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E5_8A_A8_E8_84_89_E5_c22_611246.htm 肺动脉口狭窄指右心

室漏斗部、肺动脉瓣或肺动脉总干及其分支等处的狭窄，它

可单独存在或作为其他心、脏畸形的组成部分如法乐四联症

等。其发病率约占先天性心脏病的10％左右，肺动脉口狭窄

以肺动脉瓣狭窄最为常见，约占90％，其次为漏斗部狭窄，

脉动脉干及其分支狭窄则很少见。各类肺动脉口狭窄其胚胎

发育障碍原因不一，在胚胎发育第6周，动脉干开始分隔成为

主动脉与肺动脉，在肺动脉腔内膜开始形成三个瓣膜的原始

结节，并向腔内生长，继而吸收变薄形成三个肺动脉瓣，如

瓣膜在成长过程发生障碍，三个瓣叶交界融合成为一个圆顶

状突起的嘴状口，即形成肺动脉瓣狭窄。在肺动脉瓣发育的

同时，心球的圆锥部被吸收成为右心室流出道（即漏斗部）

，如发育障碍形成流出道环状肌肉肥厚或肥大肌束横跨室壁

与间隔间即形成右心室流出道漏斗型狭窄。另外胚胎发育过

程中，第6对动脉弓发育成为左、右肺动脉，其远端与肺小动

脉相连接，近端与肺动脉干相连，如发育障碍即形成脉动脉

分支或肺动脉干狭窄。【治疗措施】轻度肺动脉狭窄病人临

床上无症状，可正常生长发育并适应正常的生活能力可不需

手术治疗，中等度肺动脉狭窄病人，一般在20岁左右出现活

动后心悸气急状态，如不采取手术治疗，随着年龄的增长必

然会导致右心室负荷过重出现右心衰竭症状，从而丧失生活

和劳动能力，对极重度肺动脉狭窄病人常在幼儿期出现明显

症状，如不及时治疗常可在幼儿期死亡。 （一）手术指征 ①



病人虽症状，心电图也无明显异常改变，右心导管检查示右

室收缩压在8.0kpa(60mmhg)以上，或跨瓣压力阶差大

于5.3kpa(40mmhg)，或超声心动图检查示瓣孔在1.0～1.5cm属

中度狭窄应考虑手术。②无症状但心电图示右心室肥大或伴

有劳损，x线片示心脏有中度增大者。③有症状心电图及x线

均有异常改变者，手术年龄以学龄前施行为佳。④症状明显

有昏厥发作史属极度狭窄者，应在婴幼儿期施行手术以减轻

右心室负荷。（二）手术方法 肺动脉瓣狭窄过去一般都在中

度低温下（30～32℃）施行直观视膜交界切开术，低温方法

简便，对体内生理功能的紊乱较少，术后恢复顺利，但由于

低温仅能提供安全安全循环阻断时限6～8分钟，心内操作必

须仓促完成，且无充裕时间对心内畸形进行探查和纠治。近

年来体外循环日臻完善，心肌保护和手术技巧的进展使心内

直视手术更为安全，因而肺动脉口狭窄手术一般均采用体外

循环下心内直视纠治术。1.低温下肺动脉瓣直视切开术 仅适

于单纯性肺动脉瓣狭窄，且病情较轻而无继发性漏斗部狭窄

和其他伴发心内畸形。气管插管麻醉后，将病人泡入冰水中

行体表降温，待鼻咽温度降至35℃时出水，擦干身体，体温

将继续下降至32～30℃。病人取仰卧位，胸骨正中切口纵向

锯开胸骨，切开心包后进行心外扪诊，在肺动脉根部可触及

收缩期震颤，按压该部可扪及增厚发硬融合的瓣膜，右室呈

明显肥厚增大，检查完毕后分别游离上、下腔静脉并套绕阻

断带，于肺动脉前壁上、下端及两侧置4针牵引缝线，钳夹部

分肺动脉前壁纵向切开肺动脉前壁，麻醉师行几次过度换气

后，分别束紧上、下腔静脉绕带，阻断腔静脉血流，待心搏6

～8次将心腔余血排空后放开肺动脉钳，吸净肺动脉内血液，



用拉钩牵开肺动脉切口显露肺动脉瓣及瓣环，认清瓣膜的融

合脊，用剪开或小刀从瓣孔沿融合脊向瓣环处逐步剪开到达

肺动脉壁，用食指经切开的瓣孔探查右心室有无肌肉肥厚和

狭窄，心内操作完成后提起肺动脉壁的牵引线，开放上腔静

脉阻断带，恢复辅助呼吸待血液由肺动脉切口涌出，排尽右

室内残留空气后钳夹肺动脉切口，用细线缝合切口，待半分

钟后再放松下腔静脉阻断带，手术即全部完成。术后可能出

现一过性反应性高血压，待血压及心率恢复正常后缝合心包

切口，心包内及胸骨后置多孔引流管，如术中发生心室颤动

应迅速切开狭窄瓣膜后作心脏按摩和电击去颤。2.体外循环

下直视纠治术 适合于各类肺动脉口狭窄的治疗，病人体位、

胸部切口和心脏大血管解剖步骤均如低温直视手术，

在3mg/kg肝素化后，于升主动脉插入动脉灌注管，经右心耳

和右心房分别插入上、下腔静脉引流管，建立体外循环后开

始血液降温，按心功能状况和病变复杂程度，将病人鼻咽温

度降至32～28℃间，主动脉阻断后在升主动脉根部快速注入

冷心停搏液，心包腔用冰水浇注，心脏表面用小冰袋局部降

温保护心肌，然后阻断上、下腔静脉绕带，切开肺动脉或右

室，施行肺动脉瓣直视下交界切开术和/或漏斗部肥厚肌肉切

除术流出道扩大补片来。漏斗部肥厚肌肉切除应包括隔束、

间束和部分室上嵴垢肥厚肌肉，心内肥厚肉柱应予以切除，

以疏通流出道，但需避免切断邻近乳头肌、圆锥肌和调节束

，疏通后的流出道直径成人应大于1.7cm，儿童应大于1.4cm

左右，否则应用心包片裁剪成一个梭形补片以扩大流出道，

狭小的肺动脉瓣环亦应切开直至右室流出道，然后用织片或

心包片予以扩大。跨瓣环补片会产生肺动脉瓣关闭不全，术



后可能产生右室衰竭。为避免产生严重肺动脉瓣关闭不全，

安全渡过术后危险期，可采用带瓣叶补片扩大肺动脉瓣环，

避免因瓣环扩大而导致肺动脉瓣关闭不全。术毕右室和主动

脉根部分别插针排气，开放主动脉阻断钳，必要时电击去颤

使心脏复跳。待复温至35℃，心搏有力和血压稳定后停止体

外循环，先后拔除上、下腔静脉插管和动脉灌注管，按每公

斤体重鱼精蛋白4.5cm静脉滴注以中和肝素。术后并发症和手

术效果：术后发症，除一般体外循环心内直视手术可能导致

的并发症外主要有两点：其一肺动脉口狭窄解除后，肺循环

血容量明显增多，因此应根据动脉压和中心静脉压适当补足

血容量，以避免术后低心排血症，必要时静脉内滴注多巴胺

和西地兰等强心升压药，以增强心肌收缩力，过渡至血流动

力学稳定。其二如流出道狭窄解除不彻底，右室压力仍高，

术后容易引起右室切口出血，且易产生右心衰竭。本病手术

死亡率较低，一般在2%左右，手术效果满意，术后症状改善

或完全消失，可恢复正常生活。 【病理改变】病理解剖：肺

动脉瓣狭窄：三个瓣叶交界融合成圆顶状增厚的隔膜，突向

腔内，瓣孔呈鱼嘴状，可位于中心或偏向一侧，小者瓣孔仅2

～3mm，一般瓣孔在5～12mm左右，瓣叶交界融合处，常留

有一个略隆起的脊，大多数病例三个瓣叶互相融合，少数为

双瓣叶融合，瓣缘常增厚，有疣状小结节，偶可形成钙化斑

，肺动脉瓣环一般均有不同程度的狭窄，右心室因血流梗阻

而肥大，可产生继发性右心室流出道肥肉肥厚性狭窄和右室

扩大而引致三尖瓣关闭不全。脉动脉总干可呈现狭窄后梭形

扩大，常可延伸至左肺动脉，肺动脉总干明显大于主动脉。

漏斗部狭窄 呈现两个类型：第一类为隔膜型狭窄，在圆锥部



下方，右心室流出道形成一个室上嵴坏蛋壁束间的纤维肌肉

隔膜，把右心室分隔成为大小不一的两个心腔，其上方壁薄

稍为膨大的漏斗部称为第三心室，下方为肌肉肥厚的右心室

，二者间隔膜中心有一个狭窄的孔道，大小约在3～15mm之

间，这类隔膜型狭窄常与动脉瓣膜狭窄同时共存，称为混合

型狭窄。第二类为管道型狭窄，主要表现为右心室流出道壁

层弥漫性肌肉肥厚，形成一个较长的狭窄心腔通道，这类型

狭窄常伴有肺动脉瓣环和肺动脉总干发育不良，故无肺动脉

狭窄后扩大。病理生理：不论那种类型的肺动脉口狭窄，均

使右心室排血受阻，右心室腔内压力增高，增高幅度与肺动

脉口狭窄程度成正比。肺动脉内压力则保持正常或稍有下降

，因而右室腔与肺动脉内存在跨瓣压力阶差，其压力阶差随

着肺动脉口狭窄程度而增大，如跨瓣压力阶差

在5.3kpa(40mmhg)以下属于轻度肺动脉口狭窄，则对右心排

血影响不大，当跨瓣压力阶差在5.34～13.33kpa(40

～100mmhg)之间属于中等度肺动脉口狭窄时，右室排血开始

受到影响，尤其运动时右心排血量降低，当跨瓣压阶差大

于13.33kpa(100mmhg)以上则右室排血明显受阻，甚至在静息

时，右心室排血量亦见减少，右室负荷明显增加。长而久之

，将促使右心室肥大，以致右室心肌劳损，右心室腔扩大导

致三尖瓣环扩大，产生三尖瓣相对性关闭不全，继而右心房

压力增高、右心房肥大，当右心房压力高于左心房压力时，

在伴有房间隔卵圆窝未闭时，即可引起血液从右心房分流入

左心房，在临床上出现中央性紫绀，长期右心室负荷增加，

最终可导致右心衰竭，出现颈静脉怒张、肝肿大、腹水和下

肢浮肿等症状。【临床表现】本病男女之比约为3∶2，发病



年龄大多在10～20岁之间，症状与肺动脉狭窄密切相关，轻

度肺动脉狭窄病人一般无症状，但随着年龄的增大症状逐渐

显现，主要表现为劳动耐力差、乏力和劳累后心悸、气急等

症状。重度狭窄者可有头晕或昏厥发作，晚期病例出现颈静

脉怒张、肝脏肿大和下肢浮肿等右心衰竭的症状，如并存房

间隔缺损或卵圆窝未闭，可见口唇或末梢指（趾）端紫绀和

杵状指（趾）。体格检查 多数病人发育良好，主要体征是在

胸骨左缘第2肋骨处可听到Ⅲ～Ⅳ级响亮粗糙的喷射性吹风样

收缩期杂音，向左颈部或左锁骨下区传导，杂音最响亮处可

触及收缩期震颤，杂音强度因狭窄程度、血流流速、血流量

和胸壁厚度而异。肺动脉瓣区第2心音常减弱、分裂。漏斗部

狭窄的病人，杂音与震颤部位一般在左第3或第4肋间处，强

度较轻，肺动脉瓣区第2心音可能不减轻，有时甚至呈现分裂

。重度肺动脉口狭窄病人，因右心室肥厚可见胸骨左缘向前

隆起，在心前区可扪及抬兴趣样冲动感，三尖瓣区因三尖瓣

相对性关闭不全，在该处可听到吹风样收缩期杂音，当心房

内血流出现右向左分流时，病人的口唇及四肢指（趾）端可

出现紫绀笔杵状指（趾）。【辅助检查】x线检查：轻度肺动

脉口狭窄胸部x线可无异常表现，中、重度狭窄病例则显示心

影轻度或中度扩大，以右室和右房肥大为主，心尖因右室肥

大呈球形向上抬起。肺动脉瓣狭窄病例扩大的肺动脉段呈圆

隆状向外突出，而漏斗部狭窄病人该段则呈平坦甚至凹陷，

肺门血管阴影减少，肺野血管细小，尤以肺野外围1/3区域为

甚，故肺野清晰。心电图检查：心电图改变视狭窄程度而异

轻度肺动脉口狭窄病人心电图在正常范围，中度狭窄以上则

示电轴右偏、右心室肥大、劳损和t被倒置等改变，重度狭窄



病例可出现心房肥大的高而尖的p波。一部分病例显示不全性

右束支传导阻滞。超声心动图检查：肺动脉瓣狭窄病例超声

心动图检查可显示瓣叶开放受限制，瓣叶呈圆顶形突起瓣口

狭小，并可查明右室流出道肌肉肥厚和右心室和右心房扩大

的程度。根据临床体征、x线及超声心动图检查，一般的肺动

脉口狭窄不难作出初步诊断，但对某些病例为了进一步明确

诊断或鉴别诊断的需要，了解狭窄程度和伴发的心脏畸形，

有助于正确的手术选择，有必要作右心导管或右室造影检查

。右心导管和选择性右室造影检查：正常右心室收缩压为2.0

～4.0kpa(15～30mmhg)舒张压为0～0.7kpa(0～5mmhg),肺动脉

收缩压与右心室收缩压相一致，如右心室收缩压高

于4.0kpa(30mmhg)，且右室与肺动脉收缩压阶差超

过1.3kpa(10mmhg)即提示为能存在肺动脉口狭窄，跨瓣压力

阶差的大小可反映肺动脉口狭窄的程度，如跨瓣压力阶差

在5.3kpa(40mmhg)以下为轻度狭窄，肺动脉瓣孔约在1.5

～2.0cm左右；如压力阶差为5.3～13.3kpa(40～100mmhg)为中

度狭窄，瓣孔约在1.0～1.5cm；压力阶差在13.3kpa(100mmhg)

以上为重度狭窄，估计瓣孔为0.5～1.0cm。右心导管从肺动脉

拉出至右心室过程中，进行连续记录压力，根据压力曲线图

形变化和有无出现第三种类型曲线可判断肺动脉口狭窄系单

纯肺动脉瓣狭窄或漏斗部狭窄或二者兼有的混合型狭窄。选

择性右心室造影不必作为常规检查，但对某些疑难病例为明

确诊断和鉴别诊断需要，了解狭窄部位和程度，可结合右心

导管检查行右室造影术。于右心室内注入造影剂，在肺动脉

瓣部位造影剂排出受阻，瓣膜融合呈圆顶状突入肺动脉腔内

，造影剂经狭小的瓣口喷射入肺动脉后呈扇状散开，漏斗部



狭窄则可在右心室流出道呈现狭长的造影剂影象。 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 


