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房室间隔缺损（atrioventricular septal defect，
AVSD）是一组以间隔性房室结构缺乏，共同房室

交界为特征的畸形。AVSD 不仅膜性房室间隔发育

不良甚至缺失，而且还缺乏心房肌肉组织与心室肌

肉组织重叠的区域，这片重叠的区域在正常发育中

形成了 Koch 三角的底面[1-2]。AVSD 曾被称为心内

膜垫缺损（endocardial cushion defect）或房室通道

缺损（atrioventricular canal defect）。AVSD 的发病

率在活产婴儿中大约为 0.40‰～0.53‰，占先天性

心脏病总数的 7%，超过半数 AVSD 患者合并唐氏

综合征[2-4]。

在 AVSD 中，共同房室交界的房室瓣有 5 片瓣

叶，而上（前）桥叶（superior bridging leaflet）和下

（后）桥叶（inferior bridging leaflet）的范围横越过室

间隔，它们的拉紧装置同时附着至两个心室。由于

共同房室交界，房间隔心肌只从上方和下方与室间

隔接触，房室结通常被移位至下方，位于节三角

（nodal triangle）内，不再位于 Koch 三角内。从手

术中外科医师的视角看，节三角的基底为冠状窦，

左手侧为房间隔，右手侧为事实上的共同房室瓣叶

的附着。房室传导轴穿过节三角的顶部，之后在肌

性室间隔嵴上走行，被共同房室瓣的下桥叶覆盖。

根据共同房室瓣叶的形态特点，这些共同房室

瓣叶与房间隔、肌性室间隔嵴之间的关系，将

AVSD 分为部分型（partial type）、完全型（complete
type）和过渡型（intermediate type）。

部分型（PAVSD）只存在心房水平分流，不存

在心室水平分流，也被描述为原发孔房间隔缺损

（ostium primum atrial septal defect）。PAVSD 的解

剖特点是在共同房室交界内，左、右心房之间出现

被分隔开的瓣口。沿着室间隔嵴，上、下桥叶之间

通过连接的舌状瓣叶组织彼此结合，上、下桥叶的

左心室部分之间存在广阔的对合区域，这些解剖异

常导致了左侧房室瓣叶裂缺（cleft）以及裂缺瓣叶

导致的不同程度的房室瓣反流[5-7]。

完全型（CAVSD）既存在心房水平分流，也存

在心室水平分流。CAVSD 的解剖特点包括：一组

共同房室瓣横跨左、右心室，形成了上桥叶和下桥

叶，并在室间隔嵴上形成一片“裸区”，形成了原

发孔型房间隔缺损、非限制性流入道型室间隔缺损

和由共同房室瓣构成的共同房室瓣口。CAVSD 是
AVSD 中最严重的病理解剖类型，不仅在心房和心

室水平同时存在分流，而且多数病例存在明显的房

室瓣反流。

过渡型（中间型）AVSD 是介于  PAVSD 和
CAVSD 之间的类型，特点是共同房室交界内存在

分隔开的房室瓣口，同时存在原发孔型房间隔缺损

和室间隔缺损。由于共同瓣下室间隔缺损被腱索

组织填充，心室水平的分流是限制性的[7-9]。

1954 年，Lillehei 团队运用交叉循环法首次成

功地修复了 CAVSD[10]。目前主要的外科手术矫治

CAVSD 方式是单片法、双片法[11-13] 和改良单片法[14-17]。

随着外科技术和围术期管理的发展，CAVSD 的手

术成功率较早年已有很大改善，但是术后远期左室

流出道梗阻和房室瓣反流仍是不容忽视的问题[18-19]。

本文将结合我国的情况，仅选择具有双侧心室

结构且无严重心室发育不良的 CAVSD 作为讨论对

象，针对这种 CAVSD 的外科治疗进行讨论。

1    方法与证据

共识采用的推荐级别为：Ⅰ类：已证实和/或

 

 
 
DOI：10.7507/1007-4848.202004032
通信作者：陈寄梅，Email：jimei@hotmail.com；李守军，Email：
drlishoujun@yahoo.com

中国胸心血管外科临床杂志 2020 年 7 月第 27 卷第 7 期 • 725 •

http://www.tcsurg.org 

http://dx.doi.org/10.7507/1007-4848.202004032
http://www.tcsurg.org


一致公认有效。专家组有统一认识；Ⅱa 类：有关证据/
观点倾向于有用或有效，应用这些操作或治疗是合

理的。专家组有小争议；Ⅱb 类：有关证据/观点

尚不能被充分证明有用或有效，但可以考虑使用。

专家组有一定争议；Ⅲ类：已证实和/或公认无用

或无效，不推荐使用。

共识采用的证据水平为：A：数据来源于多中

心随机对照试验、Meta 分析或大型注册数据库；

B：数据来源于单个随机对照试验或非随机研究；

C：数据仅来源于专家共识或病例报告。

2    病理解剖和临床表现

2.1    解剖和分型

CAVSD 的主要畸形包括原发孔型房间隔缺

损、非限制性流入道室间隔缺损和共同房室瓣畸

形。针对 CAVSD 的解剖特点，Rastelli 分型是目前

最常使用的分型标准，分为 Rastelli A、B 和 C 三个亚

型[12, 20]（Ⅰ C）。

2.1.1    Rastelli A 型　Rastelli A 型是 CAVSD 的最常

见类型，约占 AVSD 的 75%。Rastelli A 型根据上桥

叶（前共同叶）的解剖异常划分。在此亚型中，上

桥叶在室间隔嵴上方完全被分割开，上桥叶的左、

右心室部分的腱索分别附着于室间隔嵴两侧上方，

但下桥叶则很少存在分割。由此，下桥叶下方的室

间隔缺损通常较小，而上桥叶下方的室间隔缺损通

常较大。

2.1.2    Rastelli B 型　Rastelli B 型是 CAVSD 的罕见

类型。这一类型存在房室瓣骑跨（straddling）现

象，即左侧房室瓣的部分腱索骑跨至右室面或右侧

房室瓣的部分腱索骑跨至左室面。

2.1.3    Rastelli C 型　Rastelli C 型约占 CAVSD 的
25%。该型的共同房室瓣的上桥叶完整、连续，横

跨并漂浮于室隔嵴上方，两者间无腱索附着。该型

常合并法洛四联症。

2.2    常见合并畸形

CAVSD 还可合并其它心脏内部和/或外部畸

形[21-22]。

2.2.1    动脉导管未闭　动脉导管未闭（PDA）是最常

见的一种合并畸形，大约 10% 的 CAVSD 患者合并 PDA。

2.2.2    法洛四联症　大约 5% 的 CAVSD 合并典型

的法洛四联症[23]。CAVSD 合并法洛四联症时常常

预后不良，尤其是当存在严重右室流出道梗阻需行

跨瓣环补片缓解梗阻时。

2.2.3    右室双出口或大动脉转位　CAVSD 患者中

合并无肺动脉狭窄的右室双出口的很少，大约占

2%[20, 23]；而合并大动脉转位更为罕见。

2.2.4    无顶冠状静脉窦综合征（左上腔静脉回流入

左房）　完全性无顶冠状静脉窦综合征在 CAVSD
中约占 3%[24-25]，较常见于合并单心房的 CAVSD 患
者，需要注意是否存在心房异构。

2.2.5    其它合并畸形　CAVSD 可合并左心系统梗

阻，左室流入道梗阻多数由单组乳头肌或对位不良

的室间隔右移引起，且与左室发育不良相关[26]。左

室流出道梗阻包括了左侧房室瓣下结构异常导致

的主动脉瓣下梗阻以及主动脉缩窄[27]。室间隔肌部

的任何位置均可见多发缺损。偶可在共同瓣下桥

叶见到完整的继发小孔并自身拥有腱索（双孔）。

这种伴发继发小孔的二尖瓣常具有功能，且不会影

响修补手术[28]。

2.3    临床表现

2.3.1    喂养困难、气促、生长迟缓或停滞　临床症

状出现的年龄和程度主要取决于肺血流量增加的

程度和肺动脉压力。

2.3.2      严重的肺动脉高压和难治性心力衰竭　

CAVSD 患儿的肺动脉高压进展迅速，甚至在婴幼

儿期即可以出现不可逆的肺血管阻力升高。合并

唐氏综合征的 CAVSD 患儿中，严重的肺动脉高压

可能会出现得更早[29-31]。严重房室瓣反流引起的心

力衰竭相较于左向右分流引起的心力衰竭，通常用

药物治疗也难以缓解。

2.3.3    其它　合并法洛四联症和严重右室流出道狭

窄的 CAVSD 患者早期可能表现为严重的紫绀，而

不是心力衰竭。

3    诊断相关检查

3.1    超声心动图

超声心动图可以确诊 CAVSD[32]。建议行超声

心动图检查时详细记录以下内容：房间隔缺损和

室间隔缺损的大小，房室瓣反流的程度、位置和原

因，瓣下结构（腱索和乳头肌）的分布，房室通道的

均衡性和左、右室流出道的形态。是否存在多发性

室间隔缺损、是否存在双孔、是否存在合并其它心

脏畸形。此外，还要详细评估心室的发育情况，因

为任一侧心室严重发育不良都将严重影响解剖纠

正[33-34]（Ⅰ A）。

3.2    心脏磁共振成像和 CT
心脏 CT 和磁共振成像（MRI）不仅可以精确地

诊断 CAVSD，描述其它心血管畸形，而且有助于判

断 CAVSD 中房室通道的均衡性和心室发育状态

（Ⅱa C）。
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3.3    心导管检查

心导管检查不仅可以准确分析血流动力状态，

还可以进一步明确解剖特点，包括分流方向和分流

量、体肺循环压力、阻力和流量、左右心室的压力、

室间隔缺损位置和心室发育程度。目前我国心导

管检查应用较少。存在以下两种情况时建议行心

导管造影术：（1）合并其它复杂心脏畸形；（2）存
在重度肺动脉高压或肺血管疾病（Ⅱa C）。

4    手术适应证和手术时机

推荐 1：CAVSD 的诊断即是外科手术指征。

重度肺动脉高压［肺循环阻力（PVR）>6 Wood ∙U］

是增加解剖矫治手术早期死亡率的危险因素 [ 3 0 -3 1 ]

（Ⅰ B）。
推荐 2：推荐出生后 3～6 个月择期手术[35-41]。

若出现心功能不全、反复呼吸道感染、呼吸机依赖

和重度肺动脉高压等症状时，建议尽早手术 [ 3 5 - 4 1 ]

（Ⅱa C）。

推荐  3：房室瓣指数（atrioventricular valve
index，AVVI）是左侧房室瓣面积与共同房室瓣面

积之比。若 AVVI 在 0.4～0.6 之间，可认为是均衡

型 CAVSD[34, 42]，建议实施双心室矫治（Ⅱa B）。
推荐 4：对于低龄（<2.5 个月）、低体重（<3.5 kg），

且存在严重临床症状的患儿，可先实施肺动脉环缩

术，待病情稳定后再实施解剖矫治手术[43-46]。但是

如果合并明显的共同房室瓣反流，肺动脉环缩术反

而风险增大，仍应首选解剖矫治（Ⅱa B）。
推荐  5：若合并肺动脉狭窄或法洛四联症的

CAVSD 患者，手术时机可适当推迟至 6 个月至 1
岁（Ⅱb C）。

5    外科技术

CAVSD 的解剖矫治主要包含三个部分：关闭

室间隔缺损、修复瓣叶、关闭房间隔缺损。

5.1    闭合室间隔缺损并分隔共同房室瓣

5.1.1    单片法　单片法是矫治 CAVSD 的经典方

法。探查共同房室瓣的解剖特征，确定房室瓣在室

间隔嵴部的准确对合位置，缝置牵引线，标明并分

割左右房室瓣。采用戊二醛处理的自体心包补片，

补片大小应能覆盖室间隔缺损和原发孔型房间隔

缺损的面积。采用 5/0 或者 6/0 聚丙烯缝线（如普

理灵 Everpoint 缝线）连续或间断方法，在室间隔的

右心室面，将补片下缘缝合于室间隔缺损下缘，再

以间断或连续缝合，将左、右房室瓣分界处缝合固

定于补片腰部适当位置，修补房室瓣，进而闭合缺

损。注意在靠近房间隔缺损的房室结区域时，在下

桥叶瓣环上缝合，防止心脏传导束的损伤。注意保

持瓣环平整、无扭曲[11]。

经典单片法适用于各种类型的 CAVSD。但由

于重建悬吊瓣叶时技术要求较高，并且术后残余室

间隔缺损的可能性较大，修补室间隔缺损后，室间

隔部位形成瘤样结构的危险性较高，目前已经较少

采用（Ⅱa B）。
5.1.2    双片法　测量室间隔缺损的大小，裁剪涤纶

或 Goretex 补片呈“勺状”。若室间隔缺损显露不

良，需沿左、右房室瓣分界线分割上、下桥叶。采

用 5/0 或者 6/0 聚丙烯缝线（如普理灵 Everpoint 缝
线）连续或间断缝合的方法，将补片下缘缝合于室

间隔缺损的下缘，注意缝线应低于室间隔嵴，在室

间隔的右室面出针。然后将上、下桥叶向中央拉

拢，建立左侧房室瓣到室间隔补片顶部的附着。接

着以间断或连续缝合，穿过室间隔缺损补片的顶

部，穿过左侧房室瓣组织，再穿过房间隔补片的底

部，将左侧房室瓣分界处缝合固定于补片上缘，闭

合室间隔缺损。接着修补左侧房室瓣，用另一块补

片，将房间隔缺损关闭，在向后缝合房间隔补片

时，将房间隔补片缝合在下桥叶瓣环上，避免损伤

房室结，并将冠状静脉窦置于右心房一侧。最后做

右侧房室瓣修补。注意保持瓣环平整、无扭曲[35, 47-48]。

对于下桥叶用补片分隔困难或者对位不良型

室间隔缺损患者，也可将补片剪成稍小于上桥叶下

室间隔缺损大小，按照前述方法修补前房室瓣下室

间隔缺损；而下桥叶下室间隔缺损通过数针间断

褥式缝合直接将下桥叶下压至室间隔嵴从而闭合

缺损[17]。

双片法的优点是对房室瓣结构损害小，较少扭

曲瓣膜。推荐适用于各种类型 CAVSD，尤其适合

合并法洛四联症、右心室双出口的  CAVSD 患者

（Ⅱa B）。
5.1.3    改良单片法　心内探查共同制牵引线，标明

共同房室瓣的哪些部分被分隔为左、右房室瓣。沿

左右房室瓣分界线分割上、下桥叶。在室间隔嵴上

方用多根带垫片的缝线，先从右室面水平褥式地穿

过室间隔嵴的上沿，然后穿过左、右共同瓣分界线

处，再穿过心包补片的下缘，最后将心包补片下缘

及房室瓣下压至室间隔上并收紧缝线、打结，接着

修补左右房室瓣，进而闭合缺损[48]。

改良单片法的优点是：简化了手术操作，缩短

了体外循环时间和主动脉阻断时间[18, 49]。缺点是增

加了共同房室瓣叶的张力，部分学者担心可能导致
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瓣叶扭曲以及远期左室流出道梗阻的风险[50-52]。推

荐适用于中小型室间隔缺损[19, 49]，尤其是低龄小婴儿

患者[53-54]（Ⅱa B）。
有作者尝试应用于合并法洛四联症的 CAVSD

患者，近期效果满意[55-56]（Ⅱb C）。

5.2    房室瓣成形

间断缝合左侧房室瓣裂缺，可在瓣尖和瓣根处

分别用垫片加固。左心室明显扩大的患者通常左

侧房室瓣环也扩大，可在两个瓣环交界处，分别折

叠或褥式折叠，以缩小瓣环。对于大龄儿童或成人

还可使用心包条或半成形环，对后瓣环进行环

缩[19]（Ⅱa C）。

术中经食管超声心动图（TEE）评估非常重

要。缝合左侧房室瓣裂缺和瓣环成形后，部分患者

仍然存在中、大量反流，可考虑实施“缘对缘”双

孔法或以心包补片扩大左侧房室瓣前叶[57-58]（Ⅱa C）。

必须重视对右侧房室瓣的成形。婴幼儿患者

间断缝合瓣叶裂缺后往往效果良好，但心脏明显扩

大或严重肺动脉高压的患者可能需要以心包条或

三尖瓣成形环成形[19]，或者可利用修补房室间隔的

补片加宽隔瓣的瓣叶[54]（Ⅱa C）。

5.3    闭合房间隔缺损

可采用戊二醛处理的自体心包补片修补房间

隔缺损。冠状静脉窦既可以被隔入右房，也可以被

隔入左房。注意窦房结和心室传导束的位置。

6    术后并发症的处理

6.1    左侧房室瓣残余反流

术后必须定期行心脏超声随访，一旦出现左侧

房室瓣反流持续加重，需仔细辨别反流产生的原

因。若瓣叶缝线撕脱或瓣叶相对短小，通常需要再

次手术进行瓣膜成形，并可获得较好的效果。若再

次手术时瓣膜成形效果不佳，则应考虑瓣膜置换。

但是尽量将瓣膜置换推迟至儿童时期进行，以降低

术后风险[59-60]（Ⅱa C）。

6.2    左室流出道梗阻

CAVSD 矫治术后出现左室流出道梗阻很少见

（约 1.9%）[26, 61]，这可能与合并主动脉缩窄有关[62]。

中度以上的梗阻需要积极处理。单纯切除主动脉

瓣下的纤维索带后，梗阻复发率较高。可以根据不

同解剖特点解除左室流出道梗阻，如扩大前瓣瓣

叶、扩大室间隔补片或改良 Konno 术式[63-66]（Ⅱa C）。

6.3    心律失常和严重房室传导阻滞

CAVSD 术后心律失常发生率（4%～8%）不高，

主要是室上性心动过速。术后出现的传导阻滞可

能是一过性的，也可能是永久性的，甚至部分患者

可能逐渐进展至严重房室传导阻滞。约 3.6% 的患

者需要置入永久起搏器[67-68]。合并 CAVSD 的唐氏

综合征患儿术后出现严重房室传导阻滞的几率更

高，具体机制不明[69]（Ⅱb C）。

7    预后及其主要相关影响因素

CAVSD 患者的自然预后较差，90% 的患儿在

3～5 岁之前出现重度肺动脉高压[31, 70]。有早期研究

认为如果未手术，大约 80% 患儿在 2 岁前死于心力

衰竭[71]。大量文献研究已经证明早期手术治疗是唯

一能够避免重度肺动脉高压，恢复正常预期寿命的

方法[40]。

各个中心的 CAVSD 手术死亡率报告差异很

大。随着外科技术和围术期处理的不断进步，手术

效果得到极大改善。手术死亡率已从早期的 10%
以上降至目前的 3% 左右。一些中心近 10 年来术

后早期死亡率甚至达到 0%，15 年左侧房室瓣免再

干预率达到 90.5%[22, 46]。外科医师对于何种手术方

式是最佳方案仍然存在分歧。最近发表的相关文

献中，各个中心关于双片法和改良单片法的预后报

道也存在差异[13, 72]。有学者认为改良单片法具有更

短的体外循环时间和主动脉阻断时间等优点，这些

因素缩短了术中心肌缺血时间，因此改良单片法具

有更多优势，尤其对于低龄患者[16, 73-75]。

唐氏综合征与 CAVSD 之间的密切关系很早就

备受关注，甚至曾经在很大程度上影响了唐氏综合

征患儿的治疗策略[3-4, 76]。近年来几项大样本长期研

究表明，虽然合并唐氏综合征的 CAVSD 患儿在矫

治术后呼吸机支持时间和血管活性药物使用时间

也相对较长[69, 77]，但是唐氏综合征患儿的 CAVSD 手
术死亡率和并发症发生率较低[46]。在 CAVSD 的远

期随访中，唐氏综合征患儿的再干预风险显著低于

非唐氏综合征患儿[13]。这些差异的具体原因尚需进

一步研究。
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