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·经验交流·

马方综合征主动脉根部手术临床疗效分析

田甜  郎希龙

【摘要】 目的：总结马方综合征 (MFS) 患者行主动脉根部手术的临床疗效。 方法：回

顾性分析 2010 年 1 月至 2021 年 9 月海军军医大学第一附属医院心血管外科收治的 148 例

因主动脉根部病变行手术治疗的 MFS 患者的临床资料，其中男性 97 例，平均年龄 34 岁。其

中 85 例患者手术指征为主动脉夹层，63 例患者为主动脉根部瘤。133 例患者主动脉根部病

变行 Bentall 术，余 15 例行 David 术，78 例患者同期行弓部手术，76 例患者行象鼻支架植

入术。 结果：患者围术期死亡 10 例，二次开胸止血 9 例，急性肾功能衰竭行血液透析 7 例，

呼吸机辅助时间＞72 h 18 例。多因素回归分析结果提示术后急性肾功能衰竭行血液透析治

疗为围术期死亡的独立危险因素，生存曲线分析结果提示手术指征为主动脉夹层患者随访期

间再次手术风险显著高于动脉瘤患者。 结论：MFS 主动脉根部病变行根部手术的围术期

临床效果及长期生存率满意。
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马方综合征（MFS）是一种常染色体显性遗传

疾病，通常伴有原纤维蛋白 -1 基因突变，可有心血

管、骨骼及眼 3 大系统的症状。多数患者可在年轻

时出现心血管病变，包括 Stanford A 型主动脉夹层、

主动脉根部瘤、二尖瓣脱垂等 [1]。未经治疗的主动

脉根部瘤可逐步进展为致命的主动脉夹层，既往文

献报道 β 受体阻滞剂（普萘洛尔、阿替洛尔）、血

管紧张素Ⅱ受体拮抗剂（氯沙坦、厄贝沙坦）可能

延缓主动脉扩张速度，但目前临床证据尚不充分 [2]。 
MFS 患者主动脉夹层病变发病时间可较正常人群

提早 20 年，故预防性主动脉根部手术可显著延长

患者预期寿命。在手术策略选择上，对于主动脉根

部瘤患者倾向于仅行主动脉根部置换。而合并主

动脉弓部明显扩张或夹层累及时推荐同期行弓部

置换及象鼻支架植入 [3]。Bentall 术既往被认为是

主动脉根部置换的标准术式，但近年来 David 术用

于 MFS 根部修复的报道逐年增多，其安全性和有

效性待进一步研究 [4-5]。本研究旨在分析 MFS 患

者主动脉根部手术临床疗效。

1 对象与方法

1.1 研究对象

本研究为回顾性研究并经海军军医大学第一

附属医院伦理委员会批准。纳入 2010 年 1 月至

2021年9月于海军军医大学第一附属医院心血管外

科因 MFS 合并主动脉根部病变行外科手术 148 例 
患者资料，MFS 诊断符合 Ghent 诊断标准。其

中男性 97 例，平均年龄为 34 岁，体质量指数为

（20.5±3.3） kg/m2。85 例患者手术指征为 Stanford 
A 型主动脉夹层，63 例患者手术指征为主动脉根

部瘤，术前全主动脉 C 血管造影及手术探查提示

12 例夹层患者合并冠状动脉撕裂。术前心脏超声

提示主动脉瓣无或微量反流 30 例，轻度反流 11 例，

中度反流 6 例，大量反流 101 例，平均左室射血分

数为 59%，主动脉瓣环直径为 2.6 cm，升主动脉最

大直径为 5.5 cm。

1.2 手术方法

所有患者均在正中开胸全麻体外循环下手术，

手术方式依据术者术中探查结果决定。主动脉根

部术式包括 Bentall 术及 David 术。当主动脉弓部

扩张或夹层累及主动脉弓时，同期行弓部手术，并

视情况决定是否行降主动脉支架植入术。

1.3 统计学分析

应用 SPSS 21.0 统计软件进行数据分析。符

合正态分布的定量资料以均数 ± 标准差表示，非

正态分布定量资料以中位数（Q25, Q75）表示，计数

资料以频数和百分比表示。连续变量采用 Student 
t 检验及秩和检验，计数资料采用卡方检验，具有

统计学意义的参数进一步纳入多因素回归分析。
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Logistic 回归分析患者围术期死亡独立危险因素，

Kaplan-Meier 生存曲线分析患者死亡及免于再次手

术风险。P＜0.05 为差异有统计学意义。

2 结果

2.1 围术期结果

患者围术期资料见表 1。10 例患者围术期死

亡，其中 1 例患者因远端夹层破裂死亡，2 例患者

死于术后低心排综合征，余 7 例患者死于多器官功

能衰竭伴感染。7 例患者术后因急性肾功能衰竭行

血液透析，7 例患者行主动脉内球囊反搏辅助循环， 
18 例患者气管插管时间＞72 h，3 例患者行体外膜

肺氧和，9 例患者因胸液引流多行再次开胸探查止

血，另有 1 例患者术后脑出血。多因素回归分析结

果提示术后急性肾功能衰竭行血液透析治疗为围

术期死亡的独立危险因素（OR＝60.67，P＜0.001）。
2.2 术后随访结果

术后随访过程中 4 例患者死亡，生存曲线见 
图 1A 所示。1 例患者于术后 2 个月死于心力衰竭， 
1 例患者术后因半年脑出血死亡，1 例患者术后 
19 个月因胸主动脉瘤行胸腹主动脉置换围术期死

亡，另外 1 例患者术后 26 个月因夹层破裂死亡。

34 例患者术后随访期间行二次手术治疗，1 例患

者手术指征为二尖瓣脱垂，1 例为感染性心内膜炎，

余 32 例患者均为远端主动脉病变。主动脉根部行

Bentall 术及 David 术患者术后 5 年免于再次手术

风险为（71.7±4.3）% 和 100%，见图 1B。主动脉

夹层及主动脉瘤患者术后 5 年免于再次手术风险

分别为（60.1±5.9）% 和（89.4±4.6）%，差异具

有统计学意义，见图 1C。

表1 患者围术期资料

项目 患者(n＝148)
体外循环时间/min 133.0±44.0
深低温停循环时间/min 26.0±8.7
阻断时间/min 84.0(62.0,103.0)
主动脉根部术式/例(%)
 Bentall 133(89.9)
 David 15(10.1)
同期手术/例(%)
 冠状动脉旁路移植术 18(12.2)
 二尖瓣成形 8(5.4)
 二尖瓣置换 3(2.0)
 三尖瓣成形 6(4.1)
 全弓置换 71(48.0)
 半弓置换 7(4.7)
 降主动脉支架植入术 76(51.4)
 房间隔缺损修补术 3(2.0)
术后并发症/例(%)
 血液透析 7(4.7)
 主动脉内球囊反搏 7(4.7)
 气管插管＞72 h 18(12.2)
 体外膜肺氧和 3(2.0)
 脑出血 1(0.7)
 再次开胸探查止血 9(6.1)
 围术期死亡 10(6.8)

图1 生存曲线及免于再次手术风险分析
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3 讨论
本研究报道了 148 例 MFS 患者主动脉根部手

术的临床资料，通过采用不同的手术策略取得了较

为满意的结果。鉴于 MFS 合并 A 型夹层患者术后

远端主动脉再次手术风险较高，夹层患者通常同期

行主动脉弓部置换及降主动脉支架植入，可减少远

端主动脉病变再次手术的风险 [6-9]。而对于主动脉

根部瘤患者，通常仅行预防性主动脉根部置换术。

值得注意的是 MFS 患者合并二尖瓣脱垂风险显著

高于普通人群，本研究中有 11 例患者同期行二尖
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瓣手术，1 例患者术后因二尖瓣脱垂行再次手术治

疗。Kunkala 等 [10] 认为初次手术时同期行二尖瓣

手术并不显著增加患者风险，二尖瓣反流≤2 级未

予处理的患者，术后需再次干预二尖瓣的风险也较

低。

Bentall 术既往被认为是 MFS 主动脉根部病

变的标准术式，但近年来保留主动脉瓣根部的手术

应用逐年增加。David 术因能保留患者自身主动脉

瓣，其最大的优势在于可显著减少术后血栓栓塞及

华法林导致的出血风险。郑州大学第一附属医院

的 1 项研究纳入 54 例 MFS 患者，其中根部术式为

Bentall 35 例，David 19 例，随访 12～48 个月，术

后 2 组之间早期并发症无明显差异，但 David 组晚

期华法林抗凝相关并发症显著低于 Bentall 组，提

示 David 术处理 MFS 根部病变的近期疗效满意 [11]。

在本研究中，Bentall 术依然是主动脉根部手术的

优先选择。与 Bentall 术相比，David 术的长期生

存率、二次手术以及感染性心内膜炎的风险均未

见明显差异 [12]。David 术后长期随访过程中瓣膜

相关并发症发生率（主动脉瓣关闭不全及感染性

心内膜炎）较低，术后 15 年的主动脉瓣关闭不全

风险为（7.9±3.3）%[5]。

随访过程中患者需再次手术的临床指征为远

端自体主动脉病变、主动脉瓣以及二尖瓣病变，因

此，对于 MFS 患者必须强调术后定期复查的重要

性 [13]。另外，文献报道主动脉根部瘤作为手术指征

的患者晚期远端动脉并发症发生率较低 [14]，与本研

究结果一致。初次手术主动脉置换的范围将决定

MFS 合并 A 型夹层患者的长期预后 [15]。安贞医院

的 1 项研究发现，全弓置换＋象鼻支架置入可安全

有效治疗 MFS 合并 A 型主动脉夹层患者，手术死

亡率低，长期生存率高，随访期间远端主动脉病变

行再次手术的风险较低，同时根部行 Bentall 术预示

着更好的长期生存率 [16]。这可能与象鼻支架置入

可以扩大主动脉真腔并稳定假腔，诱导远端主动脉

重构有关 [17]。
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