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【摘要】二叶式主动脉瓣（ＢＡＶ）是一种先天性心脏瓣膜疾病，大多数早期常无明显症状，难以及时被诊断和干预，晚期易并发
主动脉瓣狭窄或反流等瓣膜功能障碍，甚至导致主动脉病变。因此，早期准确评估 ＢＡＶ形态及功能从而对其进行及时有效干预是
临床诊治的重点。且随着经导管主动脉瓣植入术在 ＢＡＶ中应用增加，充分评估其主动脉根部结构对指导手术及术后评估尤为重
要。现综述超声心动图在ＢＡＶ患者评估中的应用，以期为ＢＡＶ的早期筛查、诊断、手术时机的选择及术后随访提供依据。
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　　二叶式主动脉瓣（ｂｉｃｕｓｐｉｄａｏｒｔｉｃｖａｌｖｅ，ＢＡＶ）是最
常见的先天性心脏瓣膜疾病，患病率为１％ ～２％，男
性发病率几乎是女性的３倍［１２］。ＢＡＶ可影响瓣膜功
能，从无功能障碍到严重的主动脉瓣狭窄（ａｏｒｔｉｃ
ｓｔｅｎｏｓｉｓ，ＡＳ）或主动脉瓣反流（ａｏｒｔｉｃｒｅｇｕｒｇｉｔａｔｉｏｎ，
ＡＲ）。此外，ＢＡＶ还可伴有大动脉病变、感染性心内
膜炎、心肌病或其他先天性疾病［３］。因此，早期准确

评估 ＢＡＶ形态及功能对临床上制定干预策略和预防
各种并发症至关重要。超声心动图在临床实践中是

用于全面评估 ＢＡＶ的一线成像技术［２］。现分别从

ＢＡＶ形态学、并发症、相关主动脉病变及临床干预的
超声心动图评估等方面进行综述，并对未来评估方向

予以展望，为ＢＡＶ患者个体化诊疗提供依据。
１　ＢＡＶ发病机制及分型

正常主动脉瓣由３个半月瓣组成，称三叶式主动

脉瓣（ｔｒｉｃｕｓｐｉｄａｏｒｔｉｃｖａｌｖｅ，ＴＡＶ），根据瓣膜位置及冠
状动脉开口可将其分为左、右和无冠状动脉瓣［４］。而

ＢＡＶ因主动脉瓣发育异常导致相邻两个半月瓣形成
融合瓣，较大的融合瓣上可见融合嵴，使瓣叶不对

称［５］。胚胎学研究［１］发现，基因突变导致的神经嵴细

胞迁移是 ＢＡＶ融合嵴形成的主要原因。另有研究［６］

称多个等位基因相互作用导致了 ＢＡＶ，遗传率为
９０％。因此，《２０２０ＡＣＣ／ＡＨＡ心脏瓣膜病管理指
南》［７］建议对 ＢＡＶ患者一级家庭成员有必要进行超
声心动图筛查。

从外科角度来看，Ｓｉｅｖｅｒｓ分型［８］广泛应用于临

床，根据融合嵴的数量将ＢＡＶ分为３型：Ｔｙｐｅ０型（无
嵴）、ＴｙｐｅⅠ型（１个嵴）和 ＴｙｐｅⅡ型（２个嵴），其中最
常见的是ＴｙｐｅⅠ型，约占９０％。根据嵴的空间位置又
分为左右冠窦融合型（ＲＬ型）、右无冠窦融合型（ＲＮ
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型）、左无冠窦融合型（ＬＮ型），其中 ＲＬ型最常见，约
占８０％［８］。而最新国际共识［３］认为仅基于外科角度

的Ｓｉｅｖｅｒｓ分型仍有局限性，因此新的分型为：融合型、
双窦型和部分融合型。其中融合型最常见，占９０％ ～
９５％，相当于 ＴｙｐｅⅠ型。双窦型 ＢＡＶ并不常见，占
５％～７％，由大小、形状大致相同的两个瓣叶构成，分
前对后表型和侧对侧表型。部分融合型的流行率尚

不清楚，表现为典型的三叶瓣膜，但在连合底部可见

＜５０％的瓣尖融合。至于 Ｓｉｅｖｅｒｓ分型中的 ＴｙｐｅⅡ
型，共识认为称单叶瓣较为合适。

２　ＢＡＶ超声心动图评估现状及进展
２１　形态学

经胸超声心动图（ｔｒａｎｓｔｈｏｒａｃｉｃｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ，
ＴＴＥ）在临床实践中是用作诊断 ＢＡＶ及瓣膜表型的一
线成像方法［２，９］。ＴＴＥ基于胸骨旁左心室长轴和大动
脉短轴切面能准确诊断８０％ ～９０％的 ＢＡＶ［９］。在长
轴切面可见融合瓣叶收缩期隆起及瓣叶舒张期偏心

闭合线；短轴切面显示舒张期有两个瓣叶，有时可见

融合嵴，收缩期瓣叶明显分离，可见典型主动脉瓣“鱼

嘴样”瓣口及瓣叶连合线［９］。

但ＴＴＥ分辨率有限，特别是当瓣叶增粗钙化、合
并炎症时，极易将其误诊为退行性瓣膜病或风湿性瓣

膜 病［２］。经 食 管 超 声 心 动 图 （ｔｒａｎｓｅｓｏｐｈａｇｅａｌ
ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ，ＴＥＥ）以更好的分辨率提高了 ＢＡＶ
诊断的准确性，准确率为９０．１％，且在区分 ＢＡＶ表型
上比ＴＴＥ更有优势，因为ＴＥＥ可清楚显示融合嵴存在
与否、瓣叶融合情况、连合线和冠状动脉开口位置［１０］。

Ｙａｋａｒ等［１０］研究了二维（２ｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ，２Ｄ）ＴＴＥ、
２ＤＴＥＥ和三维（３ｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ，３Ｄ）ＴＥＥ诊断 ＢＡＶ表
型的准确性，认为 ＴＥＥ在鉴别 ＢＡＶ表型方面有很好
的诊断价值，且３ＤＴＥＥ较２ＤＴＥＥ可立体观察主动脉
瓣的形态、数目、瓣口上下结构全貌及钙化等解剖细

节。Ｌｅｖａｃｋ等［１１］在此基础上对 ＢＡＶ和 ＴＡＶ人群使
用定制图像分析软件评估发现，基于单模态 ３ＤＴＥＥ
的建模可定量描述主动脉瓣和主动脉根部的几何形

状。Ｙｅａｔｓ等［１２］更是将３Ｄ打印和计算机建模结合起
来作为ＢＡＶ患者新的术前筛查技术，以模拟装置的启
闭来评估压力梯度和流体滞留区，尤其是在接受经导

管 主 动 脉 瓣 植 入 （ｔｒａｎｓｃａｔｈｅｔｅｒ ａｏｒｔｉｃ ｖａｌｖｅ
ｉｍｐｌａｎｔａｔｉｏｎ，ＴＡＶＩ）评估的年轻 ＢＡＶ患者中，通过提
供装置功能及耐久性等相关信息预测术中和术后风

险，来评估患者是否适合手术。

２２　瓣膜钙化
有研究［１３］表明瓣膜变形是临床评价瓣膜功能的

重要参数，因为异常主动脉瓣瓣叶变形会导致瓣膜间

质细胞信号改变，进而导致钙化的发生和进展，而

ＢＡＶ由于其瓣叶形态异常会更易发生钙化。Ｒｅｇｏ
等［１３］开发了一种基于临床成像模式的计算建模管道，

利用ＴＡＶ和ＢＡＶ人群实时３ＤＴＥＥ数据，分别生成瓣
叶局部变形信息，这种变形分析首次量化了 ＴＡＶ与
ＢＡＶ瓣叶在人体内功能性变形之间的差异，且预测了
主动脉瓣钙化的发生和进展。

ＴＴＥ评估ＢＡＶ瓣膜钙化同样基于胸骨旁左心室
长轴和大动脉短轴切面，特点是瓣叶增厚、回声增强，

并根据钙化程度对其进行半定量评估，其中有按瓣叶

钙化厚度进行评分：０分（正常）、１分（＜２ｍｍ）、２分
（２～４ｍｍ）、３分（＞４ｍｍ）和４分（＞６ｍｍ）［１４］。但
当钙化程度为中度以上时，形成的声影可能会模糊瓣

环边界，掩盖潜在瓣叶结构，ＴＴＥ及 ＴＥＥ诊断 ＢＡＶ的
敏感性和特异性都会降低，且ＴＥＥ还是一种半侵入性
检查［１０］。考虑到上述局限性，其他成像技术，如ＣＴ和
心脏磁共振可提供很大帮助，且心脏磁共振与 ＴＥＥ在
评估 ＢＡＶ表型上无明显差异［９］。虽然主动脉瓣钙化

的超声心动图半定量评分已得到验证，但在对钙化精

准的定位和量化上ＣＴ明显优于超声心动图［２］。通过

ＣＴ计算可得到主动脉瓣钙化评分，根据其分值高低评
估瓣膜钙化严重程度。近期研究［１５］显示，伴有重度

ＡＳ的ＢＡＶ患者主动脉瓣钙化评分明显升高。然而，
考虑到ＣＴ不可避免的辐射暴露风险，目前许多研究
更倾向使用ＴＥＥ来诊断ＢＡＶ［１０］。
２３　瓣膜功能障碍

在ＢＡＶ成年患者中，最常见的并发症是瓣膜功能
障碍，即ＡＳ和／或ＡＲ，大多数情况下需进行主动脉瓣
置换（ａｏｒｔｉｃｖａｌｖｅｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔ，ＡＶＲ）或修复术［２］。

ＢＡＶ患者表型、融合嵴及一些心血管危险因素的存在
与ＡＳ的发生有关，性别和瓣膜脱垂则与ＡＲ的发生有
关［１６］。ＴＴＥ是以血流动力学评估和量化主动脉瓣功
能障碍的最佳方法［２３］。

ＴＴＥ评估ＢＡＶＡＳ程度分级基于 ＴＡＶ相同参数，
主要是主动脉峰值血流速度、平均跨瓣压差以及主动

脉瓣口面积缩小程度，利用连续多普勒在心尖五腔心

切面将取样容积置于主动脉瓣口即可获得［２，１７］。ＴＴＥ
同样可评估ＢＡＶＡＲ严重程度，在胸骨旁左心室长轴
切面可见主动脉反流束进入左心室，但由于ＢＡＶ形态
异质性常形成明显的偏心射流，建议使用缩流颈宽

度、有效反流口面积以及反流容积来进行分级［１７］。虽

然缩流颈宽度可应用于ＢＡＶ偏心反流束的评估，但可
行性有限，建议使用３ＤＴＥＥ改善有效反流口面积及
反流容积的量化以评估ＡＲ［１７］。当偏心射流难以量化
时，心脏磁共振可发挥更好的作用，特别是当降主动

脉内出现全舒张期逆行血流时，说明存在显著 ＡＲ，且
随着四维血流ＭＲＩ技术的发展，其在评估 ＡＲ方面将
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会越来越精确［２］。

２４　相关主动脉病变
研究［１８］发现 ＞５０％的 ＢＡＶ患者伴有主动脉病

变。其中以升主动脉扩张最常见，扩张也可累及主动

脉根部或主动脉弓，分为上升型、根型和扩展型［１，３］。

因此，ＢＡＶ发生胸主动脉瘤的风险至少比ＴＡＶ早１０～
１５年，发生主动脉夹层的概率是 ＴＡＶ的５～１０倍［１９］。

导致ＢＡＶ升主动脉扩张的病因和发病机制仍是一个有
争议的话题［１］。有研究［１９］称 ＢＡＶ长期瓣膜畸形导致
血流动力学异常，使主动脉壁剪切力增加，继发一系列

病变。另有研究［６］表明，除了孤立的血流动力学因素

外，内在病理似乎也是导致主动脉扩张的重要因素。因

此，ＢＡＶ相关的主动脉病变可归因于多种因素［１，６］。

主动脉直径是主动脉夹层的良好预测指标，因

此，准确测量其直径对主动脉根部及升主动脉扩张预

防性手术的判断、随访和时机选择至关重要［５］。超声

心动图是临床上测量胸主动脉及评估主动脉其他并

发症的一线成像方法［２］。Ｐａｒｋｅｒ等［２０］就利用超声心

动图对５８９例ＢＡＶ患者主动脉扩张模式进行了回顾
性研究，证实ＲＮ型与升主动脉扩张进展相关。然而
Ｃｈｏｉ等［２１］利用ＴＴＥ和ＣＴ评估 ＢＡＶ形态及瓣膜功能
以探究与主动脉病变之间的关系，研究显示ＢＡＶ形态
特征不是主动脉扩张的决定因素，年龄、性别和 ＡＳ严
重程度才是主动脉病变的预测因素。

与传统参数主动脉直径相比，有研究［１，１９］指出

ＢＡＶ早期主动脉壁弹性受损是主动脉病变的病理生
理机制之一，能更早地反映主动脉病变。Ｌｏｎｇｏｂａｒｄｏ
等［１９］利用超声斑点追踪技术评估ＢＡＶ主动脉壁弹性
发现主动脉壁纵向应变绝对值较低，这与行主动脉预

防性手术和其进行性扩张显著相关，有助于识别主动

脉直径在正常范围内但需密切随访的高危患者。

Ｃａｒｌｏｓ等［２２］同样利用斑点追踪技术发现 ＢＡＶ主动脉
整体纵向应变与ＡＲ显著相关。

另外，关于ＢＡＶ主动脉内血流模式异常的研究，
新的四维血流ＭＲＩ技术是一强大工具。有研究［２３］通

过其获取的速度、涡量、壁剪切力等参数发现 ＢＡＶ患
者主动脉内血流不对称并伴有涡流形成，进而导致主

动脉扩张，且表型、血流模式不同。

２５　超声心动图在ＢＡＶ临床干预中的评估价值
超声心动图准确评估 ＢＡＶ形态及功能对临床干

预必要性及策略制定至关重要。《２０２０ＡＣＣ／ＡＨＡ心
脏瓣膜病管理指南》［７］指出，无论症状如何，主动脉窦

部或升主动脉直径≥５．５ｃｍ的 ＢＡＶ患者均建议手术
干预，且一旦通过ＴＴＥ等成像技术检测到主动脉根部
或升主动脉≥４．０ｃｍ，建议进行终身连续评估。有研
究［４］通过ＴＴＥ测量升主动脉直径来评估 ＢＡＶ和 ＴＡＶ

行ＡＶＲ后的中期疗效及相关危险因素，指出与 ＴＡＶ
人群相比，ＢＡＶ患者术后升主动脉更易继续扩张，且
ＢＡＶＴｙｐｅⅠ型、年龄≥４０岁、ＡＲ与术后升主动脉持
续扩张呈独立正相关。

ＢＡＶ伴瓣膜功能障碍的手术治疗指征依赖于
ＴＴＥ［２］。建议对 ＴＴＥ测得左心室收缩末期内径≥
５０ｍｍ或该内径与体表面积之比 ＞２５ｍｍ／ｍ２、左室射
血分数≤５０％的无症状患者行 ＡＶＲ［２］。研究［２４］显示

ＡＳ继发的慢性压力超载和ＡＲ继发的容量超载损害了
左心室功能，与ＴＡＶ对照组相比，ＢＡＶ左心室心肌力学
显著受损，且与患者出现症状和需ＡＶＲ的风险增加相
关。Ｋｏｎｇ等［２４］基于超声二维斑点追踪技术发现尽管

ＢＡＶ患者左室射血分数正常，其纵向应变值仍显著降
低，≤１３．６％提示左心室收缩功能障碍，且与联合终点
风险（如达到手术指征、行ＡＶＲ、死亡）增加独立相关。

指南［２５］建议对有症状的 ＢＡＶ重度 ＡＳ患者进行
干预，通常在临床上选择 ＡＶＲ或 ＴＡＶＩ。对于低压差
低流速伴左心室功能障碍的 ＡＳ患者，行静息和低剂
量多巴胺负荷超声心动图有助于鉴别真性与假性重

度ＡＳ，且需着重评估左心室收缩储备（左室射血分数
或整体纵向应变值的变化、每搏输出量增加≥２０％及
跨瓣压差和瓣口面积的变化），储备不足会增加不良

事件的风险，若负荷超声心动图下无左心室收缩储

备，ＴＡＶＩ可成为良好的手术替代方案［２６］。目前的研

究［１２，１８］发现，ＴＡＶＩ对 ＢＡＶ与 ＴＡＶ人群疗效相同，但
ＢＡＶ患者更易发生瓣周漏、瓣膜移位等并发症，因此，
精准的术前评估、合适的人工瓣膜选择对计划和成功

实施ＴＡＶＩ至关重要。长期以来，ＣＴ是 ＴＡＶＩ术前评
估及指导瓣膜型号选择的首选方法，但因 ＣＴ有辐射
暴露等风险，３ＤＴＥＥ成为重要的替代检查方法，不仅
可在术前评估主动脉瓣叶形态和功能，测量主动脉根

部结构相关参数，还可用于术中连续监测以实时指导

ＴＡＶＩ术中人工瓣膜释放及术后即刻瓣膜功能评估，缺
点在于需全身麻醉及探头可能阻挡透视视野［１７］。有

研究［２７］对拟行 ＴＡＶＩ的 ＢＡＶ患者术前进行 ３ＤＴＥＥ
和ＣＴ检查，将所测得主动脉瓣环相关参数进行分析
发现，二者的测量值有较好的一致性，且所预测的瓣

膜型号无显著性差异，因此认为在患者肾功能不全或

对比剂过敏等特殊情况下，３ＤＴＥＥ可作为 ＣＴ的替代
手段，为ＴＡＶＩ提供瓣膜型号选择。

与ＡＶＲ相比，保留瓣膜的修复术已日益演变成可
替代的治疗手段［２８］。ＴＥＥ对确定 ＢＡＶＡＲ的可修复
性方面起着关键作用，且有研究［２９］指出 ＢＡＶ修复成
功率高于ＴＡＶ。ｄｅＫｅｒｃｈｏｖｅ等［２９］就在术前用ＴＥＥ测
量非融合瓣叶的连合角度以判断瓣叶的对称性，这有

助于临床医生提出有针对性的修复方案，连合角度越
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接近１８０°修复成功率越高。另外，Ｌｅｖａｃｋ等［１１］提出

新指标（吻合口高度、瓣膜上隆起指数、瓣膜下隆起指

数）对主动脉根部复合体进行全面、定量的描述，可用

于瓣膜可修复性的术前评估以及术后耐久性的监测。

３　展望及小结
ＴＴＥ是评估ＢＡＶ瓣膜形态学、血流动力学的一线

成像技术［２３］。ＴＥＥ比 ＴＴＥ诊断 ＢＡＶ更具优势［２］。

当需要对ＢＡＶ患者瓣膜钙化进行准确的定性、定量评
估时，相比于３ＤＴＥＥ，更推荐使用 ＣＴ。对于 ＢＡＶ相
关主动脉疾病血流动力学变化的评估，心脏磁共振尤

其是四维血流ＭＲＩ技术有望成为研究 ＢＡＶ主动脉血
流动力学改变的主要手段［３０］。

３Ｄ打印和计算机建模技术可准确构建 ＢＡＶ主动
脉根部的几何形状，并可通过术前模拟预测术后瓣周

漏、冠状动脉阻塞来提供更多关于ＢＡＶ患者是否适合
ＴＡＶＩ的信息［１２］。近年来，随着３ＤＴＥＥ自动分析软件
的推广应用，ＢＡＶ相关人工智能分析将成为未来的研
究方向［１２］。

总之，超声心动图虽在某些情况下受限于分辨率

和主观经验的影响，但仍是一种准确、无创、便捷、价

廉和可重复的影像学技术，可作为ＢＡＶ患者早期筛查
和诊断的常规方法，建立以超声心动图为主的多模态

成像模式对ＢＡＶ患者进行评估，对实现该类患者的个
体化诊疗具有重要意义。
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