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属科室心胸外科病理右心室双出口的血流动力学变化主要取

决于室间隔缺损的位置和大小，以及是否合并肺动脉狭窄及

其程度，在室间隔缺损位于主动脉瓣下而无肺动脉狭窄时，

左心室血流大部分经缺损直接进入主动脉，而右心室血液主

要进入肺动脉，肺血流量增多，临床与单纯性室间隔缺损合

并肺肺动脉高压相似。在室间隔缺损位于肺动脉瓣下而无肺

动脉狭窄时，左心室血液主要经缺损直接进入肺动脉，而右

心室血液主要进入主动脉，临床与完全性大动脉错位合并室

间隔缺损相似，有肺充血和严重紫绀。室间隔缺损大，左心

室排血无阻碍，左、右心室内压力相等。室间隔缺损小，左

心室排血受阻，左、右心室间存在压力阶差，左心室压力高

于右心室。无论室间隔缺损位置和大小，若有肺动脉狭窄时

，临床类似严重的法乐四联症，有肺缺血和严重紫绀。临床

表现右心室双出口分型方法很多Lev、Kirklin等从外科治疗观

点，根据室间隔缺损解剖位置与动脉干的关系分型如下（图1

）：图1 解剖畸形分类示意图⑴主动脉瓣下室间隔缺损. ⑵肺

动脉瓣下室间隔缺损. ⑶与两大动脉开口相关的室间隔缺损. 

⑷与两大动脉开口无关的室间隔缺损Ｉ 右室双出口，房室关

系一致1.主动脉瓣下室间隔缺损伴肺动脉狭窄无肺动脉狭窄2.

肺动脉瓣下室间隔缺损伴肺动脉狭窄无肺动脉狭窄3.与两大

动脉开口相关的室间隔缺损伴肺动脉狭窄无肺动脉狭窄4.与

两大动脉开口无关的室间隔缺损伴肺动脉狭窄无肺动脉狭窄

Ⅱ 右室双出口，房室关系不一致1.主动脉瓣下室间隔缺损无



或有肺动脉狭窄2.肺动脉瓣下室间隔缺损无或有肺动脉狭窄3.

与两大动脉开口相关的室间隔缺损无或有肺动脉狭窄4.与两

大动脉开口无关的室间隔缺损无或有肺动脉狭窄Ⅲ 其他复杂

类型伴有完全性肺静脉异位引流，完全性共同房室通道，二

尖瓣闭锁或狭窄，主动脉狭窄或发育不全。【临床表现】右

心室双出口临床表现多样，视病变类型，心室间隔缺损的大

小及其与主动脉，肺动脉的关系，通过心室间隔缺损，左心

室血流方向，肺循环血流量以及是否伴有其他心脏畸形而异

，但不论病变属于何种类型，病儿在出生后早期（平均2个月

，变动范围1天～4岁）即呈现症状，最常见的是紫绀和充血

性心力衰竭。病情严重的新生儿未经治疗常早期死亡，出生

后2个月以内施行根治术，手术死亡率曾高达50％，因此常需

先施行姑息性手术，如肺动脉环扎术或体肺循环分流术以延

长生命。近年来2岁左右幼儿根治术的手术死亡率已降至10％

左右。胸部Ｘ线检查、心电图检查和心导管检查按不同类型

的病变颇多变异。切面超声心动图和心脏血管造影电影摄影

是最可靠的诊断方法，两者均能显示主动脉前移与肺动脉共

同起源于右心室，二尖瓣前瓣叶基部与主动脉半月瓣之间不

连接，并可显示主动脉、肺动脉开口的互相位置，心室间隔

缺损的位置及大小，以及合并心脏畸形如肺动脉口狭窄，二

尖瓣前叶裂缺等。（一）右心室双出口，房室一致，右位主

动脉伴主动脉瓣下室间隔缺损不伴肺动脉狭窄为最常见类型

。临床表现与大型室间隔缺损伴肺动脉高压相似，常呈现肺

血流量增多而引致的反复呼吸道感染，肺炎，发育迟缓和心

功能不全。胸片：显示心影增大和肺充血。心电图检查：右

心室肥大，常见室内传导阻滞。右心导管检查：左、右心室



压力及主、肺动脉压力相似为其特征，肺血管阻力增高，因

左室射血经室间隔缺损入右心室及主动脉故动脉血氧饱和度

增高。选择性右心室造影：可见主、肺动脉同时显影。（二

）右心室双出口，房室一致，右位主动脉，主动脉瓣下室间

隔缺损，伴肺动脉狭窄 临床表现与严重的法乐四联症相似，

有紫绀，蹲踞，杵状指（趾）和缺氧性发作。胸片：显示肺

缺血。心电图检查：左、右心房，右心室肥大。右心导管检

查：其特征为因左心室射血经室间隔缺损到右心室后再入主

动脉，故右心室血氧饱和度高于右心房。选择性右心室造影

：见右心室、主动脉、肺动脉同时显影、并见右心室漏斗部

及/或肺动脉狭窄。（三）右心室双出口，房室一致，右位主

动脉伴肺动脉瓣下室间隔缺损，有或无肺动脉狭窄 临床表现

在婴儿期就出现紫绀，呼吸困难及充血性心力衰竭，生长发

育迟缓，杵状指（趾）。胸片：显示肺充血和心影扩大。心

电图检查：轴心右偏，右心室肥大。右心导管检查：左、右

心室压力与主、肺动脉压力相似，右心房、右心室及肺动脉

血氧饱和度递增。选择性右心室造影：右心室、主动脉、肺

动脉同时显影。（四）右心室双出口，房室一致伴两根大动

脉开口相关的室间隔缺损 主动脉与肺动脉开口并例，室间隔

缺损较大，位于两根大动脉开口之下。临床表现与主动脉瓣

下室间隔缺损相似，分流量大，轻度紫绀或心力衰竭。胸片

：显示肺血流量增多，心影扩大。心电图检查：双心室肥大

。右心导管检查：右心室压力与体循环动脉压力相似，右心

室内血氧饱和度增高。选择性右心室造影：主动脉与肺动脉

同时显影，室间隔缺损位于两根大动脉之下。（五）右心室

双出口，房室一致伴与两根大动脉开口无关的室间隔缺损 主



动脉和肺动脉开口并例，室间隔缺损位于圆锥下，三尖瓣隔

瓣下的房室共同通道型或位于心尖部肉柱间。临床表现为大

型室间隔缺损及肺动脉高压的症状。胸片：肺充血，心影增

大。心电图检查：左、右心室肥大。右心导管检查：右心室

血氧饱和度增高。选择性右心室造影：显示两根大动脉同时

显影和显示室间隔缺损的位置。（六）右心室双出口，房室

不一致，常伴肺动脉狭窄和右位心，室间隔缺损多位于肺动

脉瓣下方 临床表现为在婴儿期即出现紫绀、缺氧。胸片：显

示心脏与内脏正位或逆位。心电图检查：左、右心室肥大。

右心导管检查及右心室造影：左、右心室压力相似，导管不

易插入肺动脉，但肺动脉血氧饱和度增高而压力降低。造影

见两根大动脉起源于右心室，室间隔缺损位于室上嵴下方，

有肺动脉瓣狭窄。治疗与临床表现的分类对应： （一）治疗

：在体外循环结合低温下，切开右心室作心室内隧道，即应

用涤纶织物补片作室间隔缺损与主动脉间的隧道，将左心室

血液经室间隔缺损及隧道引入主动脉。（二）治疗：在体外

循环结合低温下，切开右心室，切除漏斗部肥厚肌肉，切开

肺动脉瓣膜融合的交界，若瓣环狭小需作右心室流出道或跨

越肺动脉瓣环的补片，重建扩大右心室流出道，同时在右心

室内作隧道将室间隔缺损与主动脉相联接。（三） 治疗：在

体外循环结合低温下，切开右心室，在右心室内作一室间隔

缺损与肺动脉之间隧道，使肺动脉与左心室连接，因而形成

生理上的大动脉错位，然后在右心房内施行改道手术

（Mustard或Senning术）。另一种手术方法为在右心室内作一

隧道，将室间隔缺损与主动脉连接，这样左心室血流排入主

动脉，右心室血液排入肺动脉，如隧道引致右心室流出道梗



阻则需用带瓣心外导管作右心室与肺动脉的通道，若有肺动

脉狭窄，需同时作右心室流出道扩大手术。（四）治疗：在

体外循环结合低温下，切开右心室作卵圆形补片使室间隔缺

损与主动脉连接，建立左心室和主动脉间的内隧道。（五）

治疗：在体外循环结合低温下，切开右心室后进行：1．室间

隔缺损位于三尖瓣隔瓣下，小型缺损需要扩大，然后作心室

内隧道修补，使室间隔缺损连接主动脉，闭合肺动脉开口，

用带瓣心外导管建立右室与肺动脉通路。2．室间隔缺损位于

三尖瓣隔瓣下，伴肺动脉狭窄者，专心室内隧道修补方法连

接左室-主动脉通路，并专心包或涤纶片作右室流出道跨肺动

脉瓣环补片成形术。（六）治疗：在体外循环结合低温下，

施行心内隧道手术： 1．心内隧道修补术 经位于左侧的形态

上 的右室切口，切除肺动脉下肥厚部分肌束及切开肺动脉瓣

以解除狭窄，用补片修补室间隔缺损与肺动脉相接，保证使

肺动脉出口起源于形态上的左心室。 2．心内隧道修补 带瓣

心外导管纠治术经位于形态上的左心室切口，闭合室间隔缺

损使主动脉引流体循环心室的血流，将肺总动脉切断，近心

端缝闭，远心端与右心室切口之间连接带瓣心外导管，引流

体循环静脉血入肺动脉。重建右室-肺动脉通路的带瓣外导管

主要有两种，即带主动脉瓣的同种主动脉导管和带异种（猪

）瓣的涤纶导管。采用后者比前者为好，其优点是：（1）涤

纶导管的大小取材方便，易于保存和移植。（2）移植后跨瓣

压力阶差小。（3）同种主动脉导管有退行性变，产生钙化及

狭窄以致失效。预防及预后右心室双出口手术治疗死亡率仍

较高，主要问题是由于严重的肺血管阻塞性病变，肺动脉狭

窄解除不满足，以及有严重血流动力学影响的合并畸形，未



能得到满足的纠正或纠正不善，和并发完全性房室传导阻滞

等因素所致的低心排综合征。故认为在右心室双出口病人的

肺血管阻力超过800dyn、S、cm-5和肺循环血流与体循环血流

的比较少于1∶3，以及在肺动脉狭窄病人，在手术结束时测

定右心室压力与左心室压力之比，若二者压力之比大于0.75，

则手术死亡率高。常见的死亡原因为心力衰竭，低心排综合

征，出血性肺水肿，心律失常，完全性房室传导阻滞，呼吸

衰竭和感染等。 100Test 下载频道开通，各类考试题目直接下

载。详细请访问 www.100test.com 


