
第一节　　　　原发孔房间隔缺损

）又叫心内膜原发孔房间 隔缺损（

、房室管畸形（垫缺损（

等，是原发房间隔或／和心内膜垫发

育不全所形成的一系列先天性心脏畸形，占房间隔缺损的

）是最常见的先天性心脏病，房间隔缺损

孔型）和继发孔缺损（包括原发孔缺损（ 孔型）。继发孔房

间隔缺损位于冠状静脉窦口的后上方，大多数为单发，少数为多

孔状，也有为筛孔状者；原发孔房间隔缺损位于冠状静脉窦口的

前下方，可伴有房室瓣裂。

。可伴有动脉导管未闭、法洛四联症、肺动脉口狭窄、左上

腔静脉、肺静脉异位连接等畸形。

一、临床表现

原发孔房间隔缺损的临床表现以病变类型、分流量的大小、

房室瓣病理改变的程度和肺血管阻力的不同而异。

（一）症状

单纯型原发孔房间隔缺损

大多数患者早期无症状，长大后出现症状，如劳累后心悸、

气急，易疲劳，频发呼吸道感染，右心衰竭等。



二、发病机制

时）；肺动脉瓣区第

部分型房室通道

大和严重的肺充血及心力衰竭。患儿的生长发育较差。

完全型房室通道

大多数患儿由于心内大量的左向右分流和房室瓣反流，临床

上较早出现反复呼吸道感染和充血性心力衰竭，并进行性加重。

少数患儿在病变早期即出现紫绀，并常在早年死亡。

单心房型

，由于左、右心房血混合，临床上产生轻度紫此类型患

绀。

（二）体征

患儿体格发育落后于同龄儿。心前区明显隆起，心尖搏

动明显，心界扩大。

单纯型原发孔房间隔缺损患儿，胸部体征与继发孔房间

隔缺损相同。部分型或完全型房室通道患儿，心尖区可闻及二尖

瓣反流性的吹风样、向左腋下传导的全收缩期杂音；胸骨左缘第

肋间可听到粗糙的收缩期杂音，伴有震颤（伴室间隔缺损

心音亢进、伴分裂（肺动脉高压）。

胚胎发育第 周末，原始心腔开始分隔成四个房室腔。第

周始，从原始心房的后上方自中线向心内膜垫方向生长出第

隔，即原发房间隔，将原始心房分隔为左右两部分。同时，原始

心腔的房室交界处，原始间叶细胞增殖、聚集成团，为心内膜垫

。腹背两侧心内膜垫向中线生长、互相融合

成隔，向上与房间隔相连，向下成为室间隔膜部并与室间隔肌部

相连，其两侧组织在右侧形成三尖瓣隔瓣，左侧形成二尖瓣前

瓣。左右两侧心内膜垫也发育成房室瓣膜的其余部分，共同构成

在婴儿和儿童期即出现症状，病程进展快，早期出现明显的

心脏扩



三、病理解剖特点与分类

三尖瓣和二尖瓣，将心房和心室隔开。原发房间隔前后两部分分

别与相应的心内膜垫融合，中央部分仍留有新月形缺损，为第

房间孔（原发孔）。胚胎第 周，原发房间隔继续生长，其游

离缘与前后心内膜垫相连，第 房间孔闭合。第 房间孔闭合的

同时，原发房间隔上部组织自行吸收形成卵圆形缺损，为第 房

隔，即继发房间隔，封闭第

间孔（继发孔）。同时从原发房间隔的右侧的上方向下腔静脉入

口出生长出第 房间孔，并形成一

单向瓣，使来自胚胎下部与胎盘的静脉血经其进入左心房。

在整个生长过程中，如原发房间隔生长暂时停顿，未能与心

内膜垫融合，即在心内膜垫的上方遗留一新月形的低位缺损，即

孔缺损）；如心内膜垫在房室瓣发育过原发孔房间隔缺损（第

程中发育不全，则形成房室瓣瓣裂；如两侧心内膜垫未融合则形

成房室通道。

（一）单纯型原发孔房间隔缺损

，冠状静脉单纯型原发孔房间隔缺损占房间隔缺损的

窦口位于缺损的后上方。缺损呈半月形，其下缘为房室瓣瓣环，

上缘为原发房间隔的下缘。缺损边缘坚韧、移动度小，不利于直

接缝合。术中从右心房通过缺损可见到二尖瓣组织。二尖瓣和三

尖瓣瓣叶无异常，心室间隔完整。

（二）部分型房室通道

部分型房室通道是原发孔房间隔缺损中最常见的一种类型。

除单纯型原发孔房间隔缺损的病变外，尚伴有二尖瓣前瓣裂。瓣

裂深浅不一，可为自瓣膜边缘的小裂口到整个瓣膜完全分裂，使

二尖瓣前瓣分裂成左前瓣和左后瓣叶，造成二尖瓣关闭不全。有

裂口的二尖瓣前叶，常有附加腱索；附加腱索一端与裂口边缘相

连，另一端与室间隔相连；当这种附加腱索缩短、增粗或彼此融
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四、血流动力学改变

合时，则大大影响瓣膜的活动。此型常合并继发孔房间隔缺损，

肺动脉瓣狭窄，动脉导管未闭，肺静脉异位连接等畸形。

（三）完全型房室通道

完全型房室通道的发病率仅次于部分型房室通道。除部分型

房室通道病变外，尚伴有三尖瓣隔瓣裂及室间隔缺损，使四个房

室腔相通。多数患儿有两组共同房室瓣，分为前共同瓣和后共同

瓣。传导系统中房室结向冠状静脉窦的后方移位，位于右心房后

壁；房室结发出希氏束向前上走行于房室瓣融合处，再沿室间隔

中部发出右束支。此型常合并继发孔房间隔缺损，法洛四联症，

右心室双出口，大动脉转位等畸形。

型：后共同房室瓣通过腱索附着在室间隔上。

型：后共同房室瓣有一组腱索附着在右心室内的乳头肌上。

型：前后共同房室瓣都游离悬浮于室间隔上方。

（四）单心房型

单心房型原发孔房间隔缺损患者的心房间隔缺如，常伴有二

尖瓣、三尖瓣瓣裂。

原发孔房间隔缺损主要产生不同程度的左向右的心内分流，

分流量的大小取决于缺损的大小、病变的类型和心室的顺应性。

单纯型原发孔房间隔缺损产生的左向右分流，可导致右

心室容量负荷加重，并发肺充血和右心衰竭。

）部分型房室通道，由于二尖瓣瓣裂产生的二尖瓣关闭不

全，使左心室血液在心脏收缩期反流入左心房，引起较大量的左

向右分流，使右心室负荷过重，常继发肺动脉高压和右心衰竭。

完全型房室通道患者的血流动力学改变，主要取决于室

间隔缺损的大小、房室瓣关闭不全的程度、肺动脉高压的程度、

房间隔缺损的大小，同时合并畸形也显著影响其血流动力学改



环逆钟向转，主体部在额面心电向量图 轴的上

传导阻滞或伴有右心室肥大。

导联

方，呈平圈或

（三）

之间。

线检查

肺血多，肺动脉段异常扩大。

心脏明显扩大，左心室、右心室、右心房均可增大。

（四）超声心动图检查

单纯型原发孔房间隔缺损

右心房、右心室、肺动脉内径增宽；室间隔活动与左心

室后壁同向；三尖瓣活动幅度增大。

二尖瓣前移，波形异常，收缩期接近三尖瓣隔瓣叶，舒

张期接近室间隔；二尖瓣口在舒张期呈吊床样。

心音固定分裂。部可闻及收缩期杂音，第

变由于室间隔缺损的存在，舒张期左心房内的血液可流入右心

室，收缩期左心室的血液可流入右心房，使左向右的分流量更

大，右心室和肺动脉的压力接近体循环，肺血管阻力也迅速增

高，可较早发生右心衰竭。晚期由于较高的肺血管阻力，左向右

分流逐渐减少，最终形成右向左分流。

五、诊断

（一）诊断要点

原发孔房间隔缺损患者临床上症状出现早而重，体格发

育迟缓。

听诊　　在心前区可听到粗糙而响亮的收缩期杂音，心尖

（二）心电图和心向量图检查

）或正常，左心室肥厚。）心电轴左偏（

；不完全右束支波高尖、 间期延长，大于

主波向下。

字形圈，平均电轴常在



右心室比

房间隔下部回声反射中断，二尖瓣根部与缺损之间残端

较短，心房后壁与缺损之间残端较长。

部分型房室通道

右心室内径和流出道增宽，左心室流出道变窄延长，室

间隔与左心室后壁同向运动，二尖瓣前叶回声短而强。

十字交叉处，房间隔回声中断，舒张期可见红色穿隔血

流束由左心房进入右心房；收缩期可见左心室血由二尖瓣前瓣裂

口进入左心房，裂口处瓣膜回声增强或呈多条回声，缺损处可见

异常增粗腱索附着。

二尖瓣前叶断裂，收缩期可见蓝色为主的五彩反流血束

从左心室经二尖瓣进入左心房。

完全型房室通道

右心室流出道内径增宽，主动脉内径变窄，主动脉前壁

与室间隔连续中断，主动脉后壁与房室瓣叶相连接。

十字交叉处，房间隔缺损和室间隔膜部缺损同时存在，

舒张期血流从左心房经房间隔缺损进入右心房，收缩期血流从左

心室经室间隔缺损进入右心室。

二尖瓣前瓣和三尖瓣隔瓣形成共同房室瓣；房间隔下

部、室间隔膜部、二尖瓣前瓣叶和三尖瓣隔瓣叶互相连接而成的

十字交叉消失。

（五）右心导管检查

波

导管经缺损可进入左心房或从右心房直接进入左心室。

部分型房室通道，由于伴有二尖瓣瓣裂，左心房

升高。

）心房和心室水平有左向右分流，血氧含量有从右心房到

右心室逐步升高的现象，即右心房比腔静脉的血氧含量高；右心

房的血氧含量高。

伴室间隔缺损者，左心室血氧含量不一定明显升高。



临床表现

右心导管

线胸片上

肺动脉高压患者可有右向左分流和肺血管阻力升高。

（六）选择性左心室造影

部分型房室通道，造影剂的显影顺序为：左心房、右心

房、右心室、肺动脉干，右心室和肺动脉干的显影较晚。

完全型房室通道，造影剂从左心室反流入左、右心房的

同时也通过室间隔缺损直接进入右心室，使右心室和肺动脉干的

显影与左右心房同步。

）由于房室瓣瓣口向心尖部移位和室间隔上部的缺损，使

左心室流出道狭窄、延长，在前后位左心室造影的

呈现“鹅颈征”。

（七）核磁共振成像

核磁共振成像显示右心房扩大，右心室增厚；二尖瓣和三尖

瓣结构不完整；电影核磁共振成像显示房间隔多水平分流和心室

水平向心房的反流。

倍体循环

原发孔房间隔缺损

症状出现早

病程进展快

左心房 波升高

血氧含量由右心房到右心室逐步

升高

继发孔房间隔缺损

症状出现晚

病程进展慢

导管经缺损进入左心房

右心房血氧含量超过上腔静脉

肺循环血流量

血流量

表 原发孔房间隔缺损的鉴别诊断

损、卵圆孔未闭相鉴别（表

六、鉴别诊断

原发孔房间隔缺损应与继发孔房间隔缺损、高位室间隔缺
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七、外科治疗

冠状静脉窦口　　　　　　前下方 后上方

原发孔房间隔缺损病变复杂、手术时间长，必须在体外循环

下进行矫正手术。由于缺损边缘，尤其是缺损下缘比较固定，且

靠近房室传导束，不宜牵拉缝合，一般需要借助补片进行修补。

（一）治疗原则

原发孔房间隔缺损患者的外科治疗，原则上是闭合房、室间

隔缺损，恢复房室瓣功能，避免房室结和传导束损伤。

（二）手术适应症

岁为宜。诊断明确者，即应进行手术，一般以

肺循环阻力大于体循环阻力的 时，禁忌手术。

部分房室通道，如无明显二尖瓣反流，手术可在

心电图

额面心电向量图

房间隔波群上波形间

残端较长

右心房、右心室内径增大

室间隔活动与左心室后壁同向

三尖瓣活动幅度增大

二尖瓣波形异常

缺损间

二尖瓣根部与缺损间残端较短

心房后壁与

肺部明显充血、肺动脉段异常扩

大、心脏扩大

右心房、右心室内径增大

室间隔活动与左心室后壁同向

三尖瓣活动幅度增大

主动脉

断

主动脉至缺损间的残端较长、

心房后壁与缺损间也有残端

肺野充血、肺门阴影增深、肺

动脉段突出

主动脉结缩小、肺门舞蹈、右

心房室扩大

原发孔房间隔缺损

右束支传导阻滞

度房室传导阻滞

心电轴左偏

在 轴上方、

逆钟向转、

在

顺钟

继发孔房间隔缺损

波增高、不完全或完全性右
束支传导阻滞

右心室肥大、劳损
心电轴右偏

轴下方
向转、

线胸片

超声心动图

环主体部
字形呈平圈或“

续表



岁。随着手术技术和术后监护水平

岁时做，而伴二尖瓣反流者早期即出现充血性心力衰竭症状，必

须早期手术。

）完全型房室通道，为防止肺血管阻塞性病变，应该在

月龄内手术，最迟不要超过

的提高，目前不主张先作肺动脉环缩术，再作二期根治，而主张

一期完成手术。

（三）手术方式和技术要点

心房内探查

用手指经心耳探查，明确房间隔缺损和室间隔缺损的大小，

有无二尖瓣或（和）三尖瓣反流，是否合并其他畸形。原发孔房

间隔缺损的下缘为房室环，二尖瓣大瓣裂时可触及收缩期反流喷

射感，完全型房室通道时手指直接进入右心室，从室间隔的上缘

滑进左心室，并无瓣膜触及。

单纯型原发孔房间隔缺损修补术

补片修补缺损　　用手轻轻牵拉缺损的边缘，显露二尖瓣

和三尖瓣环之间的室间隔嵴，采用间断褥式缝合法将补片缝合固

定于室间隔嵴上；然后连续缝合缺损和补片的边缘。补片修补可

避免张力过大，造成组织撕裂致缺损复发，同时减少传导束的损

伤。

）缺损后下缘的缝合要浅，以避免损伤传导束。

房室结向后下移位到冠状静脉窦口与心室间隔嵴之间右

心房后壁内，房室束沿缺损边缘向前向上走向心室间隔嵴与房室

环汇合处，然后在室间隔顶部发出左束支。因此，冠状静脉窦口

到房室环中点的缺损边缘，为“危险区”。在房室结三角区应将

缝线置于二尖瓣前瓣叶的瓣环处。

部分型房室通道的修补

二尖瓣大瓣裂的缝合　　自瓣叶根部裂口开始，向瓣叶游

离缘作间断缝合；缝线要牢靠，进针间距要均匀，裂口要对正，



型切除异常腱索，间断缝合二

瓣叶要铺平。瓣裂边缘卷曲者平复后再缝合；如腱索较短或异常

乳头肌使瓣叶对合不良时，可通过劈开乳头肌的方法予以矫正

异常腱索过短时，应予切除，以免缝合后影响瓣膜形态。

缺损的修补　　　　自二尖瓣前瓣裂口缝合处（房室环中点）

开始，第一针褥式缝合线应穿过二尖瓣根部心室间隔嵴。部分型

房室通道的补片应稍小于缺损，有利于缝合后缩小房室环；并对

缝合后的大瓣有牵拉作用，防止大瓣裂缝线的撕脱。

完全型房室通道的修补

二尖瓣前瓣裂的缝合

尖瓣前瓣裂； 型需在二尖瓣和三尖瓣瓣环处，沿室间隔嵴右侧

剪开前后共同瓣，以保证二尖瓣的前瓣缝合后完整。

室间隔缺损的修补　　由于二尖瓣和三尖瓣瓣环向下倾

斜，使室间隔缺损口呈扁圆形，修补时补片应大一些，呈圆形，

使二尖瓣和三尖瓣瓣环纠正到正常位置；用褥式缝合法从二尖瓣

前瓣根部贯穿补片与三尖瓣隔瓣根部缝合，形成良好的房室环。

房间隔缺损的修补　　方法同上。

三尖瓣的矫正　　瓣环缝缩术。

（四）手术并发症与预防

传导阻滞

多因术中损伤传导束所致。故修补室间隔缺损的后下缘时，

进针要浅，并缝在室上嵴的右心室面，以防损伤传导束。

低心排血综合征

多见于术前心功能较差、病情较重、病变较复杂的患者。

肺部并发症

多表现为肺不张，肺水肿等。

溶血性贫血

术中二尖瓣瓣裂修补不满意，术后血液经二尖瓣口反流，冲

击在房间隔的修补材料上，引起难以控制的溶血。



级、合并其他

以下，婴幼儿、

岁以，年龄在

下、症状重、心胸比率大于

心血管畸形者死亡率高。

）完全型房室通道患者手术死亡率在

重度房室瓣反流、心功能 级、心脏大而心室腔小、合并其

他心血管畸形者死亡率高。

九、临床护理

详细了解病情，作出护理诊断，制定出护理计划。

控制呼吸道感染，消除隐匿性感染灶。

严格控制输液量和速度，进行血流动力学监测，防止发

生急性肺水肿和心力衰竭。

保持水电解质平衡，防止心律失常。

八、病程演变和预后

岁时因肺血管阻塞

（一）自然转归

原发孔房间隔缺损病变类型复杂，预后各不相同，差别很

大。生长发育过程中，常常并发心律失常、肺动脉高压、充血性

心力衰竭。心律失常是预后不良的征象，包括心房颤动、结性心

律、室性心动过速、完全性传导阻止。二尖瓣反流是决定原发孔

房间隔缺损预后的主要决定性因素。

单纯型原发孔房间隔缺损与继发孔房间隔缺损相差不

大，多能生存到成年。

高 ，约 岁前死亡。

部分型房室通道患儿，由于心内分流量大，肺动脉压

病儿在婴幼儿期出现症状，并于

在完全型房室通道患儿，约

性病变和心力衰竭死亡。

（二）手术效果

部分型房室通道患者手术死亡率

、心功能在
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第二节　　　　继发孔房间隔缺损

继发孔房间隔缺损

严密检测肺动脉压，防止肺动脉高压的形成。

）是最常见

的一种先天性心脏病，多见于女性，其发病率男女比为

的患者伴有其他心内畸形，部分患者合并有二尖瓣脱

垂。

一、临床表现

（一）症状

继发孔房间隔缺损的症状不一致，主要与缺损的大小和分流

量的多少有关。缺损大者，症状出现较早，缺损小者，可长期没

有症状。大多数患者在儿童期无任何症状，常在体格检查时发现

心脏杂音，经进一步检查明确诊断；一般到青年期后，左向右分

流量增多，开始出现症状。

劳累后心悸气急

左向右分流量大的患者，体循环血流量相对减少，肺循环血

流量增加，易出现劳累后心悸气急、呼吸困难；由于左心血容量

减少，患者多感疲乏，易怠倦。

反复呼吸道感染

婴幼儿可因肺循环血流量的增加和肺循环压力的增高，反复

发生上呼吸道感染，并发肺炎。表现为多咳、气急，严重者出现

肺部感染症状。

紫绀

婴儿出生后，肺循环阻力较高，在缺损大的患儿可有少量右

向左分流，出现轻度紫绀；出生后数月，肺循环阻力逐渐降低，

右心房压力低于左心房，紫绀即消失。但病变晚期，由于血流逆



二、发生机制

转为右向左分流，出现紫绀，并随病情的恶化而加重

（二）体征

发育大多正常，体格检查）继发孔房间隔缺损患者的生

肋间扩大。

时胸骨和左侧前胸壁膨隆饱满；胸骨左下缘有抬举性心脏搏动；

心界在胸骨左侧第

肋间闻及 级喷射性收缩期

心音亢进和固定分裂，有时伴有震颤，心尖部第

听诊时胸骨左缘第

杂音，伴第

岁始听到，其产生的机理是由于大量心音增强。杂音多在

心音亢进更明显，而

的血液流经肺动脉瓣进入扩大的肺动脉所引起。肺动脉高压形成

后，肺动脉瓣区的收缩期杂音减轻，但第

分裂变窄或消失。

缺损较大的病例，有时在三尖瓣区可听到短暂的舒张早

期隆隆样杂音，是由于大量血液流经相对性狭窄的三尖瓣口进入

右心室所引起。个别患者在三尖瓣区可听到由于右心室扩大引起

的相对性三尖瓣关闭不全的收缩期杂音。

晚期患者，由于右心负荷长期过重，可继发肺动脉高压

和右心衰竭。患者出现右心衰竭的表现，如颈静脉怒张、肝脏肿

大和下肢浮肿。

胚胎发育过程中，继发房间隔的前下端与腹侧心内膜垫融合

后，一部分向后沿原发房间隔的底部生长，并与其后下端连接，

形成卵圆孔的下缘。另一部分在冠状静脉窦与下腔静脉间生长，

并参与形成下腔静脉瓣。继发房间隔中部新月形缺口为卵圆孔。

如原发房间隔吸收过多，或继发房间隔发育障碍，则继发房间隔

孔缺损）。

的下缘与原发房间隔的上缘不能互相接触，遗留缺口，形成继发

孔房间隔缺损（第



三、病理解剖特点与分类

继发孔房间隔缺损的数目、大小、形状和位置各不相同。

大多数为单发。缺损一般 。约

综合

患者合并有肺动脉瓣

狭窄、右上肺静脉异位连接、二尖瓣狭窄（

征）、左上腔静脉、心室间隔缺损、动脉导管未闭、右位主动脉

弓等畸形。继发孔房间隔缺损根据解剖部位的不同分为下列四种

类型。

（一）中央型缺损（卵圆窝型）

以上。绝大多数为单发、椭圆形或圆形，

缺损位于房间隔中央的卵圆窝处，冠状静脉窦的后上方。临

床上最常见，占

。多数患者缺损边缘完整，以上缘明显。缺缺损直径约

损下缘离房室结较远，容易缝合。极个别的缺损被原发房间隔条

索状的残留组织分隔成许多小孔，呈筛孔型。

（二）下腔静脉型缺损（低位缺损）

缺损位于房间隔后下部，又叫后位房间隔缺损，约占

缺损为单发、椭圆型。大部分缺损有前缘、后缘和上缘而下缘缺

如，与下腔静脉相延续，没有明确的分界。下腔静脉向左异位，

开口骑跨在左右心房下方。血流汇入左右心房内，可有小量右向

左分流，使周围动脉血氧饱和度下降 ，可伴发右下肺

静脉异常连接到下腔静脉或右心房。这样的病例，下腔静脉瓣往

往较大，瓣的下端和缺损边缘相连。手术时易将下腔静脉瓣误认

为缺损下缘的房间隔组织。

（三）上腔静脉型缺损（高位缺损）

缺损位于上腔静脉开口与右心房连接部，近靠上腔静脉入

。少见，占

。下缘为新月形房间隔组织，上缘

为骑跨于左右心房上的上腔静脉口，使上腔静脉血流至左右心

口，又叫静脉窦缺损（

缺损直径一般小于



四、血流动力学改变

房。绝大多数伴有右上肺静脉与上腔静脉或右心房异位连接。

（四）混合型

左右。为两种以上畸形同时混合型房间隔缺损少见，占

存在，为巨大缺损，缺损占房间隔的大部分，其血流动力学变化

类似单心房。

（一）左向右分流

，左右心

正 常情 况下 ，左 心房 压力 为

，右心房压力为

房间存在压力阶差，当存在房间隔缺损时，即形成心房水平的左

右心房间的压力

向右分流。因此，继发孔房间隔缺损基本血流动力学改变为心房

水平的左向右分流。分流量与缺损的大小及左

阶差成正比，与肺血管的阻力成反比。分流方向取决于左心室和

右心室的顺应性。婴幼儿时期，左、右心室肌肉的厚度和顺应

性，体循环和肺循环的血管阻力比较接近，左向右分流量少。随

着年龄的增长，肺血管阻力下降，右心室顺应性增大，左向右分

流量增多，肺循环血流量也增加，右心房、右心室、肺动脉扩

大，临床症状逐渐明显。

（二）右心容量负荷增加

心内分流使右心房、右心室和肺部的血流量增多，右心房、

右心室和肺动脉主干扩张，左心房、左心室和主动脉相应缩小。

（三）肺动脉高压

长期肺循环血流量的增加，使肺小动脉发生痉挛，以后逐渐

产生内膜增生和中层增厚，引起管腔狭窄和阻力增高，形成肺动

脉高压导致右心室肥厚，顺应性降低，反使左向右分流量减少。

肺动脉高压形成后，易诱发呼吸道感染，甚至并发右心衰竭。但

由于右心系统具有负担高血容量的生理功能，发生右心衰竭的年



环呈顺钟向转位，环体主体在

间期延长。

房间隔缺损患者，婴幼儿期即有反复上呼吸道感染史。

体格检查见：右心室隆起，肺动脉瓣区可闻及

级喷射性收缩期杂音，肺动脉瓣区第 心音增强，伴固定分裂。

线检查（二）

）肺血多，肺动脉增粗，外围分支增粗增多；两侧肺门区

血管增大，搏动增强，透视下可见肺门“舞蹈”。

右心室为主；心房 ；右心室增大，心尖上

）肺动脉段突出，主动脉结缩小；心脏扩大，以右心房和

心高比值大于

翘，心脏呈二尖瓣型。

）肺动脉高压患者，肺动脉段呈瘤样扩张，肺野外围动脉

分支变细，呈残根状，右心室反而缩小。

（三）心电图检查

）心电轴右偏，可有不完全性或完全性右束支传导阻滞和

右心室肥大，肺动脉高压者有右心室劳损。

波高耸，

额面心电向量图，

轴的下方。

（四）超声心动图检查

右心房、右心室内径增大，右心室流出道和肺动脉增

宽；房间隔回声中断，中断处可见红色穿隔血流。

室间隔运动幅度明显降低，并出现矛盾运动，表现为室

间隔肌部在收缩期与左心室后壁同向向前运动，与正常相反。

岁以上。当右心压力增高到一定的限度时，在房龄多在

水平形成右向左分流，临床上出现紫绀，表明病变已进入晚期，

此即 综合征。

五、诊断

（一）临床诊断要点



六、鉴别诊断

）三尖瓣活动幅度增大，三尖瓣口和肺动脉瓣口血流速度

增快，血流量增多。

经食管超声可显示完整的房间隔回声，有助于诊断不同

类型的房间隔缺损。

四维（动态三维）超声心动图：最近开展的四维（动态

三维）超声心动图检查技术，能更准确地区分缺损类型、测量缺

损大小。并能协助制定治疗方案及评价疗效；对上下腔静脉、三

尖瓣、主动脉等毗邻结构及相互间的解剖关系也清晰显示；并可

显示分流束的立体形态及动态变化。

继发孔房间隔缺损需与产生心房水平的其他心血管畸形相鉴

别。

原发孔房间隔缺损

症状出现早，且严重，多在小儿和少年时期出现；缺损位于

冠状静脉窦的前下方。

右肺静脉异位连接

上腔静脉型继发孔房间隔缺损，常伴有右肺静脉与上腔静脉

异位连接，心导管检查时，导管经上腔静脉进入右肺静脉；上腔

静脉血氧含量升高。

肺动脉瓣狭窄

亮而粗糙，伴收缩期震颤；但肺动脉瓣第

的房间隔缺损患者伴有肺动脉瓣狭窄，其收缩期杂音响

心音减弱，甚至消

失；心导管检查测压，右心室收缩压超过主肺动脉

音； 线胸片显示左心房扩大。

心尖部可听到第 心音亢进、舒张期杂音和二尖瓣开放拍击

二尖瓣狭窄

。


