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室间隔缺损合并主动脉瓣脱垂的诊断与治疗
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%摘要& 室间隔缺损在儿童中是常见的先天性心脏病之一!若不及时闭合可合并主动脉瓣脱垂!根据右冠瓣脱垂程度可分为轻'
中'重三种程度( 室间隔缺损合并主动脉瓣脱垂治疗上包括经皮介入封堵'外科手术修补和经胸小切口微创封堵( 经皮介入封堵是
最常用的治疗方式!重度脱垂不满足介入封堵指征的室间隔缺损患者可选择外科手术修补!经胸小切口微创封堵是近年来的新技
术!治疗效果及其并发症仍需进一步验证( 现就室间隔缺损合并主动脉瓣脱垂的诊断与治疗进行综述(
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室间隔缺损"R>1JK30LM@K4>NJ@MO>P>0J!IW)$是一种
常见的先天性心脏病!约占先天性心脏病患儿的
"'X( IW)若不及时闭合!容易形成主动脉瓣脱垂
"@GKJ30R@MR>NKGM@N4>! :IU$!其发生率在亚洲达
$'X)!* !远高于北美和西欧"约 &X$ )"* ( :IU可对主
动脉瓣功能产生重要影响!引起主动脉瓣反流"@GKJ30
K>CLKC3J@J3G1!:Y$!必要时需行外科手术修补甚至置换
主动脉瓣!现就 IW)合并 :IU的诊断与治疗进行
综述(

IW)合并 :IU!以右冠瓣脱垂最多见!脱垂的发
生与IW)的类型和患儿年龄明显相关( IW)有自然

闭合的可能!多发生于生后 !年内!因此婴儿时期IW)
很少合并:IU!但随着年龄增长!:IU及由其产生的
:Y发生率逐渐增加)$* ( ZKGCML 等)$*

对 " "($ 例患者
进行回顾性分析!发现干下型 IW)最容易合并 :IU(
一项包含 -&[例患者的中期回顾性研究表明!嵴内型
IW)等高位 IW)更容易合并 :IU及反流!膜周部
IW)合并:IU并不多见!需要外科手术干预者也比较
罕见

)5* (
=>发生机制

IW)的解剖位置使主动脉瓣叶和主动脉环之间
连续性及支持结构消失!主动脉瓣叶易变形!发生
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:IU!严重者可合并主动脉窦瘤破裂)&* (
另一个重要的机制是 I>1JLK3效应( 根据 I>1JLK3

原理!血流通过 IW)时!血流速度增快!压力降低#主
动脉瓣的瓣尖作为主动脉瓣的有效组成部分!是一个
薄'易移动的帆状结构!因此当血液通过限制性的
IW)形成从左向右的高速分流时!主动脉瓣尖极易被
吸入高速低压射流( 随着时间的推移!邻近IW)的主
动脉瓣尖的最低点逐渐被拉长导致 :IU!并最终出现
:Y)-* !但 :IU程度与 :Y程度不成正比!即使轻度
:IU也可引起:Y( 还有部分 IW)患儿!生后即可发
现:IU!这类患儿系主动脉瓣先天性疾患!非 I>1JLK3
效应引起(
?>诊断
?@=>经胸超声心动图

通过胸骨旁左心室长轴切面'大动脉短轴切面和
心尖部四腔心切面可判断 IW)大小'IW)位置'主动
脉瓣形态和:IU程度等!彩色多普勒还可判断 :Y及
各房室瓣反流!评估右心室及肺动脉压( 同时经胸超
声心动图有着方便'经济'无创的优点!是诊断IW)及
:IU最常用的方法(

根据主动脉右冠瓣瓣尖的形态及与IW)的距离!
将:IU分为轻'中'重三种程度)[67* ,"!$轻度脱垂,
IW)到右冠瓣瓣尖的距离.IW)a'!对 IW)的左室面
无遮挡作用!右冠窦扩大!与无名冠窦和左冠窦不对
称#""$中度脱垂,b',$cIW)到右冠瓣瓣尖的距离.
IW)!'!右冠瓣明显脱垂!右冠瓣脱入左室流出道!部
分遮挡IW)左室面!遮挡面积c$'X!伴或不伴轻度的
:Y#"$$重度脱垂,IW)到右冠瓣瓣尖的距离.IW)c'
且cb',$!即脱垂的右冠瓣遮挡IW)的大部分或全部!
遮挡面积a$'X!可导致中度及以上的:Y(
?@?>心导管检查

心导管检查是诊断的金标准!但由于操作的有创
性!一般不作为常规检查( 心导管检查时于左前斜体
位"左侧 -' de头位 "' d$行主动脉瓣上及左心室造
影!可显示 IW)的位置'大小'形态和 IW)与主动脉
瓣的关系!同时还可显示 :IU及反流的程度)7* ( "!$
轻度脱垂,右冠窦扩大!右冠瓣形成一鹰嘴样的突起!
脱垂的瓣叶在心室舒张期可基本恢复!无 :Y或仅有
轻度:Y#""$中度脱垂,右冠瓣下移并形成一乳头样
突起!突入IW)左室面!部分遮挡IW)!脱垂的瓣叶在
心室舒张期不可恢复!伴轻度:Y#"$$重度脱垂,右冠
瓣向下移位形成囊袋样突起!突入 IW)左室面甚至脱
入IW)至右室流出道!遮挡大部分 IW)血流!脱垂的
瓣叶在心室舒张期不可恢复!伴不同程度:Y(
A>治疗

治疗方式包括药物'介入手术和外科手术治疗(
关于IW)合并:IU的手术治疗时机一直存在争

议( 有学者认为 IW)合并 :IU是进行性发展的!无
论有无充血性心力衰竭'生长发育迟缓'左心房和左
心室明显扩大等临床表现!均应尽早关闭 IW)!以防
止:IU进行性加重及并发 :Y)!'* ( 也有学者认为膜
周部IW)合并轻度脱垂的患儿!出现 :Y和左心室进
行性扩大才需手术治疗

)-* (
若IW)合并 :IU患儿出现肺动脉高压!手术关

闭IW)前需评估肺动脉压力'肺血管阻力"NLMDG1@KS
R@40LM@KK>434J@10>! UIY$ 的情况( 当 UIY指数 c
- =GGO!或肺血管6全身血管阻力比c',$&!同时肺循
环6体循环血流比a!,&!可直接关闭 IW)#- =GGO!
UIYc( =GGO的患者!应进行氧'一氧化氮肺血管反应
性试验!如果肺血管反应试验阳性!仍有关闭 IW)的
可能

)!!* #若患儿肺血管反应试验阴性或 UIY"
( =GGO!则考虑肺血管发生不可逆改变!丧失关闭
IW)的机会(
A@=>药物治疗

IW)合并:IU的患儿!若出现气促'点头呼吸'鼻
翼扇动'尿少'吃奶费力'拒乳'呛奶'面色苍白和浮肿
等心力衰竭症状!应积极行抗心力衰竭治疗!包括口
服地高辛'利尿剂"呋塞米'螺内酯和氢氯噻嗪$和血
管紧张素转化酶抑制剂"卡托普利.依那普利$等!酌
情静脉应用多巴胺'多巴酚丁胺等血管活性药(
A@?>介入治疗

!7((年!BG02等)!"*
就对介入封堵 IW)进行了报

道!后来经过国内外不断的研究和实践!经皮介入封
堵IW)凭借着创伤小'术后恢复快和并发症少等优
势!已经普遍应用于临床!并取得良好效果!但介入手
术多适用于膜周部和肌部IW)!位置较高的IW)尤其
是合并:IU或 :Y的患者并不是介入手术的!类适
应证

)!$* ( 因此IW)合并:IU行介入治疗的可行性及
封堵器的选择仍具有争议!且该方面的文献仍然很少(

EF>1等)!5*
认为早期封堵 IW)可预防 :Y的加

重!减少外科手术的必要!且 IW)合并 :IU及 :Y不
是介入手术的禁忌证( 他们对 -& 例 IW)合并 :IU
及轻度:Y的患者行介入封堵并随访!其中 !( 例是膜
周部IW)!5[例是嵴内型IW)!取得了满意的效果!术
后大部分患者 :Y得以减轻( 而国外关于 IW)合并
:IU行介入手术的文献很少(

介入封堵一般在透视引导下释放封堵器!手术过
程中需辅以经胸超声心动图评估封堵器的位置'形态
及对IW)周围组织和瓣膜的影响!实时监测是否封堵
器移位和栓塞等并发症( 值得注意的是!由于脱垂的
主动脉瓣有时会部分遮挡 IW)!形成功能性的限制性
分流!IW)的真实大小会被明显低估!导致介入封堵
时选取的IW)封堵器偏小!引起介入封堵的失败( 近
年来有学者尝试了食管超声引导下行经皮介入封堵
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IW)并取得了良好的效果!从而避免了放射线及造影
剂的损害!但该操作对患者的依从性及主刀医师的技
能要求较高!尚未得到广泛应用)!&6!-* (

关于封堵器大小的选择!一般是选择封堵器腰部
直径比 IW)直径大 !f$ DD)!$* !但关于封堵器的类
型!目前尚无统一意见!没有依据说明哪种封堵器更
具有优势!不过已有很多学者对不同封堵器进行了
探索(
$,",!#对称型IW)封堵器

陈智等
)![*
对 IW)合并 :IU的 &! 例介入手术患

者随访发现!对于IW)合并轻度 :IU的患者!对称型
封堵器可取得良好效果!手术成功率高!并发症少(
$,","#偏心型IW)封堵器

偏心型封堵器有两种型号!左心室伞盘的上缘比
封堵器腰部高出 ' 或 ',& DD!下缘比腰部高出 5 DD
或 $,& DD!右心室伞盘各边缘均比腰部高出 " DD!因
此可以减少封堵器上缘对主动脉瓣和肺动脉瓣的影

响( EF>1等)!5!!(*
使用偏心封堵器封堵 IW)并随访术

后效果!合并:IU的患者介入封堵成功率高!术后无
严重并发症发生!中远期随访显示患儿术后 :IU改
善!:Y得以减轻或消除(
$,",$#:)*"封堵器

长期以来大家认为IW)合并明显 :IU患者解剖
结构不适合放置封堵器!不适合行介入手术( :)*"
封堵器设计的初衷是封堵动脉导管未闭!但因其独特
的柔软性及所使用输送鞘比常规 IW)封堵器小而越
来越广泛地应用于IW)封堵!介入封堵有顺行释放和
逆行释放两种方法( <FG4F等)!76"'*

发现:)*"适合与
主动脉瓣距离为零的IW)介入封堵!其特有的柔软性
可很好地避免封堵器对主动脉瓣的影响及房室传导

阻滞的发生!且腰部可为主动脉瓣提供一定的支撑
力#陈智等)![*

的研究表明!:)*"封堵器能满足重度
:IU的特殊解剖结构!尤其是高位嵴内型 IW)!封堵
短期随访结果满意!不过该类封堵器的释放难度高!
远期效果仍需更多数据支持(
$,",5#动脉导管封堵器

动脉导管封堵器一般不用于封堵 IW)! WFSL
等

)"!6""*
对IW)合并 :IU的患者随访发现!超说明书

使用该封堵器治疗 IW)合并 :IU成功率高!并发症
少!可作为一种新选择( 陈智等)![*

也有着相似的经

验!不过远期并发症及封堵效果仍有待观察(
A@A>外科手术治疗

:IU严重'无介入封堵指征的 IW)患者!可行外
科手术治疗!尤其干下型 IW)!因其解剖位置紧邻主
动脉瓣和肺动脉瓣!自发闭合可能性很小!且:IU':Y
出现早!虽已有介入封堵成功的报道!但成功率较
低

)"!* ( 外科手术修补 IW)是该类缺损的主要治疗方
式!必要时还需要行主动脉瓣修复甚至主动脉瓣置

换!不过IW)修补的理想时间仍然存在争议(
gL1C等)!'*

认为!干下型IW)患者!术前发生:IU
或:Y是术后 :Y加重的危险因素!因此患儿一旦发
生确诊干下型 IW)合并 :IU或 :Y!即使无心力衰
竭'生长发育受限等症状!均应尽早行外科手术(

AC@1等)"$*
则认为!IW)直径c& DD的无症状小缺

损患者可保守治疗!建议每 -个月超声心动图评估:IU
和:Y的发展以评估外科手术时机#IW)直径"& DD
的干下型IW)!不管是否合并:IU和轻度:Y!一旦确
诊应尽早外科手术治疗!以防止:IU和:Y的发生(

外科手术方式包括体外循环直视下行 IW)修补
和非体外循环下经胸小切口微创封堵(
$,$,!#体外循环

传统外科手术一般在全身麻醉下行胸骨正中切

口!直视状态下行 IW)修补!伴或不伴主动脉瓣成形
或置换术!手术需要经主动脉和腔静脉插管在体外循
环下进行( "!$IW)修补术,IW)类型不同!手术入路
不同( 大多数膜周部IW)行右心房或右心室切口!干
下型IW)可行肺动脉根部切口( 修补方法包括直接
缝闭'人工补片或心包补片修补( g3@16gL1 等)"5*

对比

补片修补和直接缝闭!直接缝闭可能会由于对主动脉
瓣下结构的牵拉引起 :Y加重!补片修补由于人工或
心包补片为主动脉瓣提供结构支持!术后 :Y消除或
减轻的比例明显增加( ""$主动脉瓣成形术和主动脉
瓣置换术,IW)合并:IU!若术前出现中度或严重 :Y
时!应同时手术修复主动脉瓣或行主动脉瓣置换#单
纯IW)修补术后的患儿!若术前有明显的:IU':Y或
手术时机迟等相关危险因素!术后 :Y逐渐加重'再次
外科手术修复或置换主动脉瓣等风险明显增加

)!'* (
$,$,"#非体外循环

近年来!经胸小切口微创封堵IW)成为一种治疗
新策略!获得了越来越多的重视( 手术入路包括胸骨
下缘 $f5 0D小切口'左侧胸骨旁肋间 !f$ 0D小切
口( 通过心包悬吊暴露右室游离壁后!在与IW)垂直
的右室游离壁上穿刺并置入鞘管!以-荷包缝合.固定
鞘管与右心室壁避免右心室出血!在导丝引导下将封
堵器装置置入左心室!在室间隔两侧分别释放封堵器
的两个伞盘!IW)封堵器型号及大小的选择同介入相
同!手术全程在食管超声引导下进行)"&6"-* (

已有多个临床中心进行微创经胸小切口封堵的

尝试!其中8F@G等)"[*
对干下型IW)分别行介入治疗'

外科修补和经胸小切口微创封堵三种手术方式进行

随访并对比分析!发现介入手术成功率最低!因此干
下型IW)不推荐介入手术#外科修补手术成功率高!
但手术创伤大!术后住院时间久!机械辅助通气时间
长!输血多#经胸小切口封堵术与传统外科手术相比!
有相似的高手术成功率!且创伤小!无需体外循环!并
发症少!术后恢复时间明显缩短!手术切口美观!一旦
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手术出现严重并发症!可立即转为体外循环下修补
IW)#与介入手术相比!经胸小切口手术输送距离短!
可根据IW)位置及大小及时调整封堵器的位置及角
度!且无放射线!无血管通路限制等!因此是一种新的
治疗选择

)"[6$'* (
虽然干下型IW)行经胸小切口封堵是可行的!但

干下型IW)患者术前需要仔细评估'严格筛查!否则
会导致手术失败率高!手术相关的并发症高发( 该手
术目前尚无统一的筛选标准!8F@1C等)"&*

根据自己的

随访研究及分析提出相应的适应证及禁忌证!推荐的
适应证包括,干下型 IW)!!' DD'无 :IU'无 :Y或
仅有局限:Y'预估的封堵器大小与体重比值c',5'无
肺动脉高压及其他先天性心脏疾患#禁忌证包括,
IW)a!' DD':IU'轻度及以上:Y和肺动脉高压( 不
过该研究纳入病例少!随访时间短!其有效性及并发
症等尚需要多中心'多病例数'随机双盲对照试验的
进一步研究及认证(

外科手术闭合IW)总体是安全的!但仍有残余分
流'肺动脉高压'三度房室传导阻滞'窦房结功能障碍
及:Y等并发症#即使非体外循环状态下的经胸小切
口微创手术!也有出血'漏斗胸和切口瘢痕等缺陷!其
并不是理想的微创手术(

因此!IW)的患儿术前均应仔细评估:IU及反流
情况以评估干预时机!根据患儿IW)类型'体重'主动
脉瓣情况和临床表现等制定个体化治疗方案!且治疗
后的密切观察及定期随访同样不容忽视(
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