
主动脉心室通道诊治进展

周建华　黄云洲　路万里

　　【摘要】　主动脉心室通道是一种罕见的先天性心脏病，指位于主动脉根部异常连接

升主动脉与心室的心外通道，多数与左心室相连接，可合并主动脉瓣病变或冠状动脉畸

形。该病虽发病率很低，但多数患儿在早期即出现心力衰竭，甚至猝死。超声心动图是

有效的无创诊断方法，外科手术对于矫治主动脉心室通道及合并的主动脉瓣病变和冠状

动脉畸形效果满意。
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　　主动脉心室通道是一种以升主动脉与心室间

存在心外异常通道为特点的先天性心脏病。该病

最早于１９６１年报道，被描述为“主动脉与心脏分离

的畸形”或“一种位于右室流出道与肺动脉干后方

的动脉瘤”，于１９６３年被命名为主动脉左室通道；

１９７４年报道了首例主动脉右室通道；２００２年这两

种畸形统称为主动脉心室通道。

１　病理解剖和临床表现

主动脉心室通道是连接主动脉窦管交界之上

与左心室或右心室之间的异常通道，绝大多数与左

心室相通（＞９０％），通道主动脉端开口多位于右冠

窦上方，走行于主动脉窦前方和肺动脉瓣下漏斗部

之间，较大的通道往往会向漏斗部膨出，导致右室

流出道狭窄。约２０％的主动脉心室通道合并主动

脉瓣异常，表现从轻度的主动脉瓣二瓣化、主动脉

瓣反流至严重的发育不良甚至闭锁等。主动脉心

室通道合并冠状动脉异常时，可有一侧冠状动脉开

口位于通道内，伴有原正常冠状动脉开口闭锁。

Ｈｏｖａｇｕｉｍｉａｎ等
［１］将主动脉左室通道的病理改

变分为４型（见图１）：Ⅰ型为单一主动脉左室通道，

主动脉端开口较小，通常不伴有主动脉瓣损害；

Ⅱ型主动脉端开口呈卵圆形，相应的主动脉窦壁呈

瘤样扩张，伴或不伴有主动脉瓣损害；Ⅲ型通道在

心腔内室间隔端呈瘤样扩张，伴或不伴有右室流出

道梗阻；Ⅳ型为Ⅱ型和Ⅲ型的混合型。

　　注：ＬｔＡ为左心房；ＡＬＶＴ为主动脉左室通道；ＲｔＶ为右心室

图１　主动脉左室通道分型示意图

（引自犎狅狏犪犵狌犻犿犻犪狀等
［１］）

　　由于主动脉与左心室间存在这种无瓣膜的直

接通道，舒张期血液可从升主动脉经通道反流入心

室，因此，主动脉左室通道症状主要表现为主动脉

瓣反流的症状。主动脉瓣听诊区可闻及响亮的“来

回”杂音，通常伴有收缩期和舒张期的震颤，患者可

早期出现心力衰竭，甚至猝死。

２　病因和流行病学

主动脉心室通道病因仍不明确，根据病变形态

和伴随主动脉瓣及冠状动脉的异常，推测可能是胚

胎期心脏解剖结构发育异常［２］，此外还有胚胎期远

端心球没有完全合并、主动脉瓣环自纤维支架原发
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分离、胚胎期第５弓残留等学说。主动脉左室通道

发病率极低，Ｏｋｏｒｏｍａ等
［３］回顾资料显示其仅占先

天性心脏病的０．１％；波士顿儿童医院３５年的心导

管检查资料显示的发病率仅为０．５％
［４］；Ｃｏｏｋ等

［５］

对８７２例胎儿行超声心动图，检出率为０．５％。至

２００７年，国外文献仅报道１３０例主动脉左室通道
［６］；

至２０１３年，国内文献报道约３０例
［７１０］，２０１９年国内

单中心报道了７年内最大的１组为２３例
［１１］。主动脉

右室通道至２０１６年仅报道１８例
［１２］，国内尚无病例报

道，发病率无法确切统计。

３　诊断和鉴别诊断

超声心动图是主动脉心室通道首选和重要的

诊断方法，能够无创、有效地进行术前诊断、鉴别诊

断和术后评估。妊娠１８周胎儿超声心动图即可明

确诊断，表现为左室肥大和扩张、左室短轴缩短分

数降低、主动脉根部不对称性扩张等，彩色多普勒

可见主动脉瓣周围往返的血流信号［１３］，甚至可直接

显示通道结构及其内的往返血流信号［１４１５］。新生

儿经胸超声心动图在胸骨旁左室长轴切面可清晰

显示通道长轴及其主动脉端起源和左室侧开口，大

动脉短轴切面可显示通道的短轴，明确开口形态及

位置，也可以更好地显示通向右室的通道。彩色多

普勒血流显像能清楚地显示从主动脉至心室的血

流信号［１６］。同时，经胸超声心动图可准确评估合并

的主动脉瓣反流、主动脉瓣狭窄、右室流出道狭窄

及冠状动脉畸形等。

核磁共振和ＣＴ检查也可用于主动脉心室通道

诊断［４，１７］，但在临床实践中未能广泛应用，仅在超声

心动图检查无法评估病变或冠状动脉畸形时才会

进行。随着各种无创检查技术的不断发展，心血管

造影术的应用也越来越少。

主动脉心室通道应与主动脉窦瘤破裂、动脉导

管未闭、主肺动脉窗、室间隔缺损合并主动脉瓣反

流、主动脉瓣狭窄合并反流、冠状动脉瘘、永存动脉

干伴共同瓣反流等鉴别，上述心脏病均可能有连续

性心脏杂音。

４　治疗

主动脉心室通道一旦明确诊断，即使患儿无症

状也必须尽快手术治疗，如在出生后６个月内手术

治疗，左室形态和心功能均能恢复正常。虽然已有

内科介入封堵治疗成功的少数个案报道［１８１９］，但与

外科手术相比仍有不足，如不能加固支持主动脉瓣

叶、无法纠正主动脉瓣反流及冠状动脉畸形等，其

远期疗效是否能达到外科手术的水平仍不确定。

外科手术治疗仍是目前主要的矫治手段。

手术修复的原则包括关闭主动脉侧和心室侧

开口、恢复主动脉瓣功能、确保正常的冠状动脉灌

注和缓解右室或左室流出道梗阻［２０］。手术方式包

括４种：（１）通道主动脉侧开口直接缝合。这种方法

有时会获得很好的效果［４］，但由于右冠瓣缺乏支撑

或主动脉瓣叶扭曲，通道易复发或出现进行性主动

脉瓣反流加重，导致瓣膜置换。（２）通道主动脉侧

开口补片修补。该方法简单有效，常用于Ⅰ、Ⅱ型

主动脉左室通道的矫治，其优点是能加固主动脉瓣

支撑且不扭曲主动脉瓣叶，远期效果优于前者［２１］。

（３）通道主动脉侧开口和心室侧开口补片修补。该

方法主要用于Ⅲ、Ⅳ型主动脉心室通道的矫治，由

于存在通道心室侧的瘤样扩张，即使对通道主动脉

侧开口进行补片修补，通道近端心室侧仍与心室相

通，无法缓解通道内高压及瘤样扩张，右室流出道

仍被持续压迫，造成右室流出道梗阻，因此需要同

时行通道主动脉侧开口和心室侧开口的补片修

补［２２］。若主动脉心室通道合并冠状动脉异常起源

于右冠窦上方通道内近端时，应将通道主动脉侧口

的补片向心室侧偏移，以保留主动脉对冠状动脉的

灌注［２３］；若冠状动脉起源于通道的中远端，可将冠

状动脉开口游离，重新移植到升主动脉上［２４］。

（４）通道心室侧开口补片修补。该方法主要用于冠

状动脉异常起源，如冠状动脉起源于左冠窦外的通

道，通常是与右心室连接的通道，此时冠状动脉位

于心脏后方而难以处理，仅闭合心室侧开口是维持

冠状动脉灌注的一种选择［２５］。

合并的主动脉瓣病变应同时处理，方法包括球

囊扩张术、瓣交界切开术、ＲＯＳＳ手术或主动脉心室

成形术（主动脉狭窄或闭锁）等，成年患者必要时可

行瓣膜成形或置换术［１７］。

手术治疗主动脉心室通道疗效满意，仅有极少

数危重患儿死亡，死因多为早期严重的心力衰

竭［２６］。术后并发症主要表现为主动脉瓣反流，原因

多为主动脉瓣先天性异常、主动脉根部进行性扩张

和主动脉瓣扭曲和失去固定支撑等，多数为少量反

流［２７］，也有少数病例因主动脉瓣反流需行二次

手术［２８］。

５　小结

主动脉心室通道是一种罕见的先天性心脏病，

一旦确诊应尽早手术治疗，超声心动图是有效的无
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创诊断方法，外科手术已有较完善的矫治方案。伴

有主动脉瓣异常或冠状动脉异常的患者有较高的

手术风险，需长期评估主动脉瓣矫治效果及冠状动

脉灌注效果。
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