＡＬＣＡＰＡ患儿二尖瓣反流是
由于左心室球样扩张及乳头肌长期缺血引起二尖瓣

瓣环扩大导致的继发性改变，属于功能性二尖瓣反

流。也有少部分患儿因先天性二尖瓣裂缺导致器质

性二尖瓣反流。毫无疑问，器质性二尖瓣反流需同

期行二尖瓣整形术，但对于功能性二尖瓣反流是否

需同期处理，不同学者却持不同意见。

部分学者认为当异位起源的 ＬＣＡ被解剖纠治
后，二尖瓣反流会随着左心功能的恢复而自行改善，

无需同期行二尖瓣环缩术［７］。也有学者认为，左心

功能恢复是个缓慢过程，术后早期可能仍存有不同

程度的二尖瓣反流，这不利于术后心功能恢

复［６，８，９］。有学者报道了部分患儿因术后早期二尖

瓣中重度反流而再次手术的案例。尤其对于年龄较

大的患儿而言，二尖瓣的继发性改变可能不可逆。

他们认为对于合并中重度以上二尖瓣反流者需同期

行二尖瓣环缩术。由于目前研究都局限于单中心报

道，且样本量小，尚没有前瞻性的多中心研究提供强

有力的临床依据来支持任何一种观点。

根据我们的临床经验，我们更支持后者。主要

因为同期行二尖瓣环缩术能有效减少术后二尖瓣反

流，有利于术后早期心功能恢复，且二尖瓣环缩术并

不会显著增加体外循环时间。但值得注意的是，应

避免追求术中尽可能降低二尖瓣反流程度而导致的

过度环缩，引起术后二尖瓣狭窄。因此，无论患儿年

龄大小以及术前心功能情况，对于合并有中重度以

上二尖瓣反流者，我们均推荐同期行二尖瓣环缩术。

在我们随访的８０例患儿中，所有同期行二尖瓣环缩
的患儿术后均未出现二尖瓣反流程度加重。有１例
同期未行二尖瓣环缩的患儿术后６个月因二尖瓣出
现重度反流而再次行二尖瓣环缩术。

四、心室辅助装置的使用

近些年来，随着心室辅助装置的使用及冠脉移

植手术技巧的不断成熟，术后死亡率较早前已明显

下降，从 １０％ ～１５％已降至 ０％ ～５％左右［１０－１２］。

且死亡往往发生在术后早期，因重度心功能不全出

现低心排、室性心律失常而死亡，较少有文献报道患

儿出现远期死亡。目前，我院常规在术中对 ＡＬＣＡ
ＰＡ患儿备用心室辅助装置，尤其以左心辅助装置
（ｌｅｆｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒａｓｓｉｓｔａｎｔｄｅｖｉｃｅ，ＬＶＡＤ）为首选治疗
手段。一旦发现患儿术中难以撤离体外循环，立即

予以ＬＶＡＤ置入。如果术后早期即发现患儿尿少、
严重低心排、恶性心律失常、使用大剂量血管活性药

物仍难以维持血压，我们也在第一时间安排 ＬＶＡＤ
置入。ＬＶＡＤ能有效促进左心功能恢复，降低 ＡＬ
ＣＡＰＡ的死亡率。ＤｅｌＮｉｄｏ［１３］报道了３１例ＡＬＣＡＰＡ
患者中有７例接受ＬＶＡＤ安置，其中５例存活。Ｃｏ
ｃｈｒａｎｅ［１４］也报道了该中心 ＬＶＡＤ辅助成功率为
９１％。上海儿童医学中心近年来有 ７例 ＡＬＣＡＰＡ
安置ＬＶＡＤ，其中２例术中安置，５例术后１ｄ安置。
辅助时间约３～６ｄ，其中１例因术后出现多器官功
能衰竭死亡，其余均存活，辅助成功率达８５％左右。
我们认为，心室辅助装置应用的关键在于早期及时

干预，干预时间越晚，辅助成功率也随之降低。

ＡＬＣＡＰＡ手术难度大，术后监护要求高，是国内
外研究的热点。ＡＬＣＡＰＡ手术是对心外科医生、麻
醉、体外循环、术后监护团队的综合考量。虽然单中

心报道已取得较满意的治疗结果，但仍需要通过多

中心前瞻性研究来为 ＡＬＣＡＰＡ诊疗提供更为科学
的临床依据。
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