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摘  要 

先天性左室流出道狭窄是出生缺陷中发病率较高的一种疾病，根据狭窄的位置不同，一般分为主动脉瓣、

主动脉瓣下、主动脉瓣上狭窄3种。临床症状：主要取决于左室流出道阻塞的程度。严重者在婴儿期即

有心力衰竭症状，儿童期常见的症状为活动耐力差，表现为适量活动后气短、乏力，甚至出现心前区疼

痛、昏厥等症状。本文通过文献查阅，试总结先天性左室流出道狭窄的分类，发病率，临床表现与外科

治疗现状，以及不同手术的效果评价。使心脏外科医生从治疗历史中获取新的启发，为进一步研究提供

知识背景，并能在治疗过程中针对患者疾病的具体情况选择合适的手术方式，准确掌握手术时机、预防

术后并发症。 
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Abstract 
Congenital Left Ventricular Outflow Tract Obstruction is a disease with a high incidence rate among 
birth defects. According to the location of the stenosis, it is generally divided into three types: aortic 
valve, subaortic valve, and supraaortic valve stenosis. Clinical symptoms: mainly depends on the 
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degree of left ventricular outflow tract obstruction. The severe patients have heart failure symp-
toms in infancy. The common symptoms in childhood are poor activity tolerance, shortness of 
breath, fatigue, and even precordial pain, fainting and other symptoms. Through literature review, 
this article tries to summarize the classification, incidence rate, clinical manifestations and sur-
gical treatment status of congenital left ventricular outflow tract stenosis, as well as the evaluation 
of the effects of different operations. To enable cardiac surgeons to obtain new inspiration from 
the treatment history, provide knowledge background for further research, and select appropri-
ate surgical methods according to the specific conditions of patients’ diseases during the treat-
ment process, accurately grasp the surgical opportunity and prevent postoperative complications. 
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1. 引言 

先天性左室流出道狭窄(Left Ventricular Outflow Tract Obstruction, LVOTO)是一类较常见的心血管畸

形，发病率约占先天性心脏病患儿的 10%~14% [1]。LVOTO 包括一系列的狭窄病变，从解剖上的左心室

流出道开始一直延伸到主动脉弓的降段，梗阻可位于瓣膜下、瓣膜或瓣膜上[2]。外科治疗的原则是尽可

能疏通狭窄的流出道以减轻左心的负荷。根据患者狭窄部位的不同选择不同的手术治疗方式，改善患者

心功能，缓解患者临床症状。本文对该疾病的发病率、病因分型、临床特点、外科治疗方法以及预后进

行介绍。 

2. 发病率 

LVOTO 狭窄最常发生于主动脉瓣水平，先天性主动脉瓣狭窄(congenital aortic valve stenosis, CAS)的
发生率为 0.03~0.34/1000 存活新生儿，占所有先天性心脏病的 3%~6%，约占先天性左心室梗阻患儿的

60%~75%，男女发病比例为 3:1~5:1。主动脉瓣下狭窄(subvalvar aortic stenosis, SAS)的儿童发病率为

0.025%，占所有左室流出道狭窄患儿的 15%~20%。SAS 可能与遗传相关，有家族性遗传倾向。先天性主

动脉瓣上狭窄(supravalvular aortic stenosis, SVAS)是一种罕见的先天性心脏病，发病率约占先天性心脏病

0.1%~0.2%。占所有左室流出道狭窄患儿的 5%~10%，除此之外还有混合型左心室流出道梗阻[3] [4] [5] [6] 
[7]。 

3. 病因与分型 

1) 主动脉瓣狭窄(CAS)是由于胚胎发育过程中主动脉瓣形成异常，表现为主动脉瓣膜粘连、融合、

瓣叶增厚形成的狭窄，根据主动脉瓣叶形态结构可分为单瓣叶、双瓣叶、三瓣叶、四瓣叶畸形，最常见

的 CAS 为双瓣叶畸形，占健康者的 1.0%~2.0%，占动脉瓣病变的 65.0% [8]。 
2) 主动脉瓣下狭窄(SAS)根据病理解剖特点，可分为局限型(包括隔膜型和纤维肌型)和隧道型(弥漫

性肌肉管状狭窄)，局限性狭窄约占 70%。近年来关于 SAS 的病因学说提出该病患者在形态学上存在左

室的几何构型异常：主动脉–室间隔角度的改变和二尖瓣与主动脉瓣距离延长，长期湍流及异常血流模
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式导致了剪应力的改变，若存在潜在的基因易感性，则会诱使细胞增殖，发生主动脉瓣下狭窄，故 SAS
的发生发展也可能是源于获得性损伤[9]。局限性狭窄多属于继发性病变，为进展性疾病，超声心动图显

示其主动脉长轴与室间隔夹角减小，这种非正常形态的左室流出道使血流发生涡流，造成心内膜受损后

增生导致瓣下狭窄，同时涡流通过瓣下狭窄时形成喷射性血流，直接冲击瓣叶，使瓣叶增厚、变形，最

终出现主动脉瓣反流(AR) [10]。根据组织形态及手术策略不同，SAS 也可分为 5 种类型：隔膜型、纤维

–肌型、隧道型、肥厚型心肌病型和合并其它畸形的 SAS [11]。 
3) 主动脉瓣上狭窄(SVAS)在1930年被意大利病理学家首次描述，估计发病率为1:20,000活产。SVAS

是一种以累及主动脉瓣上动脉为主的全身性弹力蛋白(ELN)动脉病，ELN动脉病是一种遗传异质性疾病，

是染色体 7q11 上 ELN 基因单倍体缺失的结果。SVAS 是一种由中膜或内膜层增厚引起的动脉壁全身性

疾病，与动脉粥样硬化无关，可导致升主动脉或其他动脉管腔狭窄。SVAS 通常影响肺动脉和冠状动脉

的分支，而脑循环、降主动脉、肾动脉和其他主动脉分支通常不受影响[12]。SVAS 在临床上分为三种亚

型，即单发型、家族型(常染色体显性遗传)及 Williams-Beuren 综合征。WilliamsBeuren 综合征还包括智

力发育迟缓，特殊面容，牙齿异常，婴儿期高钙血症等等。病理解剖可分为局限型和弥漫型两类。局限

型的狭窄病变位于主动脉瓣交界处上方，即窦管交界，腔内有一突出的嵴样结构形成环形狭窄，外观类

似沙漏；弥漫型主动脉瓣上狭窄病变除了位于窦管交界处的狭窄外，还有升主动脉发育不良，病变范围

可以直达主动脉弓分叉处甚至降主动脉[13]。 

4. 诊断方法、临床症状与手术指针 

1) 一般心电图及 X 线无特殊表现，病程较长、病情较重者可表现为左室肥大，通常经超声心动图、

左心导管及造影检查可明确诊断。超声心动图是评价左室流出道狭窄的首选方法[14]。 
2) 临床症状。LOVTO 通常产生相应的血流动力学改变，如主动脉瓣下的血流增快、压差增大等，

也可继发左室肥厚、主动脉瓣或二尖瓣损害、心肌缺血、急慢性心功能不全、感染性心内膜炎和心律失

常等。根据梗阻程度、病变复杂程度不同，轻度狭窄可无明显不适，中重度狭窄的临床表现有气促、胸

闷、心悸、胸痛、活动耐量降低、生长发育受限、晕厥、猝死等。 
3) 手术指针。LVOTO 病变的位置不同，其体征和临床表现也各不相同。随着梗阻程度的进展，临

床症状越来越重，绝大多数患儿都需要手术治疗[15]。 
国内一般认为左心室流出道在梗阻部位的压差 ≥ 6.67 kPa (50 mmHg)应考虑手术治疗；压差 < 6.67 kPa

的轻度狭窄应密切随访，发现临床症状明显，心电图示左室肥厚、心肌劳损者为避免左心衰竭以及长期血

液动力学异常带来的细菌性心内膜炎、主动脉瓣关闭不全(AI)等并发症的出现�也应尽早手术治疗。 
但研究表明，LVOTO 是一组进展性病变，尤其是主动脉瓣下狭窄的患者病程呈进行性发展，主动脉

瓣受瓣下狭窄喷射性血流的影响可增厚变形，甚至产生瓣膜狭窄和关闭不全(AI) [16]。因此一经确诊 SAS
应尽早手术，即使左室到主动脉的压差小于 30 mmHg，心电图无左心室肥厚及劳损等征象也应手术治疗

[17]。一旦出现 AR，术后虽可解除左室流出道梗阻，但不能减轻 AR 程度[11]。 

5. 手术原则与手术方式 

5.1. 手术原则 

LVOTO 的手术治疗原则是尽可能疏通狭窄的流出道以减轻左心的负荷[18]。 

5.2. 手术方式 

1) 根据患者主动脉瓣狭窄的不同情况，选择的手术方式主要包括主动脉瓣球囊扩张成形术(balloon 
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aortic valvuloplasty, BAV)、主动脉瓣成形术(surgical Aortic valvuloplasty, SAV)和瓣膜置换术(aortic valve 
replacement, AVR)。主动脉瓣成形术包扩：a) 融合瓣叶切开术。b) 瓣叶延长扩大。c) 瓣叶置换及重建

术。瓣膜置换术包括：a) Ross 手术。b) 人工瓣膜置换术。其他还有主动脉瓣环狭窄和/或窦部发育不良

的手术纠治，心脏移植，胎儿期干预(不推荐使用) [19]。对于严重瓣膜破坏或修复或介入失败后的患者的

最终归宿为主动脉瓣置换手术(AVR) [20]。 
2) 根据患者主动脉瓣下狭窄的不同情况，选择的手术方式主要包括：主动脉瓣下隔膜切除术，隔膜

加肥厚心肌切除，改良 Konno 手术，Ross-Konno 手术，Konno 手术、Mini 主动脉根部置换手术，Morrow
手术、改良扩大Morrow手术，左室流出道–二尖瓣环加宽术，左室心尖–主动脉带瓣管道连接术[11] [21]。 

3) 目前主动脉瓣上狭窄通用的手术方式有补片修补术，包括：“单窦法”，“双窦法”，“三窦法”

和主动脉切除、吻合法，其他手术方式：如切除纤维增生的狭窄环，将主动脉行断端吻合。对于一些弥

漫型主动脉瓣上狭窄的病例，无法行解剖矫治，用人工管道连接心尖与主动脉[13]。 

6. 手术方式评价 

6.1. 主动脉瓣狭窄的手术治疗评价 

1) 主动脉瓣膜切开成形术与球囊扩张成形术 
1956 年 LILLEHEI ANDCO LLEAGUES 开始第 1 次使用外科手术治疗 CAS，至 20 世纪 80 年代外科

瓣膜切开术是治疗 CAS 的唯一有效手段。经过多年的发展此术式已成为最常用的成形方式，目前是我国

治疗婴幼儿期和儿童期 CAS 的主要外科手段，术中检查瓣叶形态及活动性，选择不同方式切开粘连的主

动脉瓣而达到治疗的目的，而对结构较复杂的 CAS 患者术中往往需自体或异体材料延长、修补瓣叶[22]。
1984 年 LABABIDI 及其同事引入经导管球囊主动脉瓣成形术后且随着导管技术的不断发展，从经典的放

射线引导下行 BAV 治疗逐渐发展为放射结合超声引导的 BAV 治疗，至单纯超声引导的 BAV 治疗，以

降低辐射量，为不适合放射线引导的患儿提供了新的治疗手段[23]。儿童先天性主动脉瓣狭窄的最佳初始

治疗仍然存在争议。理想情况下，初始干预可在不引起明显反流的情况下充分缓解梗阻。球囊主动脉瓣

成形术(BAV)和外科主动脉瓣切开术(SAV)是两种相互竞争的策略，均能有效地解除梗阻并保证生存率

[24]。 
2012 年 Brown 等学者[25]总结了 89 例 CAS 外科治疗患者 20 年的随访结果，其中 SAV 69 例和 BAV 

20 例。结果显示 SAV 初始跨瓣压差梯度降低几乎是 BAV 的两倍，显著主动脉瓣反流(AR)的产生是 BAV
的一半。更重要的是，SAV 再干预的时间间隔是 BAV 的近 4 倍。这种比较应该提示儿科心脏专家考虑

SAV 的选择，以便尽可能长时间延迟再介入和 AVR，而不损害左心室功能。这一比较所证明的证据显然

支持 SAV 作为更好、更持久的姑息性技术。 
2020年Zaban和同事[26]报告了接受球囊主动脉瓣成形术15例和主动脉瓣膜切开成形术40例患者，

术后超声提示平均压差梯度无差异，球囊主动脉瓣成形术为 25.8 mmHg，外科瓣膜切开术为 26.2 mmHg，
P = 0.87。15%球囊主动脉瓣成形术患者术后出现中度主动脉瓣关闭不全，2.5%患者出现重度主动脉瓣关

闭不全，而瓣膜切开术患者中未出现中度或重度主动脉瓣关闭不全。在术后随访的第 1 年和第 5 年，球

囊主动脉瓣成形术和外科瓣膜切开术的再干预率分别为 69%和 67%，43%和 67%。BAV 和 SAV 提供了

类似的短期瓣膜梯度降低。1 年内免于再次干预的情况类似。 
2021 年我国学者朱奕帆等[27]总结了 116 例接受 SAV，64 例接受 BAV 患者。SAV 组术后下降的跨

瓣峰值压差和远期免于再手术率均优于 BAV 组。随访 SAV 组和 BAV 组 10 年生存率两组无明显差异(P = 
0.51)，10 年免于再手术率差异有统计学意义(SAV 组 59.6% BAV 组 49.7%，P = 0.01)。SAV 和 BAV 均

https://doi.org/10.12677/acm.2023.133473


殷开斅 等 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2023.133473 3332 临床医学进展 
 

能有效地解除梗阻并保证生存率。SAV 术后跨瓣峰值压差的降低和远期免于再手术率均优于 BAV。 
2) 瓣膜置换术 
在成人患者中，主动脉瓣置换术(AVR)通常使用机械瓣膜，也有多种其他替代物，如生物瓣膜，包

括同种主动脉、自体肺移植(Ross 手术)，自体心包重建主动脉瓣(Duran 技术)。机械瓣膜更容易植入，然

而，由于其体积小、缺乏生长潜力以及抗凝相关问题，它们不是儿童的理想替代品。1967 年 Ross 首次

使用自体肺动脉瓣移植代替病变的主动脉瓣，已证明其具有良好的血流动力学和生长潜力，并具有重塑

能力。同种主动脉瓣置换术(HAVR)也被证明是主动脉瓣疾病需要手术的患者的合适选择。这种替代物的

优点包括良好的血流动力学、较少的血栓栓塞并发症发生率、避免抗凝以及在感染情况下的适用性。Duran
手术包括在特殊模具的帮助下，用自体戊二醛固定的心包组织重建主动脉瓣尖。也具有以上优点，但不

确定的耐久性是一个主要缺点[20] [28]。 

6.2. 主动脉瓣下狭窄的手术治疗评价 

1) 主动脉瓣下隔膜切除术，隔膜加肥厚心肌切除 
主动脉瓣下狭窄的切除术已经从纤维膜切除术发展到更广泛的纤维肌切除术，已成为治疗固定性主

动脉瓣下狭窄的公认方法，但关于手术方法和主动脉瓣下梗阻复发及修复后主动脉瓣关闭不全的不确定

性仍存在争议[29] [30]。 
2) Ross-Konno 手术 
Ross-Konno 手术是治疗复杂多节段左室流出道梗阻伴严重环状发育不全和主动脉瓣发育不良的一项

优秀技术。手术可以在生命早期进行，从而避免重复的手术再干预，但这只能提供短期缓解，并可能加

剧心室负荷。Ross-Konno 手术增加了我们对患有严重主动脉瓣狭窄的新生儿或婴儿的治疗选择。自体肺

移植具有持久性，不会发生主动脉狭窄或进行性扩张，且主动脉瓣关闭不全的发生率较低。Ross-Konno
手术是治疗多节段型左心室流出道梗阻的首选方法，尤其是新生儿和婴儿[31]。但是 Ross-Konno 手术后

死亡和术后并发症的风险高于 Ross 手术。在严重异常或二叶式主动脉瓣解剖的情况下，应该考虑放弃

Ross-Konno 手术，并用机械瓣膜进行 Konno 手术[32]。 
3) 改良 Konno 手术和改良扩大 Morrow 手术 
室间隔成形术(单纯室间隔切开和应用补片加宽成形术)又称改良 Konno 手术。无需主动脉瓣置换术

就可缓解左心室流出道弥漫性梗阻的新技术。进行左室间隔成形术，保留主动脉瓣。通过该技术可获得

左心室高血压的显著缓解[33]。扩大间隔肌切除术(改良扩大 Morrow 手术)治疗儿童和青少年肥厚性心肌

病 HOCM 是安全有效的，在早期随访时具有良好的临床和超声心动图结果[34]。 

6.3. 主动脉瓣上狭窄的手术治疗评价 

补片修补术 
Brom 三片修补术可对称重建主动脉瓣上狭窄患者的主动脉根部。在缓解梗阻和主动脉瓣关闭不全的

发生率方面具有良好的中期结果[35]。采用单补片技术进行 SVAS 的外科修复，具有良好的长期疗效。

单补片修复 SVAS 是一种可重复、有效的外科矫正 SVAS 的技术。长期生存良好，而复发 SVAS 的再手

术率较低[36]。2010 年 Sunjay 等[37]学者认为：与传统的单片技术相比，Doty 双补片法和 Brom 三补片

法主动脉成形术修复 SVAS 可恢复正常血流动力学，并减少再次手术的需要。目前对 SVAS 修复的偏好

是 Brom 三片对称主动脉成形术。2014 年 Kramer 等[38]学者认为双窦和三窦重建对主动脉瓣上狭窄的修

复效果同样好。没有证据表明三窦重建技术具有更好的结果。对于弥漫性升主动脉受累的较小患者，在

进行自体心包主动脉成形术时需要补片随时间扩张排除了该手术在这些患者中的主要优势，不推荐自体
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心包主动脉成形术[39]。对于一些弥漫型主动脉瓣上狭窄的病例，无法行解剖矫治，可用人工管道连接心

尖与主动脉治疗。 

7. 总结 

综上所述，LVOTO 的治疗中 BAV 和 SAV 均是非危重性 CAS 患者的姑息性手术治疗方法。瓣膜置

换适用于年长儿更为复杂的主动脉狭窄的治疗。主动脉瓣下隔膜加肥厚心肌切除是治疗固定性主动脉瓣

下狭窄的公认方法，Ross-Konno 手术是治疗复杂多节段左室流出道梗阻伴严重环状发育不全和主动脉瓣

发育不良的一项优秀技术，改良 Konno 手术无需主动脉瓣置换术就可缓解左心室流出道弥漫性梗阻的新

技术。进行左室间隔成形术，保留主动脉瓣。通过该技术可获得左心室高血压的显著缓解，改良扩大

Morrow 手术治疗儿童和青少年肥厚性心肌病(HOCM)是安全有效的，在早期随访时具有良好的临床和超

声心动图结果。对于主动脉瓣上狭窄的患者自体心包主动脉成形术具有良好的长期疗效。对于一些弥漫

型主动脉瓣上狭窄的病例，无法行解剖矫治，可用人工管道连接心尖与主动脉治疗。因此，临床医生在

诊疗过程中根据患者临床症状、辅助检查诊断结果选择合适的治疗方式对患者的治疗及预后均具有非常

重要的意义。 
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