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:̂I瓣膜功能障碍与主动脉病变关联的研究进展

任星星#杜国庆
"哈尔滨医科大学附属第二医院超声医学科!黑龙江 哈尔滨 !&''(-$

%摘要& 二叶式主动脉瓣畸形是成人最常见的先天性心脏病!其引起的并发症如瓣膜功能障碍以及主动脉病变严重威胁患者的
生命健康!虽然近年来对其遗传'病理'分子'血流动力学及形态学的研究已深入开展!但目前仍未完全阐明( 现通过系统阐述二叶
式主动脉瓣引起的瓣膜功能障碍与主动脉病变之间的联系!以期拓展对二叶式主动脉瓣的认识!有助于对临床亚群患者进行个性化
的危险分层以及选择更优良的手术策略(
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二叶式主动脉瓣"Q30L4N3O @GKJ30R@MR>! :̂I$畸形
是一种遗传异质性疾病

)!* !是成人最常见的先天性心
脏病!发病率为 !Xf"X!男女比约为 $ l!( :̂I不
仅对瓣膜造成不同程度损害!而且由它引发的主动脉
病变"如破裂和夹层$也同样会对患者健康!甚至生命
造成严重威胁( 为了减少这些并发症带来的伤害!改
进 :̂I患者的手术风险评估!更好地了解 :̂I瓣膜
功能障碍和主动脉病变之间的关系!现对二者的联系
做一综述(
=>C7/瓣膜功能障碍与主动脉病变
=@=>C7/瓣膜功能障碍
!,!,!#主动脉瓣狭窄

钙化性主动脉瓣狭窄"@GKJ304J>1G434!:W$是 :̂I
最常见的瓣膜病变

)"* !瓣膜几何形状和瓣叶基质的异
常!使得瓣叶容易遭受较高的机械应力!钙化发生较
早

)$* ( 嵴线钙化和瓣叶钙化过多与手术并发症和中

期死亡率的风险有关
)5* ( 有症状的中6重度 :̂I6:W

患者应积极采取外科主动脉瓣置换术"4LKC30@M@GKJ30
R@MR>K>NM@0>D>1J!W:IY$!这一观点早已达成共识(
但对于无症状重度 :̂I6:W 患者!应该选择药物保守
治疗还是早期手术干预治疗!目前存在较大争议( 一
方面!重度:W 存在较高猝死风险!建议早期手术#另
一方面!早期积极手术可能出现手术及人工瓣膜置换
相关并发症和死亡!建议保守治疗( 因此!如何选择
最佳治疗策略!是值得学者研究的临床问题( 最近!
一项大型临床前瞻性随机对照研究显示,在无症状:W
患者中!早期 W:IY与保守治疗相比显著降低了手术
死亡或随访期间因心血管死亡的风险

)&* ( 经导管主
动脉瓣置换术"JK@140@JF>J>K@GKJ30R@MR>K>NM@0>D>1J!
T:IY$是一种治疗重度:W 的新型介入手段( 中危和
高危 :̂I患者行 T:IY的预后与 W:IY相似)-* ( 最
新研究表明!T:IY治疗低风险 :̂I患者也获得了良
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好的早期效果!装置成功率高!死亡率或致残率低)[* (
!,!,"#主动脉瓣关闭不全

主动脉瓣关闭不全是 :̂I畸形的另一个常见瓣
膜并发症( K̂@R>KD@1等)(*

认为 :̂I患者发生主动脉
瓣关闭不全的原因为瓣叶纤维化!瓣叶对合缘挛缩!
主动脉根部扩张!以及继发于感染性心内膜炎( 在患
者病程早期!瓣膜关闭不全引起的主动脉瓣反流
"@GKJ30K>CLKC3J@J3G1!:Y$比狭窄更常见)7* ( 一旦 :Y
形成!影响其进展的主要因素是慢性容量负荷过重引
起的左心室扩张( 因此!手术干预将是大多数 :̂I6
:Y的最终治疗策略)!'* (
=@?>C7/主动脉病变
!,",!#主动脉扩张

主动脉扩张是 :̂I畸形严重的并发症之一)!!* (
主动脉扩张通常开始于 :̂I患者病程早期!$' 岁以
下患者中发病率为 &-X!在 ('岁以上的患者呈进行性
发展!发病率为 ((X( "'Xf$'X的 :̂I畸形患者在
随访的 7 f"& 年里会出现主动脉瘤样扩张)!"* ( 而
V30F>M>1@等)!$*

对 ( 个独立临床试验的研究表明,有
(5X的 :̂I畸形患者将发展为主动脉瘤!其中主动脉
瘤的发生风险可为正常人群的 (' 倍( 相对三叶式主
动脉瓣"JK30L4N3O @GKJ30R@MR>!T:I$! :̂I患儿出生时
主动脉直径就已较大!随着年龄的增长!主动脉直径
增长幅度也较大!并逐渐发展为主动脉根部瘤和管状
升主动脉瘤!如果未合并主动脉本身病变!发生主动
脉弓部动脉瘤非常少见

)!56!&* ( 因此!在 :̂I患者形成
动脉瘤的进程中!年龄起着很重要的作用!也是 :̂I
预后不良的独立危险因素

)!-* (
!,","#主动脉夹层

主动脉夹层是 :̂I畸形最严重的并发症)![* ( 由
于急性主动脉夹层通常发生在主动脉扩张和动脉瘤

形成之前!死亡率为 "&X( 为避免主动脉夹层的发
生!预防性主动脉置换术是很有必要的( 与 T:I相
比! :̂I患者发生主动脉夹层的年龄更小!概率更高!
是T:I患者的 &f!' 倍)!(* ( B@K4G1 等)!7*

在上万例尸

体解剖中发现 WJ@1PGKO :型夹层合并 :̂I的比例是
非夹层死亡患者合并 :̂I的 !' 倍!表明 :̂I具有更
高的主动脉夹层风险( 但国际多中心数据显示!由于
影像学诊断夹层的局限性! :̂I发生夹层的实际患病
率可能并没有以前研究预测的那么高!但 :̂I患者仍
较普通人群具有更高的风险

)"'* (
!,",$#主动脉缩窄

:̂I合并主动脉缩窄"0G@K0J@J3G1 GP@GKJ@!EG:$
与升主动脉扩张和 :型主动脉夹层破裂的高风险相
关( 目前欧洲心脏病学会指南建议, :̂I合并EG:手

术指征是主动脉直径"&,' 0D!而非"&,& 0D)"!* (
)L3/1FGLH>K等)""*

研究表明! :̂I合并升主动脉病变
与有无EG:并无直接关联( 因此!仅根据EG:来决定
是否行升主动脉手术是不合理的( 但值得注意的是
:̂I伴EG:患病率为 ""Xf$-X!发病年龄较小!所
以建议筛查年龄要提前

)"$* (
?>C7/瓣膜功能障碍与主动脉病变的关联

:̂I瓣膜功能障碍与主动脉病变之间的关联主
要体现在以下两个方面,"!$ :̂I6:W与 :̂I6:Y引发
的主动脉病变有差异!主要包括,#与 :̂I6:W 相比!
:̂I6:Y伴发的动脉瘤生长速度更快)"5* !发生主动脉
夹层的风险增加 !'倍)"&* #$ :̂I6:W与升主动脉的不
对称扩张密切相关!与升主动脉及主动脉根部联合扩
张关系不大!而 :̂I6:Y与主动脉根部扩张以及升主
动脉与主动脉根部联合扩张密切相关!提示 :̂I6:Y
与更广泛的主动脉扩张相关

)"-* #%主动脉窦管结合处
消失是 :̂I6:W 疾病快速进展的独立预测因素)"[* (
""$ :̂I6:W与 :̂I6:Y形成的主动脉壁剪切力"H@MM
4F>@K4JK>44!=WW$有差异!其反映了主动脉瓣功能障碍
背景下血流流动的空间特征!可对主动脉壁组织产生
长期影响

)"(* ( 与 :̂I6:W 相比! :̂I6:Y表现出主动
脉近端内侧弹性纤维的明显破坏!导致 =WW 普遍升
高!这与临床观察结果一致! :̂I6:Y患者!尤以主动
脉窦扩张为主的患者!升主动脉扩张更快!:IY后发
生主动脉不良事件的风险也更高( 由于主动脉瓣面
积减小和血流速度升高! :̂I6:W 却表现出局部 =WW
明显增加并伴随血流偏心率升高( 升主动脉 =WW 升
高区域与细胞外基质调节异常和弹性纤维变性相对

应!提示瓣膜介导血流动力学参与主动脉病变的发生
和发展

)"7* (
A>C7/瓣膜障碍与主动脉病变的诊治
A@=>影像学评估

经胸超声心动图是无创诊断 :̂I的首选检查手
段!诊断准确性为 7$X!敏感性为 [(X)$'* !由于受患者
透声条件的影响!且病变瓣膜多有严重的钙化或纤维
化!失去特征形态!易把回声偏亮的嵴线误认为是关
闭线而出现假阴性的诊断( 经食管超声心动图由于
其分辨力高是诊断 :̂I最可靠的手段!其可清楚地显
示瓣叶的大小'数目'厚度和启闭状态!分辨瓣周结
构!但因其受限于一个平面!瓣膜毗邻关系不能很好
地描绘( 三维超声心动图显示主动脉瓣立体形态!从
左室面或主动脉面显示主动脉瓣装置全貌!观察冠状
动脉开口位置!提高诊断准确率( 超声除了对瓣叶数
目和形态进行诊断!同时需评估主动脉根部'左室流
出道和其他瓣膜功能是否受影响( 主动脉根部以及
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升主动脉在心包内的部分"包括主动脉瓣环'主动脉
瓣瓣叶'主动脉窦'窦管交界'主动脉弓及降主动脉$
内径和形态也要进一步评估( 随着T:IY手术的迅速
发展!单纯超声检查已不能完全满足手术要求!ET血
管成像可确定主动脉瓣环平面!还可对瓣叶钙化的程
度进行定量测量( 新兴的 5)血流心血管磁共振序列
在评估升主动脉异常血流方面发挥了关键作用!显示
了 :̂I患者主动脉内的血流是不对称的!包括涡流的
形成( :̂I多模态影像诊断方法的整合可提供一个
形态学'病理生理学'风险分层和治疗指导的综合
评估(
A@?>内'外科治疗
$,",!#药物治疗

"'"' 年 :EE.:9:指南)-* "@类推荐 :̂I伴发
主动脉扩张者!可使用&受体阻滞剂来减缓主动脉扩
张速度#对于 T:IY并发症!"Q 类推荐使用肾素6血
管紧张素系统阻滞剂!它能明显降低患者一年死亡
率!尤其对射血分数正常的患者效果更明显!但不提
倡使用他汀类药物来减缓 :̂I退行性进程(
$,","#外科治疗

:̂I手术指征目前存在较大争议!因其需考虑众
多因素!包括患者是否有症状!:W 或主动脉瓣关闭不
全的严重程度!升主动脉或主动脉窦的扩张程度!其
争议焦点在于何时处理扩张的升主动脉或主动脉窦(

对无症状或无瓣膜手术指征的 :̂I患者单纯行
主动脉或主动脉窦扩张手术时!目的是为了防止升主
动脉破裂和主动脉夹层( =G/1@K423等)$!*

通过影像学

检查对 ! !(!例 :̂I患者进行了长期随访!发现:型
夹层的发生率为 &,$X!在对影响发病率因素的研究
中发现!对于升主动脉直径a&,' 0D或主动脉瓣窦横
截面积.高度a!' 0D" .D的患者!早期预防性升主动脉
置换术应予以考虑( 同时!合并主动脉根部或主动脉
窦扩张的 :̂I患者会不同程度累及瓣膜( 最新指
南

)-*
建议,"!$对于无症状 :̂I患者!如果主动脉根

部或升主动脉直径"&,& 0D!则采取主动脉根部成形
或置换术'升主动脉置换术#""$对于无症状 :̂I患
者伴有危险因素"EG:'全身性高血压'主动脉夹层家
族史或主动脉快速生长$且主动脉根部或升主动脉直
径"&,' 0D时!应行主动脉根部"窦$成形或置换术'
升主动脉置换术(

有主动脉瓣手术指征":W 或主动脉瓣关闭不全$
的 :̂I患者升主动脉或主动脉窦扩张时!是否行升主
动脉修复术1 WR>144G1等)$"*

将升主动脉直径a5,& 0D
或横截面积与高度之比为 (f!' 的合并瓣膜严重病变
的 :̂I患者分为两组"试验组与对照组$!试验组行

主动脉瓣置换及升主动脉修复!对照组单纯行主动脉
瓣置换!发现两组在手术风险方面无任何差异!而同
期行升主动脉修复的患者晚期生存率更高( 指南)-*

也推荐因 :̂I6:W 或 :̂I6:Y行瓣膜手术时!若主动
脉根部或升主动脉直径a5,& 0D!可考虑同期行升主
动脉置换(

若主动脉瓣膜有明显器质性病变!且主动脉窦扩
张伴或不伴有升主动脉扩张时! >̂1J@MM手术常作为首
选手术治疗方式

)$$* ( 如果主动脉扩张只局限于升主
动脉! >̂1J@MM手术则由于主动脉瓣环小'冠状动脉开
口与瓣环距离较近等因素操作起来相对困难!临床医
生多选择主动脉瓣置换同期行升主动脉置换或成形(
$,",$#介入治疗

T:IY已成为重症 :W 治疗的一个重要手段!但
:9:.:EE指南)$5*

却将 :̂I6:W列为T:IY的相对禁
忌证!主要原因是,"!$ :̂I瓣膜形态不对称以及严重
钙化可能会阻碍瓣膜定位与扩张#""$ :̂I相关主动
脉病变可能增加主动脉夹层或破裂的风险( 但随着
介入技术发展!研究证明 T:IY可用于中6重度 :̂I6
:W患者( 因此!指南也建议,在评估 :̂I伴严重 :W
患者手术风险后!T:IY可作为 W:IY的替代选择)-* (
但以下解剖不适合T:IY)$&* ,"!$瓣环过大#""$瓣叶'
嵴线或左室流出道钙化严重#"$$嵴线数目a!( 此外!
主动脉根部或升主动脉瘤样扩张会使 T:IY放置困
难( 当T:IY由于解剖学原因不可行时!可选择外科
手术或药物治疗( 对于 :̂I伴轻度 :Y患者!如果出
现主动脉根部扩张a5,' 0D!可通过 T:IY处理根部
降低:Y复发率#但如果出现主动脉瓣环处扩张!应直
接行 W:IY)$-* ( 对于 :̂I伴严重:Y患者!指南推荐
直接行 W:IY(
D>小结与展望

由于 :̂I畸形的异质性与复杂性!对 :̂I不良
心血管事件的个体危险分层仍不够充分!明确 :̂I瓣
膜功能障碍与主动脉病变之间的关联!不仅能更充分
地评估 :̂I危险分层!而且对合理制定个性化治疗策
略具有重要的临床意义(
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