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先天性心脏病外科治疗中国专家共识（十二）：

先天性冠状动脉异常
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1. 四川大学华西医院 心脏大血管外科（成都  610041）
2. 中国医学科学院 北京协和医学院 国家心血管病中心 阜外医院 小儿外科中心（北京  100037）

【摘要】   先天性冠状动脉异常是多种不同冠状动脉先天解剖畸形的统称。严重的先天性冠状动脉异常可导

致心脏收缩功能下降、心肌梗死，甚至猝死。因此，充分了解其临床特点对先天性心脏病外科医生制定合理治疗

策略至关重要。我们参考目前循证资料并结合中国国内专家的意见，针对冠状动脉异常主动脉起源、冠状动脉异

常起源于肺动脉以及冠状动脉瘘等具有重大临床意义的先天性冠状动脉异常问题制定了本共识。
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【Abstract】 Congenital coronary artery anomalies include various congenital anatomic anomalies of coronary
artery. Severe congenital coronary artery anomalies usually result in ventricular dysfunction, myocardium ischemia, and
even sudden death. Hence, understanding the coronary artery anomalies is critically important for the related surgeons to
make reasonable strategies. This consensus is based on current literature and opinions of Chinese experts. And we mainly
discuss the anatomy, clinical manifestation, diagnosis and treatment of important congenital coronary artery anomalies in
clinics including anomalous aortic origin of a coronary artery, anomalous origin of the coronary artery from the
pulmonary artery and coronary fistula.
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先天性冠状动脉异常是多种不同冠状动脉先

天畸形的统称，广义上的先天性冠状动脉异常可以

包括冠状动脉的起源、走行、形态、终点等的异常

（表 1），在人群中并不少见，约占 1%～5%[1-2]。

本共识仅讨论具有重大临床意义的几类畸形，

包括冠状动脉异常主动脉起源（anomalous aortic
origin of a coronary artery，AAOCA）、冠状动脉异

常起源于肺动脉（anomalous origin of the coronary
artery from the pulmonary artery，ACAPA）、冠状动

脉瘘等。这些畸形可以孤立存在，也常见于其它的

先天性心脏病中，如室间隔完整的肺动脉闭锁/重
度狭窄、完全性大动脉转位、左心发育不良综合

征、法洛四联症等。本共识仅讨论以单纯冠状动脉

异常为主的畸形，此外，小儿先天性心脏病术后的

冠状动脉并发症也是小儿心脏外科经常面对的问

题，故在此处一并讨论。

1    证据与方法

共识采用的推荐级别：Ⅰ类：已证实和/或一

致公认有效，专家组有统一认识；Ⅱa 类：有关证

据/观点倾向于有用或有效，应用这些操作或治疗

是合理的，专家组有小争议；Ⅱb 类：有关证据/观
点尚不能被充分证明有用或有效，但可以考虑使
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用，专家组有一定争议；Ⅲ类：已证实和/或公认

无用或无效，不推荐使用。

A：数据来源于多中心随机对照试验或 Meta
分析或大型注册数据库；B：数据来源于单个随机

对照试验或非随机研究；C：数据仅来源于专家共

识或病例报告。

2    冠状动脉异常主动脉起源

2.1    定义和分型

AAOCA 较为罕见，在冠状动脉造影中的检出

率约 0.44%，尸检中约 0.17%，该畸形是运动员和军

人猝死的首要病因之一。AAOCA 按照异常冠状动

脉的起源位置，可以分为左冠状动脉异常起源于右

冠窦（anomalous left coronary artery，ALCA）、右冠

状动脉异常起源于左冠窦（ a n o m a l o u s  r i g h t
coronary artery，ARCA）。ALCA 与 ARCA 的发病

率之比大约为  1∶6。单支冠状动脉异常起源于

“无冠窦”极其罕见，仅有少量个案报道，在此不

专门讨论。

AAOCA 可分为 5 种走行路径：大动脉间型、

肺动脉下型（圆锥内或室间隔内）、肺动脉前型、主

动脉后型、心脏后型[3]。AAOCA 造成冠状动脉血流

障碍的原因是：冠状动脉起始段与主动脉壁呈切

线或锐角，开口狭长；剧烈运动后扩张的主动脉和

肺动脉挤压近段冠状动脉，以及主动脉壁牵张，造

成管腔开口进一步变窄（裂隙样开口），导致心肌

缺血；部分冠状动脉起始段于壁内走行，管腔出现

变形狭窄。其中，大动脉间型的 AAOCA 最常出现

上述情况，其它 4 种走行类型的 AAOCA 极少有发

生猝死的报道。

2.2    临床表现

AAOCA 患者可能长期无症状，存在冠状动脉

缺血者出现的症状包括劳累或剧烈运动后的胸痛、

晕厥。多达 38%～66% 的 AAOCA 患者猝死前从未

出现过相关症状 [3]。大动脉间走行的 AAOCA 中，

ALCA 的猝死发生率高于 ARCA，约为 1.8～4.7 倍[3]。

2.3    诊断学检查

2.3.1    心电图　怀疑 AAOCA 患者应常规行 12 导
联心电图，筛查心肌缺血证据。高度怀疑时可采用

运动负荷心电图。

2.3.2    超声心动图　超声心动图可以用于冠状动脉

异常的初始筛查，优势在于快速和无创，并有助于

评估心功能和其它合并畸形。推荐在胸骨旁主动

脉根部短轴切面使用二维和彩色多普勒显示左、右

冠状动脉的起源和近段走行，向上探查至升主动脉

近端，并通过胸骨旁长轴探查主动脉、肺动脉间有

无冠状动脉走行。超声心动图对分辨壁内走行的

冠状动脉段有较高的准确性，高于 CT 和造影 [ 4 ]。

年轻患者进行心脏相关的体检时，超声筛查应着重

对冠状动脉起源和走行进行显示。经食管超声对

于本病的诊断极有帮助，通过短轴切面观察冠状动

脉走行，并通过彩色多普勒辨别有无显示冠状动脉

狭窄。

2.3.3    冠状动脉 CT 造影　冠状动脉 CT 造影是

AAOCA 最重要的检查手段，可以完整展示冠状动

脉的起始、走行、角度、狭窄，以及与大动脉、心肌

的关系，在绝大多数情况下足以确诊。然而 CT 在
分辨冠状动脉起始段壁内走行时不一定清楚，尤其

是对于低龄患者，需要与超声心动图相互补充。

2.3.4    冠状动脉造影　在 AAOCA 中，由于冠状动

脉开口变异，冠状动脉造影有一定的失败率和漏诊

表 1    先天性冠状动脉异常分类

分类 亚分类 起源和走行部位

冠状动脉起源

　和走行异常

冠状动脉开口异常 高开口

交界开口

冠状动脉异常主动脉

　起源

大动脉间

肺动脉下（圆锥内

　或室间隔内）

肺动脉前

主动脉后

心脏后

冠状动脉异常起源于

　肺动脉

左冠状动脉异常起

　源于肺动脉

右冠状动脉异常起

　源于肺动脉

回旋支异常起源于

　肺动脉

左、右冠状动脉异

　常起源于肺动脉

单支冠状动脉畸形

多发冠状动脉开口

冠状动脉起源于无冠窦

多发冠状动脉

固有的冠状动脉

　解剖异常

先天性冠状动脉闭锁

先天性冠状动脉开口狭窄

冠状动脉扩张/冠状

　动脉瘤

冠状动脉心肌桥

冠状动脉连通

　异常

先天性冠状动脉瘘

冠状动脉终止于心脏以外

　的组织、脏器
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率。作为二维图像，冠状动脉造影不能很好地显示

壁内走行。在具备超声和冠状动脉 CT 的条件下，

冠状动脉造影一般不作为 AAOCA 的首选检查手段。

2.4    手术适应证及手术时机

AAOCA 的手术适应证和时机尚有争议，尤其

是对于无明显症状的患者。本共识认为以下情况

应尽早外科手术治疗：（ 1）大动脉间走行的

ALCA（ⅠB）；（2）大动脉间走行的 ARCA，伴冠状

动 脉 缺 血 证 据 （ Ⅰ B ） ； （ 3 ） 伴 壁 内 走 行 的

AAOCA（ⅠB）；（4）AAOCA 存在晕厥、心绞痛等

缺血症状者（ⅠB）。
其它解剖类型，如不合并冠状动脉狭窄，未出

现缺血情况建议终身随访，如出现缺血症状则考虑

干预。

2.5    手术方法

AAOCA 具体手术方式的选择取决于冠状动脉

形态和开口的位置。可经主动脉根部切开探查冠

状动脉开口，进一步确认解剖类型、是否存在壁内

走行、壁内段与窦管交界部的关系。绝大多数情况

下不需要进行冠状动脉旁路移植。

2.5.1    冠状动脉去顶术　对于 AAOCA 壁内走行于

窦管交界以上或附近时，适合采用冠状动脉去顶

术，将壁内走行的主干从主动脉内剪开，目的是尽

可能解除壁内段的狭窄，使该冠状动脉开口于正确

的主动脉窦内（ⅠB）。
2.5.2    冠状动脉开孔术　部分患者 AAOCA 壁内走

行位置较低，且冠状动脉壁内段位于窦管交界以

下，行去顶术可能损伤主动脉瓣交界连合。因此，

对于该类型的患者可在主动脉窦内侧和冠状动脉

管腔间开孔，保证冠状动脉前向血流，也避免损伤

主动脉瓣（ⅠB）。
2.5.3    肺动脉干移位　将肺动脉干切断，吻合至左

肺动脉远端，可使肺动脉干移向左侧。必要时可使

用 LeCompte 操作。这样可以确保肺动脉干与升主

动脉间产生足够的距离，避免对主动脉和肺动脉之

间走行的冠状动脉段的挤压。该方法可作为无壁

内走行的 AAOCA 的治疗术式，也可以作为去顶术

和开孔术的补充（ⅠB）。
2.5.4    其它术式　考虑到桥血管远期的通畅性，冠

状动脉旁路移植不作为此类患者的优先术式（ⅡB）。
2.6    预后

AAOCA 经手术治疗预后好，97% 患者术后症

状消失，心源性死亡率<1%[5-6]。

2.7    随访

AAOCA 患者术后常规随访，复查心电图和超

声心动图检查，如果显示冠状动脉血流良好，无缺

血表现，可逐步恢复正常的体育运动。未行手术的

AAOCA 患者应终身随访，包括关注心肌缺血的相

关症状，并定期行心电图和超声心动图检查。所有

ALCA 类型的患者即便不进行手术治疗，也应避免

参加竞技运动（ⅠB）。

3    冠状动脉异常起源于肺动脉

3.1    定义和分型

ACAPA 是指左冠状动脉或右冠状动脉及其主

要分支起源于肺动脉主干或分支肺动脉近端。临

床上以左冠状动脉或其分支异常起源于肺动脉最

多见（anomalous origin of the left coronary artery
from the pulmonary artery，ALCAPA），又称 Bland-
White-Garland 综合征，约占 90%[7-8]。右冠状动脉异

常起源于肺动脉（anomalous origin of the right
coronary  ar tery  f rom the  pulmonary  ar tery，
ARCAPA）相对少见，文献多为病例报告，人群发

病率约为 0.002%[9]，双冠状动脉均起源于肺动脉临

床极其罕见，大多因心肌缺血，出生后即死亡。

ALCAPA 可分为婴儿型和成人型。婴儿型

ALCAPA 发病早，在新生儿期，由于肺动脉的高压

力可以维持冠状动脉灌注，患者可无心肌缺血的表

现。出生 6～8 周后，随着肺动脉阻力逐渐下降到

正常水平，肺动脉压力不足以灌注心肌，此时如果

没有足够的侧枝循环形成，将导致心肌缺血和梗

死，早期表现为气促、喘鸣、喂养困难等，患者活动

或者喂养后易出现面色苍白、多汗，严重者可出现

短暂晕厥[10]。如不治疗，90% 患儿在 1 岁内死亡。

婴儿型 ALCAPA 因心脏长大、收缩功能下降，易被

误诊为心肌病。成人型 ALCAPA 往往偶有胸闷、

气促、胸痛等不典型表现，主要原因为左、右冠状

动脉之间存在大量代偿侧枝，可存活至成年，但仍

存在不同程度心肌缺血，80%～90% 患者存在猝死

风险[11-13]。ALCAPA 大多单独存在，少数患者合并

其它心脏畸形，如室间隔缺损、法洛四联症、主-肺

动脉窗等。近年来随着心脏超声诊断及外科技术

进步，ALCAPA 死亡率已下降至较低水平[14]。

A R C A P A  和  A L C A P A  的发病比例约为

1∶10。在婴儿期症状不明显，大多数到老年才出

现心肌缺血症状，少数患者猝死。本共识基于

ALCAPA 进行讨论。

3.2    诊断学检查

3.2.1    心电图　心电图显示病理性 Q 波和 S-T 段
抬高，左心室高电压提示左心室肥厚。
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3.2.2    超声心动图　对于婴幼儿不明原因左心室显

著扩大、收缩功能降低、二尖瓣反流等，应常规筛

查冠状动脉起源。二维超声心动图常可见冠状动

脉明显增粗，ACAPA，左心室明显增大和活动减

弱，左心室舒张末期容积明显增加。彩色多普勒可

见成人型 ALCAPA，冠状动脉之间粗大丰富侧枝，

异位冠状动脉内逆向血流，冠状动脉至肺动脉的异

常血流，二尖瓣反流，部分成人型 ALCAPA 患者超

声心动图检查左心室整体射血分数可以正常，但存

在节段性的运动异常。部分患者的异位冠状动脉

开口未开口于肺动脉窦内，而是位于肺动脉干，更

容易被漏诊。

3.2.3    冠状动脉 CT 造影　冠状动脉 CT 造影是诊

断 ALCAPA 的重要方法，可以明确冠状动脉走行、

直径及侧枝情况。对于超声心动图无法排除

ALCAPA 的情况，建议加做 CT。

3.2.4    心导管和造影　如果超声心动图和 CT 不能

明确诊断，可以考虑心导管和造影。通常选择于主

动脉根部或者对侧冠状动脉注射造影剂。同期评

估左心室舒张末期压力和肺毛细血管楔压等。

3.2.5    心脏磁共振　对于就诊年龄偏大的儿童或成

人，可采用心脏磁共振扫描精确测定心室功能，并

且显示心肌灌注情况和心肌纤维化程度，评估存活

心肌的范围。

3.2.6    正电子发射断层成像检查　正电子发射断层

成像（PET）检查可以辅助了解心肌存活情况，对于

左心功能差、左心室射血分数值低的婴儿型患者尤

为重要，如术前超声结果显示左心室射血分数<30%
的患儿，可行 PET 检查。

3.3    手术指征和手术时机

ALCAPA 一经确诊，原则上均应尽早手术，重

建冠状动脉，恢复双冠状动脉循环。

3.4    手术方式

根据具体的冠状动脉与肺动脉解剖，选择合适

的手术方式。手术方式包括异位冠状动脉结扎、肺

动脉内隧道术、大隐静脉和乳内动脉搭桥手术、左

锁骨下动脉翻转吻合术、肺动脉内隧道术、冠状动

脉移植重建术等。目前常用的是冠状动脉移植，此

外肺动脉内隧道术也有一定应用。

3.4.1    冠状动脉移植　对于开口位于肺动脉右侧壁

或者后侧壁，或能够充分游离的左侧壁起源的情

况，可直接行冠状动脉移植，多采用 6-0 或 7-0 聚丙

烯缝线（普理灵 Everpoint 缝线）；对于异常冠状动

脉预期吻合后张力较大的，可利用肺动脉壁或心包

延长重建冠状动脉，吻合至主动脉根部。绝大部分

ALCAPA 患者都可采用冠状动脉移植治疗（ⅠB）。

3.4.2    肺动脉内隧道术（Takeuchi 手术）　对于少

部分成人型患者，异常冠状动脉开口于肺动脉左

侧，且侧枝丰富，行冠状动脉移植较为困难，也可

使用自体的肺动脉壁组织建立内隧道。远期存在

肺动脉狭窄、板障狭窄、板障漏等并发症的风险

（ⅡB）。
3.4.3    二尖瓣反流处置　对于合并二尖瓣反流的

A L C A P A  患者，是否同期处理二尖瓣仍有争

议[15]。婴儿型 ALCAPA 合并二尖瓣反流一般无需

同期处理，绝大多数的二尖瓣反流随着 ALCAPA
矫治后会显著减少[16]。术后左心室功能改善后仍存

在二尖瓣反流的患者，根据其程度，酌情处理；对

于成人型 ALCAPA 合并中度及以上二尖瓣反流，

目前认为同期需要外科手术干预，该型二尖瓣反流

大多可通过二尖瓣成形予以修复[17-18]（ⅠB）。
3.4.4    室壁瘤　对于合并室壁瘤的 ACAPA 患者，

一般同期处理室壁瘤（ⅠB）。
3.4.5    心肌保护　ALCAPA 术中心肌保护尤为重

要。一般于转流前安置好左心房引流管，有效的左

心室减压可避免心肌细胞缺血性改变；主动脉根

部和肺动脉干同时阻断灌注心肌保护液，使得左、

右冠状动脉均得到灌注，可以取得更好的心肌保护

效果。必要时还可以术中适时经主动脉根部及左

冠状动脉“纽扣”再次灌注（ⅠB）。
3.5    围术期处理和并发症

3.5.1    低心排血量综合征　主要原因可能是术前左

心室功能低下，其次为心肌缺血时间长、心肌保护

不良等。如术前左心室射血分数<30%，术中应备

体外膜肺氧合（ECMO）。

3.5.2    二尖瓣反流　多数患者在恢复双冠状动脉循

环后，二尖瓣反流程度会较术前减轻；对于术后持

续的中到重度二尖瓣反流，需要进一步外科干预。

3.5.3    冠状动脉扭曲或狭窄　如有明显心肌缺血表

现，应行冠状动脉 CT 或导管造影，如果存在冠状

动脉扭转狭窄等情况，需再次手术。

3.5.4    顽固性室性心律失常　如果出现术中顽固性

的室性心律失常，需要考虑冠状动脉开口是否通

畅，确认冠状动脉通畅的情况下考虑 ECMO 辅助。

3.6    预后

近年来随着围术期诊疗技术的进步，ALCAPA
总体手术死亡率已降至 0%～2.5%。影响患者预后

的主要危险因素为术前左心室功能降低，术前合并

二尖瓣中量以上反流[15]。婴儿型中，早期手术者比

大龄儿童远期的二尖瓣功能和心功能更好，表明了
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早期诊断、早期治疗对改善预后的重要性[16]。

4    先天性冠状动脉瘘

4.1    定义和分型

先天性冠状动脉瘘是指冠状动脉与心腔或其

它血管的异常交通。先天性冠状动脉瘘较为罕见，

约占所有先天性心脏病的 0.3%。近 90% 的冠状动

脉瘘为单发。冠状动脉瘘可以起源于各支冠状动

脉，其中起自右冠状动脉最多见，为 50%～60%，其

次为左前降支（25%～42%）、回旋支（18.3%），左、

右冠状动脉同时受累者约 5%。冠状动脉瘘常开口

于右心系统，如右心房（19%～26%）、右心室（14%～

40%）、肺动脉（15%～20%）和冠状窦（7%），也见于

左心室（2%～19%）和左心房（5%～6%）[7]。

4.2    临床表现

71% 患者于成年后出现症状，多数患者儿童时

期没有明显症状，仅因发现心脏杂音就诊，或于影

像学检查中偶然发现。常见症状为劳力性呼吸困

难、双下肢水肿、乏力、纳差等。部分患者因冠状

动脉窃血，而出现心绞痛。极少数患者表现为晕

厥；大约 5% 的患者发生感染性心内膜炎。瘘道内

血栓形成虽然少见，但可引起急性心肌梗死和房

性、室性心律失常。严重者可因室性心律失常导致

死亡。冠状动脉瘘常见典型体征为心前区连续性

杂音[19]。

4.3    诊断学检查

4.3.1    超声心动图　超声心动图是冠状动脉瘘的重

要检查手段，可以发现受累冠状动脉异常增粗，瘘

管走行迂曲，甚至形成冠状动脉瘤。彩色多普勒可

显示瘘口处异常血流。复杂的冠状动脉瘘可加做

经食管超声进一步明确瘘口解剖。此外，还可通过

超声心动图评价各房室大小和功能，评估容量负荷。

4.3.2    冠状动脉 CT 造影　CT 可以明确显示左、右

冠状动脉的全程走行和瘘口位置，通过三维重建可

辨明瘘口位置形态和与周围结构的关系，辅助手术

治疗决策。

4.3.3    心导管检查和造影　心导管检查可以通过计

算 Qp∶Qs 评估分流量的大小。选择性的冠状动脉

造影可以显示冠状动脉和瘘管走行、瘘口位置、与

侧枝的关系。适合的病例可同期行介入治疗。

4.4    手术适应证及手术时机

有明显临床症状或影像提示存在显著分流、容

量负荷过度的患者需要手术治疗。无症状的细小

冠状动脉瘘（≤2 mm）、未造成相应心腔扩大、

Qp∶Qs<1.3 者可暂予观察。

4.5    手术方式

4.5.1    介入封堵　在患者外周血管条件允许的情况

下，部分冠状动脉瘘可以通过经导管介入封堵治疗

（ⅠB）。
4.5.2    外科手术　适用于：（1）年龄小但瘘口分流

量大，需要尽早干预；（2）难以介入封堵的大型或

复杂冠状动脉瘘；（3）合并其它需要外科同期解决

的病变。部分冠状动脉瘘可在非体外循环下直接

缝扎。需要在体外循环下手术的情况包括：（1）瘘
管位置深，例如位于左心房室沟、回旋支或右冠状

动脉远端等；（2）瘘口位于冠状动脉中段，适宜从

心内或将冠状动脉切开对瘘口进行修补，以保留远

端血供；（3）巨大动脉瘤需切除/成形；（4）合并其

它需体外循环下矫治的病变（ⅠB）。
4.6    并发症和预后

外科手术死亡率约 4%，主要危险因素为合并

巨大动脉瘤。并发症包括：血栓造成心肌缺血及

心肌梗死、残余瘘、瘘管再通、心律失常、冠状动脉

的持续性扩张、冠状动脉远期狭窄 /闭塞及脑卒

中。总体来讲，冠状动脉瘘术后远期生存良好，症

状改善明显，长期随访研究[20] 未报道明显手术相关

死亡和冠状动脉事件的发生。

4.7    随访

术后需长期随访，定期行超声心动图和心电图

检查，观察是否存在瘘管再通、冠状动脉继续扩张

和血栓形成等。

5    先天性心脏病术后的冠状动脉异常

5.1    定义、分型和临床表现

动脉调转、Ross 术或 Bentall 术后，约 3%～5%
患者出现冠状动脉闭锁或严重狭窄。冠状动脉闭

锁常发生在开口位置，可能和冠状动脉移植时冠状

动脉打折、扭曲或过度牵拉有关[21-24]。冠状动脉严

重狭窄或闭锁可导致患者出现远期心绞痛或猝死。

5.2    诊断学检查

在动脉调转或主动脉根部置换术后的儿童患

者中，心肌灌注试验对于心肌缺血的评估至关重

要 [ 2 5 ]。此外，CT 造影对冠状动脉的评估有所帮

助。尽管如此，冠状动脉造影仍然是诊断的金标准。

5.3    手术适应证及手术时机

对于前期手术中涉及有冠状动脉操作的患儿，

心绞痛或活动受限需行冠状动脉影像学检查[26]，如

果发现冠状动脉狭窄或闭塞，需要尽早干预。

5.4    手术方法

对于外科相关的冠状动脉扭曲、狭窄等情况，
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首先考虑重新调整冠状动脉“纽扣”位置，或使用

自体组织行冠状动脉成形。大龄儿童考虑介入下

冠状动脉球囊扩张或支架（ⅠB）；如不可行，原则

上需行乳内动脉冠状动脉旁路移植手术（ⅠB）[27-28]。

5.5    预后

有报道 [29] 显示动脉调转术后远期生存的患者

中，约 5% 发生冠状动脉狭窄，其中近一半的患者

接受了介入治疗。无手术相关死亡及冠状动脉事

件发生。6 年随访观察表明，所有患者冠状动脉均

通畅，心肌灌注恢复。

5.6    随访

术后常规随访，复查心电图和超声心动图检

查，关注患者症状恢复情况。
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