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严重主动脉瓣反流并巨大左室的马凡综合征功能性二尖瓣反流的临床研究

赵铁军，徐志云，邹良建，王志农，杨立信
第二军医大学长海医院胸心外科，上海２００４３３

［摘要］　目的：初步探讨严重主动脉瓣反流并巨大左室的马凡综合征患者合并功能性二尖瓣反流（ＦＭＲ）的发生率、术后变化

规律和手术指征。方法：分析２０００年１月至２００７年１２月１９例主动脉瓣重度反流（反流量≥１０ｍｌ）并巨大左心室（舒张末直

径≥７ｃｍ）的马凡综合征患者的临床及随访资料。结果：１９例患者均采用Ｂｅｎｔａｌｌ手术治疗。无围手术期死亡。术后随访７２

人年，平均４．５年（３个月～７年）。ＦＭＲ术后明显下降，改善率８７．５％，６个月～１年后接近正常。结论：严重主动脉瓣反流

并巨大左室的马凡综合征患者行Ｂｅｎｔａｌｌ手术效果良好。轻到中度的ＦＭＲ（＜１０ｍｌ）术后可随着左室的缩小而逐渐恢复消失；

重度ＦＭＲ（≥１０ｍｌ）若合并左心收缩功能低下（ＥＦ＜５０％），ＦＭＲ下降趋势不良，建议行二尖瓣成形术等积极处理。
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　　马凡综合征并发主动脉瓣反流导致巨大左心室

的患者常常合并功能性二尖瓣反流（ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌｍｉ

ｔｒａｌｒｅｇｕｒｇｉｔａｔｉｏｎ，ＦＭＲ）。功能性二尖瓣反流定义

为排除二尖瓣脱垂等器质性病变的二尖瓣相对关闭

不全。主动脉瓣病变合并的功能性二尖瓣反流的处

理一直是存在争论的问题。国外关于主动脉瓣狭窄

患者合并ＦＭＲ的研究较多，而关于主动脉瓣反流

合并ＦＭＲ的研究较少。我们在临床中观察到：主

动脉瓣反流合并巨大左心室患者心室几何形态具有

可逆性，而ＦＭＲ亦会明显缓解。马凡综合征并发

主动脉瓣反流的患者此种过程尤为明显，我院自

２０００年１月至２００７年１２月共治疗此类患者１９例，

现讨论该类患者的功能性二尖瓣反流的发生率、术

后变化规律及手术指征。

１　资料和方法

１．１　临床资料　入选标准：严重主动脉瓣反流（反

流量 ≥１０ ｍｌ）；巨大左室 （左室舒张末期直径

ＬＶＥＤＤ≥７．０ｃｍ）。排除标准：超声检查诊断为器

质性二尖瓣病变（如：二尖瓣狭窄、二尖瓣脱垂、风湿
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性或退行性瓣膜病变）；心脏超声资料不全；合并主

动脉夹层或者室缺。入选本组患者１９例，其中男性

１６例，女性３例，年龄１９～６０岁（中位年龄４４岁）。

典型马凡综合征表现者１７例，隐形马凡综合征２
例。心功能ＮＹＨＡ分级：Ⅱ级１２例；Ⅲ级６例；Ⅳ
级１例。合并ＦＭＲ情况：无ＦＭＲ３例；轻度ＦＭＲ

２例；中度ＦＭＲ９例；重度ＦＭＲ４例（术后早期１例

超声资料不全，故总例数为１８例）。所有患者均行

Ｂｅｎｔａｌｌ手术，无围手术期死亡。

１．２　心脏超声检测方法　ＰｈｉｌｉｐｓＳｏｎｏｓ５５００型彩

超仪及Ｓ４探头常规检查心脏，分别测量左室舒张末

内径（ＬＶＥＤＤ）、左室收缩末内径（ＬＶＥＳＤ）、左室射

血分数（ＥＦ）、二尖瓣反流量（ＦＭＲ）。观察二尖瓣瓣

叶有无脱垂、卷曲，结节增生等病理表现。四腔心切

面描记二尖瓣反流束的面积，使用ｓｉｍｐｓｏｎ法换算

得出二尖瓣反流量：ＭＲ≤５ｍｌ为轻度；５～１０ｍｌ为

中度；≥１０ｍｌ为重度 。

１．３　随访　采用电话，信函及门诊随访，分别于术

后早期（１个月内），中期（６个月～１年），远期（２年

以上）行心脏彩色超声心动图检查。

１．４　统计学处理　应用ＳＰＳＳ１２．０．１统计软件。

计量资料用珚ｘ±ｓ表示，组间比较采用方差分析 ，组

内采用独立样本ｔ检验，Ｐ＜０．０５为差异有统计学

意义。

２　结　果

　　术后早期左心室扩张指标ＬＶＥＤＤ、ＬＶＥＳＤ与

术前相比明显下降（Ｐ＜０．０５），６个月～１年接近正

常水平，此后呈轻度进行性缩小，与术前比较均有显

著差异（Ｐ＜０．０５）。ＦＭＲ 与左室几何形态指标

ＬＶＥＤＤ、ＬＶＥＳＤ呈同步变化，其规律为术后半年内

随着左室的缩小而减小，大部分患者在１年后消失。

详见表１。

表１　术前及术后超声心动图随访数据

Ｔａｂ１　Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｉｃｐａｒａｍｅｔｅｒｓｂｅｆｏｒｅａｎｄａｆｔｅｒｏｐｅｒａｔｉｏｎ

Ｓｔａｇｅ ｎ ＬＶＥＤＤｌ／ｃｍ ＬＶＥＳＤｌ／ｃｍ ＥＦ／％ ＦＭＲＶ／ｍｌ

Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｏｎ １９ ７．８３±０．３３ ５．７６±０．４５ ５２．８±９．５ １２．６±２．３
Ｅａｒｌｙｓｔａｇｅａｆｔｅｒｏｐｅｒａｔｉｏｎ １８ ６．５４±０．２６ ４．８５±０．５５ ４３．５±８．６ ６．２±１．５

Ｉｎｔｅｒｍｅｄｉａｔｅｓｔａｇｅａｆｔｅｒｏｐｅｒａｔｉｏｎ １５ ５．６４±０．４６△ ３．９６±０．２３△ ５４．８±８．７△ ３．５±１．２△

Ｌａｔｅｓｔａｇｅａｆｔｅｒｏｐｅｒａｔｉｏｎ １６ ５．２６±０．３８▲ ３．８１±０．４７ ５６．４±９．８ ２．４±０．８▲

　Ｐ＜０．０５ｖｓｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｏｎ；△Ｐ＜０．０５ｉｎｔｅｒｍｅｄｉａｔｅｓｔａｇｅｖｓｅａｒｌｙｓｔａｇｅａｆｔｅｒｏｐｅｒａｔｉｏｎ；▲Ｐ＜０．０５ｖｓｉｎｔｅｒｍｅｄｉａｔｅｓｔａｇｅａｆｔｅｒｏｐｅｒａｔｉｏｎ．

ＬＶＥＤＤ：Ｌｅｆｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｅｎｄｄｉａｓｔｏｌｉｃｄｉａｍｅｔｅｒ；ＬＶＥＳＤ：Ｌｅｆｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｅｎｄｓｙｓｔｏｌｉｃｄｉａｍｅｔｅｒ；ＥＦ：Ｅｊｅｃｔｉｏｎｆｒａｃｔｉｏｎ；ＦＭＲ：Ｆｏｕｎｃｔｉｏｎａｌｍｉ

ｔｒａｌｒｅｇｕｒｇｉｔａｔｉｏｎ

　　本组重度主动脉瓣反流合并巨大左心室患者中

ＦＭＲ的发生率８４．２％，术后ＦＭＲ改善１个等级或
以上占８７．５％。２例ＦＭＲ未改善的患者均为术前
心功能较差，ＥＦ＜５０％的患者（表２）。

表２　马凡综合征患者术前和术后ＦＭＲ等级变化

Ｔａｂ２　ＰｒｅａｎｄｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅＦＭＲｇｒａｄｅｓｏｆ

ｍｉｔｒａｌｒｅｇｕｒｇｉｔａｔｉｏｎｆｏｒ１８Ｍａｒｆａｎｐａｔｉｅｎｔｓ

Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ
ｇｒａｄｅｓｏｆＦＭＲ

Ｖ／ｍｌ
ｎ

ＰｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅｇｒａｄｅｓｏｆＦＭＲＶ／ｍｌ

０ ≤５ ５１０ ＞１０

０ ３ ３ ０ ０ ０

≤５ ２ ２ ０ ０ ０

５１０ ９ ７ ２ ０ ０

＞１０ ４ ２ ０ ０ ２

Ｔｏｔａｌ １８ １４ ２ ０ ２

３　讨　论

　　１８９６年，Ｍａｒｆａｎ首次提出了马凡综合征这一病

症，其心血管病变主要表现为升主动脉及主动脉瓣

环进行性扩张，从而导致主动脉瓣反流进而引发左

心室扩张。随着左心室扩张出现功能性二尖瓣关闭

不全。文献［１］报道，马凡综合征中二尖瓣反流的发

生率为３５％，约有１０％～２０％马凡综合征患者发展

为中、重度二尖瓣反流。马凡综合征根部瘤患者二

尖瓣病变的临床处理一直是有争议的问题。

　　功能性二尖瓣反流定义为排除二尖瓣脱垂等器

质性病变的二尖瓣相对关闭不全，尤以重度主动脉

瓣反流并巨大左心室患者多见，其治疗原则不同于

器质性二尖瓣病变，一般不需行瓣膜置换［２３］。主动



第１１期．赵铁军，等．严重主动脉瓣反流并巨大左室的马凡综合征功能性二尖瓣反流的临床研究 ·１３４９　 ·

脉瓣病变合并功能性二尖瓣反流的研究是近年来国

际上的一个热点，国内此类报道较少，国外的研究主

要集中于主动脉瓣狭窄的患者，其观点为：轻到中度

的ＦＭＲ会随着主动脉瓣置换后，左心血流动力学

改善后逐渐下降，对于重度ＦＭＲ，尤其是合并左心

收缩功能低下的患者是否同期行二尖瓣成形尚存在

争议［４５］。目前尚未有关于马凡综合征患者ＦＭＲ
的报道。从我们的回访资料发现，马凡综合征患者

出现重度主动脉瓣反流及巨大左心室情况下，其伴

发ＦＭＲ发生率为８４．２％。国内熊文峰等［６］报道，

左室收缩期二尖瓣向瓣环方向的运动受限及瓣环直

径增大是影响二尖瓣关闭的重要因素。提示左心室

扩大后导致的二尖瓣环扩张可能是导致ＦＭＲ的病

因之一［７］。国外文献［８］报道在非缺血性ＦＭＲ患者

中，左心室内径和整体左心室重构指数决定了ＦＭＲ
的严重性。

　　临床研究表明，主动脉瓣病变导致的巨大左心

室临床上具有可逆性［９］。本组术后随访资料表明，

ＦＭＲ在手术后左室血流动力学改善后，与左室几何

形态指标（ＬＶＥＤＤ、ＬＶＥＳＤ）呈同步变化，其规律为

术后半年内随着左室舒张末直径、收缩末直径的明

显减少而减小，大部分患者甚至在１年后消失［１０］。

提示：左室血流动力学改善后的“左室重塑”（ｒｅｍｏｄ

ｅｌｉｎｇ）导致二尖瓣环随之缩小是术后ＦＭＲ逐渐减

少的机制之一。但是也有２例术前ＥＦ＜５０％、重度

ＦＭＲ的患者术后ＦＭＲ无明显改善，此类患者术后

ＥＦ、左室短轴缩短率较低，提示左心功能下降是

ＦＭＲ恢复的一个危险指标［１１１２］。鉴于此，我们建议

对于马凡综合征重度主动脉瓣反流巨大左心室的患

者的ＦＭＲ，轻到中度（５～１０ｍｌ）ＦＭＲ可不必行二

尖瓣成形术；对于重度ＦＭＲ（＞１５ｍｌ），尤其是伴发

左心收缩功能下降的患者，需行二尖瓣成形术。

　　马凡综合征合并主动脉瓣重度反流致巨大左心

室的患者临床较为少见，机制较为复杂，本研究收集

例数尚少，仅为初步探讨，仍有待进一步的研究。
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