
#

主动脉缩窄合并少见畸形诊治进展
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%摘要& 主动脉缩窄是一种先天性心脏病!其可合并其他心脏畸形!最常见的为室间隔缺损!早治疗可降低患儿死亡率!治疗方
案的选择有赖于准确诊断( 诊断时!易发现常见畸形而忽略少见畸形!现对主动脉缩窄合并颅内动脉瘤'心肌致密化不全等少见畸
形的诊治进展进行综述(
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主动脉缩窄"0G@K0J@J3G1 GP@GKJ@!EG:$是一种先天
性心脏病!占先天性心脏病 -Xf(X)!* ( EG:是指在
动脉导管附近主动脉局限性狭窄!大多数 EG:发生在
主动脉峡部( 许多学者认为 EG:的发病机制是胎儿
期主动脉和肺动脉血流量失衡!大部分血流经肺动脉
和动脉导管!通过峡部的血流少!而导致主动脉峡部
缩窄( 根据是否合并其他心脏或血管畸形!EG:分为
单纯型和复杂型( 单纯型较少见!多发现于成人!以
高血压为主要症状!血管内介入治疗适合该型)!* #复
杂型较多见!常合并其他先天性心脏病( 复杂型 EG:
的临床表现主要取决于合并畸形的情况( 儿童期后
未经治疗的EG:患者的平均生存年龄为 $5 岁!死亡
原因通常为充血性心力衰竭'主动脉夹层'心内膜炎
和颅内出血

)"* !所以早期诊断非常重要( 根据患者年
龄'EG:情况及其合并症!选择合适的手术方式!治疗
预后取决于病情轻重及治疗的早晚!而早期治疗依赖
于早期准确的诊断( 国内外关于 EG:合并常见畸形

的报道较多如动脉导管未闭'室间隔缺损和二尖瓣狭
窄等

)$65* ( 以下将对一些 EG:合并少见畸形进行
综述(
=>R&7合并少见畸形
=@=>R&7合并颅内动脉瘤

EG:约 !'X合并颅内动脉瘤!主动脉疾病患者的
颅内动脉瘤患病率是普通人群的 5 倍!提示主动脉疾
病患者应考虑早期进行颅内动脉瘤筛查!以便及时诊
断和治疗

)&* ( 颅内动脉瘤一般无症状!一旦破裂造成
严重后果!所以提前筛查很有必要( 但 )G1J3等)-*

用

磁共振血管成像 "D@C1>J30K>4G1@10>@1C3GCK@NFS!
VY:$检查了 -'例经EG:治疗后的儿童!未发现颅内
动脉瘤!他们表示可能和早期治疗有关!考虑 EG:导
致颅内动脉瘤的两个可能原因是,"!$血管发育异常#
""$可改变的危险因素!主要是高血压( EGG2 等)[*

采

用计 算 机 体 层 血 管 成 像 " 0GDNLJ>O JGDGCK@NFS
@1C3GCK@NFS!ET:$对患有EG:的成年人进行的筛查证
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实了颅内动脉瘤患病率的增加!并表示年龄是成人
EG:患者患颅内动脉瘤的危险因素( 虽然数字减影血
管造影"O3C3J@M4LQJK@0J3G1 @1C3GCK@NFS!)W:$是诊断和
评估颅内动脉瘤的金标准!但由于难以获得具有复杂
颅内动脉瘤的理想图像!并且假阴性率为 &Xf!'X!
发生神经系统并发症的风险为 ',5Xf',&X!穿刺相
关并发症风险为 !X!所以并不常用( ET:是一种快
速'无创技术!且可进行三维成像!ET:的敏感性和特
异性分别为 7","X和 7[,7X)[* ( "''( 年 :EE.:9:
制定的/成人先天性心脏病治疗指南0建议)[* !成人
EG:患者至少要接受一次颅内血管的影像学评估)计
算机断层扫描"0GDNLJ>O JGDGCK@NFS!ET$或磁共振成
像"D@C1>J30K>4G1@10>3D@C31C!VY+$*( 对于 EG:合
并颅内动脉瘤!虽然 )W:为金标准!但为有创检查!
VY:对颅内动脉瘤敏感性为 7[X!特异性为 !''X!且
无辐射!诊断颅内动脉瘤更具优势(

ELKJ34等)(*
报道的EG:患者虽然颅内动脉瘤发病

率高!但大多数都很小!而且破裂的风险很低!动脉瘤
平均直径为 5,' DD( ELKJ34等)(*

表示对于筛选出的

颅内动脉瘤进行介入治疗是否合适!只有进一步的研
究才能阐明!其更加强调治疗 EG:合并颅内动脉瘤危
险因素的重要性( EG11GMMS等)7*

有着不同的观点!其
认为EG:患者"平均年龄为 "&岁$的颅内动脉瘤破裂
发生时间早于无 EG:患者"平均年龄为 &'f&5 岁$!
EG:合并颅内动脉瘤的患者!动脉瘤破裂导致的死亡
率可能比无EG:的患者高"&'Xf[&X$#但同样对于
很小动脉瘤的处理都是保守治疗( 颅内动脉瘤患者
的最佳治疗是基于对保守治疗的风险和手术夹闭或

弹簧圈栓塞风险的仔细比较#对于直径a!' DD的未
破裂颅内动脉瘤进行干预有着较高效益!在初步回顾
中!弹簧圈栓塞可能比手术夹闭更有优势( 对于 EG:
合并颅内动脉瘤的治疗!颅内动脉瘤的处理可根据动
脉瘤大小位置等判断破裂可能性!由于及时筛查的原
因!许多动脉瘤较小!可保守治疗!主要治疗高血压(
若动脉瘤大则使用介入或手术夹闭治疗!外科治疗虽
为颅内动脉瘤治疗的金标准!但手术风险和并发症高
于介入治疗(
=@?>R&7合并部分性肺静脉异位引流

部分 性 肺 静 脉 异 位 引 流 " N@KJ3@M@1GD@MGL4
NLMDG1@KSR>1GL40G11>0J3G1!U:UIE$是指部分肺静脉
未直接引流至左心房!而是直接或间接经体静脉引流
入右心系统!总体发病率为 ',5Xf',[X!往往合并房
间隔缺损

)!'* ( 超声心动图是诊断 U:UIE的首选方
法!且U:UIE常合并房间隔缺损!超声心动图对心内
畸形更有优势!但由于声窗有限!可能漏诊)!!* ( EG:
与U:UIE的联系及机制尚未清楚( V>3等)!"*

报道了

!例EG:合并U:UIE患者!!例 & 岁女孩因上肢高血
压入院#常规超声心动图显示 EG:!通过 ET得到证
实!并且ET显示其左上肺静脉流入垂直静脉( 由于
超声心动图简便和低成本等优势常为首选检查方法!
但ET对EG:及U:UIE的检出率更高!可同时显示体
循环和肺循环的血管!对心外血管结构显示更有优
势!三维重建可直观血管形态'走向及解剖特点!所以
EG:合并U:UIE的诊断需二者结合(

U:UIE的治疗方法很多!如单片法和 =@KO>1 手
术等!都是在全麻开胸体外循环下行矫治改道引流手
术( V>3等)!"*

采用全麻开胸!端端吻合修复EG:!分离
异常连接的左上肺静脉!与左心耳连接缝合( :M
iQ@1O3等)!$*

报道了 ! 例介入治疗 EG:合并 U:UIE
病例!但需满足患者为大龄儿童或成人!异常肺静脉
经左心房和体静脉双引流#本病例为 !例 !"岁男性检
查出高血压后!经超声心动图发现 EG:合并 U:UIE!
该患者采用支架治疗 EG:!:DNM@J_>K封堵器栓塞异常
肺静脉( V@D@4等)!5*

也有相似的报道!对 ! 例 "- 岁
男性患者采用覆膜支架治疗 EG:!:DNM@J_>K封堵器阻
塞部分异位引流的肺静脉( EG:合并 U:UIE一般采
用外科手术治疗!EG:矫治术同期行 U:UIE矫治术!
若有房间隔缺损!则同期行房间隔缺损修补术( 在满
足特定条件下!可采用术后并发症少的介入治疗(
=@A>永存第五主动脉弓缩窄

永存第五主动脉弓是一种十分罕见的先天性心

脏畸形!由 !7-7 年 R@1 UK@@CF 等)!&*
首次报道( 而永

存第五主动脉弓缩窄更加罕见!据相关报道!永存第
五主动脉弓患者中 $(X的病例合并 EG:)!-* ( h3D
等

)!-*
报道了 !例婴儿永存第五主动脉弓伴缩窄!该病

例还合并动脉导管未闭'房间隔缺损和室间隔缺损!
为复杂先天性心脏病#其超声心动图和 ET三维重建
都显示永存第五主动脉弓缩窄( T3JJ>M等)![*

报道了

!例更加罕见的永存第五主动脉弓缩窄伴第四主动脉
弓离断!超声心动图显示-上.主动脉弓分支正常!末
端为盲端!-下.主动脉弓与降主动脉相连!并伴有缩
窄!ET证实永存第五主动脉弓缩窄伴第四主动脉弓离
断( 由于该病可合并其他心内畸形!首选超声心动
图!诊断时应注意到双弓的存在!再仔细筛查心内畸
形和缩窄情况#ET不易漏诊!后处理后可直观显示缩
窄和离断情况(

h3D等)!-*
选择的手术方式是将第五主动脉弓缩

窄段切除!降主动脉与第五主动脉弓直接端端吻合!
术后ET:显示吻合口通畅( T3JJ>M等)![*

采用的手术方

式为切除缩窄!扩大端端吻合!也表明成人可考虑介
入治疗( 秦广宁等)!(*

的病例为 =>31Q>KC分型中的 ^
型!采用的是心包补片主动脉弓成形术( 准确分型有
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助于治疗方案的选择!手术方式选择将第五主动脉弓
缩窄段切除!降主动脉与第五主动脉弓直接吻合或行
主动脉弓成形术!介入治疗对于成人患者也可考虑!
对于缩窄段的处理和常规 EG:相似!但该病多为复杂
畸形!处理多复杂!尽量一期处理各心脏畸形(
=@D>R&7合并左心室心肌致密化不全

心肌致密化不全是一种病因不明的心肌异常!以
心室内异常粗大的肌小梁和交错的深隐窝为特征!最
常见于左心室心尖部

)!7* ( EG:患者中左心室心肌致
密化不全"M>PJR>1JK30LM@K1G10GDN@0J3G1!BI;E$的患
病率为 $X)"'* ( EG:合并BI;E可能机制是压力超负
荷作为一种诱发因素!使具有 BI;E遗传易感的患者
出现征象

)"!* ( VS>K4等)""*
报道了 ! 例 !& 岁女性患者

因心力衰竭发现 EG:合并 BI;E!超声心动图显示左
室扩张!心尖部有肌小梁形成且小梁间充满血流信
号!主动脉弓发育不良并伴有峡部缩窄!VY+证实
BI;E及EG:( Ĝ1GL 等)"!*

报道了 ! 例 $$ 岁女性患
者!超声心动图和心脏 VY+显示左室心肌双层!致密
层薄!非致密层厚!心尖可见粗大的小梁!VY+显示主
动脉峡部缩窄( 超声心动图是 EG:合并 BI;E的首
选检查方式!可特异性地显示心肌结构特点!也可发
现EG:!但 VY+对心肌致密化不全有更好的敏感性
"(-X$和特异性"77X$!可用于超声诊断不明确的情
况!在鉴别心肌致密化不全和其他心肌病时 VY+也更
有优势

)"$* !且VY+对EG:的准确性也更高(
VS>K4等)""*

表示考虑到致密化不全的心肌更易缺

血的风险!所以在修复 EG:!进行体外循环时!尽量减
少体外循环时间和心肌损伤#病例采用升主动脉6降主
动脉旁路术!对于复杂缩窄并伴有心血管或心肌疾病
的患者!解剖外转流是一种良好的单阶段方法!可缩
短缺血时间!并提供更好的成功退出体外循环的机
会( h@K@J_@等)"5*

在患儿出生后第 5 天进行 EG:手术
矫正!术后开始服用卡托普利和速尿#$ 个月大时!患
儿出现了心力衰竭的症状!治疗改为卡托普利'卡维
地洛'速尿和螺内酯!主动脉峡部再狭窄!球囊血管成
形术成功解除!卡维地洛和卡托普利维持治疗( U@KK@6
*KOGz>_等)"&*

由于患者为成人!所以采用的 EG:治疗
方法为 U@MD@_支架进行介入治疗( 对于 EG:合并
BI;E的患者!应先治疗 EG:!在治疗 EG:时!应考虑
心肌致密化不全对于手术的风险及预后不良!对于
EG:合并BI;E的相关性需进一步研究!两者是否会
加快病情进展还需探讨!但心血管异常的修复似乎可
改善左心室功能!修复 EG:后!密切监测血压和心室
功能!进行血压的控制和心力衰竭'心率失常等的对
症治疗(

=@I>R&7合并三尖瓣下移畸形
三尖瓣下移畸形是一种罕见的先天性心脏畸形!

!(--年ZQ4J>31 首次报道!故也称 ZQ4J>31 畸形!患病
率为 ',&X!该畸形的特征为三尖瓣向右心室移位!形
成-房化右心室.!EG:合并三尖瓣下移畸形十分罕
见!大多发生于心室与大动脉连接一致的情况!可能
机制是胎儿期升主动脉顺行血流较低

)"-* ( ZQ@3O
等

)"-*
报道了 $ 例 EG:合并 ZQ4J>31 畸形患者( ! 例

[月龄婴儿既往有呼吸困难史!出生后 !' O 发现心脏
杂音!超声心动图显示 ZQ4J>31 畸形及 EG:( ! 例 5 岁
男性患者!超声心动图显示 EG:及三尖瓣中度反流(
!例!5岁男性青少年!在 "个月大时发现心脏杂音!被
诊断为EG:!血管造影显示降主动脉起始部中度缩窄!
-岁时采用端端吻合术修复 EG:#现超声心动图显示
ZQ4J>31畸形伴中度三尖瓣反流!主动脉成形术有效!
缩窄矫正部位无压力梯度!血管造影证实 ZQ4J>31 畸
形( V34FK@等)"[*

报道了 ! 例 "5 岁年轻男性患者!表
现为进行性呼吸困难!超声心动图显示三尖瓣隔瓣下
移!三尖瓣重度反流!ET:证实存在严重EG:( 三尖瓣
下移畸形为心内畸形!超声心动图可很好地显示病
变!具有较低的成本以及高时间'空间分辨率的实时
评价!使其成为最常用的方法#心脏 VY+可更准确量
化右心大小和功能!有助于确定特定患者的治疗策
略

)"(* !且显示 EG:优于超声心动图!作为补充检查
方式(

ZQ@3O等)"-*
报道的 $ 例 EG:合并 ZQ4J>31 畸形都

进行了EG:的矫治!其中 " 例由于纠正 EG:后!心脏
功能障碍轻微!所以对 ZQ4J>31 畸形采用保守治疗!只
有那例 !5岁男性采用 )>I>C@三尖瓣成形术!因为单
纯手术治疗缩窄无法有效改善心脏功能( V34FK@
等

)"[*
报道的患者由于存在明显的心内异常!需进行胸

骨正中切开术对 EG:及 ZQ4J>31 畸形进行矫治!采用
升主动脉6降主动脉旁路移植术修复EG:!同期行三尖
瓣成形术!这种手术的优点包括同时修复 EG:及
ZQ4J>31畸形!避免对缩窄段进行操作( 对于EG:合并
ZQ4J>31畸形的治疗可采用各自的手术方式结合使用!
手术方式的选择不仅取决于缩窄的类型!还取决于一
些其他因素!如是否合并多种畸形'患者年龄及外科
医生的偏好等!因此!很难找到一种理想的外科手术
方式!应采用个体化治疗!选择适宜的术式!也可根据
心脏功能影响情况对ZQ4J>31畸形进行保守治疗(
?>总结与展望

EG:合并少见并发症可分为心外畸形及心内畸
形!多篇报道)"7*

表示 ET:在显示 EG:等心外畸形及
侧支循环方面均优于超声心动图!而对于一些心内畸
形及心瓣膜显示不如超声心动图( 但无论 EG:合并
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何种畸形!考虑先天性心脏病都应首选超声心动图!
尤其适用于婴儿!其胸壁薄!成像较好!且无辐射#而
对于并发心外大血管异常为主的 EG:!如 U:UIE等!
需行ET:以降低漏诊率( 部分畸形还可采用 VY+作
为补充检查手段!如 BI;E等( 所以在诊断复杂 EG:
时应多种影像诊断方法结合!才不易发生漏诊和误
诊!这对指导临床制定合理的手术方案及随访具有重
要的意义( 实现低漏诊率!首先应想到各种可能合并
的畸形!即使少见也应考虑!各医院需积极培养诊断
医师的能力!尤其是超声医师技术对诊断有很大影响(

对于EG:的治疗方法可有多种)$'* ( 目前!外科
手术策略已从以往的分期手术转变为经胸骨正中切

口完全一期手术( 解剖外旁路术是一种可通过胸骨
正中切口对缩窄伴随心脏畸形进行一期修复的策

略
)$!* ( 随着介入技术的发展!由于其并发症少!死亡

率低的优势!血管内治疗被逐渐应用!尤其适用于成
人( 即使有多种心脏病变的患者!在决定手术治疗方
法之前!也应与外科医生讨论考虑介入治疗方案!并
且应考虑其合并畸形对手术的影响及预后( 未来还
需医务工作者不断探索!采用术后并发症少'死亡率
低'狭窄率低和远期疗效好的治疗方案(
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