
 

·专家共识·

先天性心脏病外科治疗中国专家共识（十三）：

先天性二尖瓣畸形
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【摘要】   探讨二尖瓣畸形的解剖分型、诊断、手术适应证、手术方式、手术技巧、术中处理、术后处理及手术

疗效。采用国际通用的 Delphi 程序，检索 PubMed、Medline、The Cochrane Library、万方等数据库，收集国内外

1940 年 1 月至 2020 年 2 月关于先天性二尖瓣畸形的文献，筛选较高质量文献作为证据。并就先天性二尖瓣诊疗

中存在的多个争议，召集全国小儿心脏外科及相关学科专家共同讨论，最终形成先天性二尖瓣畸形外科治疗中国

专家共识，以期为临床治疗提供理论及技术指导。
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【Abstract】 To investigate the anatomical classification, diagnosis, indications, surgical methods, surgical
techniques, intraoperative management, postoperative management and surgical efficacy of mitral valve malformation.
Using the internationally used Delphi procedure, PubMed, Medline, The Cochrane Library, Wanfang and other databases
were searched to review domestic and foreign literatures on congenital mitral valve deformity from January 1940 to
February 2020, and select the ones of higher quality as evidence. In addition, with regard to the multiple disputes in the
diagnosis and treatment of congenital mitral valve, experts from pediatric cardiac surgery and related disciplines have
been convened for discussion for many times, and finally the following consensus has been formed to guide the clinical
treatment and provide theoretical and technical guidance for the surgical treatment of congenital mitral valve
malformation in China.
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先天性二尖瓣畸形（congenital mitral valve
malformation，CMVM）是指二尖瓣复合体的瓣环

及紧邻瓣环上区、瓣叶及联合部、腱索和乳头肌等

结构存在的先天性病变，从而导致二尖瓣关闭不全

和/或狭窄，除外因心内膜垫发育异常引起的二尖

瓣畸形。根据二尖瓣病变的病理和生理变化，通常

将 CMVM 分为先天性二尖瓣关闭不全、先天性二

尖瓣狭窄、先天性二尖瓣狭窄及关闭不全。该病是

一种罕见的先天畸形，其发病率在活产儿中约为十

万分之五[1]，并且绝大多数都合并有其它心内畸形[2]。

CMVM 的病因目前尚不明确，主要可能与胚

胎发育异常有关。CMVM 多数会造成不同程度的

左心负荷增加，如不进行治疗，最终将导致心功能

不全甚至死亡。因此，CMVM 往往需要早期行手

术矫治，但由于 CMVM 种类繁多，手术方法多种

多样，临床许多医生对 CMVM 治疗中的各环节认

识不足，对其分型、手术时机、方式等诸多方面尚

存争议。目前国内外尚无 CMVM 的诊疗指南或共

识发布。基于以上背景，专家委员会着手制定了
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CMVM 外科诊疗的共识，以期促进我国小儿二尖

瓣畸形的规范化诊疗。

1    方法与证据

本共识采用国际通用的  Delphi 程序，检索

PubMed、Medline、The Cochrane Library、万方等数

据库，收集国内外 1940 年 1 月至 2020 年 2 月关于

CMVM 的文献 6 000 多篇，筛选较高质量文献作为

证据。并就先天性二尖瓣诊疗中存在的多个争议，

于 2015 年起多次召集全国小儿心脏外科及相关学

科专家与会讨论，最终形成以下共识。

本共识推荐的级别为：Ⅰa 级：基于高水平证

据［严谨的 Meta 分析或随机对照试验（RCT）］，专

家组有统一认识；Ⅰb 级：基于高水平证据（严谨

的 Meta 分析或 RCT），专家组有小争议；Ⅱa 级：

基于低水平证据，专家组有统一认识；Ⅱb 级：基

于低水平证据，专家组无统一认识，但争议不大；

Ⅲ 级：专家组存在较大争议。

2    二尖瓣畸形解剖分型（推荐级别：Ⅰb）

二尖瓣畸形分型包括功能分型（表 1）和解剖

分型（表 2），解剖分型中先天性二尖瓣关闭不全的

ⅢB 型通常合并二尖瓣狭窄。临床上又根据是否合

并心脏其它畸形，分为单纯型和复合型。临床上二

尖瓣成形的目标和结果均是以功能为主，同时发现

有些二尖瓣节段的病变并不一定导致瓣膜功能改

变，而有些病变要纠正到解剖正常非常困难。即便

纠正到解剖正常，其与瓣膜其它部分结构协同的效

果也不一定会使瓣膜功能达到最佳，因此从临床角

度，专家推荐二尖瓣畸形分型首选功能分型。

3    二尖瓣畸形的诊断 （推荐级别：Ⅱa）

3.1    临床表现

（1）二尖瓣狭窄患儿最明显的特征之一是肺动

脉高压和右心室压力升高。存在肺动脉高压的婴

儿可能有发育停滞，通常 Shone 综合征或左心发育

不良这类情况较为常见。孤立性结构性二尖瓣狭

窄患儿则通常在出生后早期就会有很严重的症

状。婴儿二尖瓣狭窄症状包括充血性心功能衰竭

的所有常见症状，尤其是发育停滞。

（2）二尖瓣关闭不全使左心房压力升高，因此

肺动脉压力也升高。但是二尖瓣关闭不全在造成

右心室压力负荷的同时，也造成了左心室的容量负

荷。即出现的是充血性心功能衰竭的常见症状，且

无法与二尖瓣狭窄相鉴别。

3.2    辅助诊断

CMVM 的诊断学检查包括心电图、胸部 X 线
片、超声心动图、CT、磁共振成像（MRI）和心导管

及造影检查，术前诊断 CMVM 的主要手段是超声

心动图。有时术中直视下才发现二尖瓣畸形。超

声心动图可以观察到瓣叶、瓣上及瓣下结构的形

态、瓣环大小、瓣膜的启闭运动，但是准确评估病

因仍有局限性。超声心动图评估二尖瓣畸形的方

法很多，包括面积测量法、计算平均压力阶差、多

普勒压力阶差减半时间（PHT）测算等，由于技术和

现有研究资料的限制，多种定量评估成人二尖瓣畸

形的可靠方法在用于先天性心脏病（先心病）患儿

时却存在诸多不确定性，均有其不足而难以取得共

同推荐。

3.2.1    二尖瓣关闭不全　先天性二尖瓣关闭不全多

表 1    Carpentier 功能分型[3]

先天性二尖瓣关闭不全 先天性二尖瓣狭窄

Ⅰ 型 瓣叶活动正常 A 型 乳头肌正常

瓣环扩大 瓣环发育不良

瓣叶裂 乳头肌交界融合

瓣叶畸形 瓣上环

Ⅱ 型 瓣叶活动过度 B 型 乳头肌异常

腱索断裂 吊床样二尖瓣

腱索过长 降落伞样二尖瓣

Ⅲ 型 瓣叶活动受限

ⅢA 型：乳头肌正常

腱索缩短

乳头肌融合

ⅢB 型：乳头肌异常

降落伞样二尖瓣

吊床样二尖瓣

乳头肌发育不良

表 2    解剖节段分型[2, 4]

先天性二尖瓣关闭不全 先天性二尖瓣狭窄

Ⅰ 型 二尖瓣上病变 Ⅰ 型 典型先天性二尖瓣狭窄

Ⅱ 型 二尖瓣病变 Ⅱ 型 二尖瓣发育不良

ⅡA 型：瓣环病变 Ⅲ 型 瓣上环

ⅡB 型：瓣叶病变 Ⅳ 型 降落伞样二尖瓣

Ⅲ 型 二尖瓣下病变

ⅢA 型：腱索异常

ⅢB 型：乳头肌异常
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为二尖瓣器发育不良所致。超声心动图对于二尖

瓣关闭不全程度的评估，需要综合考虑多个因素，

包括瓣叶的形态、左心室的大小、反流束的血流汇

聚、反流束宽度、反流束面积、甚至是反流频谱的

形态等。专家推荐二尖瓣关闭不全的诊断可选择

下列方法之一。

（1）二尖瓣关闭不全束面积与左房面积的比值

　当左房扩大时，反流束面积/左房面积<20% 为轻

度，20%～40% 为中度，>40% 为重度。左房无扩大

时，评估标准可从严：<25% 为轻度，25%～50% 为
中度，>50% 为重度。

（2）二尖瓣关闭不全达到左房的部位　四腔心

切面反流达到左房二尖瓣口处为轻度，反流达到左

房中部为中度，反流达到左房顶部为重度。

3.2.2    二尖瓣狭窄　先天性二尖瓣狭窄以降落伞二

尖瓣最为严重，狭窄可在瓣叶、腱索及乳头肌等一

个或多个水平，因此很难准确使用二维超声描画法

测量瓣口面积。评估成年人二尖瓣狭窄时，通常以

舒张期瓣口面积区分狭窄程度，正常成年人二尖瓣

瓣口面积约 4～6 cm2，当瓣口面积 1.5～2.0 cm2 为
轻度狭窄，1.0～1.5 cm2 为中度狭窄，<1.0 cm2 为重

度狭窄。但儿童有其特殊性，使用舒张期瓣口面积

狭窄程度判断准确性较差。因而，临床上通常对先

天性二尖瓣狭窄程度的评估推荐使用平均跨瓣压

差[5]。轻度狭窄：舒张期血流平均跨瓣压差 5～10
mm Hg；中度狭窄：舒张期血流平均跨瓣压差

10～15 mm Hg；重度狭窄：舒张期血流平均跨瓣

压差>15 mm Hg。
对于瓣环发育不良的患儿（此类往往合并左心

发育不良），有作者提出可以引入瓣环 Z 值区间来

评价狭窄程度，但目前尚无高质量的科学研究做支

撑。随着超声心动图技术的进步，心导管检查对评

估二尖瓣畸形的作用越来越小，临床已较少使用，

通常仅在超声心动图检查结果与临床特征不相符

时才行心导管检查。

4    手术适应证（推荐级别：Ⅱa）

CMVM 的手术适应证一直存在争议，但因为

儿童面临生长发育、不配合抗凝、妊娠等因素，因

而外科治疗的原则是首选成形手术[6]，尽量避免或

推迟换瓣手术。CMVM 手术的目的是恢复二尖瓣

的功能，而非首先考虑建立正常的二尖瓣结构。同

时需综合考虑二尖瓣关闭不全程度、反流对心功能

的影响、二尖瓣病变的病理改变、临床起因和年龄

因素。由于新生儿和婴幼儿二尖瓣组织脆弱，只有

在严重的二尖瓣病变产生严重症状（如心力衰竭和

发育不良）时才考虑手术，否则，建议手术推迟到

2～3 岁左右。在较大的儿童中，症状严重、左心室

增大、随访超声心动图显示左心室持续增大或肺动

脉压升高是外科手术的主要适应证。

4.1    二尖瓣关闭不全

单纯二尖瓣关闭不全的患儿，专家建议手术适

应证如下。

（1）轻度及以下反流者：可不必手术。

（2）轻中度反流者：单纯或原发的二尖瓣关闭

不全病变不影响心脏功能者，可观察保守治疗；对

于合并其它先心病（原发或继发）者，可以在纠正

其它先心病的同时，进行探查手术［如室间隔缺损

（VSD）合并中度二尖瓣关闭不全］或者观察治疗

［如动脉导管未闭（PDA）合并二尖瓣关闭不全］。

（3）中度反流者：年龄较小（新生儿或小婴

儿）且心功能良好者可保守治疗，对于保守治疗无

效或心功能不全（Ⅱ～Ⅲ 级以上）者建议手术治疗。

（4）重度反流者：特别是心功能不全（Ⅱ～Ⅲ

级以上）或左心房进行性增大者应积极手术治疗。

（5）对于各种原因进行二尖瓣手术后再次出现

的二尖瓣关闭不全，中度及以下反流不影响心功能

者可以观察保守治疗，若中度反流且心功能不全

（Ⅱ～Ⅲ级以上）者以及中重度以上反流者需要再

次手术治疗。

（6）对于以上达到二尖瓣外科手术指征且心功

能严重低下者，可以运用心室辅助装置（VAD）或

体外膜肺氧合（ECMO）作为治疗手段之一。

4.2    二尖瓣狭窄

单纯二尖瓣狭窄的患儿，专家建议手术适应证

如下。

（1）轻中度狭窄者：建议内科保守治疗，但保

守无效、心功能不全（Ⅱ～Ⅲ 级以上）或左心房进

行性增大者应积极行手术治疗。

（2）重度狭窄者：特别是左心房进行性增大者

建议尽早手术治疗。

新生儿先天性二尖瓣狭窄者，由于瓣膜胶原组

织发育不成熟，瓣膜组织脆嫩，手术时容易破损，

尽量避免在新生儿期手术，如病情需要手术，建议

手术尽量从简；球囊扩张失败或球囊扩张术后效

果较差或出现严重反流者，应行外科治疗。

5    手术方式及手术技术（推荐级别：Ⅰb）

5.1    二尖瓣成形术

二尖瓣成形术包括瓣上环切除术、瓣环环缩

• 1384 • Chinese Journal of Clinical Thoracic and Cardiovascular Surgery, Dec. 2020, Vol. 27, No.12

  http://www.tcsurg.org

http://www.tcsurg.org


术、瓣叶成形术和瓣下结构处理如腱索乳头肌成形

术等。

5.1.1    二尖瓣狭窄成形术　（1）二尖瓣瓣上环：在

切除的同时，需注意不能损伤瓣叶和瓣环，同时避

免损伤心内膜。通常可以将异常隔膜与二尖瓣瓣

叶组织及瓣环直接剥离；如果在瓣叶间存在有致

密、增厚的纤维组织，虽然剥离操作较难实施，但

细心操作，仍然可以将大部分隔膜组织切除[7-8]。需

要重点注意的是交界区的隔膜应尽可能切除，以便

有效地扩大二尖瓣开口的面积。

（2）二尖瓣交界融合：需行瓣叶交界切开。

（3）瓣叶增厚：可以采用锐性分离的手法，将

异常的纤维组织从瓣叶上剥离开来，而此时瓣叶的

游离缘往往增厚、卷曲，剥离时应格外小心。

（4）腱索短缩：需沿瓣叶边缘向下切开，最后

切开融合的乳头肌或进行开窗，切除次级腱索，扩

大腱索间空间，以缓解瓣下狭窄，增加瓣叶活动

度。若伴反流，则行人工腱索固定交界游离缘，或

自体心包行瓣叶加宽[9]。

（5）发育不良型的二尖瓣狭窄：大多会伴有左

心发育不良，瓣膜修复往往也无法取得满意的结

果，最终仍需要行瓣膜置换或单心室手术[10]。

（6）乳头肌和腱索的发育异常，如降落伞样和

吊床样二尖瓣，是先天性二尖瓣狭窄的常见类型：

腱索之间和乳头肌之间常常融合，切除其间的融合

组织非常困难，通常需要锐性劈开腱索。经常会有

多根乳头肌，合并异常的、短缩的、增厚的二级腱

索，从而导致整个后叶活动受限。手术时要充分暴

露这些附着的异常腱索并予切断，达到增加后半叶

的活动度，有时需要同时补片扩大后瓣叶以增加瓣

叶的对合面；可以同样的方法处理二尖瓣前叶的

异常腱索增加前瓣叶的活动度。单组乳头肌通常

需要劈开以扩大瓣口。

5.1.2    二尖瓣关闭不全成形术　二尖瓣关闭不全成

形包括瓣环、瓣叶及瓣下结构成形。

5.1.2.1    二尖瓣瓣环环缩术　瓣环成形是二尖瓣成

形术的基础之一，对于恢复瓣膜结构及功能、保护

心脏功能、改善远期预后具有重要价值[11]。缺乏瓣

环成形有导致二次手术的可能[12-13]。单纯的二尖瓣

瓣环成形术主要适用于 Carpentier Ⅰ 型，即瓣叶形

态、活动正常，仅存在瓣环扩大者。当合并有二尖

瓣其它畸形时，联合应用可以加固或缩小瓣环，增

加瓣叶的对合面积，减小缝线张力，加强修补的牢

固性，对于预防术后二尖瓣关闭不全的复发，保证

术后远期疗效，具有重要作用，但特别要注意瓣环

成形应该结合瓣叶或腱索的综合成形，增加二尖瓣

对合面积，效果可能更理想。儿童患者瓣环的扩大

和变形主要发生在后瓣环，瓣环成形主要是二尖瓣

瓣环环缩术，专家提出以下建议。

（1）小婴儿：宜优先行两侧交界环缩，如改良

Kay-Wooler 法和 Reed 法。

（2）年龄稍大者：可用 Prolene 线等行后瓣环

环缩，如改良 Paneth 法和改良 DeVega 法，考虑到

儿童的生长发育，后瓣环处的环缩一般不超 2/3 二
尖瓣环[14-15]。

（3）大龄儿童者：可选择人工环置入，但考虑

到缝线和人工瓣环自身会造成疤痕形成，限制瓣环

增长和瓣叶活动，因此不推荐对婴幼儿采用人工瓣

环进行瓣环环缩[16]。

（4）自体心包环：使用自体心包行瓣环环缩术/
Gore-tex 血管片是一种新的尝试，技术安全有效，

能很好地保存二尖瓣瓣环的活动，结合其它成形技

术，可取得良好近中期效果[17]，但自体心包因有形

成疤痕的危险，其远期疗效尚待进一步随访观察。

5.1.2.2    二尖瓣瓣叶成形术　二尖瓣瓣叶在二尖瓣

装置中占有重要地位，瓣叶病变在二尖瓣装置中发

病率相对较高，常见病变如瓣叶过长、瓣叶裂、瓣

叶缺损、瓣膜孔洞、瓣叶发育不良等。专家提出以

下建议。

（1）二尖瓣前叶裂：通常可以采用 Prolene 线
等间断缝合或者“8”字缝合，缝合时注意不要造

成瓣膜变形。

（2）瓣叶缺损、瓣膜孔洞：可采用生物补片或

自体心包缝合关闭。

（3）瓣叶发育不良造成二尖瓣关闭不全：可通

过生物补片或自体心包对瓣叶进行补片修补[16]，目

前更多是瓣叶加宽。

（4）二尖瓣脱垂：由于心脏小、手术暴露视野

范围小、瓣膜组织脆嫩等特点，用于成人治疗瓣叶

脱垂的外科技术如腱索转移、瓣体转移、瓣叶部分

切除等均较难适合低龄儿童患者。考虑到儿童生

长发育和二尖瓣结构的特点，对大龄儿童二尖瓣脱

垂目前可行楔形切除术[18-19]。

（5）缘对缘技术：缘对缘技术是将脱垂最明显

的瓣叶与对侧瓣叶相对应边缘进行吻合，形成人工

双孔二尖瓣，该技术虽然一定程度上改变了瓣膜的

几何形体[20-22]，但是术后长期随访发现对血流动力

学、跨瓣压差等无明显影响，较少造成术后的二尖

瓣狭窄[23]，有良好的远期结果[24-25]，可以作为一般成

形方法效果不佳时的有效补充。
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5.1.2.3    瓣下结构处理即腱索乳头肌成形术　二尖

瓣腱索病变（腱索延长、断裂）是引起二尖瓣关闭

不全的重要原因，在成人多使用腱索转移、人工腱

索、腱索缩短等腱索成形技术治疗二尖瓣关闭不

全，但这类技术均较难适合低龄儿童患者。

（1）腱索缩短术：对单纯腱索延长所致二尖瓣

脱垂，常用的方法是腱索缩短，将乳头肌劈开，将

腱索的过长部分折叠后埋入乳头肌内。但研究 [26]

显示单纯行腱索缩短术的患者，术后再发二尖瓣关

闭不全率较高。

（2）腱索转移术：对二尖瓣前叶主腱断裂或由

于先天性所致前叶边缘有一段腱索缺如区，成人或

大龄儿童可用腱索转移法将附近的腱索移植于腱

索缺如区。腱索转移的优点在于避免腱索长度选

择带来的技术难题，直接选用正常自体腱索，成形

效果良好[27-28]。

（3）人工腱索植入：最早在 1991 年由 Zussa [29]

开始使用，多用于二尖瓣前叶脱垂患者，人工腱索

不会延长或断裂，对大龄儿童较为适用，其优点在

于可根据实际情况决定植入腱索的数量、长度及植

入位置，而如何选择新腱索的长度以及固定方式、

新腱索不能随着儿童生长是这项技术目前面临的

难题。

5.1.3    二尖瓣狭窄合并关闭不全　对二尖瓣狭窄合

并关闭不全行成形手术技术难度大，效果不满意，

单纯一种手术方法往往很难达到理想的成形效果，

多需要综合考虑并采用复合技术才能取得一定的

成形效果。

5.2    二尖瓣置换术（推荐级别：Ⅱa）
对于儿童来说，二尖瓣成形术对  9 0 %  的

CMVM 都有很好的疗效[30]。考虑到患儿生长发育

的特点，人工植入的瓣膜不能与之同步增长，最终

均会引起相对或绝对狭窄，需再次行换瓣手术；此

外，儿童二尖瓣置换通常采用机械瓣，需要终生抗

凝，儿童对终生服用抗凝药物很难配合，且对女性

来说，对其将来的生育也会有一定影响；儿童由于

瓣环较小、术前心功能不良和术后抗凝管理困难

等，二尖瓣置换术有较高的手术并发症发生率和死

亡率，而且年龄越小死亡率越高。因此，专家不建

议将二尖瓣置换术作为儿童 CMVM 治疗的首选措

施，通常仅对于严重的、难以修复的二尖瓣畸形患

儿，经二尖瓣成形术无法实施或多种成形术后效果

不满意时方行儿童二尖瓣置换术。由于生物瓣有

较高的钙化失功率，通常建议选择机械瓣膜。年龄

越小，二尖瓣置换越具挑战性，目前常采用烟囱式

瓣膜置换、部分瓣缘缝合于左房等方法。考虑儿童

生长性，亦有报道采用自体肺动脉瓣（RossⅡ）二尖

瓣置换，但手术难度大，操作时间长。

5.3    二尖瓣微创手术（推荐级别：Ⅱa）
虽然微创是近年来外科发展的趋势，机器人手

术、电视胸腔镜手术、经皮介入等微创技术暂对大

龄儿童可能有效，但由于儿童操作空间狭小、组织

脆嫩等特点，同时机器人手术、电视胸腔镜辅助下

二尖瓣手术等对术者的手术技巧、手术入路及手术

适应证的要求都比较严格，因而较少适用于低龄儿

童，特别是小婴儿。此外，近年来出现的 MitraClip
经皮二尖瓣缘对缘缝合技术，能明显减少二尖瓣关

闭不全，且不引起二尖瓣狭窄[31]。有研究[32-33] 报道

将其成功运用于大龄儿童，并取得了良好的疗效，

但是该技术的安全性和有效性尚需要进一步的临

床研究证实。

二尖瓣球囊扩张可以减轻二尖瓣狭窄、改善临

床症状，并延缓行二尖瓣置换术的进程[34-35]。作为

一种微创手术方式，专家认为其可作为单纯先天性

二尖瓣狭窄的治疗选择之一。但是对于严重的先

天性二尖瓣狭窄，如降落伞样二尖瓣等，因球囊扩

张本身有使腱索断裂、瓣叶撕裂等风险[36]，因此，目

前极少临床应用。

6    成形效果评估及术后再干预（推荐级别：
Ⅱb）

6.1    术中经食管超声和术中处理

对于 CMVM，术中无论注水实验对成形效果

的判断如何，均应在心脏复跳脱离体外循环后再通

过经食管超声评价其成形效果。

对于先天性二尖瓣关闭不全患儿，术中提示有

中度或以上的反流，则必须再次手术[37-38]。对于二

尖瓣关闭不全手术治疗后可能的新发狭窄（如瓣环

环缩术后，缘对缘成形术后），建议参考前述二尖

瓣狭窄的诊断分级，中重度狭窄者需积极再次手术。

对于先天性二尖瓣狭窄，术中探及重建的二尖

瓣有效开口面积不应小于患儿体表面积对应的正

常值的 90%[10, 39-40]。除外有效面积的比值，对于较小

患儿的成形，还建议将术后经食管超声测得的跨二

尖瓣平均压差作为评价二尖瓣狭窄手术矫治效果

的指标之一。

6.2    术后再干预 （推荐级别：Ⅱb）
（1）对于行二尖瓣成形术的患儿，瓣发育不良

及手术医源性因素等均可导致远期效果不佳，需二

次手术。
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（2）部分患儿术后再次出现中度及以上二尖瓣

关闭不全，可能会导致脱离呼吸机困难，严重影响

患儿恢复，甚至出现溶血，此时往往需要再次成形

手术[37]，甚至需要瓣膜置换。手术成形方式和置换

瓣膜的选择也会影响再次手术的几率[41]。

（3）二尖瓣球囊扩张可以减轻二尖瓣狭窄、改

善临床症状并延缓行二尖瓣置换术的进程，但因其

会导致持续性狭窄或严重反流，许多患儿将需要多

次手术。

7    手术效果（推荐级别：Ⅱb）

CMVM 的病种类型多，手术技术相对复杂，由

于缺乏大样本多中心的前瞻性研究，没有一个令人

信服的结果。但单中心研究结果显示，二尖瓣成形

术能取得较好的疗效。如不合并其它复杂心内畸

形，早期死亡率可以控制在 1%～2%，10 年和 20 年
生存率可分别达 98% 和 94%，10～20 年免于再次

手术率达 80%～90%[10, 16, 37-38, 42]。但是，如果是降落伞

样二尖瓣、吊床样二尖瓣或 Shone 综合征等复杂的

二尖瓣畸形，其预后往往不佳，需要多次手术成形

二尖瓣，甚至需行二尖瓣置换，总体死亡率仍普遍

较高[10, 43]。
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