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征所属科室心血管内科病因 一般而论，心室间隔缺损病人发

生本综合征的较多，且发生年龄较早，可能与该畸形原来的

左至右分流可从左心室直接喷入肺动脉，冲击肺血管而使胎

儿期肺动脉的高阻力状态得以持续发展有关。动脉导管未闭

和心房间隔缺损发生本综合征者则较少亦较晚。 原有的心室

间隔缺损、心房间隔缺损、主动脉-肺动脉间隔缺损或未闭的

动脉导管均颇大，右心房和右心室增大，肺动脉总干和主要

分支扩大，而肺小动脉可有闭塞性病变。 本综合征原有的左

至右分流流量均颇大，及至肺动脉压逐渐增高，右心室和右

心房压也逐渐增高，达到一定程度时，就使原来的左至右分

流转变为右至左分流而出现紫绀。此种情况发生在心室间隔

缺损时多在20岁以后，发生在动脉导管未闭时也多在青年期

后。 临床表现轻至中度紫绀，于劳累后加重，原有动脉导管

未闭者下半身紫绀较上半身明显，逐渐出现杵状指（趾）。

气急、乏力、头晕，以后可发生右心衰竭。体征示心脏浊音

界增大，心前区有抬举性搏动，原有左至右分流时的杂音消

失（动脉导管未闭连续性杂音的舒张期部分消失）或减轻（

心室间隔缺损的收缩期杂音减轻），肺动脉瓣区出现收缩喷

射音和收缩期吹风样喷射型杂音，第二心音亢进并可分裂，

以后可有吹风样舒张期杂音（相对性肺动脉瓣关闭不全），

胸骨左下缘可有收缩期吹风样返流型杂音（相对性三尖瓣关

闭不全）。 检查 X线片示右心室、右心房增大，肺动脉总干



弧及左、右肺动脉均扩大，肺野轻度充血或不充血而血管变

细，原有动脉导管未闭或主动脉-肺动脉间隔缺损者左心室增

大，原有心室间隔缺损者左心室可增大。 心电图示右心室肥

大及劳损，右心房肥大。超声心动图检查和磁共振电脑断层

显象可发现缺损所在部位。右心导管检查示肺动脉压显著增

高和动脉血氧饱和度降低。此外，右心室、右心房和肺动脉

水平有右至左或双向分流，心导管可从各该部位进入左侧心

脏的相应心腔。选择性指示剂稀释曲线测定、超声心动图造

影法或选择性心血管造影有助于确定右至左分流的所在部位

。其中心血管造影对本综合征病人有一定的危险性，宜尽可

能避免。 本综合征一般不宜行手术治疗。治疗主要是针对肺

动脉高压引起的心力衰竭和防治肺部感染。原为动脉导管未

闭的病人，如紫绀不太重，可先试行阻断未闭动脉导管，观

察肺动脉压，如肺动脉压下降，还可考虑施行未闭动脉导管

的切断缝合术。原为心室间隔缺损的病人，有人主张施行间

隔缺损处活瓣手术。原为心房间隔缺损的病人则不宜手术。 

预防及预后本综合征一般不宜行手术治疗。治疗主要是针对

肺动脉高压引起的心力衰竭和防治肺部感染。原为动脉导管

未闭的病人，如紫绀不太重，可先试行阻断未闭动脉导管，

观察肺动脉压，如肺动脉压下降，还可考虑施行未闭动脉导

管的切断缝合术。原为心室间隔缺损的病人，有人主张施行

间隔缺损处活瓣手术。原为心房间隔缺损的病人则不宜手术
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