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摘  要 

左冠状动脉异常起源于肺动脉(ALCAPA)是一种较罕见的先天性心脏病，其特征是因左冠状动脉异常起

源于肺动脉而导致心肌缺血和缺氧。ALCAPA临床表现多样且易与其他心脏疾病混淆，早期的准确诊断

至关重要。影像学检查在ALCAPA的诊断中发挥着关键作用，多种影像学技术如超声心动图、CT冠状动

脉成像、磁共振成像和心导管造影各有优势。超声心动图作为初筛手段便捷无创，CT冠状动脉成像和磁

共振成像可以提供详细解剖及功能信息，心导管造影则是诊断的“金标准”。综合应用影像学手段可提

高诊断的准确性，以免漏诊误诊，为治疗决策的选择和预后评估提供坚实基础。 
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Abstract 
Anomalous left coronary artery from the pulmonary artery (ALCAPA) is a relatively rare congenital 
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heart defect characterized by myocardial ischemia and hypoxia resulting from the anomalous left cor-
onary artery from the pulmonary artery. However, the clinical manifestations of ALCAPA are diverse 
and can easily be mistaken for other heart diseases, making early and accurate diagnosis crucial. Im-
aging tests play a vital role in diagnosing ALCAPA, with various techniques such as echocardiography, 
CT coronary angiography, magnetic resonance imaging, and coronary angiography each offering dis-
tinct advantages. Echocardiography is a convenient and non-invasive preliminary screening method. 
CT coronary angiography and magnetic resonance imaging provide detailed anatomical and func-
tional information; Coronary angiography is regarded as the “gold standard” for diagnosing ALCAPA. 
A comprehensive application of imaging methods can enhance diagnostic accuracy, prevent missed 
or incorrect diagnoses, and establish a solid foundation for treatment decision-making and prognosis 
evaluation. 
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1. 引言 

左冠状动脉异常起源于肺动脉(Anomalous Left Coronary Artery from the Pulmonary Artery, ALCAPA)
发病率约为活产婴儿的 1/30 万，占所有先天性心脏病的 0.25%~0.5% [1]，是一种罕见的先天性心脏病。

正常左冠状动脉起源于主动脉，为冠脉循环提供氧合丰富的血液，但在 ALCAPA 中因左冠状动脉异常起

源自肺动脉，导致心肌灌注不足从而出现心肌缺血缺氧[2]。 
ALCAPA 根据左、右冠状动脉间侧支循环建立的程度分为婴儿型和成人型[3]。在婴儿型 ALCAPA

中，由于患儿左右冠状动脉间的侧支血管发育不良，随着出生后肺循环压力的逐渐下降而出现心肌灌注

不足及左冠状动脉的“窃血”现象导致心肌缺血、心肌梗死、心力衰竭及心律失常等，如不及时治疗，

90%患儿在出生后的第一年内死亡[4]。对于成人型 ALCAPA 患儿，虽然冠状动脉间可能存在丰富的侧支

循环，但长期的心肌缺血仍可能导致部分患儿出现心律失常、心力衰竭等严重并发症[5]。ALCAPA 的症

状常常与某些其他心脏疾病相似，如扩张性心肌病、心内膜弹力纤维增生症等，易导致误诊和漏诊[6]。
近年研究表明，超声心动图(Echocardiogram, ECHO)、冠状动脉计算机断层扫描血管成像及三维重建(Cor-
onary Computed Tomography Angiography, CCTA)、心脏磁共振成像(Cardiac Magnetic Resonance Imaging, 
CMR)、冠状动脉导管造影(Coronary Angiography, CAG)等影像学检查在 ALCAPA 诊断、术前评估及术后

随访中至关重要，ALCAPA 的早期准确诊断对于改善患者预后、降低死亡率具有重要意义。本文拟对

ALCAPA 影像学检查方面的研究做一综述。 

2. ALCAPA 的病理生理与临床表现 

在正常人体解剖结构中，左冠状动脉起源于左冠状动脉窦，通常分为左前降支和左回旋支，前者沿

着室间隔沟向下走行，向左心室前壁、室间隔前 2/3 和部分心尖部供血，后者则沿冠状沟向左行，主要供

应左心房和左心室侧壁。右冠状动脉起源于右冠状动脉窦，沿冠状沟向右下行，主要负责左心室下壁、

后壁、右心室及部分传导系统的血液供应。正常的冠状动脉能够从高压的主动脉系统获得充足含氧丰富
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的血液，为心肌提供持续的氧气和营养物质，维持心脏正常的生理功能[7]。 
ALCAPA 患儿临床症状与肺动脉压力改变相关。出生前，因肺循环阻力大于体循环阻力，肺动脉压力高，

患儿肺动脉内的氧和静脉血经异位起源的左冠状动脉灌注于左心室、左心房。出生后，患儿肺循环阻力水平

下降至与体循环阻力相近，左冠状动脉内的血流方向仍为正向(即左冠状动脉主干 → 分支)，但左心室心肌接

受的是来源于肺动脉的静脉血，此时患儿虽无临床表现，但存在进行性缺氧性心肌细胞损害。在出生后的几

周内，患儿肺血管阻力进一步下降，异位起源的左冠状动脉主干内的压力随之下降，左侧心肌细胞血液灌注

量也逐渐减少[8]，随后大量侧枝循环建立并开放，源于右冠状动脉的氧和血经侧枝循环流入左冠状动脉，但

并未灌注于左侧心肌，而是注入压力较低的肺动脉，这就构成了左 → 右分流，即为左冠状动脉“窃血”[9]。 
婴儿型 ALCAPA 患儿由于冠状动脉侧支循环尚未充分建立，心肌缺血症状较重。常表现为喂养困难、

体重增长不满意、多汗、气促等非特异性症状。随着病情进展，可能出现阵发性哭闹、面色发绀、肝脏肿

大等症状，严重时可迅速发展为心力衰竭，甚至患儿早期死亡[9]。部分成人型 ALCAPA 患儿可能因侧支

循环的形成而症状相对缓解，但仍可能出现活动耐量下降、胸痛、心悸、晕厥，在感染或其他应激情况

下容易诱发心力衰竭、心源性猝死等。此外，由于心肌长期缺血缺氧，患儿可能出现心脏扩大、心功能

不全等表现，严重影响其生长发育和生活质量[10]。 

3. ALCAPA 的影像学诊断方法 

3.1. 超声心动图(ECHO) 

ECHO 是诊断 ALCAPA 的首选影像学方法，二维成像能够清晰地显示心脏的解剖结构，包括左冠状

动脉的开口位置、走行路径以及与周围结构的关系。彩色多普勒则用于评估血流方向和速度，有助于发

现异常的血流模式，如左冠状动脉内的逆向血流[11]，还可以评估侧支循环的建立情况，如成人型部分可

见来自右冠状动脉的侧支循环，为缺血心肌提供部分血液供应[12]。组织多普勒成像可以提供心肌运动速

度和应变率等信息，有助于评估心肌的功能状态。 
ECHO 是一种无创、实时、可重复率高的影像学检查方法，能动态观察心脏结构和功能，患儿接受

度高。但也存在一定的局限性[13]，如对操作者的经验和技能要求较高，某些肥胖、肺气肿或心脏术后等

情况患儿，ECHO 图像质量可能受限。冠状动脉的远端分支显示欠佳，可能无法全面评估整个冠状动脉

系统的异常情况[14]。这些都有可能影响 ECHO 诊断的准确性。 

3.2. 冠状动脉计算机断层扫描血管成像及三维重建(CCTA) 

CCTA 临床中常简称为冠状动脉 CT 血管成像。通过高分辨率成像，可以准确地识别左冠状动脉是否

异常起源于肺动脉，以及其具体的起源位置和走行路径[15]，CCTA 的三维重建技术能够将冠状动脉的三

维结构直观地呈现出来，包括左冠状动脉的起源、走行以及与右冠状动脉和其他心脏结构的关系。同时

也能够直观有效地评估侧支循环情况，包括侧支血管的数量、直径和血流情况[6]。通过观察侧支循环的

建立程度可以判断心肌缺血程度，并预测预后。 
CCTA 是一种无创的检查方法，与冠脉造影相比有检查时间相对较短、风险较小的优势[16]。CCTA

能够清晰地显示冠状动脉的解剖结构和异常情况，具有较高的诊断准确性。但是 CTA 检查在儿童中的应

用具有一定局限性，且 CTA 检查需要儿童患者在检查过程中保持安静，对于不配合的儿童必要时可能需

要使用镇静剂[17]，以及有一定的辐射风险。 

3.3. 心脏磁共振成像(CMR) 

CMR 在评估 ALCAPA 患者的心肌灌注和存活情况方面具有其独特的优势。CMR 可以提供详细的心
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肌灌注情况，静息状态下 CMR 能够检测心肌是否存在缺血区域，而在应激状态下(如药物诱导的心脏负

荷试验)，可以进一步揭示心肌灌注的储备能力和潜在的缺血区域[18]。CMR 的多种成像序列能够提供丰

富的心肌组织特征信息。延迟增强成像(LGE)可以清晰地显示心肌纤维化、瘢痕组织以及炎症等异常信号，

有助于识别心肌损伤的范围和程度。T1 序列对于检测心肌纤维化和心肌淀粉样变性具有较高的敏感性，

T2 序列则可以评估心肌水肿和炎症[19]。 
CMR 同样也是一种无创检查方法，且无辐射及静脉显影剂影响[20]，具有良好的软组织对比度和多

平面成像能力，能够提供详细的心脏结构和功能信息，对于患儿的诊断和随访具有重要价值[21]。但 CMR
需要患儿在检查过程中保持静止的时间相对较长，这对于年幼或不合作的儿童可能具有一定挑战性。 

3.4. 冠状动脉导管造影(CAG) 

CAG 目前仍被公认为诊断 ALCAPA 的“金标准”[22]，能够详细观察冠状动脉的起源、走行及是否

存在压迫或狭窄。但由于其是创伤性检查，现已很少应用。与其余影像学检查相比 CAG 能够提供更为准

确和详细的冠状动脉解剖信息[23]。 
但 CAAG 是一种有创的检查方法，存在一定的风险，如动脉损伤、穿刺部位血肿、感染，造影剂可

能引起过敏反应，以及心律失常等，且检查费用较高。此外，儿童患者对辐射更为敏感，长期多次检查

可能增加辐射相关风险[24]。 

4. 影像学检查的选择与综合评估策略 

在 ALCAPA 的影像学诊断中，ECHO 是所有疑似 ALCAPA 患儿初筛的首选方法，具有无创、无辐

射、便捷、可多次检查、费用较低的优点[6]。但是对于声像图有干扰、存疑及复杂解剖变异的 ALCAPA
病例，ECHO 可能无法提供全面的诊断信息。如 EHCO 缺乏反向血流、右冠状动脉扩张或侧支循环信号，

可结合 CCTA 以了解解剖细节。合并复杂心脏畸形或肺动脉高压或合并心功能不全患儿，则可用 CMR
评估心肌灌注及功能。复杂病例可联合 CCTA + CMR，互补解剖与功能信息。在无创检查结果矛盾或无

法明确诊断的极少部分情况下，心导管造影作为诊断的“金标准”，可以用于确认冠状动脉可能存在的

狭窄或扩张，并为手术治疗提供详细的解剖信息[25]。 

5. 影像学检查在术前评估与术后随访中的作用 

ALCAPA 确诊后需手术治疗，手术核心是恢复左冠状动脉的生理性血供，冠脉直接再植术为首选方

案，左冠状动脉长度不足、解剖条件复杂无法直接再植病例可采用 Takeuchi 手术或创新术式。 
详细了解 ALCAPA 患儿术前的心肌功能状态对于制定手术方案和预测术后恢复情况具有重要意义。

ECHO 实时观察心肌运动情况，通过测量心室收缩和舒张功能指标，如射血分数(EF)、短轴缩短率(FS)等，

判断心肌收缩能力。CCTA 能够提供详细的冠状动脉起源、走行和血管直径等解剖学信息。CMR 则在心

肌功能评估方面具有更高的精度，能够提供更准确的心肌应变率、心肌质量等参数，全面反映心肌的机

械运动和功能状态[3]以及心肌组织特征信息，如心肌纤维化、水肿等，进一步明确病变对心肌的影响[26]。
CGA 通过高分辨率成像清晰显示复杂冠状动脉的异常起源，了解病变的具体情况，为手术决策提供重要

依据。 
在 ALCAPA 术后随访中，评估血流动力学及术后左心室功能恢复情况是手术治疗效果的重要指标

[27]。ECHO 实时监测血流速度、血流方向等指标以判断冠状动脉血流是否恢复正常，是否存在残余血流

障碍。以及观察左心室壁厚度、运动幅度以及心腔大小，计算左心室的射血分数等指标，判断左心室功

能。CCTA 能够进一步评估冠状动脉通畅性，以及肺动脉形态，排查 Takeuchi 术后狭窄或漏血。CMR 则
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能更精确地测量左心室容积、质量以及心肌应变率等参数[28]，全面评估左心室整体和局部功能恢复，为

术后康复提供科学依据。CAG 在术后心功能恢复缓慢，二尖瓣反流减轻不明显，室性心律失常难以控制，

怀疑左冠状动脉受压、成角或痉挛时，检查的阳性意义较大。 

6. 未来发展与挑战 

影像技术的不断进步为 ALCAPA 的诊断和治疗带来了新的机遇。如高分辨率 CT 冠状动脉成像可更

加清晰显示冠状动脉起源、走行及血管壁结构，有助于发现早期病变和小血管异常。低辐射技术的优化

使得在降低辐射剂量的同时保证了图像质量，尤其在儿童患者中具有重要意义，未来有望实现更智能、

更高效的自动化扫描和图像重建。多模态影像整合是另一个重要的发展方向，通过结合不同影像学检查

方法的优势，能够提供更全面准确的诊断信息，未来多模态影像整合将更加智能化和自动化，实现一站

式检查和精准化诊断，为临床医生制定治疗方案提供更有力的支持[29]。 

7. 结论 

影像学检查贯穿于 ALCAPA 诊断、治疗决策及随访的全过程，早期精准诊断与及时手术干预对是改

善患儿预后和降低死亡率的关键。各种影像学检查如 ECHO、CCTA、CMR 和 CAG 等技术各具特色，相

互补充 ECHO 凭借无创、实时动态评估的优势成为初筛首选，但其对复杂解剖变异和侧支循环的显示局

限促使 CCTA 与 CMR 的互补应用。前者通过三维重建提供高分辨率解剖细节，后者则聚焦心肌灌注、

纤维化及功能状态的定量分析，两者结合显著提升了诊断的全面性与准确性。对于极少数无创检查难以

确诊的病例，CAG 仍作为最终的诊断手段，但其有创性限制了常规应用。在临床实践中应根据患儿具体

情况灵活选择和组合这些技术，以实现最佳诊断效果。同时推动技术创新与标准化诊疗流程的建立，最

终实现 ALCAPA 的全周期精准管理。 
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