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先天性心脏病和支气管发育异常
相关性的探讨

曾双林　李亚军　黄霆　谭利华　梅习龙　孙剑宁

（中南大学湘雅二医院放射科，湖南 长沙　４１００１１）

　　［摘　要］　目的　探讨先天性心脏病（先心病）和支气管发育异常（支气管开口异常和支气管狭窄）发生的相
关性。方法　收集先心病或支气管发育异常的患儿共１８５例，采用６４层螺旋ＣＴ常规扫描以及常规扫描加薄层三
维重建两种方式进行诊断。结果　先心病伴有支气管发育异常病例４５例（２５．３％，４５／１７８）。先心病中有室缺者
支气管发育异常的发生比例明显高于无室缺者（３３．７％ ｖｓ１５．０％，Ｐ＜０．０５）。先心病中有大血管畸形者与无大血
管畸形者支气管发育异常的发生比例差异无统计学意义。结论　先心病对支气管发育异常的出现有预示性，尤其
是伴有室缺的先心病患儿须常规行肺部气管支气管三维ＣＴ重建，了解有无气道发育的异常。
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　　以往先天性心脏病（先心病）合并支气管发育
异常的文献报道较为少见，而且两者的发生是否相

关也罕见报道。推测可能是由于影像技术水平有

限，人们对此认识不足造成。随着设备的进步和ＣＴ
多种后处理技术的成熟，电子计算机 Ｘ射线断层扫
描技术血管造影（ＣＴＡ）应用于先心病的诊治日益增
多，笔者发现先心病合并支气管发育异常的病例并

非少见，现报道如下。

１　资料与方法

１．１　研究对象
收集自２００７年１１月至２０１１年１月我院先心

病或支气管发育异常的患儿共１８５例，其中单纯先
心病 １３３例，男 ７８例，女 ５５例，年龄 ２个月至 １５
岁，平均年龄４岁；单纯支气管发育异常７例，男４
例，女３例，年龄３个月至１２岁，平均年龄３岁；先
心病合并支气管发育异常者４５例，占先心病患儿的
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２５．３％（４５／１７８）。男２３例，女２２例，年龄１个月至
１２岁，平均年龄２岁。
１．２　设备与方法

所有患儿均采用 Ｓｉｅｍｅｎｓ６４层螺旋 ＣＴ，ＣＡＲＥ
ＤＯＳＥ４Ｄ命令，扫描参数为：１００ＫＶ，螺距０．９，扫描
时间２．５～４ｓ，延迟时间１５～２２ｓ。增强用对比剂
碘帕醇１．０～１．５ｍＬ／ｋｇ，用双筒高压注射器静脉注
入，速度０．５～２．０ｍＬ／ｓ。扫描范围覆盖整个胸部
及下颈部。常规横断面层厚７．５ｍｍ，层间距５ｍｍ。
将所得原始数据传至工作站，通过计算机的软件系

统在原始的横轴位图象基础上，对某些或全部扫描

层面进行重组与重建。本研究综合运用了多层面重

建（ＭＰＲ）、最小密度投影（ＭｉｎＩＰ）和容积成像（ＶＲ）
多种方法。首先由两位资深的影像科医生各自对常

规横断面图像进行分析，然后各自对常规横断面图

像加薄层（１．０ｍｍ）后处理图像进行分析，对比前后
两次的分析结论有无差异。

１．３　支气管发育异常的诊断
支气管发育异常包括支气管开口异常和支气管

狭窄等，而支气管的开口异常分型采用 Ｇｈａｙｅ等［１］

分型方法，根据异常支气管的起源位置与正常两肺

上叶支气管及肺动脉的关系将其分为７型，即Ⅰ型：
起源于气管右侧壁，位于气管隆突上，走向右肺上

叶；Ⅱ型：起源于右主支气管近端，位于正常右上叶
支气管前，走向右肺上叶；Ⅲ型：起源于右肺中间段
支气管远端，靠近中叶支气管起始处，位于右肺动脉

弓后下方，走向右肺上叶；Ⅳ型：起源于气管左侧壁，

位于气管隆突上，走向左肺上叶；Ⅴ型：起源于左主
支气管近端，位于左肺动脉弓上方，走向左肺上叶；

Ⅵ型：起源于左主支气管远端，左上叶支气管前，位
于左肺动脉弓下方，走向左肺上叶；Ⅶ型：起源于左
肺下叶支气管，位于左肺动脉弓及正常左上叶支气

管下，走向左肺上叶。

支气管狭窄是指支气管管腔口径小于正常支气

管管腔口径，在 ＭＰＲ或 ＭｉｎＩＰ或 ＶＲ图像上测量狭
窄程度［２］：（狭窄近端正常直径 －最狭窄处直径）／
狭窄近端正常直径×１００％。轻度狭窄≤２５％，中度
狭窄２６％～７５％，重度狭窄≥７６％。
１．４　统计学分析

用ＳＰＳＳ１７．０软件包统计，数据以率（％）表示。
组间比较采用卡方检验，Ｐ＜０．０５为差异有统计学
意义。

２　结果

本研究发现，支气管发育异常患儿５２例。支气
管异常开口（图１Ａ、Ｂ）２０例，其中Ⅰ型１６例，Ⅱ型
１例，Ⅳ型 ２例，Ⅰ型合并Ⅳ型 １例。支气管狭窄
（图１Ｃ、Ｄ）３２例，其中双侧主支气管狭窄１例，左主
支气管狭窄２１例，右主支气管狭窄１例，右主支气
管闭锁１例，左主支气管闭锁１例，右肺上叶支气管
狭窄２例，右肺中叶支气管狭窄２例，左肺上叶支气
管狭窄１例，左肺下叶支气管狭窄２例。

　　图１　先心病并支气管发育异常患儿的ＣＴ检查结果　图Ａ、Ｂ为一１岁男孩，支气管开口异常为Ⅰ型。图Ａ为
ＭＰＲ重建图，显形示右肺上叶支气管起源于气管下段右侧壁（箭头所示），图 Ｂ示室间隔缺损（箭头所示）。图 Ｃ、Ｄ为一１
岁男孩，ＭＰＲ（图Ｃ）及ＭｉｎＩＰ重建图形（图Ｄ）分别示双侧支气管狭窄（箭头所示）。

　　对比前后两次的分析结果发现常规扫描漏诊支
气管发育异常患儿７例。先心病患儿１７８例中，有
４５例伴有支气管发育异常，发生率为２５．３％。其中
大血管畸形（包括大动脉、大静脉形态、大小及位置

的异常）的先心病患儿支气管异常的发生比例与无

大血管畸形的先心病患儿的差异无统计学意义

（χ２＝１．９０，Ｐ＞０．０５），见表１。但先心病中室间隔
缺损（室缺）患儿合并支气管发育异常的比例明显

高于无室缺患儿（χ２＝８．１２，Ｐ＜０．０５）。见表２。

　　表１　大血管畸形与无大血管畸形的先心病患儿合并
支气管发育异常的比例比较　［例（％）］

组别 例数 有支气管发育异常 无支气管发育异常

大血管畸形组 ９１ ２７（２９．７） ６４（７０．３）

无大血管畸形组 ８７ １８（２０．７） ６９（７９．３）

·４９８·
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　　表２　伴室缺与不伴室缺的先心病患儿合并支气管发
育异常的比例比较　［例（％）］

组别 组别
有支气管

发育异常

无支气管

发育异常

室缺组 ９８ ３３（３３．７） ６５（６６．３）
无室缺组 ８０ １２（１５．０）ａ ６８（８５．０）
　　ａ：与室缺组比较，Ｐ＜０．０５

３　讨论

正常人群支气管发育异常的发生率为０．１％ ～
２％［１］。本研究先心病患儿中支气管异常的发生比

例为２５．３％，表明先心病合并支气管发育异常的发
生率高于正常人群。

从胚胎发育来看，呼吸系统起自原始消化管的

内胚层，循环系统来自中胚层。呼吸系统支气管开

口异常及支气管狭窄主要发生在胚胎期（孕 ２６～
５２ｄ），循环系统发育是在孕２２～５６ｄ，两者发育同
处一个时间段。本研究结果显示先心病中支气管异

常发生率明显高于正常人群，推测可能与两者发育

同处同一时间段有关。

本研究发现，先心病患儿中，室缺患儿合并支气

管异常的比例明显高于无室缺者。有资料表明，心

脏和支气管发育过程中存在共同的调节因素和同源

结构基因，如维Ａ甲酸是胚胎发育所必需的［３］。维

Ａ甲酸严重缺乏可以使胚胎出现一系列的畸形，如
眼、肺、心血管系统及泌尿生殖系统畸形等［４］。同

时维Ａ甲酸的调节与 Ｈｏｘ基因的表达也与心脏神
经嵴的正常发育有关［５］。由于神经嵴细胞迁移、分

化过程中不仅参与室间隔的发育［６］，而且参与支气

管节后神经纤维的形成，后者的形成不良或缺失可

以影响支气管的发育［７］。因此，神经嵴细胞迁移过

程发生异常可以导致室间隔的发育异常和支气管发

育的异常。这也许是先心病中有室缺者支气管发育

异常的发生率显著高于无室缺者的原因。

文献报道心脏上方的大血管畸形所形成的血管

环可压迫气管，引起气管软骨环的破坏而造成局部

狭窄。某些先心病，如双主动脉弓、右位主动脉弓伴

迷走左锁骨下动脉、肺吊带等由于大血管对气管支

气管的压迫，可引起气管狭窄。心脏大血管压迫气

管，对气管发育有一定影响［８１０］。但本研究结果显

示先心病中有大血管畸形者支气管发育异常的发生

比例与无大血管畸形者支气管发育异常的发生比例

差异无统计学意义，与上述报道不符，有待于进一步

研究。

ＭｃＬａｕｇｈｌｉｎ等［１１］认为，气管异常的发生是带有

偶然性的，没有预示性的表现。但本研究认为先心

病对气管异常的发生具有一定的预示性。因此先心

病患儿须常规行肺部气管支气管薄层 ＣＴ三维重
建，了解有无气道发育异常，这样有利于麻醉管理，

减小手术风险，还有利于行先心病手术时同时进行

气道修复手术［１２］。反之，反复肺部感染的患儿，如

发现气道异常，建议行心脏检查，确认是否合并先心

病，以免漏诊以呼吸系统症状为主的先心病。ＣＴ重
建技术是最佳发现显示气管发育异常的无创性方

法，可以减少漏诊［１３１５］。胚胎发育与畸形发生十分

复杂，包括基因表达、调控元件、表达产物的结构或

功能是否正常等，要完全明确先心病与支气管发育

异常的发生机理及其内在联系，还有待进一步研究。
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