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提 要 目的
:

探讨干下型室间隔缺损的临床特点和治疗效果
。

方法
:

室间隔缺损补片修补 1 91 例
,

直接

缝合 18 例
,

采用主动脉瓣折叠悬 吊术治疗合并的主动脉瓣关 闭不全
.

结果
:

死亡 4 例
,

存活 205 例效果满意
,

无残余痪和新的主动脉瓣关 闭不全发生
。

结论
:
对干下型室间隔缺损应补片修补为主

,

采用主动脉瓣折登悬

吊术治疗合并 的主动脉瓣关 闭不全效果较好
。

关键词 干下型室间隔缺损
;
主动脉瓣关闭不全

中图法分类号 R 654
.

1

我院自 1 9 7 4 年 5 月至 1 9 9 8 年 8 月共施行室间隔

缺损 ( V e n t r i e u l a r s e p t a l d e f e e t
,

V S D ) 修补手术 1 1 6 0

例
,

其中干下型 V SD ( S u b e o n a l v e n t r ie u l a r s e p t a l d e -

f e e t
,

S C V S D ) 2 0 9 例
,

占 1 8% (不包括法洛氏 四联症的

S C V S D )
。

由于 S C V S D 部位特殊
,

且常合并主动脉瓣

脱垂 ( A o r t i。 v a l v e p r o l a p s e ,

A P )及主动脉瓣关闭不全

( A o r t ie i n s u f f ie i e n e y
,

A l )
,

因此
,

此型 V SD 与常见 的

膜部 V SD 的临床特点和外科治疗有所不同
。

现对本组

病例的临床特点和手术治疗加以分析和讨论
。

材料与方法

时间 (3 6士” m in
,

转流时间 ( 51 士 l l) m in
。

经右心室流出道横切

口或斜切 口 202 例
,

肺动脉根部切 口 7 例
,

同时行 主动脉根部

横切口 8例
。

术中发现 V SD 多数比超声心动图显示偏大
,

部分

病例通过 V S D 可见 主动脉右冠状动脉拼
,

其中 47 例有脱垂

(超声发现 2 6 例
,

未发现者主要是早期病例 )
。

V S D 上缘与肺动

脉瓣之间有 少许肌肉组织者 2 4 例
,

直接是肺动脉瓣环和主动

脉瓣环 18 5 例
。

V S D 直接缝合 18 例 (主要是早期病例 )
,

补片修

补 19 1 例
。

9 例伴轻度 A l 仅作 V S D 修补
,
7 例中至重度 A l

,

1例行主动脉瓣折盛成形
,
6 例行主动脉拼折亚悬吊术

。
3例伴

主动脉窦瘤破裂者
,

1 例修补 V S D 同时缝闭破 口
,

2 例切开 主

动脉行 内口修补
。

其余合并崎形同期纠正
。

1
.

1 临床资料

本组 2 0 9 例中
,

男 12 2 例
,

女 8 7 例
,

年 龄 2~ 35 岁
,

平 均

( 8
.

2士 5
.

1 )岁
。

体重 1 0~ 5 9 kg
,

平均 ( 2 4
.

2士 1 1
.

8 ) k g
。

缺损直

径 0
.

4~ 3
.

0 。 m
,

平均 ( 1
.

2士 0
.

6 ) em
。

合并崎形包括
: A P 4 7 例

,

其 中有 A l l6 例 (轻度 9 例
,

中至重度 7 例 )
,

动脉 导管未 闭 3

例
,

主动脉窦瘤 破裂 3 例
,

右心室流 出道狭窄 18 例
,

肺动脉瓣

两瓣畸形并狭窄 5 例
,

矫正性大动脉转位 1 例
,

卵圆孔未闭 9 例
。

1
.

2 体格检查

全组病例在胸骨左缘 3
、
4 肋 间可 闻及 3~ 4 6/ 级收缩期杂

音
,

伴细震 颤
,
P :
亢进 1“ 例

,

正常或减轻 44 例
。

12 例可 闻及

舒 张期杂音
,

3 例为连续性杂音
。

心 电图显示正常 66 例
,

左 心室

肥 大 96 例
,

双心室肥大 38 例
,

右心室肥大 9 例
。

胸部 X 线 片显

示肺血流增 多 187 例
,

肺动脉段 明显突出 19 例
。

98 例术前心导

管 测 压或术 中测压 显示肺 /体循 环压 为 。
.

28 ~ 0
.

96
,

其 中 )

0
.

7 5者 1 1 例
。

超声心动图检查提示 V S D 直径 0
.

3~ 2
.

5 。
m

,

2 6

例发现 主动脉右冠状动脉瓣突人右心室流 出道
,

7 例有中至重

度返流
。

1
.

3 手术

全组病例在中低温体外循环下手术
。

体外循环阻断主动脉

2 结果

死亡 4 例
,

病死率 2
.

1%
。

早期 1 例伴重度 A l 病例仅作折

叠成形
,

术毕心脏不能复苏 ;另 3 例术 后分别并发急性肾功能

衰竭
、

硬膜外血肿
、

呼吸功能衰竭而死亡
。

存活 205 例效果满意
。

n 例伴重度肺动脉高 压者术后早期

在胸骨左缘 2
、

3 肋间仍 可闻及 2~ 36/ 级 收缩期杂音
,
3~ 4 d

后 消失
。

6 例行 主动脉瓣折处悬 吊术患 者术后 舒张期杂音消

失
,

脉压 差正常
。

15 例心脏复苏后有短暂传导阻滞
,
3 0 m in 后

恢复窦性
。

随访 3 月至 16 年
,

自觉症状 基本消失
,

能参加正常

活动
,

无 残余痰发生
,

胸部 X 线片及心 电图检 查较术前明显好

转或恢复正 常
。

3 讨论

阂家新
,

男
,

36 岁
,

主治医师
,

博士研究生

现在国防科工委总 院心胸外科 北京
,

10 0 10 1

3
.

1 S CV S D 的解剖特点

S C V S D 位于右心室流出道
,

属于圆锥间隔缺损
。

由于其紧靠主动脉瓣
,

导致主动脉瓣环缺乏足够支持
,

同时高速的左 向右分流将主动脉瓣叶拉 向下方
,

使瓣

叶延长
,

脱入右心室流 出道
,

易引起 A P 和 A lll 〕。

A P

和 A l 的程度则依缺损和年龄的大小而有所不同
。

有

作者报道 S C V S D 伴 A P 和 A l 是一种进行性病变
,

随
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年 龄增 长
,

A P 和 A l 的发 生率 逐 渐 增高
,

约 5纬~

10 % 〔2一 5〕 。

缺损越大
,

脱垂的可能性越大
。

从本组病例

分析来看
,

在合并脱垂 的 47 例患者 中
,

2一 4 岁 2 例
,

4 ~ 6岁 1 1 例
,

6 ~ 1 0 岁 1 7 例
,

1 0 岁以上 1 7 例
,

表明脱

垂多发生在 4 岁以后
,

V S D 直径均超过 1
.

0 c m
。

7 例

合并中至重度 A l 者
,

V S D 直径为 1
.

3 ~ 2
.

0 e m
,

而

3
.

0 c m 的大 V S D 却无明显 A l
,

说 明 V S D 大小与 A l

的发生率不一定成正比
。

此外
,

由于高位 V SD 使左心

室血液直接喷人肺动脉
,

因 此 S C V S D 合并肺动脉高

压较多见
。

本组 20 9 例患者
,

P :

亢进 1 65 例
,

98 例测压

显示肺 /体循环压为 0
.

28 ~ 0
.

96
,

) 0
.

45 者 52 例
,

其

中 1 1 例 ) 0
.

7 5
。

3
.

2 手术方法

S C V S D 以补片修补为主
,

这主要是补片能加固主

动脉瓣
,

防止加重 A P 和 A l
。

本组补片 19 1 例
,

直接缝

合 1 8 例
,

直接缝合者 V SD 直径 0
.

4 ~ 1
.

0 。 m
,

这主要

是对早期病例
,

前提是无合并 A P 和 A l
,

以 2 ~ 3 针垫

片褥式及间断
“ 8 ”
字缝合修补 V S D

,

注意垫片针方向

与主动脉瓣环平行
,

这样可防止主动脉瓣皱折
。

补片修

补 S C V S D 由于其部位特殊
,

与膜部 V SD 补片修补方

法不一
,

为防止残余痰及损伤主动脉瓣和肺动脉瓣
,

在

手术中我们强调
:

①于肺动脉左
、

右瓣窦内各置 2~ 3

针垫片针
,

缝线穿过瓣环
,

但不可缝住主动脉瓣 ; ②右

心室切 口对于 S C V S D 全貌显露 良好
,

操作较容易
,

在

显露上缘时可用探针钩住肺动脉瓣窦进行缝合
,

且右

心室切 口与肺动脉根部切 口相比
,

对右心室功能并无

太大影响 ;③在两瓣交界处
,

用一不带垫片单针于窦外

从左瓣根部进针
,

右瓣根部 出针
,

使之与置于左
、

右瓣

窦内近交界处的垫片针平行或有少许重叠
,

彻底闭合

V S D 上缘
,

减少残余痰发生
;④为防止损伤主动脉瓣

,

可试灌注冷停搏液
,

让主动脉瓣充盈
,

看清瓣环边缘再

进针
。

通过上述措施
,

本组病例无残余痰发生
,

未发生

新的 A l
,

术前有轻度 A l 者术后均消失
。

3
.

3 合并 A l 的处理 .

术前诊断主要依靠超声心动图
,

特别是经食道超

声 心动图效果更好 6j[
。

对 V SD 合并轻度 A l 可仅行

V S D 修补即可
,

而对合并 中至重度 A l 则应尽量给予

瓣膜修复而不是瓣膜置换 3j[
。

修复方法主要有瓣膜成

形术和瓣环环缩术
。

对这两种方法的效果有不同意见
。

有人认为折叠延长之瓣膜游离缘 以恢复脱垂主动脉瓣

的几何形状可治疗 A :l[ 〕
。

也有人认为瓣环成形术较瓣

叶折叠悬吊术效果更好闭
。

本组合并 A l l6 例患者中
,

轻度 9 例仅行 V SD 修补
,

7 例合并中至重度 A l 患者
,

1 例行瓣膜折叠术
,

6 例行瓣膜折叠悬 吊术
,

即将延长

脱垂瓣叶在近交界处带垫片针折叠后再用垫片固定于

对应之主动脉壁上
,

恢复主动脉壁的生理解剖
。

未行瓣

环环缩术
。

1 例行瓣膜折叠术患者术毕因心脏不能复

苏而死亡
,

其余患者术后恢复良好
。

3 月后复查杂音消

失
,

脉压差正常
,

超声未发现主动脉瓣返流
。

术中应注

意
:

①术毕应从主动脉侧注水试验 3 个瓣叶的对合情

况 ;②缝合必须缝在两交界处的瓣环上
,

避免影响相邻

瓣叶的启闭功能 ; ③折叠瓣叶长度应适宜
,

防止折叠 过

多加重 A l 或折叠过少而效果不好
。
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郑彩梅 (第三军医大学附属西南 医院神经内科 ) 重庆
,
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l右床资料

患者
,

女
,

20 岁
。

因发作性双下肢疼痛 17 年人 院
。

患者 自 3

岁时不明原 因出现双大腿发作性 疼痛
,

每次持续数小时至十余

小时不等
,

均为持 续性酸胀痛
,

不放射
,

左侧较 右侧明显
,

劳累

及激烈活 动诱 发或加剧
,

应用
“

去痛 片
”

等止痛 药物可缓解
,

间

歇期活动正常
。

无其它不适
。

自小身体及智力发育可
,

家族 中患

者母亲有相似病史
,

在 当地医 院按
“

风湿性关节炎
”
治疗效差

。

入院查体
:

发育及营养状况好
。

心肺无异常发现
。

神经系统

检 查
:

四 肢肌张力低
,

双侧肢体脉反射减低
,

余无异 常
。

辅助检

查
:

血常 规
,

肝
、

肾功 能
,

血沉
,

脑脊液均正常
;
抗 核抗体 及类风

湿 因 子 阴性
;
尿 常规

:

W B C 2 5 /拌L
,

U B G 10 m g / L
,

BI L 10

m g / L
,
P r o +

,

一周后 复查
:

WB C 2 0尔L
,

U B G 2 5 m g / L
,

B I L

18 m g / L
,

rP
。 +

,

三周后 复查正常
;
肌酸激酶同功酶 32

.

l l U / L

( 正常为 < 25 工U / L )
;
乳酸运动 试验

:

运动前 1
.

38 m m ol / L
,

运

动后 3
,

5
,

1 0 m in 分别为 1
.

1 2
、

1
.

2 7
、

1
.

2 2 m m o
l / L

; E M G 示神

经传导速度正常
,

多相电位增 多
;
E C G 正常

。

肌 肉活检
:

肌核增

多
,

肌纤维 大小不等
,

部分横纹消失
,

有不 同程度变性
、

坏死
,

可

见再生纤维和炎性细胞浸润
,

间质 血管无 明显改变
。

高碘酸希

夫 反应 ( P A S ) 见肌纤维 中阳性 物质 沉积
;
电镜下部 分线 粒体峙

变平
,

粗 面内质 网脱颗粒
,

肌膜下
、

肌丝间有微小颗粒状 物质 沉

积
。

病理诊断为糖原沉积病 V 型 ( M c
A dr l

e
病 )

。

谱轻度升高
,

前臂缺血运 动试验 血乳酸水平不 增或仅轻度升

高
,

伴 E CG 和 EM G 改变等
,

但必须依靠肌活检方可确诊
。

近来

文献报道 约 90 %患者 可通过分离 白细胞 的 D N A 进行诊断 而

避免肌 肉活检 a[]
.

患者母亲有相似病史
.

其家族性有待进一 步

研究
。

该病的遗传学改变 比较复杂
,

且与人种密切相关
。

在白色

人种 和德国人中
,

R 4 9X 的反 义突变 约占 85 %
,

而 日本人群 中

以第 17 号外 显 子 中 708
、

709 码 的 单码 缺 失 最 常 见
,

占约

73 %闭
。

我国 目前无该方面资料
。

本病例有下 列特点 ;① 口服止痛 药物有效
,

可能与运 动后

局部肌肉中释放致痛物质有 关 ;②无 肌肉萎缩
,

光镜下 无肌纤

维萎 缩及 脂质化
,

可能 与病程进展缓慢有关 ;③尿 常规轻度异

常是否与肾功能受损有关需要进一步观察
。

关健词 糖原沉积病 V 型

中图法分类号 R 58 9
.
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