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【摘要】随着医学的进步，成人先天性心脏病患者人数持续增加，心房颤动（房颤）的患病率随之增加，带来新的挑战。其特殊

的心脏解剖结构、病理生理特点、矫正手术的多样性以及相关并发症使临床决策复杂化。现总结目前先天性心脏病流行病学及病理

生理学进展，尤其是成人先天性心脏病合并房颤的长期管理策略，包括使用抗心律失常药、导管消融、外科手术消融以及预防血栓栓

塞等，以期为相关研究提供参考。
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　　先天性心脏病（ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｈｅａｒｔｄｉｓｅａｓｅ，ＣＨＤ）是
由于胚胎时期心血管发育异常所导致的心脏形态、结

构和功能异常的疾病。随着医疗技术的进步，ＣＨＤ患
儿的生存率显著提高，９０％以上的ＣＨＤ患儿可生存至
成年，以致成人ＣＨＤ患者人数持续增加，ＣＨＤ合并心
房颤动（房颤）的发病率也进一步上升。由于成人

ＣＨＤ特殊的心脏解剖结构、病理生理特点、矫正手术
的多样性以及相关并发症，使得临床决策更加复杂。

现结合成人ＣＨＤ患者合并房颤的现有进展介绍其长
期管理策略，以期为相关研究提供参考。

１　流行病学
自２０００年以来，ＣＨＤ患者中成年人比例 ＞８５％，

较前估计增加了６３％［１２］。房性心律失常是成人ＣＨＤ
患者最常见的并发症，是住院和猝死的主要原因之

一。房内折返性心动过速是房性心律失常中最常见

的心律失常（６１．６％），其次为房颤（２８．８％）和局灶性
房性心动过速（９．５％）。但随着患者年龄的增长，房

颤的发病率在５０岁以上患者中超过房内折返性心动
过速（５１．２％ ｖｓ４４．２％）［３］。与非 ＣＨＤ患者相比，成
人ＣＨＤ患者合并房颤风险是其２２倍［４］。除年龄因

素，心脏结构病变程度不同，其房性心律失常的发病

率不同。房内折返性心动过速占复杂 ＣＨＤ患者心律
失常的大部分，而在较简单的病变中，房内折返性心

动过速和房颤的患病率相似［３］。患有以下 ＣＨＤ的患
者易并发房颤，如心房或心室间隔缺损、Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形、
法洛四联症、单心室心脏、左侧梗阻性病变和先天性

肺动脉高压［５］。随着ＣＨＤ患者继续老龄化，房颤和其
他心律失常问题将继续增加［６］。

２　病理生理
通常肺静脉异位电活动和折返在房颤的启动和

维持中起重要作用，但ＣＨＤ患者中的具体机制仍有待
阐明［７］。房颤除了肺静脉触发灶，还包括冠状动脉

窦、上腔静脉、左心房后壁等肺静脉以外的触发因素。

ＣＨＤ患者往往有解剖异常，更易形成肺静脉外局灶激
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动［８１０］。其次，矫正或姑息性手术后的心房进行性纤

维化导致的结构重构以及因残留的间隔缺损、瓣膜疾

病、心功能障碍引起的心房扩大，可促进传导延迟、折

返和离子通道功能改变［７，１１］。最后，慢性心力衰竭

（心衰）导致的心房压力或容量超负荷有利于触发活

动，引起早搏或局灶性房性心动过速，也可导致房颤。

总之，目前对成人ＣＨＤ合并房颤的潜在机制和影响因
素研究较少，有待进一步深入研究，以便了解并改善

该人群的管理［３］。

３　ＣＨＤ合并房颤对预后和并发症的影响
房颤不但增加成人ＣＨＤ患者心衰、缺血性卒中和

猝死等并发症的风险，也使患者临床症状进一步恶

化，影响生活质量。心衰是最常见的并发症，估计在

成人ＣＨＤ合并房颤患者中的患病率为１１％。该类患
者发生心衰的风险是单纯 ＣＨＤ患者的１１倍，同时心
衰也增加了发生房性心律失常的风险［４，１２］。在该类患

者中，心衰是缺血性卒中的强独立预测因素［１３１４］；与

普通人群相比，缺血性卒中的风险增加１０倍；房颤、心
衰和传统心血管危险因素使卒中风险明显增加［１４１５］。

缺血性卒中是房颤严重致残的并发症，有２５％的神经
系统后遗症是永久性的［１５］。在对３８０００例成人 ＣＨＤ
患者的统计分析中发现，合并房颤的ＣＨＤ患者的人群
总体死亡风险增加了近５０％。这些研究结果表明，房
颤的存在与不良临床事件增加有关，增加了患者死亡

率，而早期筛查和积极治疗将有助于改善患者预后。

４　ＣＨＤ合并房颤的药物治疗
疾病早期，该类患者相对年轻，无其他传统危险

因素，但ＣＨＤ的复杂性是血栓栓塞事件的独立危险因
素，故ＣＨＡＤＳ２和ＣＨＡ２ＤＳ２ＶＡＳｃ评分在ＣＨＤ合并房
颤患者中不能准确地判别卒中风险［１６］。因此，目前的

建议除了传统的评分，还需考虑疾病的复杂性。对于

中度或复杂性成人ＣＨＤ合并房颤的患者，建议长期口
服抗凝药物；对于未行心脏瓣膜置换术的简单ＣＨＤ患
者，抗凝治疗应根据 ＣＨＡ２ＤＳ２ＶＡＳｃ和 ＨＡＳＢＬＥＤ评
分［１７１８］。目前指南建议对于普通房颤患者，新型口服

抗凝药物（ｎｏｖｅｌｏｒａｌａｎｔｉｃｏａｇｕｌａｎｔ，ＮＯＡＣ）优于维生素
Ｋ拮抗剂。对于中度或复杂成人ＣＨＤ合并房颤、中度
以上二尖瓣狭窄以及机械瓣植入术患者，维生素 Ｋ拮
抗剂仍是首选口服抗凝剂［１８］。对于成人ＣＨＤ合并房
颤患者可否应用ＮＯＡＣ进行抗凝治疗，也有研究进行
了探索。Ｙａｎｇ等［１９］对接受 ＮＯＡＣ治疗的５３０例成人
ＣＨＤ合并房颤患者平均随访１年，血栓栓塞事件发生
率为１．０％，其中严重出血年发生率为１．１％，轻微出
血的年发生率为６．３％。另有研究［１９２０］提示在中度和

复杂的成人ＣＨＤ患者中，即使严重瓣膜病变和生物瓣
膜植入的患者，服用 ＮＯＡＣ也安全有效。因此，欧洲
ＣＨＤ管理指南［６］建议将ＮＯＡＣ作为 ＣＨＤ患者的首选
抗凝治疗方案，但不包括 Ｆｏｎｔａｎ循环手术、紫绀型心
脏病、人工机械瓣膜植入和严重的二尖瓣狭窄患者。

普通患者的房颤治疗中，心室率控制与节律控制

同等重要，但在中度或复杂成人 ＣＨＤ患者中，恢复和
维持窦性心律则更重要［１８］。Ｗｅｌｌｓ等［２１］回顾性分析

了２０例多非利特治疗成人 ＣＨＤ合并房颤的治疗结
果，平均随访１年，５５％的患者维持窦性心律，３５％的
患者可长期维持窦性心律。Ｍｉｙａｚａｋｉ等［２２］回顾４４例
成人ＣＨＤ合并快速性心律失常患者，平均随访１３个
月，１８例维持窦性心律，症状完全改善率为４１％，症状
部分改善率为３４％。由于抗心律失常药的副作用及
症状改善率较低，导管消融或外科消融成为可选

方案［２３］。

５　导管消融和外科消融治疗 ＣＨＤ合并房颤的有效
性和安全性

　　为最大限度地减少并发症，提高成功率，术前可
使用影像学检查了解患者解剖特征，评估血管通路以

及是否存在外科补片或封堵器等情况［２４］。已行封堵

的房间隔缺损患者，房间隔穿刺也是可行的，即通过

自然间隔也可通过封堵装置进入左心房［２５］。

关于成人 ＣＨＤ合并心律失常的识别和处理的专
家共识建议，对于药物维持窦性心律不佳的患者，可

考虑积极行导管消融治疗［１８］。Ｓｏｈｎｓ等［２５］回顾性分

析了５７例成人ＣＨＤ合并房颤患者的射频消融治疗结
果，随访 １年和 ５年，无房颤生存率分别为 ６３％和
２２％，与手术相关并发症为１．８％。Ｐｈｉｌｉｐ等［２６］回顾

性分析了 ３９１例接受肺静脉隔离的房颤患者，其中
３６例成人ＣＨＤ患者，３３５例非ＣＨＤ患者，随访１年和
４年，成人ＣＨＤ组手术成功率为４２％和２７％，非ＣＨＤ
组为５３％和３６％；两组患者的左心房大小、导管消融
成功率、并发症发生率无明显差异。Ｌｉａｎｇ等［２７］对

８４例接受房颤消融的 ＣＨＤ患者进行回顾性分析，随
访平均 １２个月，４４例维持窦性心律，症状改善率为
５３．１％，无严重并发症，对于射频消融术后复发的患
者也可改善心功能。可见导管消融治疗成人 ＣＨＤ
合并房颤患者安全有效。即使存在一定复发率，导

管消融也可改善临床症状。虽然导管消融对成人

ＣＨＤ合并房颤患者有一定疗效，但较高的复发率可
能需多次手术。Ｇｕａｒｇｕａｇｌｉ等［２８］对其中心的５８例成
人 ＣＨＤ合并房颤患者进行随访，消融 １年后有
３２８％的患者维持窦性心律，６０％的患者进行了多
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次消融手术，第 ２、３次消融后 １年窦性心律维持率
分别为５９．１％和６３．５％。

对于药物和导管消融维持窦性心律不佳的成人

ＣＨＤ患者，如房颤症状持续存在，可考虑外科消融。
由于成人ＣＨＤ患者的房颤常发生在左侧心脏结构异
常、心功能不全或未进行手术修补的间隔缺损等患者

中［２９］，指南建议对先天性缺陷修复时可同时进行外科

消融（Ｃｏｘ迷宫Ⅲ型手术），例如房间隔缺损修补、
Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形修复和Ｆｏｎｔａｎ手术等，甚至可考虑对房颤
高危患者进行预防性消融手术［１８，３０］。有研究［３１］提示

在外科手术的同时治疗房颤和结构性心脏缺陷不会

增加并发症，６年随访无房颤生存率为７５％。因此，成
人ＣＨＤ合并房颤患者经导管消融失败，或同时有需要
手术治疗的器质性心脏疾病，可考虑外科消融。

６　总结
随着诊治技术的快速进步，ＣＨＤ患者人数不断增

加，预期寿命也将进一步延长。房颤是成人ＣＨＤ患者
常见的心律失常，可加重症状，并增加卒中、心衰和猝

死等风险。因此抗凝治疗在成人 ＣＨＤ合并房颤患者
中尤为重要。此外应对 ＣＨＤ患者发生房颤的潜在机
制进行研究，为寻找更好的治疗手段提供依据，同时

导管消融和外科消融的时机、相关技术及消融靶点等

也有待进一步研究。
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