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图１　两肺充血明显，肺动脉段突出，心室增大。　图２　ＲＶ右心室，ＬＶ左心室，ＲＡ右心房，ＬＡ左心房，室间隔缺损。

图３　ＡＯ主动脉，ｍＰＡ主肺动脉，主动脉及肺动脉均起源于右心室，主动脉骑跨。

　　病例资料　患者，男，１４岁，体检时发现心脏杂音４年为主

诉收住。患者于入院前４年因疝气就诊于外院，体检时发现有

心脏杂音，考虑先天性心脏病，建议进一步检查，遂在高原心脏

研究所行心脏彩超提示先天性心脏病———右室双出口、室间隔

缺损、室水平双向分流、肺动脉瓣狭窄，当时因经济原因未行特

殊治疗。平素患儿体质差，易患感冒，活动耐力较差，有口唇发

绀史，无喜蹲踞史，近来病情无特殊变化。门诊以先天性心脏

病———室间隔缺损，右室双出口收住。查体：胸廓对称，双侧呼

吸动度一致，可扪及收缩期震颤，心率约１００次!

分，律齐，心

音有力，血压１１０!６５ｍｍＨｇ，胸骨左缘３、４肋间可闻及５、６

级粗糙收缩期杂音，向颈部传导，ｐ２不亢进，周围血管征阴性。

心三位示：两肺呈充血征，主动脉结不大，肺动脉段延长圆

隆，左心室段饱满（图１）；左前斜位心后脊柱前间隙消失，左心

室段与脊柱重叠；右前斜位肺动脉圆锥凸出，心前间隙缩小。

诊断先天性心脏病：室间隔缺损；合并肺动脉高压，提示右心室

双出口（无肺动脉狭窄）可能。

心脏彩超示：室间隔缺损（图２）；主动脉及肺动脉均起源于

右心室，室间隔缺损，主动脉骑跨，骑跨率约２５％（图３）。诊断

先天性心脏病———右室双出口、室间隔缺损、室水平双向分流。

手术所见：心包内无粘连，心包腔内２０ｍｌ清亮积液，主肺

动脉比１．５∶１，右心室增大肥厚，右房不大。主动脉肺动脉顺

钟向转位，处于同一水平。主动脉根部增宽，室缺位于膜根部，

缺损大小约３．５ｃｍ×２．０ｃｍ，边缘为红色心肌组织。主动脉瓣

骑跨于室间隔缺损上方，骑跨约２５％。肺动脉开口于右室，两

瓣并行于圆锥紧密相连，间隔约１．０ｃｍ，肌纤维明显增厚。右

室流出道、肺动脉及肺动脉瓣均无狭窄，可通过２０号探条，肺

动脉瓣叶正常，二三尖瓣开闭良好。

讨论　右心室双出口属少见的紫绀型先天复杂畸形心脏

病，在胚胎学上属于圆锥动脉干旋转异常［１］，是由两大动脉位

置逐渐变移的一系列畸形之一，是介于法乐式四联症与完全型

大动脉错位之间的一组先天性心脏畸形，属于部分性大动脉错

位的一种类型［２］。右心室双出口的涵义为主动脉和肺动脉均

起源于右心室，或一根大动脉和另一根大动脉的大部分（５０％

以上）起源于右心室，本症占出生婴儿的０．０３２‰
［３］。其血流动

力学变化主要取决于室间隔缺损的位置和大小，以及是否合并

肺动脉狭窄及其程度。患者临床表现有活动后心悸，气促，喜

蹲踞，紫绀，杵状指（趾），生长发育迟缓，反复上呼吸道感染，心

界增大，胸骨左缘第３、４肋间闻及Ⅲ／６级收缩期杂音。术前明

确诊断并进行正确分型对外科手术治疗方案的选择至关重要。

Ｘ线片、彩超、ＣＴ、ＭＲＩ及心血管造影等检查可基本明确诊

断［４５］。Ｘ线片主要了解肺血的改变，有无肺动脉高压及心脏形

态的改变。本例患儿室间隔缺损位于膜根部，无肺动脉狭窄，

在Ｘ线片上表现类似于单纯性室间隔缺损合并肺动脉高压，彩

超明确诊断，为外科手术治疗方案提供了依据。本病应与室间

隔缺损、法乐式四联症及完全型大动脉转位相鉴别。
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