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Abstract
Total anomalous pulmonary venous connection (TAPVC) is a rare congenital heart disease that pulmonary veins 
drain into a systemic vein or the right atrium rather than the left atrium, occurring in only 1% to 3% of children born 
with congenital heart defects. There is a wide anatomical variety of venous connections and degrees of pulmonary 
venous obstruction that affect the clinical symptoms, surgical repair methods and prognosis of patients. Featuring 
high spatial and temporal resolution, dramatic decrease in radiation dose, excellent image quality, and powerful 
image post-processing, dual-source computed tomography (DSCT) can evaluate the origin, route, drainage 
sites, vascular bed status, and other associated malformations of anomalous pulmonary veins and cardiac 
chamber size in patients with TAPVC in detail, and has been widely used as an essential noninvasive preoperative 
and postoperative examination in TAPVC patients. In this paper, we review the occurrence and development, 
pathophysiological changes, imaging characteristics, value and research advance of TAPVC in DSCT.
Keywords: Total Anomalous Pulmonary Venous Connection; Dual-source Computed Tomography; 
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　　完全型肺静脉异位引流(total anomalous pulmonary venous connection, TAPVC)
指全部肺静脉未正常回流至左心房的一类左向右分流型先天性心脏病，约占新生儿先心
病发病率的1%-3%，是患儿早期缺血、缺氧的先天性心脏病之一，常见临床症状包括紫
绀、呼吸窘迫、生长迟缓、心率失常等[1-2]。TAPVC病人的临床症状、自然病史、治疗方
案及预后主要取决于异常肺静脉类型、血管床的状态及合并其他心血管畸形[2-5]，因此术
前详细的影像学评价能够帮助临床医生实现更好的治疗评估及预后评价。双源CT(dual-
source computed tomography, DSCT)以其成像速度快、空间分辨率高及低剂量等优势
成为TAPVC术前、术后必要的无创性检查手段[6-7]，本文将对TAPVC的发生发展、病理生
理学改变、影像检查方式及在DSCT检查中的影像表现特征、价值及研究进展做一综述。

1  胚胎发育
　　在胚胎发育时期，原始肺组织通过血管丛与心脏相连，随着血管的进一步发育，肺静脉原
基发育形成的原始内脏血管丛与同侧的总主静脉及卵黄囊静脉系统相连[8-9]，同时肺血管床逐渐
形成共同肺静脉与原始心房融合，因此，在一个较短的时期里，肺血管同时存在两个引流系统,
分别为通过共同肺静脉与左心房相连和通过同侧的主静脉及卵黄囊静脉系统与体循环相连。大
约3-5孕周，共同肺静脉进一步发育成为左心房的一部分，同时连接到总主静脉及卵黄囊静脉系
统的静脉丛逐渐退化，把肺静脉系统和体静脉系统分开。在某些异常情况下，共同肺静脉早期
闭锁或者不与左心房融合，致使主静脉及卵黄囊静脉引流系统代偿性持续开放，则形成临床上
的肺静脉异位引流[9-10]。如原始内脏血管丛与左侧主静脉持续连接，则肺静脉引流至冠状静脉窦
及左无名静脉；如与右侧主静脉持续连接，则肺静脉引流至右上腔静脉或者右心房；如与静脉
脐黄系统持续连接，则肺静脉引流至门静脉、静脉导管或下腔静脉。罕见地可出现共同肺静脉
迟发性闭锁，肺静脉末端呈一个盲端，这类型的先心病的预后非常差，很少病人能够存活[1-9]。 

2  病理生理学特征
　　正常情况下，肺静脉于左心房后壁汇入左心房，肺静脉内氧合后的动脉血经左心房、左
心室，最后由主动脉泵向全身血管，提供人体所需。但对于TAPVC病人，肺静脉与右心系统异
位连接，左心房无回血流入，左心系统缺少必要的血流来源，因此，同时合并右向左分流畸
形(如房间隔缺损、室间隔缺损及卵圆孔未闭等)是TAPVC患儿出生后能够继续存活的必要条件
[11-12]。TAPVC病人异位肺静脉术前血管状态不同，其临床症状、血流动力学改变及预后明显不
同，因此临床根据是否存在肺静脉的梗阻将TAPVC分为梗阻型TAPVC和非梗阻型TAPVC[13]。
2.1 梗阻型TAPVC  如果某段异位静脉的管径面积小于邻近引流静脉的最大管径面积的
50%，或者引流静脉直接与门静脉系统相连，临床则认为肺静脉梗阻，梗阻型TAPVC病人
出生后表现为重度紫绀、明显的呼吸困难，伴或不伴有轻度心脏杂音，因此常误诊为肺部
疾病[10]。TAPVC患儿出生后随着肺的复张，肺静脉血流明显增多，如合并肺静脉血回流受
阻，则仅几个小时内就出现明显的肺动脉高压及肺水肿，肺水肿引起反射性肺动脉血管收
缩和气体交换障碍,导致进行性低氧血症，临床表现为不被有效的临床操作缓解的呼吸窘
迫。患儿的临床症状及X光胸片表现与新生儿呼吸窘迫综合征极为相似，此时需要快速的
影像学检查来鉴别心脏是否存在器质性病变，由此决定临床医生的下一步诊疗计划[14]。
2.2 非梗阻型TAPVC  极少部分非梗阻型TAPVC病人可以无症状地活到成年，大部分在出生后
或幼儿时期即出现临床症状而就诊[1]。在非梗阻型TAPVC病人胎儿时期或刚出生几个小时内，
患儿肺未复张或复张不全，肺静脉回流血流量较小，且此时卵圆孔仍开放，因此右心血流量
增加不大，患儿的症状较轻，但随着肺组织充气复张，肺血管的阻力明显下降，肺血流增多，
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【摘要】完全型肺静脉异位引流(TAPVC)指全部肺
静脉未正常回流至左心房的一类左向右分流型先天
性心脏病，约占新生儿先心病发病率的1% -3%，其
多变的解剖类型及肺静脉狭窄程度直接影响病人的
临床症状、外科修复方式及预后。双源CT(DSCT)因
时间及空间分辨率高、明显减低的辐射剂量及强大
的后处理功能，能对TAPVC患者异位肺静脉起源、
走行路径、连接位置、血管床状态、其他伴发畸形
及心腔大小进行详细评估，成为TAPVC术前、术后
随访必要的无创性检查。本文现就TAPVC的发生发
展、病理生理学改变及在DSCT检查中的影像特征、
价值及研究进展做一简要综述。
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如肺静脉回流未受阻，则患儿表现为肺循环及右心系统明显过载的一
系列临床症状。如果患儿心脏在自身调节后达到稳定，则病人可以在
较好的生活质量下带病生存到成年；但是负荷超过病人的自身代偿能
力，则心脏和肺功能迅速恶化，对于放弃手术或者由于明显的肺动脉
高压而失去手术指针的病人，最终病人死于呼吸衰竭或者心力衰竭[4]。

3  TAPVC治疗
　　毫无疑问，外科手术矫正作为先天性心脏病的唯一治愈手段，
尤其是对TAPVC病人，一旦确诊，即有手术指征[14]。随着医学检查
治疗技术的进步，TAPVC的手术治疗效果已经大大提高了生存率及术
后生存质量，相关文献报道TAPVC的总体死亡率明显降低，但TAPVC
新生儿的手术死亡率在近几十年却没有明显降低，Yong等的研究发
现，在连续的三个时期(1973~1988年, 1989~1998年和1999~2008年)
TAPVC的手术死亡率分别是10.5%、9.8% 及 12.1%[15]，造成手术死
亡率居高不下的主要原因解释为更多的危重TAPVC选择了手术治疗，
而危重的病人占了术中或术后死亡的绝大部分。
　　术前外科医生依据TAPVC病人的个体解剖畸形制定手术方案，
主要解剖结构包括异位肺静脉起源、走行路径、连接位置、血管床
状态及其他伴发的畸形，常规手术方案为，在体外循环建立后(心
肺转流术)，利用深低体温及低血流流速以及必要时的中等体温、
正常或高流速来将异常的肺静脉截断并与左心房吻合[16]。由于术前
肺静脉狭窄或者发育不良，具有极高的术后再狭窄的风险，因此术
前诊断引流肺静脉狭窄或者发育不良时，则需要切除病理性狭窄的
肺静脉，将正常肺静脉与左心房相连[17]。研究证实，在进行新生儿
的矫正手术时，无缝合操作比传统的缝合操作发生再发狭窄的风险
更低。在某些引流肺静脉严重狭窄的情况下，如病人状态不允许即
刻的手术治疗，可以利用介入治疗来缓解肺静脉狭窄引起的临床状
态，给进一步手术提供临床间歇期[17-18]。
　　多个随访研究发现，复杂的术前解剖形态(混合型及心下型TAPVC、
术前肺静脉狭窄)、较长的术中心肺转流术时间及术后通气时间是患者
术后死亡的风险因素，尤其是术前的肺静脉发育不良或重度狭窄[3]。
TAPVC患者术后再发肺静脉狭窄也是死亡高危因素，发病率约为15%，
术后狭窄的机制包括血管内膜增生、肺静脉本身存在的发育不良及手术
对梗阻缓解不充分[3,19]。组织学的研究认为肺静脉狭窄和成纤维细胞增
生有关，如果吻合口的成纤维细胞明显增生，肺静脉狭窄会快速进展，
大多数病人会在术后的6到12个月发生[20]。对于再发狭窄的风险因素包
括混合型及心下型TAPVC、术中心肺转流术及主动脉钳闭时间较长、内
脏反位、单心室、小左心房、急诊手术及额外增加的外科操作[21]。

4  影像学检查
　　TAPVC作为以心血管解剖异常为病因的一类先天性心脏病，
其临床表现、自然病史及预后主要取决于肺静脉引流的位置、肺
血管床的状态及合并的其他心血管畸形[5,7]，因此需要详细、准确
的术前影像学评价来帮助外科医生评估病情、优化手术方案，进
一步降低死亡率、提高术后生存质量，临床常见的先天性心脏病
的检查方式包括心导管检查、超声、CT及磁共振等[22]。
4.1 心导管  对于TAPVC病人，心导管可以同时作为影像检查手段及
外科介入治疗方式。心导管检查曾作为先天性心脏病的诊断金标准运
用于临床，但由于其费用高、射线剂量大及相关的导管麻醉风险，
且在TAPVC病人中，导管损伤相关的医源性肺静脉狭窄的风险不可忽
视[23-24]，因此如今心导管很少仅仅作为检查手段运用于临床。一般来
说，对于急性梗阻型TAPVC的患儿，单纯的非手术治疗无法缓解患儿
症状时需要急诊手术阻止病情恶化，但在某些情况下，如低体重患
儿、早产儿、多器官紊乱及多伴发的畸形的患者，开胸急诊外科手术
的死亡率较高，或者在某些条件下无法实施开胸急诊手术，此时，经
皮导管支架植入术可以快速矫正肺静脉的狭窄，缓解临床症状，为梗
阻型TAPVC病人外科手术前的提供一个过渡期，稳定危重病人的临床
状态，等待病人情况稳定后再行开胸矫正手术[25]，波士顿儿童医院的
研究显示47例支架植入术后病人，32例病人的右心室压力及狭窄肺
静脉的管径明显改善[26]。导管介入手术的主要途径是用于TAPVC缓解
术前、术后肺静脉狭窄，方式包括传统的球囊扩张术、切割球囊成形
术以及药物洗脱支架和裸金属支架置换术，由于某些严重狭窄的肺静
脉频繁出现再狭窄，所以需要多次重复干预，此类病人的预后差[27]。
据报道，支架术后一年超过50%的病例发生支架再发狭窄，即使使用
药物洗脱支架也并没有明显改善再狭窄的速率，其发生的速率和术前
狭窄肺静脉的管径相关，如果支架植入前狭窄的管径小于7mm，则

支架植入后发生支架内再狭窄或闭塞的时间更短[1]。
　　虽然经导管介入手术常规作为病人术前狭窄引流静脉的急诊治疗
措施及术后再狭窄的缓解措施，但是其治疗后存在的并发症不容忽视，
大约25%的球囊扩张术后病人存在不良反应，其中最常见的不良反应包
括导管相关的室上性心动过速、肺静脉撕裂及动脉瘤形成、再灌注水肿
或出血、短暂型完全性传导阻滞，也有一小部分报道支架内栓塞[28-29]。 
4.2 超声  因具有非侵入性、无辐射及方便实用等优势，心脏超
声检查广泛运用于TAPVC的检查诊断，并作为先天性心脏病的筛
查方式，联合彩色多普勒及频谱多普勒检查技术，心脏超声能够
对患者异位引流肺静脉的数量、连接位置、走行路径、管径大
小、是否狭窄、伴发的其他心内畸形及血流动力学改变进行评价
[7,30]。同时地，超声检查可以测量心腔大小、容积及心脏搏动情
况，评价右心室容积、压力及功能，根据评价结果决定患者是否
需要急诊手术。某些情况，如新生儿出生后出现严重的呼吸窘
迫，这时一个紧急快速的超声检查筛查患儿是否存在心脏的器质
性改变，辅助新生儿科医生查找呼吸窘迫病因，制定相应的治疗
措施。但是，对于这部分急诊患儿，时常由于肺水肿的存在导致
检查声窗缩小，这时传统的检查路径已经无法显示心脏部分结
构，这时多方位显像(如经剑突下的长轴及短轴显像)可以帮助超
声科医生快速判断是否存在心脏病变，但是如果超声检查仍然无
法排除心脏病变，此时需要急诊CT来明确心脏病变的可能[1]。
　　超声检查作为先天性心脏病的筛查方式，对肺静脉的异位引
流位置、静脉走行、是否伴有狭窄及伴发的心内畸形的诊断率超过
90%，术前经食管超声心动图则有更高的诊断准确性。但超声检查的
空间分辨率较低，受声窗及操作者技术的限制，对于复杂型的TAPVC
病人(例如异常肺静脉在肺组织内相交通，或肺静脉扭曲成团、细
小，或肺静脉远离胸壁)的肺静脉的路径、引流部位显示不清，且无
法评估心脏周围的组织结构，因此无法满足外科医生的术前影像学
评价的要求[23-24]。除术前及术后常规使用的经胸壁心脏超声，另一种
特殊的超声检查手段——经食管超声，主要在手术操作过程中作为
一个常规检查存在，它实时动态地检查心脏的解剖结构改变及生理学
指标，主要用来评价术中吻合口是否狭窄及血流动力学是否稳定，同
时，心外膜的结构显像可用于确定肺静脉吻合口位置是否合适，手术
医生根据术中食管超声的检查结果确定手术是否成功[31]。
4.3 心脏磁共振  自20世纪70年代，磁共振成像技术迅速发展并不
断完善，MRI的多参数、多方位、多序列成像、无射线辐射等优势使
其在心血管领域具有广阔的发展空间，尤其是在组织特征性识别上
具有独特的优势，但由于其检查费用高、空间分辨率低、存在造影
剂过敏及某些重症患者无法承受长时间扫描等因素而使用受限，因
此像TAPVC这类以解剖异常为主的心脏病，临床上很少将心脏磁共
振作为TAPVC病人术前的常规检查，常作为心肌病的的检查方式[7]。
4.4 DSCT  随着CT技术的进一步发展，使得DSCT能够在明显提高
空间及时间分辨率的基础上大大降低放射剂量，克服了其他检查
的某些局限性，因此成为先天性心脏病术前必不可少的检查[32-34]。
DSCT强大的后处理功能，如多平面重建、最大密度投影、容积再
现、表面遮蔽显示及仿真内窥镜等，可以对图像进行任何平面、多
个方位、多个角度重建显示及分析。多个研究显示，以手术及尸检
结果作为参考标准，DSCT对TAPVC引流肺静脉的路径、引流位置
的诊断准确率高于超声检查，尤其是一些复杂的TAPVC类型[35-36]。
4.4.1 不同类型TAPVC的影像特征  根据肺静脉异位引流的解剖位置
将TAPVC分为4个类型：心上型，是最常见的类型，约占44%，指肺静
脉异位引流到心上静脉系统，包括上腔静脉、头臂静脉、残存的左上腔
静脉或奇静脉；心内型，是指肺静脉异位引流到右心房或冠状窦；心下
型，指肺静脉引流至门静脉或下腔静脉，是最常出现梗阻的类型，梗阻
率可达85%[2,22]；混合型，包括合并上述两种或两种以上的畸形[1]。
　　DSCT显示大多数心上型TAPVC的走形路径为：四支肺静脉
在左心房后方汇合成一粗大的垂直静脉，垂直静脉于左侧肺动脉
干旁上升并汇入扩张的左头臂静脉，然后通过扩张的上腔静脉汇
入右心房[37]。某些不典型TAPVC，其肺静脉位置较深远离前胸壁
或者静脉管径较小、走形扭曲，DSCT联合曲面重建可以确切显
示肺静脉的引流路径及位置，采用容积再现还能够三维立体展示
肺静脉与邻近组织结构的关系，包括纵膈乃至肺野内的血管，辅
助外科医生优化手术方案，减少邻近组织结构的损伤[10,29]。
　　弯刀综合征是肺静脉异位引流的一种特殊形式，指一侧肺的静
脉(通常为右肺)在膈上或膈下引流至下腔静脉，在胸部正位摄影中
异常的肺静脉显示为新月形的形状，因此而命名为弯刀综合征，此
类型的TAPVC在平片上的征像需要和罕见的 “肺静脉扭曲”相鉴
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别，“肺静脉扭曲”除新月形征像外，还包括CT显示的血管走形
扭曲且最终汇入左心房等解剖征像。DSCT显示大部分弯刀综合征
的患者伴有相应肺动脉及肺组织的发育不良，肺体积缩小，所以弯
刀综合征也叫肺发育不全综合征，同时，该病可同时伴有主动脉发
出的异常动脉供应右肺组织，表现为肺隔离症[38-39]。
4.4.2 肺静脉狭窄  TAPVC病人中，术前肺静脉狭窄率可高达25% 
~50%，其中44% 来源于心下型TAPVC[1,4]。一般来说，肺静脉走
行路径越长，狭窄发生的机率越大，DSCT表现为整段肺静脉的狭
窄或者沿着肺静脉走行散在的狭窄病灶，可以出现在纵膈、肺野
或膈肌下走行的肺静脉的任何位置[9,40]。Shen等的研究显示，与
手术结果相比，CT显示肺静脉梗阻准确性可高达92%，如果DSCT
显示术前肺静脉狭窄或者发育不良，则提示极高的术后再发狭窄
风险，因此需要外科医生手术时切除病理性狭窄的肺静脉，并选
择合适路径将剩余肺静脉与左心房相连[11,41]。
4.4.3 TAPVC伴发畸形  TAPVC独特的解剖及血流动力学改变使其大
多数情况下伴有多发的其他畸形，因此对伴发畸形的准确诊断及治疗
是TAPVC手术成功的重要因素。DSCT具有较高的空间分辨率及强大
的后处理能力，不仅能够准确评价TAPVC相关的静脉走形、状态及引
流位置，还能准确地显示伴发心内外畸形。例如，永存左上腔静脉作
为TAPVC的伴发畸形之一，单发时不引起明显病理生理变化，也无明
显症状和体征，但当伴发永存左上腔静脉畸形的先天性心脏病行心外
循环手术时，只有阻断这根畸形血管，心肺转流术才能成功，然而由
于其位置较深，经胸壁超声经常漏诊，这时DSCT可以清晰地显示永
存左上腔静脉的走形及与右心系统或左心系统的连接情况，指导外科
医生手术时快速结扎血管，加快手术进程，减少手术创伤[36]。
4.4.4 心腔大小  心腔大小是一个重要的心血管预后指标，在TAPVC
中，由于左心系统由缺少正常的血流来源，因此左心房室发育不良(心
腔容积明显缩小、顺应性减低)，相反地，右心系统同时接收了体循环
和肺循环的全部血流，导致右心房室的容量及压力负荷过载，右心房
室增大，继发肺动脉高压及三尖瓣反流，引起心脏重塑。因此，准确
测量TAPVC病人的心腔大小，对治疗方案的选择、疗效及预后判断均
具有十分重要的意义[1]。目前临床上最常用超声、CT及磁共振来评估心
脏大小， DSCT基于心内膜边界检测的半自动化软件,建立在三维容积扫
描基础上对心脏的数据进行分析，其与超声心动图的几何假设相比，
更接近心室腔的实际解剖形态，且使心肌壁的形态显示更加直观，Al-
Mohaissen等证实，CT的算法比超声更加接近真实的心腔大小，和磁共
振测量数据就有高度一致性，更能够表达病人的临床所处状态[42]。

5  小　结
　　TAPVC手术死亡率高、手术预后差，精准的术前评估是手术成
功的关键。DSCT具有较高的时间及空间分辨率，结合强大的后处理
技术，可以全面、准确地显示TAPVC异位肺静脉起源、走行路径、
连接位置、血管床状态、其他伴发畸形及与周围组织结构关系，评
价心腔大小，帮助外科医生优化手术策略、缩短手术时间、减小手
术创伤，降低TAPVC病人手术死亡率，尤其是某些复杂性TAPVC。
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