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先天性主动脉缩窄 10例临床分析

汪勇芬 ,王鲤珍

(福建医科大学附属第二医院儿科 ,福建 泉州　362000)

[中图分类号 ]　R543. 1　　[文献标识码 ]　D　　[文章编号 ]　1008 - 8830 (2003) 04 - 0373 - 01

　　先天性主动脉缩窄为先天性心血管畸形 ,临床

报道不多 ,为了加强对本病的认识 ,本文总结 1991

年 6 月至 2000 年 6 月本科确诊的主动脉缩窄 10

例 ,分析报告如下。

1　临床资料

1 . 1　一般资料

本组 10 例 ,男 5 例 ,女 5 例 ;年龄 5 个月至 10

岁 ,平均 3岁 8个月 ,均经彩色超声心动图证实。婴

儿型 4例 ,成人型 6 例 ;轻度缩窄 7 例 ,中度以上缩

窄 3例 ,合并动脉导管未闭 ( PDA) 6例 ,并室间隔缺

损 (VSD) 2例 ,主动脉狭窄 2例。

1 . 2　临床表现

反复呼吸道感染 4例 ,心功能不全 3例 ,反复头

晕、头痛 3例 , 4例无临床症状 ,偶然发现心脏杂音

后行超声心动图证实。10 例均在胸骨左缘第 Ⅱ至

第Ⅳ肋间闻及收缩期喷射性杂音 ,较为短促 ,向颈部

及背部传导 ,肺动脉第 2音亢进 3例 ;血压上肢 >下

肢 8 例 ,血压值上肢收缩压 125～140 mmHg ,下肢

收缩压 60～95 mmHg ,正常 2 例 ;指趾端毛细血管

搏动明显 4例 ;股动脉搏动减弱 8例 ,正常 2例。

1 . 3　辅助检查

心电图 :ST - T波改变 4 例 ,正常 6 例。X线 :

肺血增多 5例 ,正常 5例 ;心脏增大 6例 ,正常 4例。

超声心动图 :所有病例均行彩色多普勒超声心动图

检查 ,8例缩窄部位为主动脉峡部 ,2 例为主动脉弓

部 ,彩色多普勒超声心动图在胸骨上窝显示缩窄段

上游动脉内彩色信号暗淡 ,缩窄段血流束变细 ,宽度

仅 2～5 mm ,呈鲜亮的蓝色 ,缩窄段下游血流呈多

彩扩散状 ,在缩窄处及其远端可记录到突然增多的

收缩期湍流频谱 ,流速 > 2 m/ s ,缩窄段两端压力阶

差 > 20 mmHg ,2 例 > 40 mmHg。合并 PDA 6 例 ,

VSD 2例 ,肺动脉高压 3例。

2　讨论

　　先天性主动脉缩窄指胸主动脉峡部或其以下降

主动脉局限性缩窄 ,其病因可能和胎内主动脉血流

偏少 ,至峡部血流少 ,而通过肺动脉与动脉导管的血

流偏多 ,升主动脉的血流供应无名动脉、左颈动脉及

椎动脉 ,但很少通过主动脉峡部进入降主动脉 ,主动

脉峡部变细或管样狭窄 ,故主动脉峡部为最常见的

缩窄部位。早在 1984年 Craigie即指出缩窄与动脉

导管关闭有关 ,认为导管组织延伸到主动脉壁内 ,导

管组织关闭形成缩窄 , 1979 年 Ho 和 Anderson 及

1983年 Elzenga 和 Gittenberger de Groot 两组学者

证实病变确因动脉导管组织向主动脉壁延伸 ,围绕

主动脉峡部的终端所致[1 ]。本文虽说病例数较少 ,

然而 10例主动脉缩窄中 6例并有动脉导管未闭 ,也

说明动脉导管未闭和主动脉缩窄的发生有关。

早在 1903年 Bonnett [2 ]即将主动脉缩窄分为婴

儿型和成人型 ,婴儿型其缩窄在动脉导管的近心端 ,

常合并其它心内畸形 ;成人型其缩窄在动脉导管的

远心端 ,多为单一畸形。而现在按临床症状也分为

症状性和无症状性主动脉缩窄 ,症状性多见于婴儿 ,

常出现充血性心力衰竭 ,无症状性常缺乏典型临床

表现 ,于体检时偶然发现心脏杂音、高血压 ,继而超

声诊断明确。主动脉缩窄的典型体征为上下肢之间

脉搏和血压差异 ,90 %右上肢有收缩期高血压 ,上肢

血压高于下肢 ,心前区可听到收缩期杂音。本组有

8例上肢血压 >下肢血压 ,2 例正常 ,也说明了血压

测定的重要性。由于本病常缺乏典型临床症状 ,因
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害的心肌有营养作用。另外 FDP还有抑制氧自由

基和组织胺的生成和释放、抗氧化作用 ,与强心药合

用还有协同作用 ,对缺氧性心肌损害有明显的保护

作用。新生儿窒息缺氧导致的心肌损害由于早期诊

断临床表现无特异性 ,易漏诊延误治疗。新生儿窒

息后心肌损害发生的频率较高 ,早期为一过性心肌

缺血尚属可逆 ,若发展至心肌缺血坏死则预后不良。

因此对窒息新生儿应密切注意早期发现心肌损害 ,

早期使用 FDP可有效地防治窒息后心肌损害 ,提高

新生儿的生存质量。该组用 FDP治疗新生儿窒息

缺氧后心肌损害 ,治疗后临床症状消失快 ,吸奶、精

神状态、呼吸急促、心律失常的恢复较对照组快 ,心

电图恢复正常亦较对照组快。心肌酶谱在治疗前后

有明显下降 ,值得临床推广使用。

表 1　两组心肌酶谱及同功酶测定结果 (U/ L , �x ± s )

检测项目 AST LDH CK CK2MB α2HBDH

治疗前 对照组 152±52 924±148 1906±328 128±20 619±97

观察组 129±58 916±133 1982±356 146±37 705±105

治疗后 对照组 87±42 305±97 1086±232 66±35 406±144

观察组 59±22 141±51 574±167 44±28 127±138

　　注 :治疗后两组各项指标相比 ,均 P < 0. 01
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此对心脏有杂音患者 ,应注意测定血压 ,若上肢血压

增高应引起警惕 ,避免漏诊。彩色多普勒二维超声

心动图能发现主动脉缩窄的缩窄段 ,还能证实其二

尖瓣和主动脉瓣的伴随性异常及其它先天畸形 ,且

能证实梗阻部位及确定缩窄部位的压力阶差 ,超声

心动图检查主动脉缩窄常表现为主动脉峡部狭窄 ,

降主动脉常狭窄后扩张 ,腹主动脉血流频谱异常 ,缩

窄部位压力阶差一般 > 20 mmHg ,压力阶差 > 40

mmHg提示重度缩窄。彩色多普勒超声心动图实

为一有效、无创伤、经济的检查手段 ,可用于诊断主

动脉缩窄[3 ,4 ]。故提倡对临床可疑病例应及时行超

声心动图检查以明确诊断。

婴儿型主动脉缩窄在婴儿期 ,甚至新生儿期即

出现充血性心力衰竭 ,而成人型虽说早期无症状 ,可

逐渐会出现高血压、肺动脉高压及心功不全等症状 ,

而导致死亡或失去手术机会 ,因此一旦诊断明确 ,应

争取在 5岁前手术治疗 ,可避免晚期高血压及心内

膜炎、脑血管病等后遗症。
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