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１　病例资料　患者，男性，５０岁，２０１３年４月无明显
诱因感乏力、胸闷，伴纳差，症状反复发作，无黑　、晕
厥，夜间可平卧，无心悸、胸痛、恶心、呕吐等。后至当
地医院就诊，体检示：颈静脉轻度怒张，双下肢轻度凹
陷性水肿；心脏彩色超声提示：Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形，右房室瓣
重度关闭不全，右房增大；心电图示：完全右束支传导
阻滞，左前分支传导阻滞。排除手术禁忌后于２０１３年

５月行“右房室瓣机械瓣置换术”，术后规律口服华法林
抗凝治疗，２周后出院。出院后１周患者因乏力、头晕
再次就诊，无黑　、晕厥等不适，动态心电图检查示：三
度房室传导阻滞，最慢心率３５／ｍｉｎ。为求进一步治疗
于２０１３年８月２６日至我院就诊。入院体检：血压

１１０／７０ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ），双肺呼吸音
清，心界稍向右侧扩大，心率４２／ｍｉｎ，肺动脉听诊区可
闻及金属瓣膜音，伴有Ｓ２亢进，Ｐ２＞Ａ２，无口唇发绀，
无颈静脉怒张，双下肢无水肿。既往无高血压病史。
实验室检查：血、尿、粪常规未见明显异常，肝肾功能及
电解质等未见明显异常；凝血酶原时间国际标准化比
值（ＩＮＲ）为１．４（参考值为０．８～１．２）。心电图示：三
度房室传导阻滞，心室率４２次／ｍｉｎ。心脏超声心动图
（图１）示：Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形，右房室瓣机械瓣置换术后；右
房室瓣机械瓣位置固定，启闭良好，未见明显瓣周漏，
左房室瓣中量反流（６ｍＬ）；右心、左房增大，左室射血
分数５７％。胸部Ｘ线检查示：右心稍大，双肺未见明
显异常。入院诊断：Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形，右房室瓣机械瓣置
换术后，三度房室传导阻滞。患者有行永久性人工心

脏起搏器安置术指征，２０１３年８月２７日经颈内静脉
上腔静脉右心房冠状静脉窦左室心外膜下途径置入
被动电极，成功安置单腔起搏器（图２）。术后患者无乏
力、头晕不适，伤口愈合良好，住院１周后出院。出院
后２个月随访，患者起搏器功能良好，无不适主诉。

图１　心脏超声心动图

Ａ：二维超声下心尖四腔心切面；Ｂ：彩色多普勒超声，右房

室瓣瓣下以红色血流为主，左房室瓣瓣下可见花色血流

２　讨　论　Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形，即右房室瓣下移畸形，是一
种罕见的先天性心脏结构畸形，发生率约占先天性心

脏病的１％［１］。本病特征为右房室瓣隔瓣叶下移伴发
育不良，多合并后瓣叶移位，前瓣叶多无移位；另外，隔

瓣叶及后瓣叶可贴附于右室游离壁而引起右室流出道

梗阻［２］。右房室瓣下移可形成“房化右室”，多伴右房

室瓣关闭不全，引起右室功能减退、右房增大，进而出
现室上性或室性心律失常［２］。该病最常合并继发孔型

房缺、卵圆孔未闭和右侧旁道，也可合并室间隔缺损、
肺动脉瓣狭窄、法洛四联症或左房室瓣畸形等［２］。
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图２　冠状窦电极安置前后透视图

Ａ：电极安置前；Ｂ：电极到位后

　　Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形临床表现及病情发展取决于右房室瓣

下移及合并心血管畸形的严重程度［３］。轻症患者可无

明显症状，偶有存活至９０岁的病例报道［２］。极重症者常

因胎儿水肿发生宫内死亡，重症患儿常于新生儿时期即

出现症状［４］。大多数患者因中度瓣叶畸形，常在青少年

后期或成年早期出现临床症状，可表现为心悸不适、活

动耐量下降、劳力性呼吸困难及右心衰竭等，也可有发

绀表现，多因右房压升高引起未闭的卵圆孔出现心房水

平右向左分流而致，杵状指常较轻，蹲踞者少见［４］。

　　Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形诊断通常依据超声检查结果，如：右房

室瓣隔瓣或后瓣向心尖部移位达０．８ｃｍ／ｍ２以上，前瓣

叶呈拉长的“船帆样”外观［２］；收缩期右房室瓣关闭时

间较左房室瓣延迟；右房显著增大，而心尖部右室内径

减小［４］。超声也可辅助评估右房室瓣隔瓣及后瓣与室

间隔或右室游离壁的黏附程度，右房、房化右室、功能

右室的大小及功能，判断有无右室流出道狭窄等［２］。

其心电图表现变异性很大，常有Ｐ波高尖、ＰＲ间期延

长等右房增大的表现，也可因合并旁路而出现预激的

短ＰＲ及δ波，在成人中右束支传导阻滞也较为常

见［４］。该病患者胸部Ｘ线检查多以右房增大为主，肺

动脉干不明显［４］。右心导管检查及心血管造影等有创

检查有一定辅助诊断作用，但多在怀疑合并肺动脉高

压或冠状动脉疾病时采用［４］。心脏磁共振检查可明确

功能性右室的容积和功能及右房室瓣的解剖特点［２，４］。

　　患者的治疗方案依据临床症状而定。合并房颤或

反常栓塞的患者指南推荐口服华法林抗凝治疗［２］。外

科治疗方案选择应慎重。通常认为，若右房室瓣前叶的

边缘并未完全贴附于心肌，且功能性右室容积足够（超

过３５％的右室容积），可行右房室瓣修复术［４］；如瓣膜无

法修复，应行瓣膜置换术，一般建议选择生物瓣［５］。

　　本例患者因患有Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形，考虑年龄等因素后

行右房室瓣机械瓣置换术，术后出现三度房室传导阻

滞，需安置人工起搏器，这在国内外报道中尚属首例。

若常规经颈内静脉或锁骨下静脉送入右室电极，首先

电极到位较为困难，同时也易并发机械瓣卡瓣、电极磨

损外露及折断等严重并发症，属介入手术的禁忌。因

此针对此类患者，以往通常选择开胸心外膜电极置入

的方式安置起搏器，但二次开胸的难度、风险及治疗费

用均相对较高。随着心脏再同步化治疗的推广，经冠

状静脉窦于左室心外膜下置入起搏电极的冠状窦电极

技术日趋成熟。因此术中我们尝试选择经颈内静脉右

心房冠状静脉窦的途径将心室电极安置于冠状静脉

内，经由左室心外膜起搏心脏，从而避免了电极穿过机

械瓣或开胸手术带来的风险。术后短期随访也确认了

这种方法的有效性。

　　因此，对于右房室瓣置换为金属瓣膜后需心室起

搏的患者，可以尝试经由冠状窦安置左室心外膜电极

进行起搏。不过，因受限于部分患者同时合并冠状静

脉窦开口异常或右房室瓣置换术中损伤冠状静脉窦口

等情况，冠状窦电极到位将十分困难，部分患者可能仍

将被迫选择外科开胸方式安置永久起搏器。当然，单

纯放置冠状窦电极起搏左室这种起搏方式的长期疗效

仍需进一步观察，同时也需要大规模的临床数据以评

估其有效性及安全性。

４　利益冲突

　　所有作者声明本文不涉及任何利益冲突。

［参 考 文 献］

［１］　ＲｏｓｅｎｍａｎｎＡ，ＡｒａｄＩ，ＳｉｍｃｈａＡ，ＳｃｈａａｐＴ．Ｆａｍｉｌｉａｌ

Ｅｂｓｔｅｉｎ’ｓａｎｏｍａｌｙ［Ｊ］．ＪＭｅｄＧｅｎｅｔ，１９７６，１３：５３２５３５．
［２］　ＢａｕｍｇａｒｔｎｅｒＨ，ＢｏｎｈｏｅｆｆｅｒＰ，ＤｅＧｒｏｏｔＮ Ｍ，ｄｅＨａａｎ

Ｆ，ＤｅａｎｆｉｅｌｄＪＥ，ＧａｌｉｅＮ，ｅｔａｌ．ＥＳＣＧｕｉｄｅｌｉｎｅｓｆｏｒｔｈｅ

ｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆｇｒｏｗｎｕｐｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｈｅａｒｔｄｉｓｅａｓｅ（ｎｅｗ

ｖｅｒｓｉｏｎ２０１０）［Ｊ］．ＥｕｒＨｅａｒｔＪ，２０１０，３１：２９１５２９５７．
［３］　ＭｏｎｉｎＪＬ，ＭｏｎｃｈｉＭ，ＧｅｓｔＶ，ＤｕｖａｌＭｏｕｌｉｎ Ａ Ｍ，

ＤｕｂｏｉｓＲａｎｄｅＪＬ，ＧｕｅｒｅｔＰ．Ａｏｒｔｉｃｓｔｅｎｏｓｉｓｗｉｔｈｓｅｖｅｒｅ

ｌｅｆｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｄｙｓｆｕｎｃｔｉｏｎａｎｄｌｏｗｔｒａｎｓｖａｌｖｕｌａｒｐｒｅｓ

ｓｕｒｅｇｒａｄｉｅｎｔｓ：ｒｉｓｋｓｔｒａｔｉｆｉｃａｔｉｏｎｂｙｌｏｗｄｏｓｅｄｏｂｕ

ｔａｍｉｎｅｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ［Ｊ］．ＪＡｍＣｏｌｌＣａｒｄｉｏｌ，２００１，

３７：２１０１２１０７．
［４］　ＢｏｎｏｗＲＯ．Ｅｂｓｔｅｉｎａｎｏｍａｌｙ［Ｍ］／／ＢｏｎｏｗＲＯ，Ｍａｎｎ

ＤＬ，ＺｉｐｅｓＤＰ，ＬｉｂｂｙＰ．Ｂｒａｕｎｗａｌｄ’ｓｈｅａｒｔｄｉｓｅａｓｅ：ａ

ｔｅｘｔｂｏｏｋｏｆｃａｒｄｉｏｖａｓｃｕｌａｒｍｅｄｉｃｉｎｅ．Ｐｈｉｌａｄｅｌｐｈｉａ：Ｓａｕｎ

ｄｅｒｓ，２０１１：１４５０１４５２．
［５］　ＢｒｏｗｎＭＬ，ＤｅａｒａｎｉＪＡ，ＤａｎｉｅｌｓｏｎＧＫ，ＣｅｔｔａＦ，Ｃｏｎ

ｎｏｌｌｙＨ Ｍ，ＷａｒｎｅｓＣＡ，ｅｔａｌ．Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎｏｆｔｈｅｏｕｔ

ｃｏｍｅｏｆｐｏｒｃｉｎｅｂｉｏｐｒｏｓｔｈｅｔｉｃｖｅｒｓｕｓｍｅｃｈａｎｉｃａｌｐｒｏｓ

ｔｈｅｔｉｃｒｅｐｌａｃｅｍｅｎｔｏｆｔｈｅｔｒｉｃｕｓｐｉｄｖａｌｖｅｉｎｔｈｅＥｂｓｔｅｉｎ

ａｎｏｍａｌｙ［Ｊ］．ＡｍＪＣａｒｄｉｏｌ，２００９，１０３：５５５５６１．
［本文编辑］　商素芳


