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摘要：目的：本文旨在分析弯刀综合征的 CT 影像学特征及临床意义，以提高对该病的认识。方法：搜

集 2019 年 1 月至 2024 年 1 月确诊弯刀综合征的患者 28 例，回顾性分析其临床及影像学资料。结果：

28 例中男 10 例，女 18 例；婴儿型 15 例，成人型 13 例。婴儿型平均年龄约（6.78 ± 3.50）月，10 例为

完全右肺静脉异位引流至下腔静脉，其中 3例异位引流处狭窄梗阻，2例合并房间隔缺损及肺动脉高压，

该 5例行手术治疗；5例为部分右侧肺静脉异位引流至下腔静脉，均合并其他畸形及肺部感染行影像检

查时发现。成人型平均年龄约（5.53 ± 2.72）岁，7例为完全右肺静脉异位引流至下腔静脉，其中 1例行

手术治疗；6例为右下肺静脉异位引流至下腔静脉，其中 2例因明确诊断多年行择期手术，2例因叶外

型隔离肺行介入治疗体动脉分支供血。结论：婴儿型和成人型弯刀综合征患儿的临床表现有很大差异，

利用 CT 检查的多种成像模式，结合强大重建后处理功能对弯刀综合征患儿进行全面评估，可为临床上

治疗方法的选择、手术方案的制定提供依据。
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弯刀综合征（scimitar syndrome，SS）是一种罕见的先天性心肺异常，发病率约为1～3/100 000
[1]
，

其特征是部分或全部一侧肺静脉异常引流至下腔静脉、肝静脉、门静脉或右心房较低部位，此异常

引流静脉解剖形状似“弯刀”状，因此也被称为弯刀静脉（scimitar vein，SV），左侧异常较右侧罕

见
[2]
。弯刀综合征分为婴儿型和儿童型/成人型。婴儿型患者合并的畸形较多，预后差，迫切需要多

学科联合早期精准诊疗。儿童型/成人型大部分患儿无症状或症状轻微，即使不进行医学干预也可正

常生活
[2]
。

鉴于此，本文旨在分析弯刀综合征的 CT 影像学表现，比较二型的影像学差异及其临床意义，为

临床及时精准诊治提供影像学依据。 

1　材料与方法 

1.1　临床资料

搜集 2019 年 1 月至 2024 年 1 月经我院确诊的弯刀综合征的患儿共 28 例，其中男 10 例，女

18 例。婴儿型弯刀综合征 15 例，男 5 例，女 10 例，平均发病年龄约（6.78 ± 3.50）月，其中 3 例

因重症肺炎就诊，1 例因先天性回肠闭锁，1 例因出生后无肛就诊，1 例因纵隔占位就诊，1 例因哭

闹后口周青紫明显就诊，8 例因心脏病变就诊。

成人型弯刀综合征 13 例，男 5 例，女 8 例，平均年龄约（5.53 ± 2.72）岁。其中 5 例因肺炎就

诊，3 例为发现心脏杂音来诊，2 例为已经明确诊断 2 年余来院手术，1 例因胸廓畸形来诊，1 例因

肺隔离症就诊，1 例因一侧肺间质病变伴轻度肺动脉高压就诊（表 1）。

本文为回顾性研究，经医院伦理委员会批准进行。 

1.2　检查方法

使用 GE Revolution 256 排螺旋 CT 扫描仪进行胸部、心脏检查。不能合作患儿，扫描前 30 分
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钟至 1 小时口服 10％水合氯醛（剂量：0.5 mL/kg，最多不超过 10 mL）镇静后进行。对比剂为欧乃派

克（320 mg/mL），剂量 1.6～2.0 mL/kg，流率 0.9～1.8 mL/s。注射后再以 1.0～2.0 mL/s 的流率注入

生理盐水（使用量为对比剂的 1/2～2/3），用以减少对比剂的硬化伪影。

患儿仰卧于检查床上，双臂上举，身体位于检查床正中，头先进，定位像为前后正位像，肺尖

为扫描基线，从胸廓入口至肺底进行螺旋扫描。扫描参数见表 2。 

1.3　影像征象

对婴儿型及成人型弯刀综合征的患者的胸部增强 CT 扫描图像进行分析： ① 肺静脉异常引流的

位置、有无狭窄梗阻； ② 体动脉分支供血的情况； ③ 合并肺发育不良的情况； ④ 是否伴发其他畸

形包括心脏大血管畸形及其他系统畸形。 

1.4　统计方法

x̄± s应用 SPSS 22.0 统计软件进行分析。以（   ）表示服从正态分布的计量资料，采用 t检验进行

组间比较；分类资料用百分比描述，组间比较采用卡方检验。以 P < 0.05 为差异有统计学意义。 

2　结果

28 例患儿中婴儿型弯刀综合征 15 例，男 5 例，女 10 例，平均发病年龄约（6.78 ± 3.50）月；

成人型弯刀综合征 13 例，男 5 例，女 8 例，平均年龄约（5.53 ± 2.72）岁（表 3）。

28 例患儿右肺较左肺体积小，心影纵隔右移。其中 26 例患儿的支气管树为左侧镜像结构即左

 

表 1　婴儿型与成人型弯刀综合征患者的临床资料
Table 1　Clinical  characteristics  of  adult  and  Infantile  types  of  patients

with scimitar syndrome (SS)

临床资料

组别 统计检验

婴儿型（n = 15） 成人型（n = 13） 统计值 P

男   5 5
—         0.554

*

女 10 8

平均年龄/月 6.78 ± 3.50 66.36 ± 32.64 3.085  < 0.001

就诊原因

重症肺炎　　　　3 例 肺炎　　　　　5 例

先天性肠闭锁　　1 例 心脏杂音　　　3 例

无肛　　　　　　1 例 胸廓畸形　　　1 例

纵隔占位　　　　1 例 肺隔离症　　　2 例

哭闹后口周青紫　1 例 肺间质病变　　1 例

心脏病变　　　　8 例 明确诊断　　　2 例

肺动脉高压/例 2 1

手术治疗/例 5 3
3.589  < 0.001

介入治疗/例 0 2

死亡/例 0 0  < 0.001

注：*为 Fisher 确切检验。

 

表 2　不同年龄段低剂量 CT 扫描参数（胸部增强 CT、心脏 CT）
Table 2　Low-dose  CT  parameters  used  for  different  age  groups（ contrast-enhanced

chest CT, cardiac CT）

年龄/岁 管电压/kV 噪声指数 管电流/mA 螺距 管球旋转时间/s 层厚/mm 后处理算法

≤ 1    100 11 30～100 1.375 0.35 0.625 40％ ASIR-V

1～7 100 13 60～120 1.375 0.35 0.625 40％ ASIR-V

≥ 7    100 15 80～200 1.375 0.35 0.625 40％ ASIR-V

注：ASIR-V 为多模型的迭代重建算法（adaptive statistical iterative reconstructions-V）。
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右主支气管均为两叶支气管结构，2 例成人型患儿的支气管树为左二右三叶支气管的结构，但右上

叶支气管较正常纤细，另外两例婴儿型患儿限局性气管狭窄；增强扫描本组 28 例患儿均为右侧肺静

脉异位引流，右肺动脉均较左肺动脉细。28 例患儿均可见弯刀静脉，26 例降主动脉动脉分支供血右

下肺，2 例降主动脉动脉分支供血叶外型隔离肺。

婴儿型弯刀综合征 15 例患儿中 10 例为完全右肺静脉异位引流至下腔静脉，其中 3 例异位引流入

下腔静脉处狭窄梗阻（图 1），该 3 例患儿行部分肺静脉异位连接弯刀综合征矫治术，术后患儿随诊

复查无不适，1 例合并房间隔缺损及肺动脉高压，1 例合并房间隔缺损、动脉导管未闭及肺动脉高压，

该 2 例患儿均行房间隔修补术的同时行部分肺静脉异位连接弯刀综合征矫治术，合并动脉导管未闭的

患儿还行动脉导管结扎术，其余 5 例患儿未行手术。

4 例为右下肺静脉异位引流至下腔静脉，均因合并其他畸形及肺部感染变行影像检查时发现，

其中 3 例因回肠闭锁、无肛、纵隔占位行相关手术，该 4 例均未行异位引流肺静脉矫正术。

1 例为右上肺静脉异位引流至奇静脉并右下肺静脉引流至右心房底部，利用 MPR 及 VR 重建观察

到该患儿存在多枚椎体畸形，该例患儿并未行异位引流肺静脉矫正术。

 

表 3　婴儿型与成人型弯刀综合征患者的影像学比较
Table 3　Comparison of imaging features of patients with adult and infantile types of SS

合并异常疾病

组别 统计检验

婴儿型（n = 15）（％） 成人型（n = 13）（％） χ2/t P

右侧肺静脉异位引流 15（100） 13（100） — —

主支气管左侧镜像 15（100） 11（84.6） — —

肺发育不良 15（100） 13（100） — —

合并右位心 15（100） 13（100） — —

合并右肺动脉发育不良 15（100） 13（100） — —

体循环供应右肺 15（100） 13（100） — —

完全性右肺静脉异位引流 10（66.7） 7（53.8） 1.470    0.269

右下肺静脉异位引流 5（33.3） 6（46.1） 1.512    0.283

引流入下腔静脉 14（93.3） 13（100） 1.897       1.000
*

引流入肝静脉 1（6.7） 0（0） 1.897       1.000
*

合并心脏畸形 6（40.0） 0（0） 11.495     < 0.001*

合并 ASD 2（13.3） 0（0） 1.746  < 0.001*

合并动脉导管未闭 PDA 1（6.7） 0（0） 1.897       0.226
*

异位引流的肺静脉狭窄（梗阻） 3（20.0） 0（0） — —

合并心外畸形 4（26.7） 1（7.7） 1.791    0.191

注：*为 Fisher 确切检验。

 

（a） （b） （c） （d）
 

注：（a）胸部 CT 增强冠状位重建；（b）CT 平扫轴位；（c）最小密度投影；（d）容积重建，示右肺静脉异位引流，引流处狭

窄（红箭所指处）。

 图 1　女孩 3个月，气促、喘息 10 天

Fig.1　Female, 3 months old, admitted to hospital with shortness of
breath and wheezing for 10 days
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成人型弯刀综合征 13 例中 7 例为完全右肺静脉异位引流至下腔静脉（图 2），其中 1 例因胸廓畸

形（鸡胸）行部分肺静脉异位连接弯刀综合征矫治术；6 例为右下肺静脉异位引流至下腔静脉，其中

2 例明确诊断后，药物对症治疗期间反复肺炎行部分肺静脉异位连接弯刀综合征矫治术，2 例合并叶

外型隔离肺行介入栓堵治疗体动脉供血。
 

3　讨论

弯刀综合征又称肺发育不良综合征，其发病机制尚不清楚，可能与胚胎早期整个肺芽的发育障

碍有关
[3]
。其特点为心脏右移右旋，小右肺、右肺动脉发育不良、部分性右肺静脉回流异常即弯刀

静脉及异常体动脉的分支供血（通常是供应右下肺基底段或肺隔离症）；同时存在肺叶、气管支气管

分支异常，支气管树可呈左侧镜像（左-异构现象），部分患儿合并先天性心脏异常，以及心外畸形
[4]
。

故弯刀综合征涉及多个系统及组织结构的畸形包括心脏畸形、胸腹腔大血管畸形、肺及气道畸形、

部分病人还合并骨骼、消化道等其他的心外畸形。

另外，弯刀综合征患儿的血液动力学是心房水平的左向右分流，同时伴有异常体动脉的供血，

导致右心容量负荷增加，其增加程度的不同、肺发育不良的程度、以及是否合并心内、心外畸形，

是导致临床表现差异很大的原因，因此弯刀综合征可以在婴儿、儿童或成年人中被发现或发病。通

常婴儿型患儿发病时间较早，是由于其心房水平的左向右分流量较大、和/或存在较粗的异常体动脉

分支供血、和/或存在异位引流肺静脉有狭窄梗阻
[5]
，或合并其他心内、心外畸形

[6-7]
。与此同时弯刀

综合征的治疗手段亦不相同，包括药物治疗、介入治疗与外科治疗
[6]
。

CT 扫描的最大优势是避免了影像的重叠，可以逐层观察图像，并且随着 CT 技术的发展，扫描

速度明显加快，CT 图像的空间、时间分辨率也明显提高，以及无间隔容积扫描、后处理重建技术的

广泛应用，并结合造影剂的使用，利用平扫、增强及多种图像重建后处理方法可以精准、直观、多

方位以及三维立体的显示肺、气道、血管、心脏及骨骼形态结构及病变，使之成为诊治弯刀综合征

首选检查方法。

本组 28 例弯刀综合征的患儿均经胸部 CT 检查，并对图像进行重建后处理，确诊弯刀综合征。

并为治疗方法的选择提供依据，其中 18 例患儿仅药物治疗即可保证患儿的病情稳定及正常的生长发

育，8 例行部分肺静脉异位连接弯刀综合征矫治术，2 例行介入栓堵术，栓堵肺外型隔离肺的体循环

供血动脉，解除体肺分流引起的症状。

CT 图像的重建是基于前期的胸部 CT 平扫及增强的无间隔容积扫描的图像数据，图像重建分为

二维图像重建及三维图像重建，针对弯刀综合征常用的图像重建后处理方法有多平面重建（multiplanar

reformation，MPR）属于二维图像重建；以及三维图像重建包括最大密度投影（maximum intensity

projection，MIP）、最小密度投影（minimum intensity projection，MIN）及容积成像（volume

 

（a） （b） （c）
 

注：（a）CT 增强冠状位最大密度投影；（b）CT 增强轴位；（c）容积重建，弯刀静脉及异位引流的右肺静脉，引流至右

心房较低部位与下腔静脉交界处（红箭所指处），并右下肺有异常主动脉分支供血及右肺动脉细小（白箭所指处）。

 图 2　女孩，10 岁，发现胸廓畸形、心脏位置异常 5年余

Fig.2　Female, 10 years old, was found to have chest deformities and
abnormal cardiac position for over 5 years
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rendering，VR），在显示心脏、血管畸形方面几乎可以替代血管造影。

MPR 是本病最基本的重建方法，可以任意平面、任意角度显示扫描范围内解剖结构的形态及走

行，观察每支肺血管、弯刀静脉、气管支气管、肺叶形态及分割、异常体动脉分支的形态、粗细、

走行，异常引流处的具体部位、是否狭窄以及是否合并的其他部位畸形，还可以重建出标准的矢、

冠、轴位图像。MIP 和 MIN 分别是指投影方向内最大密度和最小密度体素所参与的成像，均为部分

重叠影像，MIP 是基于 CT 增强扫描后的重建方法，用于显示血管及心脏。MIN 主要基于 CT 平扫后的

图像数据，用于显示气道或含气肺组织结构。VR 为三维立体成像，为伪彩仿真立体图，按临床的要

求提供心脏、大血管、气道及骨骼的整体三维影像，多方位、多角度地观察各解剖结构之间的关系，

对于术前了解畸形部位特征和制定手术方案有指导作用。

本组 28 例患儿的胸部 CT 平扫的轴位图像显示这些患儿右肺体积小，右肺纹理粗细不等，且部

分肺纹理走行紊乱，右肺透光度较左肺增高/减低，心影纵隔右移，部分患儿合并肺炎。之后行 MPR

及 MIN 重建发现患儿的气管支气管畸形及肺叶分割畸形，其中有 1 例利用 MPR 及 VR 重建观察到该患

儿还存在多枚椎体畸形。

另外，由于弯刀综合征存在程度不等的心脏及血管畸形，对于分流量大于 50％、异位引流肺静

脉狭窄、肺动脉高压和隔离肺时需手术治疗
[8]
。有文献报道可根据 CT 增强后的 MPR 测量弯刀静脉汇

入下腔静脉角度的大小采用不同的手术方法
[9]
。本组 28 例患儿均行胸部 CT 增强分期扫描，分别于

动脉期及静脉期进行扫描，利用增强后的图像数据进行 MPR 及 MIP 重建对心脏、血管进行评估，其

中临床症状较重的婴儿型患儿有 3 例在 MPR 及 MIP 图像上可见异位引流处狭窄梗阻（图 1），2 例可

见合并了心内畸形—房间隔缺损及肺动脉主干明显增粗，其中 1 例还合并了较粗大的动脉导管未闭，

并经手术证实，术后患儿情况良好。2 例成人型患儿经 MPR 及 MIP 重建清晰显示了于膈肌水平主动

脉分别发出 1 分支及 2 支血管供应肺外型隔离肺（图 2），之后行介入手术，栓堵的该异常体动脉，

术后患儿恢复良好。

婴儿型弯刀综合征患儿发病早的另一个主要原因是由于伴发其他致命畸形来医院就诊，而偶然

被发现，本组有 3 例分别因无肛、回肠闭锁和纵隔占位（经病理证实为异位肝）来院准备做相应的手

术，在术前 CT 平扫时怀疑合并有弯刀综合征，故此 3 例患儿经增强 CT 扫描和 MPR、MIP、MIN 及 VR

重建进一步证实均为右下肺静脉的单支肺静脉异位引流，分流量不大，肺动脉压未增高，由弯刀综

合征所引发的症状并不严重，3 例均未接受肺静脉异位连接弯刀综合征矫治术。

目前国际上报道了两例 VACTERL 联合征合并弯刀综合征
[10]
，VACTERL 联合征是一组非随机出现

的先天性联合畸形，包括脊柱畸形（vertebral defects，V）、肛门闭锁（anal atresia，A）、气管

食管瘘（trachea esophageal fistula，TE）、伴食管闭锁（esophageal atresia）、肾发育畸形

（renal defects，R）、桡骨发育不良（radial dysplasia，R）、心脏发育缺陷（cardiac defects，

C）和肢体畸形（1imb anomalies，L），存在 3 个或 3 个以上的先天发育异常称为 VACTERL 联合征
[11]
。

本组弯刀综合征的患儿中，有 6 例合并上述相关畸形，其中 2 例合并消化道畸形为肛门闭锁伴阴道

瘘和回肠闭锁、2 例合并心脏畸形伴肺动脉高压、1 例合并胸廓畸形（鸡胸）、1 例合并椎体畸形，这

几例患儿均因合并其他畸形就诊。因此在临床工作中，当弯刀综合征患儿出现上述畸形时需注意患

儿是否存在 VACTERL 联合征。

综上，婴儿型和成人型弯刀综合征患儿的临床表现有很大差异，利用 CT 检查的多种成像模式，

结合强大重建后处理功能对弯刀综合征患儿进行全面评估，可以为临床治疗方法的选择、手术方案

的制定、改善预后及提高生活质量提供依据。
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Clinical Application Value of CT in Evaluating
Infantile and Adult Scimitar Syndrome

HONG Tianyu, ZHANG Qifeng, LI Di, WANG Wei, LI Haoyan, DUAN Xiaomin✉

Department of Radiology, Beijing Children’s Hospital, Capital Medical
University/National Center for Children's Health, Beijing 100045, China

Abstract: Objective:  This  article  aimed  to  analyze  the  computed  tomography  (CT)  imaging  manifestations  and  clinical
significance of scimitar syndrome to improve our understanding of the disease. Method: A total of 28 patients diagnosed with
scimitar syndrome were enrolled in our hospital from January 2019 to January 2024, and their clinical and imaging data were
retrospectively  analyzed.  Results:  Among  the  28  cases,  there  were  10  males  and  18  females,  with  15  and  13  cases  of  the
infantile  and  adult  types,  respectively.  The  average  age  of  patients  with  the  infant  type  were  (6.78 ± 3.50)  months,  with  10
cases having total anomalous right pulmonary venous drainage. Among them, three cases had stenosis and obstruction at the
site of ectopic drainage and two cases had concomitant atrial septal defect and pulmonary arterial hypertension; these five cases
underwent surgical treatment. Five cases of partial anomalous right pulmonary venous drainage to the inferior vena cava were
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found during imaging examination owing to the presence of other deformities and pulmonary infections. The average age of
patients with the adult type was (5.53 ± 2.72) years old. Seven cases had total anomalous right pulmonary venous drainage to
the  inferior  vena  cava,  with  one  case  undergoing  surgical  treatment.  Six  cases  had  ectopic  drainage  from  the  right  lower
pulmonary vein to the inferior vena cava: two underwent elective surgery owing to a clear diagnosis for many years, and two
underwent  interventional  treatment  for  systemic  arterial  blood  supply  owing  to  extralobar  sequestration.  Conclusion:  There
were  significant  differences  in  clinical  manifestation  between  patients  with  infantile  and  adult  types  of  scimitar  syndrome.
Using multiple imaging modes of CT examination combined with powerful reconstruction post-processing functions, children
with  scimitar  syndrome can be  evaluated  comprehensively,  providing a  basis  for  the  selection of  clinical  treatment  methods
and surgical plans.
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