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孤立性二尖瓣瓣上狭窄环 1 例
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　　患儿 ,女 ,6 岁 ,活动后心悸、气促 3 年 ,加重伴

双下肢浮肿 1 月入院。既往有咯血史。查体 :面部

浮肿 ,口唇轻度发绀 ,端坐呼吸 ,双下肺可闻及湿罗

音 ,心率 82 次/ min ,胸骨左缘 3～4 肋间可闻及 4/ 6

级收缩期杂音 , P2 亢进 ,肝右肋下3. 5 cm ,剑突下

7 cm ,移动性浊音阳性 ,心电图示窦性心律 ,右房 ,右

室大。胸片示心胸比例为 0. 6 ,双肺淤血 ,间质性肺

水肿 ,左房、右心增大。彩超示左房、右心明显增大 ,

房间隔无中断 ,三尖瓣环扩大 ,关闭欠佳 ,二尖瓣开

放、关闭好。左房内见膜状球形凸出图像 ,血流沿此

腔边缘走行 ,压差加大 ,在主动脉短切 6 点方位有一

11～12 mm 管状回声 ,血流为高速、湍流、连续分流

入左房 ,提示左房内囊样回声 ,性质待查 ,三尖瓣中2
重度返流。术前诊断为先天性心脏病 ,三房心 (左房

排空障碍) ,三尖瓣返流 ,心功能 Ⅲ级。

入院后在全麻低温体外循环下行手术治疗 ,术

中见左房、右心增大 ,肺动脉增粗心房间隔完整 ,切

开房间隔见四个肺静脉开口及左心耳开口 ,未见二

尖瓣开口 ,正常二尖瓣口被一层隔膜状组织覆盖 ,于

二尖瓣环 9 点处用镊子探及一 8 mm 直径的孔及 2

个 1～2 mm 小孔与二尖瓣口相通 ,沿孔剪开隔膜 ,

即可见二尖瓣口 ,隔膜周边距二尖瓣环约 5 mm ,二

尖瓣及瓣下结构正常 ,切除隔膜后 ,肺动脉及肺静脉

压力下降 ,术后复查彩超隔膜消失 ,痊愈出院。

讨论 :本例病人术前诊断不明确 ,高度怀疑为三

房心 ,经手术证实为孤立性先天性二尖瓣瓣上狭窄

环 ,这是一种罕见的先天性心脏病。三房心和二尖

瓣瓣上狭窄环 ( SVSR) 均是表现为左房内有异常纤

维肌性膜状结构将左房分割成两部分的先天性畸

形 ,SVSR 的解剖学特点是该隔膜距二尖瓣环甚近 ,

通常只有数毫米 ,隔膜上除有 1～2 个狭小孔隙与二

尖瓣相通外 ,无其它通路 ,酷似典型的 A 型三房心 ,

二者的解剖学区别在于 :左心耳的位置 : SVSR 的左

心耳和四个肺静脉开口均位于隔膜上方的大腔内 ,

而三房心的四个肺静脉开口在隔膜上方的副房内、

左心耳在隔膜下方的真房内[1 ] ;两者的胚胎学起源

也不同 :三房心是由肺总静脉和左房连接部的壁未

能吸收或吸收不全而残留下隔膜 ,使肺总静脉残留

为副房 ,故左心耳位于隔膜下的真房内 ,而 SVSR 是

衬于左房室管内的心内膜垫发育异常而引起的 ,常

伴有二尖瓣畸形 ,如二尖瓣交界粘连、腱索缩短、乳

头肌异位及降落伞型二尖瓣 ,此外 ,还可合并其它心

脏畸形 ,如主动脉缩窄、PDA、室缺等 ,故手术时需注

意合并畸形的矫治[2 ] 。本例未合并二尖瓣病变 ,故

属孤立性病变。从血流动力学改变上两者均与二尖

瓣狭窄相似 ,由于左房排空障碍、左房压升高、肺静

脉高压、肺淤血、肺内渗出增多、肺水肿 ,进一步导致

肺动脉高压、右心衰。本例入院时即有肺水肿、右心

衰的表现。症状出现的早晚与隔膜上孔隙的大小有

关 ,小于 3 mm 者婴儿期即夭折 ,大于 6 mm 可存活

至青春期。彩色超声心动图对诊断帮助大 ,特别是

可了解左心耳与隔膜的关系。本病预后差 ,故诊断

明确后应尽早手术。
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