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Singlerventricleinfunctioncomplicatedwithcomplete
transpositionofconductingarteries:casereport
功能单心室合并完全性大动脉转位1例
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  患儿男,98天。因喘息、无力就诊,查体:患儿发育差,口周

发绀,轻度杵状指,心前区隆起,听诊胸骨左缘二、三肋间可闻及

Ⅲ~Ⅵ级收缩期杂音,无传导及震颤,临床诊为法洛四联症。行

彩色多普勒超声心动图检查,仪器采用 HPM2410A彩色多普

勒超声诊断仪,探头频率2.5MHz行经胸探查。胸骨旁左室长

轴及四腔心切面、大动脉短轴切面,心尖四腔心切面,及剑突下

长轴切面显示心房正位,心室右襻,左室增大,腔内可见残存室

间隔断端,两组房室瓣均开口于左室(图1),主动脉位于右前,其
前壁与室间隔连续性中断,肺动脉位于左后,两动脉呈平行排

列,左右肺动脉发育尚可(图2),主动脉弓降部未见异常。彩色

多普勒见两侧心房血流均汇入左心腔,心室腔内血流呈混叠状

态。诊断:功能单心室合并完全性大动脉转位。后经右心导管

造影证实。
讨论 单心室是一组少见的紫绀型复杂先心病,发病率占

先心病患者的1.1%~4.3%。男女比约为2∶1~4∶1。它是

指室间隔完全缺如或发育极不完善,左右心室间存在巨大缺损。
通常,左右心房开口于单一心室,仅有一个有功能的心室,即功

能单心室。单心室多合并心房、心室、大动脉连接排列异常。

75%患者合并大动脉转位。单心室在临床表现上,与法洛四联

症、三尖瓣闭锁、右室双出口等有很多相似之处,临床鉴别诊断

很困难。而超声心动图具有特异性,可选择胸骨旁、心尖部、剑
突下多切面,多方向连续扫查。观察房室位置和连接,大动脉连

接以及残余心腔的大小、位置与主腔关系,可明确诊断及鉴别诊

断。
虽然心血管造影对单心室诊断和分型具有较高价值,但对

于心内细微结构,瓣膜瓣器运动状态、连接关系的鉴别有一定限

制。彩色多普勒超声心动图能清楚显示瓣膜运动、连接情况及

血流动力学特征,并可监测心脏功能及术后疗效观察,因此,彩
色多普勒超声心动图是目前诊断先心病和选择心血管造影适应

证的首选无创诊断方法。
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