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Summary　Correctedtranspositionofgreatarteries(CTGA)isexceptionallyrare,totalingapproximately
0.4%-1%ofallcongenitalheartdiseases.Studieshavedemonstratedthat80%-95%ofCTGApatientshadsi-
tussolitus,while5%-20% hadsitusinversus.Wedescribeapatientwithcongenitallycorrectedtransposition
andsitusinversus,complicatedwithpatentforamenovaleandstroke.Howshouldwetreatsuchcomplicatedpa-
tients?Inthispaper,wereviewalargenumberofrelevantliteraturescombinedwiththepatient'streatmentexpe-
riencetoprovidesomesuggestions.

Keywords　correctedtranspositionofgreatarteries;patentforamenovale;stroke

　　矫正型大动脉转位(correctedtranspositionof
greatarteries,CTGA)是一种罕见的复杂性先天性

心脏病,占先天性心脏病的0.4%~1%[1-2]。有研

究表明,80%~95%的 CTGA 患者内脏正位,5%
~20%存在内脏反位[3]。本例患者CTGA 合并内

脏反 位,同 时 存 在 卵 圆 孔 未 闭 (patentforamen
ovale,PFO),并发生脑梗死。对于这一特殊类型
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的患者,临床该如何处理? 本文通过查阅大量文

献,结合患者的具体情况进行阐述。
1　病例资料

患者,男,52岁。因“突发意识障碍2h余”入
院。体 温 36.8℃、脉 搏 67 次/min、呼 吸 18 次/
min、血压98/65mmHg(1mmHg=0.133kPa)。
入院体 检:神 志 不 清;双 侧 瞳 孔 等 大、圆 形,直

径3mm,对光反射迟钝;肌力(0~5级):左上肢0
级、左下肢0级、右上肢5级及右下肢5级。考虑

急性脑梗死。遂行头颅CT示:右侧额颞顶叶及右

侧基底节区梗死(图1)。急诊行“脑血管造影+机

械取栓术”,术中行猪尾巴主动脉弓上造影见患者

心脏位于右侧胸腔,主动脉弓上各大血管开口均起

自右侧,5F单弯造影管插入右侧颈内动脉起始部

造影见颈内动脉C2以远不显影。取栓微导管取出

栓子,造影见颈内动脉、大脑中动脉、大脑前动脉各

分支均显影良好,血流速度正常。患者返回病房后

继续治疗。造影显示患者心脏位于右侧胸腔,行经

胸超声心动图检查示:肝脏位于左上腹,心脏位于

右侧胸腔,心房反位,心室右襻,主动脉与肺动脉呈

右前左后排列。主动脉与解剖右室(功能左室)相
连,肺动脉与解剖左室(功能右室)相连(图2a)。
解剖右室增大(52mm),室壁增厚(9mm),左房、
右房内径增大,解剖左室内径正常。静息状态下室

壁收缩未见明显异常。三尖瓣(右侧房室瓣)左房

侧收缩期可见少量反流束,二尖瓣(左侧房室瓣)右
房侧收缩期可见微量反流束(图2b)。房水平可见

异常左向右穿隔血流束。考虑为CTGA(IDD型)、
PFO。食管超声心动图明确为 PFO,左房及左心

耳内未见自发显影及附壁血栓形成(图2c、d)。增

强CT示:内脏反位:肝脏、脾脏、胃反位;CTGA;
右位主动脉弓、胸腹主动脉未见明显异常。心电图

示:窦性心律,PR间期延长,右位心。患者病情稳

定,神志清楚,双瞳正常,左上肢肌力4级,左下肢

肌力4级,右侧肌力正常。出院后继续康复治疗。
2　讨论

CTGA是指心房、心室连接不协调合并心室动

脉连接不协调。CTGA 患者可存在内脏正位或内

脏反位,合并内脏正位的 CTGA 患者占80%~
95%[3]。在CTGA患者中,90%合并室间隔缺损,
65%合并肺动脉狭窄,46%合并三尖瓣反流[4]。有

1%的 CTGA 患者不存在上述合并症(室间隔缺

损、肺动脉狭窄)而被较晚诊断[5]。本例患者无室

间隔缺损和肺动脉狭窄,平常无不适表现,因脑梗

死就诊才被诊断出存在 CTGA。有研究发现,CT-
GA内脏反位的患者室间隔缺损、肺动脉狭窄的发

生率较CTGA 内脏正位的患者高[6],但也有研究

认为两者发生率无差异[7]。上述结论均基于小样

本的统计结果,其真实发生率可能还需要更多样本

的研究予以确认。但越来越多研究支持 CTGA 内

脏反位患者房室传导阻滞和三尖瓣关闭不全发生

率较CTGA 内脏正位的患者低[6-7]。一方面因为

CTGA内脏反位患者形态学三尖瓣的发育较正常,
出现abstain畸形较少见。另一方面,CTGA 内脏

反位患者其房室结位于比较正常的后下部,而CT-
GA内脏正位患者房室结位于前上部,其房室传导

系统排列错乱[8]。本例患者心电图提示 PR 间期

延长,需长期随访房室传导阻滞有无进展。

注:箭头示右侧额颞顶叶及右侧基底节区梗死。
图1　患者头颅CT图像

Figure1　AheadCTimageofthepatient

a:心房反位,心室右襻,主动脉与肺动脉呈右前左后排列,主动脉与解剖右室相连,肺动脉与解剖左室相连;b:三尖瓣少

量反流束;c:PFO;d:左房及左心耳内未见自发显影及附壁血栓形成。
图2　患者超声心动图

Figure2　Echocardiographyimagesofthepatient
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　　对于没有合并室间隔缺损及肺动脉狭窄的

CTGA患者,虽然无症状,但长期随访解剖右室的

功能及三尖瓣关闭不全的程度很重要。有研究表

明,25%没有合并心脏畸形的 CTGA 患者会在45
岁发生解剖右室功能衰竭,而67%合并其他心脏

畸形(室间隔缺损及肺动脉狭窄)的CTGA 患者会

发生解剖右室功能衰竭[9]。一般认为解剖右室功

能衰竭与严重三尖瓣关闭不全或进行性传导系统

异常有关[5]。有研究报道1例82岁无其他心脏畸

形的CTGA内脏反位患者,在不存在严重三尖瓣

功能不全或心律失常的情况下,因解剖右室功能衰

竭就诊,随后心脏磁共振发现解剖右室存在纤维

化,推测解剖右室纤维化可引起右室功能衰竭[5]。
右室壁瘢痕或纤维化与较大年龄、解剖右室低射血

分数、解剖右室高压力和心律失常有关。本例患者

目前虽无解剖右室衰竭表现,三尖瓣反流也较少,
但仍需要长期随访解剖右室功能。心脏磁共振被

认为是能早期准确判断解剖右室纤维化相关右室

功能不全的一项检查。
CTGA患者目前有两大类手术方式[10]。一类

是生理性修补术,包括室缺修补、左室流出道梗阻

疏通术及三尖瓣修补或置换。另一类是解剖性修

补术,目的是使体静脉的血回流入右房,经解剖右

室到达肺循环,肺静脉的血入左房,经解剖左室至

体循环,减少解剖右室功能衰竭和三尖瓣功能不全

的发生率。但是,解剖性修补术复杂、难度高,患者

也存在较多并发症,需要更多的经验总结。对于存

在解剖右室功能衰竭的 CTGA 合并心脏反位患

者,也可进行双心室起搏+埋藏式除颤器治疗[11]。
CTGA可合并 PFO。CTGA 合并 PFO 并发

脑梗死鲜有报道。有研究得出矛盾栓塞危险(risk
ofparadoxicalembolism,RoPE)系数评分在7、8
和9 分 时,PFO 占 脑 梗 死 原 因 的 72%、84% 和

88%[12]。根据RoPE系数评分,本例患者评分为7
分。本例患者无大血管动脉粥样硬化及血栓,无脑

卒中常见危险因素,无深静脉血栓史,无近期旅行

史,无肺栓塞。结合病史和 RoPE评分考虑脑梗死

与PFO有关。有研究报道在隐源性脑卒中患者

中,有 40% 以上没有明确卒中病因的患者存在

PFO[13]。对于PFO相关脑梗死的二级预防,大量

的研究证明,PFO 封堵治疗在降低二次脑梗死上

优于抗血小板治疗,与抗凝药物治疗无差异[14]。
PFO封堵治疗可能会导致一部分人出现暂时性心

房颤动,抗凝药物存在长期出血风险,本例患者应

选择哪种治疗方法,因根据患者的具体情况和更为

详细的检查,做出更有利患者的决策方案。
参考文献
[1] BjarkeBB,KiddBS.Congenitallycorrectedtransposi-

tionofthegreatarteries.Aclinicalstudyof101cases
[J].ActaPaediatrScand,1976,65(2):153-160.

[2] FerenczC,RubinJD,McCarterRJ,etal.Congenital
heartdisease:prevalenceatlivebirth.TheBaltimore-
WashingtonInfantStudy[J].AmJEpidemiol,1985,

121(1):31-36.
[3] Alva-EspinosaC.Correctedtranspositionofthegreat

arteries[J].GacMedMex,2016,152(3):397-406.
[4] AlghamdiAA,McCrindleBW,VanArsdellGS.Phys-

iologicversusanatomicrepairofcongenitallycorrec-
tedtranspositionofthegreatarteries:meta-analysisof
individualpatientdata[J].AnnThoracSurg,2006,81
(4):1529-1535.

[5] ShibaM,FukuiS,OhuchiH,etal.Congenitallycor-
rectedtranspositionofthegreatarteriesandsitusin-
versusinanoctogenarianwithsystemicrightventric-
ularfailure[J].IntHeartJ,2017,58(1):151-154.

[6] AttieF,CerdaJ,RichheimerR,etal.Congenitally
correctedtransposition with mirror-imageatrialar-
rangement[J].IntJCardiol,1987,14(2):169-175.

[7] OliverJM,GallegoP,GonzalezAE,etal.Comparison
ofoutcomesin adults with congenitally corrected
transpositionwithsitusinversusversussitussolitus
[J].AmJCardiol,2012,110(11):1687-1691.

[8] WilkinsonJL,SmithA,LincolnC,etal.Conducting
tissuesincongenitallycorrectedtranspositionwithsi-
tusinversus[J].BrHeartJ,1978,40(1):41-48.

[9] Graham TPJr,BernardYD,MellenBG,etal.Long-
termoutcomeincongenitallycorrectedtransposition
ofthegreatarteries:amulti-institutionalstudy[J].J
AmCollCardiol,2000,36(1):255-261.

[10]SpigelZ,BinsalamahZM,CaldaroneC.Congenitally
correctedtranspositionofthegreatarteries:anatomic,

physiologicrepair,andpalliation[J].Semin Thorac
CardiovascSurgPediatrCardSurgAnnu,2019,22:

32-42.
[11]HerrmannF,FichtnerS,SadoniS.Successfulleftven-

tricularleadplacementincongenitallycorrectedtrans-
positionofthegreatarteriesandsitusinversus[J].
JACCClinElectrophysiol,2019,5(3):404-405.

[12]ColladoF,Poulin MF,MurphyJJ,etal.Patentfora-
menovaleclosureforstrokepreventionandotherdis-
orders[J].JAm HeartAssoc,2018,7(12):e007146.

[13]LechatP,MasJL,LascaultG,etal.Prevalenceofpa-
tentforamenovaleinpatientswithstroke[J].NEngl
JMed,1988,318(18):1148-1152.

[14]DienerHC,GerloffC,ThalerDE,etal.Closureofpa-
tentforamenovaleandcryptogenicstroke:unresolved
issues[J].CurrNeurolNeurosciRep,2018,18(12):

92.
(收稿日期:2020-08-09)

·582·
李磊,等.矫正型大动脉转位合并内脏反位及卵圆孔未闭并发脑梗死1例

LILei,etal.Correctedtranspositionofgreatarteriescomplicatewithvisceralinversion,patent...


