
孤立性心室反位 咱员暂渊蚤泽燥造葬贼藻凿 增藻灶贼则蚤糟怎造葬则 蚤灶增藻则鄄
泽蚤燥灶冤 也称为孤立性房室连接不一致 渊蚤泽燥造葬贼藻凿 葬贼则蚤鄄
燥增藻灶贼则蚤糟怎造葬则 凿蚤泽糟燥则凿葬灶糟藻冤尧房室连接不一致伴心室大

动脉连接一致渊葬贼则蚤燥增藻灶贼则蚤糟怎造葬则 凿蚤泽糟燥则凿葬灶糟藻 憎蚤贼澡 增藻灶鄄
贼则蚤糟怎造燥葬则贼藻则蚤葬造 糟燥灶糟燥则凿葬灶糟藻冤袁是以心房与心室连接不

一致袁心室与大动脉连接一致为特征的发绀型先天

性心脏病遥 孤立性心室反位极为罕见袁临床表现类

似完全性大动脉转位遥 血流动力学如下院 体静脉

血寅右房寅左室寅主动脉寅体循环曰肺静脉血寅左

房寅右室寅肺动脉寅肺循环遥 现将 圆园园愿 年 员 月耀
圆园员园 年 苑 月在南京医科大学附属南京儿童医院就

诊袁经超声心动图诊断袁心血管造影及手术证实的

源 例孤立性心室反位报告如下遥
员 对象和方法

员援员 对象

源 例患儿中男 猿 例袁女 员 例袁年龄 圆 个月耀圆 岁袁
体重 源援猿耀员圆援员 噪早袁源 例均有喂养困难尧发育落后及气

促等表现曰员 例体检发现心脏杂音袁猿 例因发绀而就

诊遥
员援圆 方法

采用 孕澡蚤造蚤责泽 陨耘猿猿 和 匀孕 杂燥灶燥泽 缘缘园园 彩色多普

勒超声诊断仪袁杂缘 及 杂愿 探头袁 探头频率 员耀缘 酝匀扎
渊杂缘 探头冤尧猿耀愿 酝匀扎渊杂愿 探头冤遥 所有患儿均使用镇

静剂袁选用 缘豫水合氯醛 员 皂造 辕 噪早袁口服袁待睡沉 圆园

皂蚤灶 后进行检查遥 受检者取仰卧位袁采用超声心动图

分段诊断法对胸骨旁尧剑突下尧胸骨上窝等各切面

观进行详细扫查袁观察内脏的位置袁辨别心房位袁判
断房室连接尧心室与大动脉的连接袁扫查大动脉之

间的走形关系袁 同时观察有无合并其他心血管畸

形袁并测量肺动脉的压力遥
源 例孤立性心室反位的患儿均做左尧 右心室造

影遥 一般用 晕陨匀 导管自右房送入或用猪尾巴导管自

主动脉逆行送入袁造影剂选用典海纯渊猿 皂造 辕 噪早冤袁尽
可能快速注射遥
圆 结 果

源 例孤立性心室反位的超声心动图特征是院猿
例心房为正位袁员 例反位遥 房室连接均不一致袁右房

与形态学左心室连接袁 左房与形态学右心室连接

渊图 员粤冤遥 心室与大动脉连接一致袁即主动脉发自形

态学左室袁肺动脉均发自形态学右室渊图 员月冤遥 所有

病例中袁主动脉原肺动脉的位置共出现 猿 种情况院主
动脉原肺动脉相对位置正常 圆 例袁主动脉原肺动脉呈

左右平行走形 员 例袁 主动脉原肺动脉呈右左平行走

形 员 例渊图 员悦冤遥 源 例患儿合并心内其他畸形情况院
室间隔缺损 圆 例曰继发孔房间隔缺损 猿 例曰动脉导

管未闭 圆 例曰肺动脉狭窄 圆 例曰肺动脉高压 员 例曰右
位主动脉弓 员 例遥

心血管造影结果院猿 例心房正位袁员 例心房反

超声心动图对孤立性心室反位的诊断价值

陈 俊 员袁左维嵩 员袁张 婧 员袁祁 雪 圆

渊员 南京医科大学附属南京儿童医院超声科袁江苏 南京 圆员园园园愿曰圆 南京医科大学附属南京妇幼保健院功能检查科袁江苏 南

京 圆员园园园源冤

咱摘 要暂 目的院探讨超声心动图对孤立性心室反位的诊断价值袁并讨论超声心动图的表现特征遥 方法院自 圆园园愿 年 员 月耀圆园员园
年 苑 月应用超声心动图对 源 例孤立性心室反位的患儿进行观察袁将声像图表现与心血管造影尧手术结果对比分析袁并总结其诊

断特点遥结果院源 例孤立性心室反位的超声心动图特征是院猿 例心房为正位袁员 例反位袁心室右襻 员 例袁左襻 猿 例袁房室连接均不一

致曰主动脉尧肺动脉相对位置正常 圆 例袁呈左右平行走形 员 例袁呈右左平行走形 员 例袁主动脉均发自形态学左心室袁肺动脉均发

自形态学右心室曰其中 圆 例合并室间隔缺损袁猿 例合并继发孔房间隔缺损袁圆 例合并动脉导管未闭袁圆 例伴有肺动脉狭窄袁员 例伴

有肺动脉高压袁员 例伴有右位主动脉弓遥超声诊断均与心血管造影尧手术结果符合遥结论院超声心动图诊断孤立性心室反位有效尧
快捷尧无创袁对其病理解剖和血流动力学可做出明确诊断遥
咱关键词暂 超声心动描记术曰 孤立性心室反位曰 先天性曰 心脏缺损
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位袁右心房均与形态学左心室渊造影显示肌小梁光

整冤连接袁左心房均与形态学右心室渊造影显示肌小

梁粗糙冤连接袁形态学左心室发出主动脉袁形态学右

心室发出肺动脉袁均诊断为孤立性心室反位遥 其他

伴随心内畸形情况基本同心脏超声检查结果遥
源 例患儿均行外科手术治疗院圆 例行 杂藻灶灶蚤灶早

术咱圆暂袁员 例因术中发现左右肺动脉狭窄较重袁 改行

月造葬造燥糟噪鄄栽葬怎泽泽蚤灶早 分流术 咱猿原源暂袁员 例肺动脉压较重者袁
行肺动脉束带环缩术遥 术中发现 猿 例为心房正位袁员
例为心房反位曰房室连接均不协调袁心室与大动脉

连接一致袁均证实了心脏超声的诊断遥
猿 讨 论

猿援员 胚胎发生

孤立性心室反位胚胎学发生的心襻位置尧圆
锥尧动脉干及主动脉与肺动脉分隔异常有关遥 心房

位置正常的袁心襻向左以致形态学左心室位于右侧

与右心房连接袁形态学右心室位于左侧与左心房连

接遥 大多数情况下袁圆锥的分隔与矫正性大动脉转

位相似遥 圆锥嵴发育异常袁右腹侧和左背侧嵴互相

融合形成圆锥间隔袁自左后向右前将圆锥分成前外

侧和后内侧漏斗部遥 前外侧漏斗部保持与位于左侧

的形态学右心室连接袁后内侧漏斗部则融入至位于

右侧的形态学左心室遥 主动脉肺动脉间隔发育正

常袁在头侧端从右后向左前袁在尾侧端从左后向右

前遥 这样主动脉就与后内侧漏斗部袁形态学左心室

连接袁肺动脉与前外侧漏斗部袁形态学右心室连接遥
心房反位者袁心室及大动脉位置呈镜像反位遥
猿援圆 病理解剖与病理生理

孤立性心室反位病例中袁绝大多数为心房位置

正常袁心房反位少见遥 心房位置对称者不应列入孤

立性房室连接不一致范围遥 在心房内脏位置正常

者袁解剖右心房接受腔静脉回流血液袁通过二尖瓣

与形态学左心室连接袁 形态学左心室与主动脉连

接袁主动脉瓣与二尖瓣呈纤维连接咱缘暂遥解剖左心房接

受肺静脉回流血液袁 经三尖瓣与形态学右心室连

接袁形态学右心室与肺动脉连接袁肺动脉瓣与三尖

瓣被肌性的心室漏斗褶分隔袁不呈纤维连接遥 两侧

心室空间位置呈并列状遥 大动脉瓣膜水平袁主动脉

位于肺动脉的右后方遥 孤立性心室反位中冠状动脉

起源及分支与解剖心室一致遥 右侧冠状动脉起源于

主动脉的右前瓣叶窦袁分为前降支及回旋支遥 左侧

冠状动脉起源于主动脉的左前瓣窦叶袁沿行房室沟

后为后降支遥 常见的合并心脏畸形有室间隔缺损袁
肺动脉流出道梗阻袁形态学右心室发育不良袁三尖

瓣发育不良尧下移遥 其他尚有动脉导管未闭尧继发性

房间隔缺损尧主动脉缩窄等遥
猿援猿 超声检查方法

在孤立性心室反位的诊断过程中应严格遵循

灾葬灶 孕则葬葬早澡 节段分析原则袁逐一分析遥按照系统诊断

法明确每一心脏节段的解剖状况袁确定各心脏节段

之间的序列和连接方式袁有助于分析判断心脏解剖

结构的位置及空间关系遥
系统诊断法将心脏分为 缘 个具有诊断意义的

节段袁这 缘 个心脏节段按照静脉拟动脉的顺序分别

为心房尧房室瓣尧心室尧动脉圆锥和大动脉遥 顺序分

段确定心房尧心室及大动脉位置及相互连接是超声

心动图检查诊断孤立性心室反位的关键遥
首先进行心房位置的判定袁 通常有两种方法院

淤依内脏位置来判定心房位置袁心房正位时袁肝脏

位于右侧袁胃泡及脾脏位于左侧袁心房反位时袁肝脏

位于左侧袁胃泡及脾脏位于右侧袁由此可见袁右房总

是与肝脏在同侧袁 而左房总是与胃泡和脾脏在同

侧曰于根据下腔静脉与形态学右房的连接方式来确

蕴灾院左心室曰砸灾院右心室曰蕴粤院左心房曰砸粤院右心房曰 粤韵院主动脉曰酝孕粤院肺动脉曰蕴孕粤院左肺动脉曰砸孕粤院右肺动脉遥粤院心尖四腔切面显示左侧房

室瓣附着于房室间隔处又靠近心尖袁为三尖瓣袁左侧心室为解剖右心室曰右侧房室瓣为二尖瓣袁右侧心室为解剖左心室曰月院位于右侧的解剖左

心室与主动脉连接袁位于左侧的解剖右心室与肺动脉连接袁肺动脉远端发出左右肺动脉曰悦院主动脉发自位于右侧的解剖左心室袁肺动脉发自位

于左侧的解剖右心室袁主动脉与肺动脉呈右左位近似平行走形遥
图 员 孤立性心室反位的超声心动图表现

粤 悦月

陈 俊等院超声心动图对孤立性心室反位的诊断价值
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定心房的位置是最可靠的袁下腔静脉在解剖上总是

单侧的袁所以它与心房的连接也总是单侧的袁从未

有双侧的袁当心房反位时袁下腔静脉与肝静脉连接

后入左侧的形态学右心房遥 本组 源 例患儿中袁心房

正位 猿 例袁超声心动图显示为内脏位置正常袁下腔

静脉与肝静脉连接后汇入右侧心房渊形态学右房冤袁
反位 员 例袁内脏位置呈镜像反位袁下腔静脉与肝静

脉连接后汇入左侧心房渊形态学右房冤遥
心房位置确定后袁接着辨别左右心室遥 超声诊

断中右心室及左心室鉴别袁 主要依赖于心室形状尧
房室瓣尧腱索尧乳头肌尧肌小梁等几个方面遥 通常也

有两种常用的方法院淤正常情况下三尖瓣附着点比

二尖瓣略低渊更接近心尖部冤袁三尖瓣隔叶的腱索连

于室间隔上曰于左心室内壁较为光滑袁可见两组乳

头肌附着于左室游离壁袁右心室腔呈三角形袁内壁

较为粗糙袁要注意右心室内可见调节束袁一端附着

于室间隔的中下 员 辕 猿袁另一端附着于右室壁心尖部遥
此两种方法最为重要袁通常可以较为明确地判断心

室位置遥 本组的 源 例患儿心尖四腔心切面均显示形

态学右房与形态学左心室连接袁而形态学左房与形

态学右心室连接遥
判断房室连接不一致后袁 接着识别大动脉尧判

断大动脉的位置及其与心室连接的形式遥 鉴别大动

脉的主要方法是跟踪血管的走行遥 跟踪的血管如向

后走行并出现分叉为肺动脉袁而向上走行并发出多

支头臂动脉的血管为主动脉遥 正常情况袁主动脉肺

动脉呈包绕关系走形遥本组 圆 例大动脉关系正常袁其
余 圆 例是超声检查大动脉正常包绕关系消失时发

现袁圆 条大动脉以平行的方式发自心室袁互相没有交

叉遥所有患儿主动脉起自形态学左心室漏斗部袁主动

脉瓣与二尖瓣前叶呈直接纤维连接遥 肺动脉起自位

于形态学右心室漏斗部袁 肺动脉瓣与三尖瓣之间有

肌性组织袁而肺动脉瓣与三尖瓣呈直接纤维连接遥从
而证实了心室与大动脉的连接是一致的遥
猿援源 鉴别诊断

孤立性心室反位较为罕见袁如发现该病袁不应

轻易下结论袁常需要与以下几种疾病鉴别遥 淤矫正

型大动脉转位袁 其大动脉与房室连接关系为左房原
右室原主动脉袁右房原左室原肺动脉遥 主动脉空间位置

位于肺动脉左前方咱远暂袁其血流动力学等同于正常情

况袁两者之间的鉴别要点是辨别左右心室与大动脉

的连接袁通常在矫正型大动脉转位中袁心室与大动

脉连接是不协调的袁从这点即可与孤立性心室反位

相鉴别遥 于完全型大动脉转位袁两者血流动力学基

本相似袁但完全型大动脉转位时袁房原室连接协调袁
大动脉与心室连接不协调袁 即右房原右室原主动脉袁
左房原左室原肺动脉 咱远暂袁 而孤立性心室反位的患者袁
房原室连接不协调尧心室原大动脉连接协调袁即右房原
左室原主动脉袁左房原右室原肺动脉袁两者解剖学正好

相反袁鉴别不是十分困难遥 盂大动脉异位袁此病极为

罕见袁系指大动脉的相互位置关系异常袁但大动脉

与形态学心室的连接关系没有异常的一组先天性

畸形袁主动脉仍然连接形态学左心室袁肺动脉连接

形态学右心室袁属于很罕见的解剖学上矫正类型咱苑暂袁
其大动脉与房室连接关系为左房原左室原主动脉袁右
房原右室原肺动脉袁血流动力学等同于正常情况遥由于

其与孤立性心室反位均以心室与大动脉关系正常袁
所以最为重要的是辨别房室连接袁鉴别出左右心室遥
观察房室连接袁 如果房室连接协调袁 则为大动脉异

位袁反之袁如房室连接不协调袁则为孤立性心室反位遥
综上所述袁对孤立性心室反位这一罕见畸形要

有足够的认识袁超声心动图检查简便尧重复性好袁可
同时发现其他合并的先天心脏畸形袁是本病诊断的

首选方法遥 二维及彩色多普勒超声心动图技术可无

创尧快速地做出准确诊断袁对提高该畸形确诊率有

重要临床价值遥
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