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  先天性冠状动脉异常的发病率为0.3%~1.6%,
先天性左冠状动脉闭锁(left

 

main
 

coronary
 

artery
 

atresia,LMCAA)是一种更为罕见的先天性冠状动脉

异常。临床上,将LMCAA分为婴儿型(早期心功能

不全)及成人型(心绞痛、猝死),LMCAA患者的临床

表现轻重不一,与左、右冠状动脉侧支循环有关。药

物保守治疗及冠状动脉旁路移植术是其主要的治疗

方式。本文报道1例成人LMCAA,以提高临床医生

对LMCAA的认识,减少误诊、误治。
1 临床资料

患者,女,55岁,因反复胸闷1年余,再发加重伴

咳嗽、咳痰3
 

d入院。既往无高血压、糖尿病病史。已

绝经。孕育3子。入院查体:体温36.5
 

℃,心率70
次/分,呼吸频率20次/分,血压118/60

 

mm
 

Hg,颈静

脉无怒张,双肺可闻及少许湿性啰音,心界增大,心率

70次/分,心律不齐,可闻及早搏,各瓣膜听诊区未闻

及杂音,双下肢轻度凹陷性水肿。实验室检查:N-末
端脑钠肽前体(NT-proBNP)>35

 

000
 

pg/mL,肌钙

蛋白阴性,血脂、抗核抗体(ANA)谱、风湿四项(红细

胞沉降率、C-反应蛋白、抗链O及类风湿因子)未见异

常;心脏超声:左心室扩大,左心室舒张末径65
 

mm,
左心室收缩末径51

 

mm,左心功能减低[射血分数

(EF)42%];颈动脉、下肢动静脉彩超提示未见狭窄;

心电图:窦性心律,室性早搏,I、aVL、V5、V6导联ST
段压低,T波双向倒置;24

 

h动态心电图:室性早搏

484个,1阵室性心动过速;胸部CT:两肺纹理增多,
未见异常密度灶,心影增大。于2019年3月28日行

冠状动脉造影(图1),提示右冠状动脉(RCA)未见狭

窄,可见 RCA远端粗大,侧支循环供应左冠状动脉

(LCA),LCA造影失败,术中改用猪尾导管造影,但
因设备问题,未能成功。考虑左主干(LM)慢性闭塞

病变,择期再次手术。于2019年4月3日再次行介

入手术,计划经右RCA逆向开通LM,RCA造影提示

RCA 有 侧 支 循 环 充 盈 前 降 支 (LAD)及 回 旋 支

(LCX),并见LM瘤样扩张形成,且有造影剂滞留(图
1),经 RCA 逆向送入Sion导丝及微导管送至 LM
处,造影提示瘤样扩张,未见LCA开口,后改用Gaia

 

Third
 

导丝及Conquest
 

pro导丝,试图找到LCA开

口,但未能成功,手术失败。为进一步明确患者病情,
行冠状动脉CT血管造影(CTA)检查(图2),可见

RCA、部分 LAD及 LCX 显影,但 LCA 无开口,且
LCA起始处可见瘤样扩张,大小14.8

 

mm×9.3
 

mm,同时,未见LCA开口异常起源,最后根据患者冠

状动脉造影及冠状动脉CTA结果,考虑先天性LM-
CAA伴LCA起始部瘤样扩张,建议转上级医院行冠

状动脉搭桥术。

  S:间隔支。

图1  冠状动脉造影
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样硬化性心脏病、冠状动脉支架治疗等相关研究。



  但患者由于经济原因,未行进一步治疗。出院后

坚持口服利尿剂、β受体阻滞剂,随访病情稳定,无胸

闷发作。半年后门诊复查心脏彩超,提示左心室仍

大,EF
 

45%,较前好转。

图2  冠状动脉CTA

2 讨  论

先天性冠状动脉异常的主要类型有起源异常、终
端异常、单冠状动脉畸形[1]。LMCAA是一种更为罕

见的先天性冠状动脉异常,国内外报道病例数约为60
例。LMCAA发病机制目前尚未明确,其可能的原因

有:胚胎时期出现血管分化不良;胎儿期出现炎症改

变,导致LCA口阻塞或栓塞[1]。

LMCAA需要与单冠状动脉及LM 动脉粥样硬

化性闭塞相鉴别。LMCAA是先天性的,然而,在一

些成人患者中,很难确定该缺陷是否自出生以来就存

在。动脉粥样硬化危险因素低的患者,可能支持LM-
CAA的诊断,但这并非是决定性的[2-3]。与LM 动脉

粥样硬化性闭塞相比,LMCAA患者造影提示,有1~
2根大直径侧支连接LCA血管,且RCA、LCA血管

通畅,无狭窄[3]。相反,如果是动脉粥样硬化性血管

病变,往往合并血管狭窄病变,同时,侧支循环非常丰

富。与单RCA相比,在LMCAA患者中,LCA的灌

注是逆行的;而在单RCA患者中,血液以离心的形式

流向外周。本研究中,首次造影提示未见LCA开口,
结合患者心脏增大,考虑缺血性心肌病,误诊为LCA
开口处慢性闭塞病变,行第2次心脏介入手术,术中

RCA逆行导丝反复尝试,导丝未能出LCA口,手术

未能成功。由于笔者所在团队对LMCAA认识不足,
导致误诊,术后再次仔细分析2次造影结果(图1),发
现RCA、LAD、LCX管壁光滑,未见狭窄,RCA、LCA
之间有粗大间隔侧支循环血管,结合冠状动脉CTA
结果,最后考虑先天性血管畸形即LMCAA的诊断。

临床上,将LMCAA分为婴儿型(早期心功能不

全)及成人型(心绞痛、猝死)[2]。婴儿型LMCAA患

者常合并其他心脏畸形,如主动脉瓣狭窄、室间隔缺

损、肺动脉瓣狭窄、二尖瓣脱垂、大动脉转位等,早期

就出现严重临床症状,如未及时发现及救治,预后较

差[3]。目前,相关文献报道的成人型LMCAA 患者

中,临床表现常为心绞痛,晕厥多见,合并其他心脏疾

病少见;同时,部分成人LMCAA可无任何临床表现,
也有猝死后,尸检才被发现LMCAA[3]。本研究中,
患者近一年出现胸闷、双下肢水肿,考虑与心肌长期

缺血、结构改变、心脏增大、心脏功能减低有关。但患

者既往有孕育3子,在老年时期发病,考虑与LCA粗

大侧支循环且未合并其他心脏疾病有关。但是,患者

既往未行心电图、心脏彩超、胸片等相关检查,左心室

增大的具体时间未知。因此,临床中,探索LMCAA
患者心脏结构改变的时间节点,提前给予药物治疗,
是否可延缓心脏功能减低,值得进一步研究及探讨。

目前,SAITO等[4]研究报道,
 

LMCAA的解剖形

态有两种:一种为LCA发育不良,冠状动脉窦部可见

略有凹陷但呈一盲端,另一种为LM 未发育。本研究

中,该患者可能为第一种形态,但冠状动脉CTA提示

LCA起始部呈瘤样扩张,后分出LAD及LCX,不能

排除长期逆向血流压力下,导致瘤样扩张的解剖改变

的可能。王连祥等[5]及张基昌等[6]研究报道,成人川

崎病中,可见冠状动脉瘤样扩张,但其改变为弥漫性

病变多见。而本研究中,LCA起始处单一改变,为女

性患者,且伴有LCA口闭锁,不考虑川崎病。另外,
赵国昌等[7]及张晓群等[8]研究报道,大动脉炎患者出

现冠状动脉严重狭窄或闭塞,同时合并主动脉、髂动

脉等病变,相关风湿免疫因子(红细胞沉降率、C-反应

蛋白、抗髓过氧化物酶抗体等)阳性,而本研究中,患
者单纯LM病变,同时未见其他动脉病变,且相关免

疫指标阴性,故不考虑动脉炎改变。
在报道成人LMCAA的相关文献中,大部分学者
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认为,一旦患者被诊断了LMCAA,最佳的治疗方法

是冠状动脉旁路移植术,可避免严重的心肌缺血、心
脏扩大及心源性猝死等不良后果[3]。但也有文献支

持药物治疗,尤其是年龄较大的患者,随访过程中,患
者心绞痛、胸闷症状消失,EF正常,效果较好[9-11]。但

是,对于儿童LMCAA,VIDALIN等[2]研究认为,尽
早手术治疗,可以改善其预后,即使是婴儿,当被诊断

为LMCAA时,也可考虑进行外科手术干预。本研究

中,给予患者利尿剂、强心剂、β受体阻滞剂后,患者症

状明显好转,但由于患者心脏增大,考虑与长期心肌

缺血有关,建议外科手术干预,由于本院条件限制,建
议转上级医院进一步治疗,而患者由于经济条件,决
定采用保守药物治疗。出院后坚持口服利尿剂、β受

体阻滞剂,门诊随访,病情稳定,无胸闷发作。半年后

门诊复查心脏彩超,提示左心室仍大,EF
 

45%,较前

好转。
综上所述,LMCAA是一种少见的先天性冠状动

脉异常,合并瘤样扩张更为罕见,临床上,LMCAA患

者的临床表现轻重不一,需要与动脉炎、冠状动脉粥

样硬化、单支冠状动脉等相鉴别。冠状动脉旁路移植

术及药物治疗是其主要的治疗方式。
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