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室间隔膜部瘤破裂与室间隔缺损伴发的膜部瘤 
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室间隔缺损与膜部瘤的关系日益受到重视，主要 

包括两种情况：即室间隔膜部瘤破裂与室间隔缺损伴 

发的膜部瘤，前者被称为真性膜部瘤，后者则为假性膜 

部瘤  ̈。有文献报道膜周部室间隔缺损伴有膜部瘤 

者达30％ ～60％，作者在对膜周部室间隔缺损进行介 

入治疗研究 中，发现有 48．75％ 的患者合并有膜部 

瘤 J。张玉顺等报告的膜周部室间隔缺损伴膜部瘤 

形成者高达 86％_3 J。由此可见，膜周部室间隔缺损合 

并膜部瘤临床常见，为使广大临床医师加深对室间隔 

缺损与膜部瘤关系的认识，本文就其基本概念、临床表 

现、临床诊断、分型及介入治疗的特殊性等作一概述。 

1 概念 

1．1 室间隔膜部瘤 

室间隔膜部瘤是心脏膜部间隔向右侧心腔囊状突 

出的一种畸形，目前已证实与膜部室间隔缺损的自然 

闭合过程有关，又称真性膜部瘤 J。该畸形由 Laen— 

nec于 1826年首次描述，系在胚胎发育过程中，由于 

室间隔膜部间隔来源较为复杂，或有时膜部间隔虽已 

融合但部分组织比较薄弱，出生后，该部长期受左室高 

压血流冲击，可发生瘤样扩张并向右室膨出，进而形成 

膜部瘤。也有人认为在出生后由于膜部室间隔自然闭 

合过程延缓，其薄弱部分在左室高压下形成膜部瘤和 

穿孔。室间隔膜部瘤在解剖上邻近三尖瓣隔瓣与前瓣 

交界处，瘤囊由向右室膨出的室间隔膜部组织形成 ，呈 

乳白色，与瓣膜及腱索无粘连，较宽，直径约 10 mm，膨 

出高度 4～10 mm，破孔常位于瘤顶部，一般为 1个破 

口。亦有2个或多个破口者。 

1．2 室间隔缺损伴发的膜部瘤 

室间隔缺损伴发的膜部瘤又称为“假性膜部瘤”， 

其主要由三尖瓣隔瓣缘和腱索粘连及纤维组织围成， 
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系三尖瓣隔瓣缘和腱索在室间隔缺损左向右分流血液 

长期高压冲击下发生粘连所致，室间隔缺损上方隔瓣 

形成膜部瘤壁，隔瓣游离缘的粘连腱索与室间隔缺损 

部分纤维组织围成膜部瘤破孔(出口)，而膜部室间隔 

缺损则被认为是入口。膜部瘤的形成可以有效阻滞血 

液的左向右分流，使一个较大量的血液分流变为较小 

量的血液分流，残留单个、两个或多个小孔，有的甚至 

可完全关闭室间隔缺损，少数特别巨大的膜部瘤可引 

起右心室流出道梗阻。 

2 病理生理改变与临床表现 

室间隔膜部瘤未破裂时，无血流动力学改变。也无 

任何相关的临床症状，临床不易察觉。室间隔膜部瘤 

破裂则形成室间隔缺损，其与室间隔缺损伴发的膜部 

瘤(假性膜部瘤)一样，出现相同的病理生理学改变， 

即因血液的左向右分流而导致左室容量负荷增加，继 

之出现肺动脉压升高及左心室扩大等一系列病理生理 

及心脏形态学改变。临床上主要表现为活动后心悸气 

短，多有反复上呼吸道感染，体格检查胸骨左缘 3、4肋 

间可闻及Ⅲ～Ⅳ级收缩期吹风样杂音，伴或不伴收缩 

期细震颤，部分病例肺动脉瓣第二心音增强或亢进。 

至疾病晚期，则可发生 Eisenmenger综合征。 

3 诊断及分型 

3．1 诊断 

室间隔缺损合并膜部瘤的诊断及分型主要依赖于 

超声心动图检查及左心室造影 。心脏超声检查：真 

性膜部瘤通常与主动脉根部短轴切面位于右冠瓣与无 

冠瓣交界处或胸骨旁四腔切面，呈瘤状、漏斗状，壁薄 

而光滑，回声较细，基底宽、位于室间隔膜部，顶端小， 

突向右室，位于隔瓣下，收缩期膨大，舒张期缩小，少数 

尚可在左室长轴切面显示。而假性膜部瘤则于室间隔 

中断处显示模糊粗乱回声，或隔瓣与室间隔缺损边缘 
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