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胸外科病因从胚胎学基础而言，单心室的形成是由于房室管

未能与发育中的心室正确对线，从而使两个房室瓣都对向一

个心室。常见并发的肺动脉瓣下阻塞，则可能由于漏斗部间

隔偏离所致。病理单心室本身又可分为许多亚型。Van Praagh

等根据心室主体的形态学将其分为四型：A型，形态学上的

左室伴有包括右心室漏斗部的原始流出道部；B型，形态学上

的右室而无左室窦部（左心室的残迹可呈一无功能的裂隙或

袋隙）；C型，心室包括左、右室两者的主体部分，无室间

隔或仅有其残迹；D型，心室不具有右心室抑或左心室的特

征（无右室和左室窦部）。这四型可进一步根据其与大动脉

的连接关系以及大动脉空间排列位置，将其各分为Ⅰ（正常

）、Ⅱ（右袢）或Ⅲ（左袢）型。据Van Praagh报道，A型

占78%，B型占5%，C型为7%，D型10%；而大血管转位情况

，则右袢或左袢例数基本相仿，各为42%与43%，大动脉呈正

常排列关系者占15%。 尸检常可按上述Van Praagh法仔细分型

，临床医师则基于影像学资料，常难以对B、C及D型三者详

加分辨，因此简单地将该三型无流出道腔室者统归于C型，

而将具有流出道腔室者统归于A型，再根据大动脉的排列关

系分别划归Ⅰ、Ⅱ或Ⅲ类。Ritter等145例临床病例资料，各型

在单心室发病率中各占的比例及其合并肺动脉狭窄的百分比

见表1。表1 临床145例单心室病例，各型分布情况及其并患肺

动脉狭窄的百分比情况 分 型 所占% 合并肺动脉狭窄（%）

A-Ⅰ 6 44 A-Ⅱ 10 50 A-Ⅲ 47 45 C-Ⅰ 4 68 C-Ⅱ 20 76 C-Ⅲ 13 94 



单心室的病理生理学取决于肺动脉瓣狭窄、主动脉瓣瓣下狭

窄、房室瓣关闭不全等的有无及其程度，以及心室的功能状

态。有明显肺动脉瓣狭窄者呈现紫绀，并随着时间的伸延出

现红细胞增多症。不合并肺动脉瓣狭窄者，则肺循环血流增

多，呈现肺充血和充血性心力衰竭的症状和体征，后期出现

肺血管阻力增高和肺动脉高压。心室功能低下和房室瓣关闭

不全可由于长期心室容量负荷过重或房室瓣原已有异常。随

着房室瓣关闭不全的加重和心功能恶化，充血性心衰的表现

也逐步加重。主动脉瓣下狭窄常伴随肺动脉瓣狭窄而来，或

非凡易见于因肺含血量多曾行肺动脉环束术者，概因心室壁

过度肥厚所致，此种病例行纠治术时，其死亡危险性非凡大

。由于房室结和总传导束的位置异常，A-Ⅲ型单心室自发性

或手术造成传导阻滞的发生率非凡高。据McGoon等报道，术

前房室传导阻滞的发生率为17%，而心室分隔术后复加30%。

临床表现大多数单心室病人早年即有明显的先天性心脏病表

现，如紫绀、心动过速或体重增加缓慢等，在新生儿或婴儿

早期即引起人们注重。对肺血较多的病人，早期常无所发现

。不经治疗，单心室病人的自然寿命较短。据多伦多儿童医

院统计，182例中死亡的117例（64%），50%死于出生后1个

月内，74%死于头6个月。Moodie等分析83例未经手术治疗且

多数已度过婴儿期的病人，自诊断之日起，50%的A型病人平

均死于14年内。C型病人预后更差，50%死于4年内。有无肺

动脉瓣狭窄，不影响寿命的长短。死因主要是充血性心力衰

竭和心律失常，或原因不明的猝死等。体格检查：肺血流量

减少者可见紫绀及杵状指（趾）。肺血流异常增多呈慢性充

血性心力衰竭者生长发育差、消瘦。充血性心衰时或右侧房



室瓣狭窄而无房间隔缺损时，颈静脉饱满或怒张。如右侧房

室瓣关闭不全严重，则颈静脉和肝脏会有收缩期搏动。视诊

和扪诊时，示心脏搏动弥散，由于许多病人其主动脉相对偏

前，扪诊时在胸骨左缘可感知主动脉瓣的关闭。听诊时第一

心音可增强，第二心音也较强且单一，多数病人可闻及较响

的收缩期杂音，系来自肺动脉瓣狭窄或主动脉瓣下狭窄。肺

血流增多的病人在心尖区可听到左侧房室瓣相对性狭窄产生

的舒张期杂音。辅助检查心电图检查：视单心室各亚型而不

尽相同，但多数病人有心室肥大表现。胸部X线检查：大多

数病人有心影扩大，肺血增多或减少则视有无肺动脉瓣狭窄

而定。左房增大见于肺血增多或有房室瓣关闭不全者。其他

方面则视各亚型的病理解剖情况而异。心导管检查和心血管

造影：在二维超声心地动图和彩色多普勒诊断技术问世之间

，需依靠心导管检查和心血管造影以确诊单心室和其类型以

及合并畸形。检查的目标和目的应包括①单心室的类型；②

出口处腔室的有无和位置；③主动脉的肺动脉的空间位置和

房-室相互关系；④肺动脉或主动脉血流阻塞的有无及其部位

；⑤房室瓣的数目、位置、功能状态以及其偏离和骑跨情况

；⑥肺动脉压力和阻力；⑦心室功能情况（身血分数和舒张

末期压力）；⑧肺动脉粗细、分布或先前环束术所致扭曲情

况；⑨伴随畸形情况。虽然体循环和肺循环的静脉血在单一

心室内混合，但由于心腔内血流情况不同，不能就此认为肺

动脉与主动脉血氧饱和情况就完全一致，因此为准确计算肺

循环和体循环阻力，必须分别测定该两动脉的血氧饱和度和

压力。超声心动图检查：二维超声显像已基本上可取代侵入

性心导管检查，对单心室病人作诸多方面的观察和分析。如



心内基本解剖、大动脉的关系、伴随心脏畸形、肺动脉瓣狭

窄与否以及心室出口部情况等，二维超声心动图均可得到观

察与了解。新的多普勒技术尚可对肺动脉狭窄、心室输出部

阻塞及房室瓣关闭不全等的程度作出定量性测定。超声心动

检查技术对了解房室瓣的形态学、偏离与骑跨等情况明显优

于心血管造影。 并发症单心室合并其他先天性心脏畸形，以

肺动脉瓣狭窄和房间隔缺损最为常见，分别见于51%和27%的

病人；也可合并冠状动脉畸形；传导系统位置异常且多变，

在有一个出口腔室和那些房-室和心室-大动脉相互关系不一

致（左袢）的病人，房室结呈异常前位，在无出口腔室的病

人，房室结的位置捉摸不定，可呈后位、侧位或前位；当出

口腔室为左向前位时，总传导束环绕肺动脉瓣下流出道的前

方，贴近肺动脉瓣附着处；若出口腔室呈右向和前位，则传

导束位于肺动脉瓣环的下后方；在无出口腔室者，传导束位

于心室体的后方。治疗根据单心室各亚型的具体病理解剖和

病理生理情况，分别选用下列手术。（一）姑息性手术 以增

加（体-肺动脉分流术）或减少（肺动脉环束术）肺血流量改

善其症状。但姑息性手术亦有其缺点，如体-肺动脉分流术后

肺动脉常扭曲变形，使日后纠治术时发生困难；肺血流增加

太多会因增加心室容量负荷而促成心衰；上腔静脉-肺动脉吻

合术（Glenn手术）不增加心室容量负荷，但有时晚期会发生

同侧肺动脉脉瘘；肺动脉束带向远侧移位会造成肺动脉扭曲

等。Moodie等分析姑息手术用以治疗单心室的效果，发现不

管是为增加或减少肺血流量而手术，30%A型和75%C型单心

室死于确诊后10年内，因此姑息性手术既有用处又有不足或

不尽满足之处。（二）心室排外手术（Fontan手术）使肺循



环与心室直接从心房进入肺动脉（缝闭该侧房室瓣孔和肺动

脉根部），而遗下的单心室专供体循环使用。Mayo临床医院

截至1983年，为128例单心室病人做了Fontan术，手术死亡

率25%（32例），后50例死亡率降至14%（7例）。心室与主

动脉之间血流通道有狭窄者，Fontan手术的危险性非凡高。

（三）心室分隔术 以大块人造纤维织物，将心室腔一隔为二

，各接受一侧房室瓣的血液，并分别供给肺动脉和主动脉。

手术复杂而困难虽经不断改进操作技术，但早期和晚期死亡

率仍不能令人满足。Mayo临床医院Feldt曾报道45例，其早期

和晚期死亡率分别达47%（21例）及18%（8例），存活的16

例中12例情况较好，4例疗效不佳。11例为左向前位主动脉瓣

下流出道腔室、术前无充血性心衰、先前未行姑息手术、且

术前无明显紫绀者，其手术存活率达82%，综合其他报道的

资料亦说明，分隔术应限用于具有左向前位的主动脉瓣下输

出腔室（A-Ⅲ型）、正常房室瓣、心室输出部无阻塞病变、

先前未施行过姑息性手术以及术前无充血性心衰及明显紫绀
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