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单心室合并大动脉转位
、

肺动脉狭窄

及二尖瓣狭窄一例报告
附属 第二 医 院

背蹂雪鸯迄柔
荣

霆
张

。

单心室又称共同心室
,

它承受左
、

右房室

瓣或共同房室瓣的回血 ( 须排除三尖瓣或二

尖瓣闭锁 )
。

这是一种少见 的先天性心血管

畸形
,

国外资料仅 占先天性心脏病 的 1
.

1~

2一 3 % 《 ’ ) ,

国内报道 4 51 例小儿先天性心

脏病尸检中单心室 4 例 《 “ )
。

它是一组复杂畸

形
,

常与大动脉转位
、

肺动脉狭窄
、

共同房

室瓣
、

动脉导管未闭并存 ( 2
’ “ 》 ,

合并二尖瓣

狭窄则甚为罕见
。

我们见到一例单心室合并

大 动脉转位
、

肺动脉狭窄及二尖瓣狭窄
,

经心

音图
、

超声心动图及心血管造影检查证实
。

兹报道如下
。

病 例 报 告

患者沈 义 、 .

女
,

2 2岁
, 2 9 8 1年 2 0月 7

日入院
,

住院号 1 4 9 6 9 9
。

主诉
:

生后紫组
,

活动后心悸气急
,

平时易感冒
,

近几年来常

有咳嗽及痰中带血
。

曾在儿童保健院
、

附属

第一医院就诊
,

均诊为法乐氏三联症
。

体检
:

发育差
,

了子重度紫到}及柞状指 ( 趾 )
,

胸左

2
、

3
、

4 肋问有 W级收缩期杂音伴震颤
,

心尖部有 亚一 l 级收缩期及舒张期杂音
,

并

闻 及 开 瓣 音
“
P

: ” > “ A
: ” ,

血压 1 0 6 / 8 。

m m H g
,

心率 1 0 4 / m i n ,

律齐
。

心音图
:

胸左

3
、

4肋间全收缩 期杂音
,

心尖部全收缩期递

减型杂音
,

距 5
2 0

.

10
“
可见开瓣音

,

紧接开

瓣音可见舒张中期杂音
。

心 电图
:

左房
、

右室

肥大
。

超声心动图
:

二尖瓣前叶波形呈城墙

样改变
,

J二一 F 斜裂减慢
,

C 一 E 幅度减低
,

后叶呈同向 (图 1 )
,

并左 房
、 “

右 室 ” 增

大及室间隔缺 损
。

血沉 1 m m / h
,

抗
“ O ”

l o o u 。

X 线检查
:

远达片示两肺肺血减少
,

肺门动脉变细
,

并有肺淤血
; 心脏外形近似

“ 靴形 ” ,

中度增大
,

心胸比率 0
.

5 4 ; 主动

脉弓降部见于右侧
,

左位升主动脉误认为肺

动脉段凸出
,

右心房
“ 室 ” 增大 ( 图 2 )

。

侧位片
:

食管钡餐示左心房中度 以 上 增 大

( 图 3 ) ; 平片诊断
:

法乐氏四联症 ( 瓣膜

型 ) 合并二尖瓣狭窄
。 “ 右 ” 心室造影

:

可

见一大心腔 占据心室位置的大部份
,

肌小梁

细平
,

无肌性流出道
,

为形态学的左心室
。

在大心腔的左
、

前
_

L方有一倒置三角形小心

腔
、

肌小梁略粗
,

为发育不全的形态学的右

心室
。

两心腔间有一宽约 2
。

sc m 的孔道相连
。

肺动脉及主动脉分别出自大
、

小心腔
,

但升

主动脉位于主肺动脉 的左前方
,

并且主动脉

瓣后瓣和二尖瓣前瓣失去纤维连接关系
。

肺

动脉瓣增厚
、

肺动脉变细提示肺动脉狭窄
。

左右房室口在通常位置
,

但心室舒张期右房

室口 ( 三尖瓣 ) 方向不含造影剂血流所形成

的负性阴影较为清楚可见
,

而左房室口 ( 二

尖瓣 )方向的则不明显
; 而且 5

。

l5, 后
,

左心

房始见造影剂充盈
,

左心房腔增大
,

上肺静

脉扩张
,

均为二尖瓣狭窄征象 ( 图 4 ~ 6 )
。

最后诊断
:

紫给属先天性心脏病复杂畸形
:

单心室合并左位型大动脉转位
、

肺动脉狭窄

及二尖瓣狭窄
。



1 0 2 浙江医科大学学报

讨 论

单心室有数种 分类方法 (` 》
.

V a n 一

p r a a : h

根据病 了甲分为四型
,

A 型具有漏斗心腔
,

共

同
沙

心室为左室结构 ; J3
、

C
、

D 型 无 漏 斗

心腔
,

共同心室为右室结构或 不 定 结 构
,

其「! ` C 型实为巨大室 n习隔缺损
。

H a l l e r m a n

等从心血管造 影 分 为 两型
,

I 型相当于 A

型
,

l 型相当于 B ~ D 型
,

他认为造影不 能

区别 B~ D型共同心室的形态 结构
。

K o z u k a

等认为造影可以区别出 C 型的形状结构而分

为三型 (见 图 7 )
。

第一种 ( 即 A 型或 I 型 )

最为多见
,

占个部单心室的 80 % ( ’ 》。

本例 即

属此型
。

l匕 血仓造景
。

今 瓶
陆叫 K氏 筹

病 理 分数

俪 内八夕卜涛

lll匕 血仓造景
。。

III 工工 亚亚

今今 瓶
---------------------

陆陆
z 以K氏 筹筹

邸邸 卿卿 珊珊
AAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAA 匕匕匕匕 〕〕 CCC

卿卿卿卿卿 珊珊
口 左跳构 哪 石呈结构 口冬丸结呐

图了 单心室分类示意图

单心室 85 % 合并大动脉转位
,

其中右位

型大动脉转位 多于左位型 ( “ )
。

单心室若不合

并肺动脉狭窄
,

其血流动力学改变
、

临床症

状和 X 线平片 表现均类似具有重度肺动脉高

压的室间隔缺损
, 合并肺动脉狭窄者

,

则上

述情况又酷似 法 乐 氏 四联症
,

后者多于前

者 ` “ )
。

因此
,

单纯依靠临床和 X线平片
,

单

心室的定性诊断比较困难
,

易被诊断为其他

紫纷属先天性心脏 病
,

如四联症
,

艾森曼格

氏综合征等
。

本例曾被诊断为法乐氏三联症

和瓣膜型四联症
,

除上所述外
,

X 线平片将

左位升主动脉误认为肺动脉段 凸出是个重要

因素
。

肺血减少
、 _

卜纵 隔血管阴影狭小
,

近

似 “
靴形

” 或 “ 斜卵形 ” 的心脏外形是诊断

肺动脉狭窄和大动脉转位的重要征象
;
远达

片缺乏正常左心缘土方第一
、

二弓界限
,

右

位主动脉弓和右位降主功脉的存在
,

侧位片

因升主动脉前移而使 仁纵隔血管阴影增宽都

是辨认人三位升主功脉的 X 线依据
。

蔽
一

卜意辨认

可资与肺动脉段鉴别
。

左位升主动脉征象
,

对单心室诊断意义较大 ( “ )
。

木例还合并二尖

瓣狭窄
,

因此尚可见到 左 心 房 增大和肺淤

血
。

心血管造影是 目前诊断单心室的一种重

要方法
。

具有漏斗心腔的单心室
,

造影征象

比较明确
。

前述大
、

小心腔即为共同心窒和

漏斗心腔
,

两心腔相连的孔道为球室孔
。

一

般肺动脉出 自大心腔
、

主动脉出 自漏斗心

腔
,

也可两大动脉均起自共同心室
。

两大动

脉的关系反常和主动脉瓣后瓣与二尖瓣前瓣

失去纤维连接关系是大动脉转位的主要造影

表现
。

根据主动脉在肺动脉的左或右前方可

区分左或右位型大动脉转位
,

本例合并左位

型大动脉转位
。

共同心室的流出道
“

鹅颈状
”

变形
,

结合

大心腔中因心房不含造影剂血舞所形成的负

性阴影情况和导管途径
,

可 lPJ 断是否合并共

同房室瓣
。

本例造影证明为左
、

右房室瓣但

并二尖瓣狭窄 ;
临床杂音

、

心音图
、

超声心

动图等检查也都符合并存二尖瓣狭窄
。

且患

者的超声心动图检查二尖瓣前叶 C 一 E 幅度

减低
,

提示瓣叶发育不 良
,

结合无风湿病史
,

以及血沉
、

抗
“ O ”

等检查都属正常
,

故狭

窄的性质也考虑为先天性
。

日前单心室 尚 缺乏根治手术 方 法 ( “ )
,

K o z u k a 等 4 2例 单心室 16 例所行手术疗法
,

都为姑息性 ( ` )
,

本例患者未作手术治疗
。

( 图 见擂 页第 了
、

8 页 )
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