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"> 例大血管错位儿童临床分析
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［摘 要］ 目的 探讨儿童大血管错位的诊断和治疗措施。方法 利用彩色多普勒超声心动图和心血管造

影对 "> 例大血管错位儿童进行比较、观察。结果 彩超显示卵圆孔未闭 > 例，心血管造影显示 ! 例；心血管造影显

示肺动脉分支狭窄 @ 例，左肺动脉缺如 % 例，彩超未能显示；降主动脉侧支循环 = 例，彩超显示 @ 例，% 例生后用前

列腺素 A% 持续静脉滴注，% 例行房隔造口术，# 例行肺动脉环缩术，治疗后血氧饱和度均有改善。结论 彩超顺序

分段诊断，大大提高了诊断率，但不能代替心血管造影。采用前列腺素 A 持续静脉滴注、房隔造口术及肺动脉环缩

术能增加血氧饱和度，促进左室发育，对提高根治术成功率可能有重要意义。
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大血管错位（DEF）是儿童时期常见的紫绀型先

天性心脏病，由于其畸形复杂，病情较重，手术成功

率不高，因此是导致儿童死亡的主要先天性心脏病类

型之一。我们对两家医院 %==! 年 ! 月至 %==> 年 ! 月

收治的 "> 例 DEF 患儿进行回顾性分析，以期对临床

表现、诊断、并存畸形和治疗有进一步的认识。

! 临床资料

! 6! 一般资料

"> 例中，男 @# 例，女 %; 例；年龄 @ 1 至 % 岁 #$
例，G # 岁 @ 例，G " 岁 %; 例，G %$ 岁 > 例，G %! 岁 "
例，%! 岁以上 " 例。全部病例经询问病史、体检、心

电图、胸片、彩超及心血管造影确诊。

! 6" 临床表现

所有患儿均有不同程度青紫、气急，青紫上肢重

于下肢 < 例，缺氧发作 % 例，并发脑脓肿 # 例，心内

膜弹力纤维增生症 % 例，支气管炎 = 例，支气管肺炎

@ 例，肺水肿 % 例，充血性心力衰竭 > 例。

体格检查均有体格发育不良，心界扩大，心脏杂

音可有可无，由于室间隔缺损存在，有时可闻及室间

隔缺损的返流性杂音，有重要并存畸形者，可出现相

应的体征，如动脉导管未闭连续性杂音、肺动脉瓣狭

窄的喷射性杂音等，肺动脉瓣第二心音可亢进、减弱

或不变。

! 6# 心电图

心电图按常规标准诊断，右心室肥大 !! 例，右

心房肥大 #= 例，左心室肥大 ; 例，左心房肥大 %;
例，心肌劳损 > 例，!度房室传导阻滞 @ 例，"度"
型房室传导阻滞 % 例，完全性右束支传导阻滞 # 例，

室上性心动过速 # 例，频发室早（二联律）# 例，窦性

心动过速 %@ 例，右位心 # 例，电轴左偏 # 例，电轴右

偏 % 例，心电图正常 % 例。

! 6$ 胸片

心胸比例均值为（$ 6"= H $ 6$=），肺血增多 #;
例，占@@ 6>!I，肺血减少 %$ 例，占%< 6@@I，肺瘀血 %
例占% 6<#I，肺血不对称 " 例，占> 6;#I，肺动脉段

隆凸 %% 例，右位主动脉弓 > 例，血管影增宽 %$ 例，

靴型心 % 例，右位心 ! 例，左旋心 ! 例，左上腔静脉 %
例，胸腺增大 % 例，右室大 !$ 例，右房大 %# 例，左室

大 #$ 例，左房大 ! 例。

! 6% 超声心动图

用彩色多普勒超声心动图分别显示剑下、胸骨

旁四腔切面、双流出道切面、短轴切面、胸骨上窝切

面，根据腹腔的内脏、心房、心室、大动脉的位置和相

互关系进行顺序分段诊断，其中完全性大动脉转位

（JJKK）!" 例，大动脉左型转位（JJKL）= 例，纠正性

大动脉转位（JJLL）@ 例，内脏转位伴大动脉左型转

位（MJKL）% 例，大动脉正前转位（JJKF）% 例，心房反

位，心室左环曲伴大动脉正前转位（JMLF）% 例，心房

反位，心室右环曲伴大动脉正前转位（JMKF）% 例，心

室左环曲，大动脉正前转位（JJLF）% 例，心房反位，



心室前转位伴大动脉右型转位（!"#$）% 例，内脏、心

房反位，心室左环曲，大动脉右型转位（""&$）% 例，内

脏反位，心房心室反位伴大动脉左型转位（ ""&&）%
例，内脏、心房反位，心室右环曲伴大动脉左型转位

（""$&）% 例，心房右旋，心室左环曲伴大动脉左型转

位（!$&&）% 例。

! ’" 伴随畸形

() 例 *+# 患儿均合并其他畸形。彩色多普勒

超声心动图顺序分段诊断与心血管造影诊断 *+#
伴随畸形比较见表 %。

表 ! 超声心动图与心血管造影诊断 *+# 伴随畸形的比较 （例）

伴随畸形 超声 造影 伴随畸形 超声 造影

肺动脉瓣狭窄 ,- ,- 肺动脉分支狭窄 . /

左肺动脉缺如 . % 肺动脉瓣闭锁 / (

室间隔缺损 0% 0/ 房间隔缺损 0, %)

卵圆孔未闭 ) , 房间隔缺损或卵圆孔未闭 . 1

动脉导管未闭 %% %/ 降主动脉侧枝循环 / 1

动脉导管未闭或侧枝循环 0 . 单支冠状动脉开口 . /

左右冠状动脉开口于左冠状动脉 . , 左右冠状动脉开口于右冠状动脉 . %

左右冠状动脉迂曲 . % 右冠状动脉纤细 . %

主动脉弓降部缩窄 . % 二尖瓣关闭不全 2 2

三尖瓣关闭不全 , , 主动脉瓣关闭不全 % .

三尖瓣闭锁 2 2 二尖瓣闭锁 0 0

共同房室瓣返流 1 %% 双上腔静脉 / (

右室双出口 0 0 左室双出口 . %

十字交叉心 . % 完全性房室隔缺损 , %

右室发育不良 % %

# 结果

% 例 *+# 合并动脉导管未闭、房间隔缺损、卵圆

孔未闭伴重度低氧血症（血氧饱和度 -(3）、酸中毒

者，于生后第 / 天静滴前列腺素 4% 每分钟. ’.( 5
. ’%!6 7 86，根据血压情况调整滴速，持续静滴 %2 9，

低氧血症减轻。% 例 *+# 合并卵圆孔未闭、动脉导

管未闭者，于生后 , 月行经皮人工房间隔造口术，术

前卵圆孔为, ’2 ::，血氧饱和度为 (.3，球囊造口

术后卵圆孔) ’. ::，血氧饱和度升至 -13。0 例行

肺动脉环缩术加房间隔切开术，术前血氧饱和度分

别为 2)3，-)3，术后分别为 ))3 5 103，)(3 5
)13。;<=>?= 术 / 例，术后病情好转，血氧饱和度改

善。!@A>BC 术、!D==A=6 术各 % 例，术后重度低心排死

亡。余 /) 例未行治疗。

$ 讨论

*+# 是一种严重的复杂型紫绀型先天性心脏

病，患儿早期即出现青紫、气急，可并发支气管肺炎、

支气管炎、充血性心力衰竭、肺水肿，亦可并发脑脓

肿和心内膜弹力纤维增生症。心电图表现为心脏肥

大、心肌劳损、房室传导阻滞、室上性心动过速及频

发室早等。胸片：心胸比例可明显增大，肺野可多

血、少血、瘀血及肺血不对称。

利用彩超顺序分段诊断 *+#，大大提高了诊断

率，但仍存在缺陷［%，0］。彩超在显示通过缺损狭窄

或关闭不全处的血流方面，由于彩色讯号能产生较

好的视觉效应，其敏感度有时高于心血管造影，本组

病例彩超显示卵圆孔未闭及该处分流 ) 例，而心血

管造影显示 , 例。1 例不能确定是房间隔缺损或是

卵圆孔未闭。但彩超对冠状动脉、降主动脉侧支循

环及心脏位置的显示存在缺陷。本组造影显示的各

种冠状动脉畸形 ) 例、肺动脉分支狭窄 / 例、左肺动



脉缺如 ! 例、主动脉降支缩窄 ! 例彩超均未能显示，

对降主动脉侧支循环 " 例，彩超显示 # 例，$ 例不能

确定，造影 # 例右位心，彩超未能诊断，说明彩超不

能代替心血管造影。

%&’ 由于血液动力学改变十分严重，因此应及

早诊断和治疗。对于新生儿，特别是初生 # 日内和

低体重者，可用前列腺素 (!，($ 持续静脉点滴，保

持导管暂通，维持体肺循环交换，以使其有充足的时

间进行诊断和手术准备。本组 ! 例生后 # ) 起静滴

前列腺素 (!，持续静滴 !* )，低氧血症缓解后行手

术治疗。对于体、肺循环呈平行状态者，由于缺氧严

重，可行房间隔造口术，增加体循环血氧饱和度。本

组 ! 例生后 + 月行经皮房间隔造口术成功。由于婴

儿房间隔生后 ! 月增厚，成功率降低，因此应尽早手

术为宜。此方法与开胸造口术相比创伤小，疗效相

同。肺动脉环缩术能增加血氧饱和度，促进左室发

育，本组两例肺动脉环缩术加房间隔切开术术后血

氧饱和度明显 增 加，症 状 明 显 改 善。# 例 行 改 良

,-./0. 术获成功，其年龄在 # 岁以上，上腔静脉收缩

压大 于 1 2234，肺 动 脉 收 缩 压 小 于 $5 2234。
678/9: 术、6;..8.4 术各 ! 例均在术中死亡，死亡原因

为手术较复杂，手术时间过长，低氧血症，左室发育

不良及低心排等。因此，早期诊断，采用前列腺素 (
持续静滴，行肺动脉环缩术、房间隔造口术增加血氧

饱和度，促进左室发育，对提高根治术成功率可能有

重要意义。
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·消息·

会议改期

由中国当代儿科杂志社、陕西医学会、西安交通大学二院联合举办的“$55! 年全国儿科新进展、新技术

学术会议”，原拟 $55! 年 !5 月在西安召开，由于授课的外国专家因故不能成行，经大会组委会协商，此次会

议延期至明年召开，改期后的会议时间将另行通知，原拟会后举办的“新生儿医学新进展与高危新生儿早期

干预”学习班亦顺延。大会组委会对因本次会议的改期，造成各位工作上、时间安排上的不便，深表歉意。

中国当代儿科杂志

陕西医学会

西安交通大学二医院


