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"摘要#
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先天性冠状静脉窦畸形较少见#且临床症状缺乏特异性'该种畸形涉及多

种类型的先天性心脏病#包括冠状静脉窦扩张%非分流性$分流性&$冠状静脉窦缺如$冠

状静脉窦闭锁$冠状静脉窦发育不良等#认识其解剖学及影像学特征具有重要的临床意

义'该文介绍冠状静脉窦畸形的分类以及诊断进展'

"关键词#
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冠状静脉窦畸形包括多种类型"病理解剖各不

相同"患者血流动力学变化差异较大"临床症状缺

乏特异性%掌握冠状静脉窦的解剖变异对心脏再

同步化治疗和经皮跨静脉二尖瓣环成形术以及外

科手术中心脏停跳液逆灌注等有重要的实用意
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%早期冠状静脉窦畸形的准确诊断依赖于尸

体解剖或心血管造影*
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"近年来"随着心脏影像技

术的飞速发展"心脏微小结构的成像更易于实现"

冠状静脉窦畸形的诊断越来越受到重视%
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正常冠状静脉窦及心脏静脉系统的解剖学

心脏静脉系统可分为两组"较大的心脏静脉及

其属支'大系统(和较小的心脏静脉及其属支'小系

统(%
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大系统

大系统可分为两个亚组!冠状静脉窦属支和非

冠状静脉窦属支%冠状静脉窦是大系统心脏静脉

的主要组成部分"收纳了自心肌回流的大部分静脉

血"沿心脏后方的左房室沟走行"引流入右房*
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长度约
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冠状静脉口处通常存在冠状静脉窦瓣'

"W5S5+(',

瓣("约
=A)GC

的人群
"W5S5+(;,

瓣较大"可覆盖冠

状静脉窦口的大部分甚至全部%
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小系统

小系统主要由心最小静脉'

"W5S5+(',

静脉(引

流心内膜下及心肌窦状隙血液直接回流入右房或

右室%
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心脏静脉系统的胚胎学发育

正常心脏静脉系统的胚胎发育较复杂"包含了

不同阶段的原始心脏结构的发育和退化%在胚胎

的第
=

周"原始心管形成"并形成
=

个膨大"从头至

尾分别为心球&原始心室和原始心房%在原始心房

的尾端形成一个膨大"称原始静脉窦%第
H

周至第

@A

周"静脉窦右角融入右房"发育为右房后壁'光滑

部("包括
"W5S5+(',

瓣)静脉窦左角萎缩变小形成

冠状静脉窦和
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静脉'左房斜静脉(
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%原

始心房发出的肺静脉发育为左心房的大部分"原始

心房最终退化为左&右心耳%

遗传缺陷与多种先天性心脏病有关"心脏
0.-

".

族转录因子突变可导致包括房间隔缺损在内的

多种心脏畸形*
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%而先天性冠状静脉窦畸形是否

与遗传缺陷有关以及由何种基因突变所导致"仍有

待于进一步研究阐明%
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先天性冠状静脉窦畸形

先天性冠状静脉窦畸形种类较多"其分型尚不

统一%
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+根据冠状静脉窦病理解剖特点

将其分为
D

种类型%
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冠状静脉窦扩张

冠状静脉窦扩张可继发于右心高负荷&心肌

病&心力衰竭&心房颤动等*
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%另外"先天性畸形分

流导致的高血流量亦可引起冠状静脉窦扩张%根

据是否存在冠状静脉窦水平的左向右分流"将冠状

静脉窦扩张分为两类!不伴冠状静脉窦左向右分流

性'非分流性(和伴冠状静脉窦左向右分流性'分流

性(%
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非分流性冠状静脉窦扩张
!

当冠状静脉窦

接收异常的体静脉回流"增多的血流量会导致其扩

张"这种亚型包括以下几种解剖变异%

'

@

(永存左上腔静脉'

3?!O%

(汇入冠状静脉

窦"

3?!O%

是最常见的胸腔静脉畸形"系胚胎期左
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前主静脉残留所致%该种畸形在正常人群的发病

率为
A)=C

"占先天性心脏病
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既

可独立存在"也可与其他畸形并存"包括
3?!O%

回

流入左房&房间隔缺损及单心房等%
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分为以下
D

个类型!

.

型为左上腔静脉引流

入冠状静脉窦伴其增粗"窦口扩大)

/

型为左上腔静

脉经冠状静脉窦与左心房交通)

%

型为左上腔静脉

直接开口于左心房顶部)

1

型为冠状静脉窦缺如"左

上腔静脉汇入左肺静脉再入左心房%其中
/

型和
%

型
3?!O%

应属于无顶冠状静脉窦综合征的并存畸

形%

3?!O%

最常见为通过冠状静脉窦回流入右房"

少数病例也可直接回流入右房%约
>AC

的
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伴右上腔静脉缺如"左&右头臂静脉均回流入
3?!-
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(部分肝静脉异位引流入冠状静脉窦"这是

一种罕见的先天畸形"其解剖学特征表现为异常的

肝静脉上行穿越横膈和心包"由心脏后面汇入冠状

静脉窦%由于冠状静脉窦仍与右房相通"不引起分

流性血流动力学改变"但由于回流血液增多而导致

其扩张*
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(下腔静脉经半奇静脉引流入左上腔静脉"

表现为下腔静脉肝段缺如"其肾上段汇入半奇静

脉"然后回流入
3?!O%

"最终汇入冠状静脉窦"导致

其扩张*
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%该畸形亦可合并心脏位置异常或心脾综

合征%
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分流性冠状静脉窦扩张
!

当存在冠状静脉

窦水平左向右分流时"通过异常交通而分流的氧合

血会导致冠状静脉窦扩张%这类异常交通分为低

压性和高压性"前者包括冠状静脉窦
-

左房交通和肺

静脉异位引流入冠状静脉窦"后者通常为冠状动脉
-

冠状静脉窦瘘%

冠状静脉窦
-

左房交通包括直接交通和间接交

通两种类型%'

@

(直接交通即无顶冠状静脉窦综合

征"该畸形系冠状静脉窦顶壁部分或完全缺损"导

致冠状静脉窦与左房直接交通的一组罕见畸形*
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无顶冠状静脉窦综合征的分型多沿用
Y(KZ6(,

和
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分型!

&

型为冠状静脉窦顶壁完全缺

如伴
3?!O%

入左房)

!

型为冠状静脉窦顶壁完全

缺如不伴
3!?O%

)

$

型为冠状静脉窦顶壁中间段穿

孔)

%

型为冠状静脉窦终末段顶壁穿孔%国内应用

较多的是
=

型
F

亚型分类*
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型为完全型冠状

静脉窦间隔缺损)

!

型为中间部分型"即在冠状静

脉窦与左房之间共同壁的中间部分有
@

个或多个圆

形或椭圆形缺损"使冠状静脉窦与左&右房均相交

通)

$

型为终端部分型"即冠状静脉窦在到达其正

常开口部位之前的终端部分的顶壁缺如"导致冠状

静脉窦开口在左房%上述各型根据是否合并
3?!-
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又分为
;
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亚型"

;

亚型为合并
3?!O%

"

S

亚型

为不合并
3?!O%

%不同亚型之间的血流动力学也

存在明显差异*
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%两种分型方法的
!

型和
$

型是

一致的"差别仅在于国内沿用的分型方法将
!

型和

$

型更详细地划分为
!

;

&
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S

&
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和
$
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亚型)
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分型的
&

型和
!

型则分别等同于国内分型方法

的
&

;

&

&
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两亚型%完全型无顶冠状静脉窦综合征

如果合并
3?!O%

"则体静脉血液会通过缺损进入左

房"导致生理性的右向左分流"易致脑栓塞或脑脓

肿%'

>

(冠状静脉窦
-

左房的间接交通畸形极少见"

表现为一根走行于左房侧壁的异常静脉分别与冠

状静脉窦和左房连接*
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%根据胚胎学理论"该静脉

系冠状静脉窦口部分梗阻时残留的左房'或肺静

脉(与主静脉系统之间的桥接静脉"左房血液通过

此静脉分流入冠状静脉窦%

肺静脉异位连接于冠状静脉窦'即心内型肺静

脉异位引流("该畸形亦存在部分型或完全型肺静

脉异位引流两种情形*
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"但后者更常见"即全部

肺静脉汇合为肺静脉共干与冠状静脉窦连接"在心

尖四腔心切面可见共同肺静脉直接进入冠状静脉

窦*
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"由于左向右分流导致冠状静脉窦血流量增加

而扩张%

冠状动脉
-

冠状静脉窦瘘罕见"左&右冠状动脉

或其分支与冠状静脉窦相交通"表现为高压性左向

右分流"导致后者扩张%二维超声能清晰显示扩张

的冠状动脉起始&走行及瘤样膨突等%彩色多普勒

显示由冠状动脉向冠状静脉窦的全心动周期高速

分流信号*
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"畸形的冠状动脉变长&扭曲"有时会形

成动脉瘤%
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冠状静脉窦缺如

孤立性冠状静脉窦缺如极为罕见"其诊断主要

依靠经皮冠状动脉造影%该畸形表现为冠状静脉

窦完全未发育'无冠状静脉窦残迹"无冠状静脉窦

右房开口及房间隔缺损("多支
"W5S5+(',

静脉分别

回流入相关心腔*

@B->A

+

%冠状静脉窦缺如常伴发于

其他畸形"如
3?!O%

连接左房&房间隔缺损等%

$;,:(,(

等*

E

+根据冠状静脉窦缺如合并的房间隔缺

损类型及其他伴随畸形"又将复杂型冠状静脉窦缺

如分为以下
>

种!'

@

(冠状静脉窦缺如合并冠状静脉
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窦型房间隔缺损"房间隔缺损位于房间隔后下角冠

状静脉窦的位置%一般认为"这种情况是由于胚胎

期冠状静脉窦与左房的共同壁发育失败所致%血

液进入左房侧的缺损口"通过冠状静脉窦经房间隔

右房面的冠状静脉窦开口进入右房%若右房压力

超过左房"心房水平的分流方向会转为右向左"最

终可能会发生矛盾性血栓进入体动脉循环"导致脑

卒中%'

>

(冠状静脉窦缺如合并房间隔缺损累及整

个房间隔下部"共同房室通道畸形表现为累及房室

瓣的原发孔型房间隔缺损和流入道部室间隔缺损%

先天性心脏病合并无脾综合征也可伴随冠状静脉

窦缺如%
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!

冠状静脉窦右房开口闭锁

该畸形冠状静脉窦位置正常"但右房开口处呈

盲端*
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%若合并
3?!O%

"则冠状静脉窦的血流经

3?!O%

&左无名静脉回流入右房%该畸形既可为单

独的疾病"也可并发于其他先天性心脏病*
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%根

据冠状静脉窦的回流途径可分为以下
=

种%

=)=)@
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合并功能性
3?!O%

!

冠状静脉窦血液逆向

流经
3?!O%

"通过左无名静脉进入右上腔静脉"最

终汇入右房%

3?!O%

作为该畸形唯一的冠状静脉

窦流出通路"在心脏外科术前获得准确的影像学诊

断具有重要意义%若术中不慎误扎"导致心脏静脉

回流阻断"会导致心脏静脉高压或心肌缺血*

>
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%
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冠状静脉窦和左房完全交通
!

病理解剖特

点与无顶冠状静脉窦综合征类似"狭细的
3?!O%

与冠状静脉窦连接"后者与左房相互交通"冠状静

脉窦血液经交通处分流入左房%

=)=)=

!

冠状静脉窦和相关的心房存在多发交通
!

该畸形不存在
3?!O%

"冠状静脉窦血液直接回流入

心房%

=)D

!

冠状静脉窦发育不全

该畸形罕见%由于胚胎期发育障碍"部分心脏

静脉不能融入冠状静脉窦"而分别通过扩张的

"W5S5+(',

通道汇入心房腔内*

@

"

E

+

%冠状静脉窦发

育不全与冠状静脉窦缺如不相同"后者病变累及冠

状静脉窦全部"而前者病变累及冠状静脉窦部分节

段或属支%
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小结
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等*

E

+对先天性冠状静脉窦畸形的分型

方法应用较多"该方法明确区分了不同冠状静脉窦

畸形在形态学方面的差异"对该种畸形的系统性分

析具有重要价值%此外"一些新的冠状静脉窦畸形

亦不断被报道"如冠状静脉窦憩室或瘤样扩张&冠

状静脉窦口扩大以及全部体静脉异位引流入冠状

静脉窦"胎儿期脐静脉汇入冠状静脉窦等*

>@->D

+

"提

示
$;,:(,(

分型方法尚存不足%需要注意的是"既往

文献对先天性冠状静脉窦畸形的诊断术语存在混淆"

如冠状静脉窦闭锁&冠状静脉窦缺如&冠状静脉窦发

育不全等"描述比较含糊且缺乏一致性*

E-F

"

@B

+

%

分流性冠状静脉窦扩张的意义要大于非分流

性扩张"部分冠状静脉窦畸形如无顶冠状静脉窦综

合征等可产生明显的左向右分流及紫绀"需要行心

脏外科手术加以矫治*

@>

"

>E

+

"因此在术前做出准确的

影像学诊断具有重要的临床意义%除了无顶冠状

静脉窦综合征等少数畸形之外"其余多数冠状静脉

窦畸形通常不会引起明显的临床症状和病理生理

改变"但是在心脏内科介入治疗或心脏外科逆向灌

注心脏停搏时"了解冠状静脉窦解剖及先天性冠状

静脉窦畸形具有重要意义%
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