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Abstract
Objective To investigate the value of ECG—gated dual—source computed tomography angiography 
(DSCTA) in the diagnosis of single atrium (SV) and single atrium (SA). Methods  DSCTA was performed 
in 27 patients with severe complex congenital heart with disease SV combined SA. The classification 
diagnosis was made，and the complicated deformities were summarized. Results According to the 
morphological characteristics of the main ventricular cavity, the 27 patients were classified as left 
ventricular type (8 cases), right ventricular type (12 cases) and uncertain type (7 cases) (29.63%, 44.44% 
and 26.00%, respectively). Atrial situs solitus was found in 9 (9/27，33.33%)，atrial situs inversus was 
found in 1 (1/27，3.70%) and atrial situs ambiguous was found in 17 (17/27，62.96%，including right 
atrial isomerism in 16 and left atrial isomerism in 1 patient). The patients complicated with 30 kinds，
totally 188 deformities.There were statistically significant differences between the left ventricular double 
outlet，right ventricular double outlet and trabecular capsule of three types of single ventricle (P<0.05).
There were statistical differences in right atrial isomerism between uncertainty type and left ventricular 
type single ventricle (P<0.05), and no statistically significant differences in other aspects (P>0.05). Left 
pulmonary artery diameter，abdominal aorta diameter and McGoon index measured by two methods of 
DSCT and TTE were correlated. Conclusion DSCTA can accurately diagnose single ventricle，single atrium 
and associated malformations，and provide reference for surgical indications and risk assessment.
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　　单心室(single ventricle，SV)合并单心房(single atrium，SA)是一组严重的复杂、
发绀型先天性心脏病(简称先心病)，由于混合含氧血液在全身循环，患者可出现心脏
杂音、呼吸窘迫、发绀或低血压等[1]。SV是指一个心腔完全接受来自三尖瓣和二尖瓣
或共同房室瓣的血流；或者整个房室连接仅与一个心室腔相连，发生率约占先心病的
1.0%~3.0%，遗传率相对较高[2-4]。SA为房间隔完全缺失，是一种罕见的房间隔缺损类
型[5-7]。SV的诊断即是心胸外科手术的适应证[2]，早期判断其分型并明确合并畸形情况
对于选择手术方式及评估预后至关重要。然而，SV合并SA多为个案报道，本研究旨在
探讨心电门控双源CT血管造影(dual—source computed tomography angiography，
DSCTA)在诊断SV合并SA中的效用。

1  资料与方法
1.1 一般资料  收集2009年4月至2022年9月我院27例确诊的SV合并SA患者，其中男性
14例，女性13例，年龄1.3个月至23岁，平均(7.86±7.50)岁。26例临床表现为紫绀症
状，13例为杵状指(趾)；体格检查显示17例患者胸骨左缘第2-4肋间可闻及收缩期杂音，
10例患者胸骨右缘第2-4肋间可闻及收缩期杂音，17例患者肺动脉第2音减弱，2例患者
肺动脉第2音亢进。
1.2 仪器与方法  采用德国西门子SOMATOM Definition Flash双源CT扫描仪；对比机采
用非离子型造影剂碘海醇(350mgI/mL)。对于能正常配合的患者进行屏气训练后屏气扫
描。对于无法配合检查的患儿，在扫描前进行10%水合氯醛(0.5mL/kg体重)灌肠镇静，
同时开通静脉通道，麻醉状态下扫描。采取回顾性心电门控技术，扫描范围为胸锁关节
至髂前上棘。扫描参数：0-6岁患儿，管电压80kV；7~12岁患儿，管电压100kV；12岁
以上患者,管电压80~100kV，Care DOSE 4D自动管电流调节；机架旋转时间0.28s/周，
螺距0.6 mm，准直宽度128×0.6 mm，扫描层厚0.6 mm，重建层厚1 mm，重建层间距
1 mm，矩阵512×512。使用Ulrich Medical高压注射器通过上肢静脉注射碘海醇，12岁
以下患儿注射流率为0.3~1.5 mL/s，剂量为1.0~1.5 mL/kg体重。12岁以上患者注射流率
4.0~5.0 mL/s，剂量为75mL。注射比剂后以同样速率注射10~30mL生理盐水。监视四腔
心层面心脏四腔室均有对比剂流入后，立即手动触发扫描。
1.3 图像和分析指标  检查完成后由Siemens主机(Syngo acquisition workplace)自动
选取最佳收缩期和最佳舒张期图像，重建各心动周期图像并选择最佳增强期相(心脏各腔
室及大血管对比剂均匀且浓度高的期相)。将原始图像传送至Siemens Syngo工作站，
使用多平面重组(MPR)、最大密度投影(MIP)、最小密度投影 (MinIP)、容积再现(VR)等
后处理技术观察心内、外畸形。所有数据由两位放射科副主任及以上职称医师采用双
盲法独立进行分析，意见不一致时对图像重新评价，经讨论获得一致结果。先心病外
科治疗中国专家共识[2]归纳了SV的3种分型方法。Van Praagh分类法将SV分为4型：A
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【 摘 要 】 目 的  探 讨 心 电 门 控 双 源 C T 血 管 造 影
(DSCTA)用于先天性单心室(SV)合并单心房(SA)的
诊断价值。方法 对27名患有单心室合并单心房的严
重复杂型先心病患者进行DSCTA检查，进行诊断分
型并归纳其合并的畸形情况。结果 27例患者依据主
心室腔的形态学特征分类，左心室型8例、右心室
型12例、不确定型7例，相应占比分别为29.63％、
44.44％、26.00％。心房正位9例(9/27，33.33%)，
心房反位1例(1/27，3.70%)，心房不定位17例
(17/27，62.96%，其中包含1例左心房异构，16例
右心房异构);合并畸形30种188处。左室双出口、
右室双出口和小梁囊在三种类型单心室之间具有统
计学差异(P<0.05)。不确定型与左心室型单心室在
右房异构方面存在统计学差异(P<0.05)，其他方面
没有统计学显著差异(P>0.05)。DSCT与经胸超声
心动图在评估左肺动脉直径、腹主动脉直径以及
McGoon指数方面存在相关性。结论 DSCTA可准确
诊断单心室、单心房及合并畸形，为外科手术适应
症、风险评估提供参考。
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型：单纯左心室发育，无右室窦部；B型：单纯右心室发育，无
左心室窦部；C型：室间隔未发育或仅有残余室间隔，又称双心
室型；D型：左右心室窦部和室间隔均未发育，又称不定型SV。
Anderson分型方法分3型：左心室型、右心室型及不确定型，与
Van Praagh分类法的不同之处在于Anderson分型法纳入了二尖
瓣、三尖瓣闭锁。第三种是国际先心病外科命名学和数据库采用
功能性SV概念进行的分类[8]。本研究采用Anderson分型。按照先
心病节段分析法，依次明确诊断心房位置、静脉-心房连接关系、
心室位置、房-室连接类型、大动脉(主动脉和肺动脉)位置及心室-
动脉连接关系。
1.4 统计学处理  采用SPSS 25.0统计学软件对收集的数据资料
进行统计分析。对计量资料进行正态性检验，符合正态分布者采
用平均值±标准差(χ- ±s)描述，两组间均值比较采用独立样本t
检验。计数资料采用例数、百分比(% )表示，百分比的比较采用
卡方检验或Fisher精确检验，另采用Pearson相关分析评价相关
性。以上均以P<0.05为差异有统计学意义。

2  结　果
2.1 总体分布  最终纳入27例SV合并SA患者，均行DSCTA及经
胸超声心动图(TTE)检查，获得解剖细节清晰的高质量图像进
行影像学分析。患者年龄1.3个月~23岁，平均年龄7.86±7.50
岁，其中男14例，女13例。27例SV合并SA患者中，左心室型、

右心室型、不确定型SV分别为8例(8/27，29.63％；图1)、12例
(12/27，44.44％；图2、3)、7例(7/27，26.00％；图4)。心房
正位9例(9/27，33.33%)，心房反位1例(1/27，3.70%；图3)，
心房不定位17例(17/27，62.96%)，后者包括右心房异构16例
(图1、2、4)及左心房异构1例。在DSCTA检查下，27例SV合并
SA共伴发畸形30种188处(表1)，最常见的心内畸形为共同房室
瓣(22/27，81.48%)。两种最常见的大血管异常是大动脉转位
(12/27，44.44%)和双上腔静脉(9/27，33.33%)。最常见的心血
管外畸形是右肺异构(18/27，66.67%)(表1)。
2.2 三种单心室分型合并单心房的比较  各不同类型SV在左室
双出口、右室双出口、小梁囊方面存在统计学差异(P<0.05)。不
确定型与左心室型SV在右房异构方面存在统计学差异(P=0.041
＜0.05)，在其他方面无统计学差异(P>0.05)(表2)。
2.3 肺动脉及McGoon指数比较  以McGoon 比值＞1.5(有双
侧肺动脉的患者)拟实施Glenn 手术为依据[2]，DSCT所测量的左
肺动脉、腹主动脉直径和McGoon指数均高于TTE，差异均有
统计学意义(P<0.05)。除了右肺动脉直径之外，DSCT与TTE评
估的左肺动脉直径中度相关(r=0.606)，腹主动脉直径高度相关
(r=0.949)，McGoon指数高度相关(r=0.829＞0.8)(表3)。
2.4 手术情况  本组中21例患者接受手术治疗，17例姑息手术
中，单一行双向腔静脉-肺动脉吻合术(双向Glenn术)11例；3例行
体-肺分流术；3例合并心血管复杂畸形患者同时行双向Glenn术
及其他畸形矫治术。4例接受根治手术治疗的患者中，Ⅰ期全腔
肺动脉连接术(total cavopulmonary connection，TCPC)、分期
TCPC分别为1例和3例，占比为4.76%、14.29%。

表1 单心室单心房患者伴发心内外畸形情况(例)
变量	                               左室型(n=8)  右室型(n=12)   不定型(n=7)   合计(n=27)
性别(男/女)	            5/3	                4/8	   5/2	       14/13
年龄(岁)	                                8.25±7.70   7.83±8.84	   7.47±5.52   7.86±7.50
伴发畸形[n(%)]				  
右房异构	                                2(25.00)        8(66.67)	   6(85.71)	       16(59.26)
左房异构	                                  —	                1(8.33)	   —	       1(8.33)
心房反位	                                  —	                1(8.33)	   —	       1(3.70)
右位心	                                  —	                2	                       1	       3
无脾综合征	            3(37.50)        7(58.33)	   6(85.71)	       16(59.3)
多脾综合征	            —	                1(8.33)	   —	       1(3.70)
共同房室瓣	            7(87.50)        9(75.00)	   6(85.71)	       22(81.48)
完全型心内膜垫缺损	            2(25.00)        7(58.33)	   3(42.86)	       12(44.44)
完全性肺静脉畸形连接        —	                3(25.00)	   1(14.29)	       4(14.81)
部分性肺静脉畸形连接        1(12.50)        1(8.33)	   1(14.29)	       3(11.11)
大动脉转位	            4(50.00)        4(33.33)	   4(57.14)	       12(44.44)
肺动脉狭窄	            1(12.50)        6(50.00)	   1(14.29)	       8(29.63)
肺动脉闭锁	            2(25.00)        3(25.0)	   3(42.86)	       8(29.63)
三尖瓣闭锁	            1(12.50)        1(8.33)	   2(28.57)	       4(14.81)
右弓右降	                                3(37.50)        —	                       1(14.29)	       4(14.81)
主动脉弓分支畸形	            2(25.00)        1(8.33)	   —	       3(11.11)
动脉导管未闭	            2(25.00)        3(25.00)	   2(28.57)	       2(28.57)
冠状动脉异常起源	            1(12.50)        4(33.33)	   2(28.57)	       7(25.93)
粗大体-肺侧支血管	            2(25.00)        2(16.67)	   1(14.29)	       5(18.52)
双上腔静脉	            3(37.50)        3(25.00)	   3(42.86)	       9(33.33)
双下腔静脉	            —	                1(8.33)	   —	       1(3.70)
左位奇静脉弓 	            1(12.50)        —	                       —	       1(3.70)
肺动静脉畸形	            —	                —	                      1(14.29)	       1(3.70)
肝静脉回流异常	            1(12.50)        —	                       —	       1(3.70)
右肺异构	                                3(37.50)        9(75.00)	   6(85.71)	       18(66.67)
左肺异构 	                                1(12.50)        1(8.33)	   —	       2(7.41)
支气管-肺反位	            1(12.50)        1(8.33)	   —	       2(7.41)
气管性支气管	            1(12.50)        —	                       1(14.29)	       2(7.41)
腹腔脏器反位	            2(25.00)        3(25.00)	   —	       5(18.52)
先天性唇裂	            —	                1(8.33)	   —	       1(3.70)
注：“—”表示未见此类畸形。

图1A 患者男，14岁，SV(左心室型)，SA(右房异构)DSCTA图  一组共同房室瓣
     (箭头)，主心室腔肌小梁纤细，为左心室结构；位于主心室腔右前侧的附
     属心腔(箭)小，肌小梁粗大且不与大动脉连接，称小梁囊；
图1B 患者男，14岁，SV(左心室型)，SA(右房异构)DSCTA图，两侧心耳双右结
     构，为宽钝三角形(箭)；
图2A 患者男，12岁，SV(右心室型)，SA(右房异构)DSCTA图，主心室腔与小梁
     囊(箭)通过球室孔(箭头)连接
图2B 患者男，12岁，SV(右心室型)，SA(右房异构)DSCTA图，主动脉与肺动脉
     均起自主心室腔(右室结构)，为右室双出口；双向Glenn术后，上腔静脉
     与右肺动脉连通。(RPA：右肺动脉；SVC：上腔静脉)
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表3 单心室单心房患者肺动脉、腹主动脉及McGoon指数对比
检查方法 左肺动脉直径(mm) 右肺动脉直径(mm) 腹主动脉直径(mm) McGoon指数
DSCT	    10.58±3.79	 10.11±3.93         11.40±3.35	    1.89±0.61
TTE	    9.26±2.78	 12.11±6.55         10.95±3.13	    1.81±0.52
r值	    0.606	                     0.320	             0.949	    0.829
P值	    0.001	                     0.103	             0.000	    0.000

表2 三种单心室分型合并单心房对比[n(%)]
SV分型       n      共同房室瓣  两组房室瓣	                         单心室型房室连接	                                        主心室腔双出口               合并肺动脉狭窄     合并肺动脉闭锁
			                 左侧房室无连接  右侧房室无连接  双入口型房室连接  左室双出口  右室双出口
左心室型	 8b        7(87.50)       1(12.50)b	        —	              1(12.50)ab                7(87.50)           3(37.50)         —	            1(12.50)	       2(25.00)
右心室型	 12c      9(75.00)       3(25.00)c	   1(8.33)	              1(8.33)	         10 (83.33)        —	                   6(50.00)	            6(50.00)c	       3(25.00)
不确定型	 7          6(85.71)       1(14.29)	   1(14.29)	              2(28.57)	         4(57.14)            —	                    —	            1(14.29)	       3(42.86)
合计	 27        22	                 5	                        2	              4	                             21	                 3	                     6	            8	                           8	
χ2	 2.333  0.652             0.652	    1.329	              1.577	         2.168	                 5.651	 8.159	            3.763	       0.909	
P	 0.420  0.840             0.840	    0.726	              0.655	         0.417	                 0.031	 0.008	            0.168	       0.752	
续表2
                 输出腔	  小梁囊	                     支气管异构
                                                            右房异构	   左房异构	   心房反位
                   3(37.50)b	  5(62.50)	 2(25.00)	    —	      —
                   4(33.33)c	  8(66.67)	 8(66.67)	    1(8.33)	      1(8.33)
                   —	  —	 6(85.71)	    —	      —
                   7	  13	 16	    1	      1
                   3.344	  9.054	 5.754	    1.399	      1.399
                   0.238	 0.011	 0.066	    1.000	      1.000
注：a、b、c分别表示左心室型vs右心室型、左心室vs不确定型，右心室vs不确定型。
      “—”表示未见此类畸形。

图3A 患者女，12岁，SV(右心室型)，SA(心房反位)房室瓣置换术+TCPC术后DSCTA图；主心室腔肌
     小梁粗大，为右心室结构；
图3B 患者女，12岁，SV(右心室型)，SA(心房反位)房室瓣置换术+TCPC术后DSCTA图；心耳反位，
     左心耳位于右侧，为宽基底类三角形；左心耳位于右侧，呈管状，边缘有深切迹；
图4A 患者女，16岁，SV(不定型)，SA(右房异构)DSCTA图；完全型心内膜垫缺损，房室瓣水平十字
     交叉消失，仅显示一组房室瓣(箭)，心室孤立无附属心腔，肌小梁非左、右心室形态，为不
     定型SV；
图4B 患者女，16岁，SV(不定型)，SA(右房异构)DSCTA图；箭示双侧心耳均为右心耳形态；
图4C 患者女，16岁，SV(不定型)，SA(右房异构)DSCTA图；合并肺动脉闭锁(CastanedaⅡ型)，无
     主肺动脉瓣及主干，左、右肺动脉有连接(短箭)；胸降主动脉向左、右发出粗大体-肺动脉侧
     支血管供应双肺。
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SA
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3  讨　论
3.1 DSCTA在单心室合并单心房成像中的优势  先心病是我国最
常见的出生缺陷，近半数未成年患者未接受手术治疗，已成为我
国5岁以下儿童发育异常的主要死因[9-10]。SV畸形多发生在妊娠第
30至56天，预计在20年内全球SV患者数量将翻一番，未经手术
治疗常是致命的[4,11-13]。SV心脏只具备单一的发育良好的窦部、
小梁部及流出道，其分型是基于内在的心肌形态学特征。左心室
小梁部肌小梁纤细整齐且心内膜面柔滑，右心室肌小梁结构粗大
且心内膜面粗糙[14]。SV往往存在一个发育不全的附属小心腔，该
心室与一个或两个大动脉连接时叫做输出腔，不与大动脉连接时
叫做小梁囊，主心室腔和输出腔之间的通道称为球室孔或小梁间
隔缺损。DSCTA舒张期图像可以清晰显示肌小梁形态，协助判定

单心室主心室腔及附属心腔类型、显示残存室间隔，测量小梁间
隔缺损大小。SA的房间隔完全缺失，通过两组房室瓣或一组共同
房室瓣连接主心室为双入口型房—室连接。从心脏CT开始，CT
发展开始“分道扬镳”，与单源多排CT通过在多扇区重建中将来
自几个心动周期的数据组合成一幅图像系统不同，DSCT在扫描
野实现了相当于机架旋转时间四分之一的时间分辨率，仅采用单
个心动周期的数据来重建图像，因此时间分辨率与患者的心率无
关[15-16]。在评价心外大血管空间排列关系、体-肺侧枝血管走行路
径方面，DSCTA具有明显优势，其三维重建技术利于显示复杂的
空间解剖结构，使先心病无创伤性诊断更加趋于完善，尤其对危
重患儿的检查安全性较高[17-18]。横断位四腔心或心脏长轴位MIP
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图能够清楚显示两组分开的房室瓣，当两组房室瓣融合，其纤维
间隔消失时，便形成了共同房室瓣。本研究中，以右室型SV、
右房异构型SA最常见，DSCTA共检出伴发畸形30种188处，最
常见的心内、外畸形分别为共同房室瓣、大动脉转位。左室双出
口、右室双出口和小梁囊在三种类型单心室之间具有统计学差异
(P<0.05)。不确定型与左心室型单心室在右房异构方面存在统计
学差异(P<0.05)，其他方面没有统计学上的显著差异。本组TTE
漏诊畸形10处，包括冠状动脉异常起源7处(7/27，25.93%)，部
分性肺静脉畸形连接2处(2/27，7.41%)，粗大体-肺侧支血管5处
(5/27，18.52%)；而DSCTA均未出现漏诊，由此可见，对于TTE
诊断有一定困难的心外血管复杂畸形如主动脉病变、冠脉异常、
肺静脉畸形、体-肺侧枝循环、支气管肺结构异常等，建议TTE联
合DSCTA检查，可优势互补，减少漏、误诊率。
3.2 DSCTA对选择单心室单心房治疗方案的价值  SV合并SA
解剖矫治死亡率高，生理矫治姑息手术是主要术式[2,19]，手术策
略制定因解剖及病理生理学差异而呈现多样化。手术方式包括
双向Glenn术、体肺分流术、肺动脉环束术及Fontan类手术，
心外管道的 TCPC术是目前国际上最常用的术式。制定手术策
略的原则是保持体循环和肺循环平衡，保护肺血管床及SV功能
[20]。双向Glenn手术要求对患者肺动脉的发育程度进行评估，
建议McGoon 比值＞1.5；对于伴有动脉导管或开口直径大于
1.5~2.0mm的体-肺侧枝血流进行封堵处理；术时结扎奇静脉以
防止患者的血氧饱和度降低；且必须对存在双上腔静脉的患者行
双侧上腔静脉-肺动脉吻合[2]，DSCT可以一站式完成以上评估和
测量，本组检出双上腔静脉占比33.33%(9/27)，动脉导管未闭
占比25.93%(7/27)，左位奇静脉弓占比3.70%(1/27)。DSCT在
评价肺动脉及其分支的发育、体-肺侧支血管的数量及走行方面
甚至优于心血管造影，而且可以检出支气管-肺畸形、肺动静脉
瘘等异常[21-22]。在评价患者肺血管的发育状况方面，本研究显示
DSCT与TTE在评估左肺动脉直径、腹主动脉直径以及McGoon指
数方面存在相关性。影响TCPC相关决策的因素主要包括肺静脉畸
形连接、内脏异位综合征、肺动脉高压等危险因素，如果不加控
制，就会失去手术机会[2]。本研究中伴发肺静脉畸形连接(7/27，
25.93%)、内脏心房异位综合征(17/27，62.96%)、肺动脉狭窄
(8/27，29.63%)或闭锁(8/27，29.63%)、冠脉异常等多种畸形
(7/27，25.93%)，增加了TCPC风险。
　　综上，DSCTA在制定SV伴SA手术策略密切相关的肺动脉发育
状况、肺静脉畸形连接、内脏心房异位综合征、冠状动脉异常起
源、体-肺侧支等诸多畸形的一站式检出方面，具有较明显优势。
随着DSCTA更广泛地应用于先心病评估，尽管其具有时间分辨率
高、不受患者心率影响等诸多优势，但其仍需应对许多挑战，尤
其是对瓣膜、腱索的动态显示方面，另外本研究病例数较少，仍
需扩大样本量进一步验证本文的结论。
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