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11⒊心室修补手术治疗 Ebstein畸形

陈劲进 ,肖颖彬 ,钟前进 ,陈　林 ,王学锋 ,陈柏成　　(第三军医大学附属新桥医院心血管外科 , 重庆 400037)

　　提　要:目的　总结 11⒊心室修补手术治疗 Ebstein畸形的经验。方法　1997 年 1 月至 2002 年 8 月对 9 例中 、重度

Ebstein畸形病人 , 行 11⒊心室修补手术 , 其中合并房间隔缺损(右向左分流)5例 , 三尖瓣为轻至重度反流;所有病人术前均

有症状 ,其中心功能Ⅱ级 5 例 ,心功能Ⅲ级 4 例。除行三尖瓣成形及闭合房间隔缺损外 , 均行上腔静脉右肺动脉双向分流

术。结果　本组无手术死亡。1 例 5岁重度三尖瓣下移患儿术后出现右侧胸腔积液 , 经穿刺治疗半月后胸腔积液消失。

随访3 个月至 5年 , 心功能恢复到Ⅰ级 ,复查心脏超声提示三尖瓣轻度反流。结论　11⒊心室修补手术治疗可能是治疗中 、

重度 Ebstein畸形较好的方法。其远期疗效有待于进一步观察。
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Surgical treatment of Ebstein' s anomaly with one-and-one-half ventricular repair
CHEN Jin-jin , XIAO Ying-bin , ZHONG Qian-jin , CHEN Lin , WANG Xue-feng , CHEN Bai-cheng(Department of Cardiovascu-
lar Surgery , Xinqiao Hospital , Third Military Medical University , Chongqing 400037 , China)

　　Abstract:Objective　To summarize the experiences in the surgical treatment of Ebstein' s anomaly with one-

and-one-half ventricular repair.Methods　From January 1997 to August 2002 , 9 patients with moderate or severe

Ebstein' s anomaly and mild to severe tricuspid regurgitation underwent the one-and-one-half ventricular repair.Of

the 9 patients , 5 were associated with atrial septal defects(ASD)with right to left shunt.All patients were symp-

tomatic in New York Heart Association Functional Class Ⅱ(n=5)or Ⅲ(n=4).In addition to tricuspid valve re-

pair and closure of ASD , all patients underwent bidirectional cavopulmonary shunt(BCPS).Results　There were no

surgical deaths.Pleural effusions occurred in a 5-year-old patient with severe Ebstein' s anomaly but disappeared 15

d after paracentesis.New York Heart Association Functional Class I and trivial tricuspid regurgitation were found in

all patients after a follow-up ranging from 3months to 5 years.Conclusion　The one-and-one-half ventricular repair

may be an alternative approach to the management of moderate or severe Ebstein' s anomaly.The long-term curative

effect of the surgical procedure needs to be further studied.
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　　三尖瓣下移畸形(Ebstein畸形)是一种少见的心

脏复杂畸形 ,其病理改变不仅仅是三尖瓣的异常 ,也包

括右心室发育不良及心肌收缩性的减低。近年来 ,对

于某些右心发育不良的复杂先心病患者 ,进行所谓的

部分双室修补即 11⒊心室修补手术 ,取得良好的效果 ,

而 Ebstein畸形是其中最适合进行 11⒊心室修补手术的

病种[ 1] 。我院自 1997年 1月至 2002年 8月对 9例中

或重度 Ebstein畸形病人行 11⒊心室修补手术 ,取得良

好效果 ,现报告如下 。
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1　资料与方法

1.1　一般资料
　　Ebstein畸形病人 9 例 ,男 7 例 ,女 2 例 , 年龄 5 ～ 38 岁。 患

者临床表现主要为心慌 、气短和紫绀 ,其中心功能 Ⅱ级 5 例 , 心

功能Ⅲ级 4 例。超声心动图均提示有房化右室 , 前叶普遍增

大 ,多表现为帆状。隔叶 、后叶均明显下移。合并房间隔缺损

(右向左分流)5 例。 根据汪曾炜氏分型 , 中间型 7 例 , 重型

2 例。

1.2　手术方法
　　胸骨正中切口 , 先行肺动脉测压 , 然后常规插管建立体外

循环。上腔静脉于无名静脉水平行直角插管有利于行双向腔

肺动脉分流术(Bidirectional cavopulmonary shunt , BCPS)。其中 2

例在中低温体外循环 、心脏停跳下完成 , 另 7例在浅低温体外
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循环 、心脏跳动中完成[ 2] 。所有患者均采用改良 Danielson成形

术即房化右心室折叠和三尖瓣后瓣环环缩术后再行上腔静脉

右肺动脉双向分流术。

2　结果

　　术中测压肺动脉收缩压为(18±4)mmHg , 舒张压为(4±2)

mmHg ,平均肺动脉压为(10±3)mmHg。无手术死亡。 1 例 5 岁

重型 Ebstein 畸形患儿术后出现右侧胸腔积液 , 经治疗半月后胸

腔积液消失。随访 3 个月至 5 年 , 心功能恢复到Ⅰ 级 , 复查心

脏超声提示三尖瓣轻度反流。

3　讨论

　　11⒊心室修补手术又称为部分双心室修补[ 3]或搏

动性双向腔肺吻合术[ 4] ,是近年发展起来的一种手术

方式 ,最早由 Billingsley 等[ 5]于 1989 年报道。用于治

疗室间隔完整的肺动脉闭锁。先天性心脏病患者通常

需要进行双室修补或单室修补 ,在某些先天性心脏病

由于右心室结构发育不良和(或)功能较差而不能承担

全部体循环血量时 ,在这些病人若试图进行双室修补

可导致术后严重低心输出量综合征 ,这时可进行所谓

的 11⒊心室修补手术(One and one half ventricular re-

pair),手术包括一项或多项心内修补手术及双向腔肺

分流术(BCPS),这样体循环血流完全由左心室泵出 ,

而肺循环血流来自经 BCPS引流的上腔静脉血流和经

发育不良的右心室泵出的下腔静脉血流 ,右心室的前

负荷得到减低。

　　Marianeschi等[ 1] 1998年报道将此手术方法用于治

疗 Ebstein畸形 。

　　Ebstein畸形基本病理改变有三个特征:①三尖瓣

隔叶和后叶下移到右心室内 ,前叶似帆形 。②有一个

房化右心室 ,位于三尖瓣环与隔叶附着处之间(流入部

分)。 ③右心室畸形 ,右室收缩性能减弱 。

　　Ebstein畸形最重要的病理改变是三尖瓣的异常 ,

这是绝大多数外科医生所关注的焦点 ,但 Ebstein畸形

绝不仅仅是三尖瓣的异常 ,正确认识右心室的病理变

化对设计手术方案是非常重要的[ 1] 。故手术治疗的关

键是对本疾病的病理解剖的认识。本组病人术中探查

见隔叶及后叶均明显下移 ,房化右心室明显增大 、功能

右心室发育不全 ,故采用改良 Danielson成形术行三尖

瓣成形及 BCPS术以减轻右心室的容量负荷 。

　　本组病人术中测压平均肺动脉压均小于

15 mmHg ,因此同期行 BCPS手术安全的。搏动性的肺

动脉血流较 Fontan手术后(部分重型 Ebstein畸形可行

Fontan手术)的流线性肺血流更接近生理状态[ 6] ,同时

能减少血流在腔静脉停滞状态的风险 ,能减少回到右

心血量的 30%～ 40%,减少右室收缩期做功的能量消

耗 ,从而预防术后右心室扩张
[ 7]
。同时由于右心室容

量负荷大幅降低 ,右心室及瓣膜装置几何形态的改善

促进了三尖瓣的功能 ,改善右心室的功能 。Ebstein畸

形由于右心室容量负荷过重后导致室间隔的反常运

动 ,从而损害左心室的功能 ,而右心室减荷后可减轻右

心室对左心室的不利影响 ,从而增进左心室功能。特

别对术前合并房间隔缺损的病例 ,更需同期行 BCPS

术 ,因为一旦闭合房间隔缺损后右心室的容量负荷加

重[ 1] 。

　　11⒊心室修补手术早期主要并发症是上腔静脉梗

阻综合征。上腔静脉压力增高并有搏动性 ,可导致胸

腔积液 、乳糜胸的发生 。术中预防措施是保持上腔静

脉与右肺动脉吻合口足够大 ,且不能扭曲上腔静脉。

本组一例患者术后出现右侧胸腔积液 ,经胸腔穿刺治

疗半月后胸腔积液消失。

　　本组病人经随访 3个月至 5年 ,其近期疗效满意 ,

其远期疗效有待于进一步观察 。
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