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　　［摘要］　目的　探讨并总结无顶冠状静脉窦综合征（ＵＣＳＳ）的临床表现和外科处理方法。方法　１９９９年１月至２００９
年６月我科共收治９例ＵＣＳＳ患者，其中Ⅰａ型３例、Ⅰｂ型１例、Ⅱａ型１例、Ⅲａ型３例、Ⅲｂ型１例。术前经超声心动图检查

明确诊断６例，术中探查明确诊断３例。合并永存左上腔静脉（ＰＬＳＶＣ）共７例，其中ＰＬＳＶＣ直接汇入左房（Ⅰａ型）３例，采取

房间隔重建术１例，心内隧道术２例；ＰＬＳＶＣ汇入冠状静脉窦后同时开口于左右房（Ⅱａ型）１例，开口于左房（Ⅲａ型）３例，均

处理冠状静脉窦左房开口。合并其他心内畸形或继发性改变同期手术矫治。结果　术后早期２例出现并发症，余７例恢复
顺利。全组均痊愈出院，１例失访，８例随访２个月至５年，无死亡和晚期并发症发生。结论　ＵＣＳＳ是一种罕见的先天性心
脏病，术前诊断有一定困难，术中须仔细探查，可根据ＰＬＳＶＣ连接心房的方式、冠状静脉窦异常开口的位置、合并其他心内畸

形或继发性改变的特点选择手术方法，如能达到生理性矫治则预后良好。
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　　无顶冠状静脉窦综合征（ＵＣＳＳ）又称冠状静脉

窦间隔缺损，是由于胚胎发育时期左房静脉皱襞即

冠状静脉窦间隔部分或完全缺损，使冠状静脉窦与

左房直接交通，而形成的一组罕见的先天性心脏畸

形［１７］。ＵＣＳＳ属于体静脉连接异常中冠状窦畸形的

一个亚型，常伴有永存左上腔静脉（ＰＬＳＶＣ）。根据

冠状静脉窦间隔缺损的部位和程度将 ＵＣＳＳ分为３
型，Ⅰ型：完全型冠状静脉窦间隔缺损，即冠状静脉

窦缺如，冠状静脉以多个 Ｔｈｅｂｅｓｉａｎ静脉开口直接

回流入左房或右房；Ⅱ型：中间部分型冠状静脉窦间

隔缺损，即在冠状静脉窦与左房之间共同壁的中间

部分有一个圆形或椭圆形缺损，使冠状静脉窦与左
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右房均相交通；Ⅲ型：终端部分型冠状静脉窦间隔缺

损，即冠状静脉窦在到达其正常开口部位之前的终

端部分的顶缺如，导致冠状静脉窦开口在左房。又

根据是否合并 ＰＬＳＶＣ再将每型分为ａ、ｂ两个亚

型［１７］。１９９９年１月至２００９年６月我科共收治９例

ＵＣＳＳ患者，手术治疗后均取得较好效果，获得一些

诊治经验，总结如下。

１　资料和方法

１．１　一般资料　１９９９年１月至２００９年６月９例

ＵＣＳＳ患者，男４例，女５例；年龄３～４７岁，中位年龄

１３岁；体质量１１．８～６３ｋｇ，平均为（３５．４±１９．７）ｋｇ。

大部分患者有活动后胸闷气促，轻中度紫绀。术前

心电图提示右心室肥厚７例，右束支传导阻滞２例，

左心室肥厚１例，交界性心动过速１例；Ｘ线胸片显

示肺血增多，心影增大，心 胸 比 值０．４５～０．８１
（０．５８±０．１１）。９例 ＵＣＳＳ中Ⅰａ型３例，Ⅰｂ型１
例，Ⅱａ型１例，Ⅲａ型３例，Ⅲｂ型１例。术前经超

声心动图检查明确诊断６例（图１），术中探查明确诊

断３例。９例ＵＣＳＳ中合并ＰＬＳＶＣ７例，单纯房间

隔缺损（ＡＳＤ）７例，三尖瓣关闭不全６例，动脉导管

未闭２例，部分房室间隔缺损２例，部分肺静脉异位

引流２例，单纯二尖瓣关闭不全１例，三房心１例，

左下腔静脉１例，腹腔内脏反位１例。

图１　１例ＵＣＳＳ经胸超声心动图表现

Ｆｉｇ１　ＴＴＥｉｍａｇｅｓｏｆＵＣＳＳｉｎ１ｐａｔｉｅｎｔ
Ａ：Ｂｏｔｈｒｉｇｈｔａｔｒｉａｌａｎｄｒｉｇｈｔｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｅｎｌａｒｇｅｄ；Ｂ，Ｃ：Ｕｎｒｏｏｆｅｄｃｏｒｏｎａｒｙｓｉｎｕｓ；Ｄ：Ｔｒｉｃｕｓｐｉｄｒｅｇｕｒｇｉｔａｔｉｏｎ

１．２　手术治疗　手术均在全麻中低温体外循环下

进行。胸部正中切口开胸后行心外探查，７例ＰＬＳ

ＶＣ均较右上腔静脉粗大，常规行套带阻断试验，左

侧面、颈部出现紫绀和静脉怒张，提示不能结扎。

ＰＬＳＶＣ、右上腔静脉、下腔静脉、升主动脉插管引流

建立体外循环１例；右上腔静脉、下腔静脉、升主动

脉插管引流建立体外循环８例，升主动脉阻断后立

即切开房间隔行ＰＬＳＶＣ或冠状静脉窦开口插管引

流６例。体外循环时间９２～１６１ｍｉｎ，平均（１２４±

２５．６）ｍｉｎ，主动脉阻断时间４３～７８ ｍｉｎ，平均

（６２．３±１１．９）ｍｉｎ。Ⅰａ型３例，ＰＬＳＶＣ直接汇入

左房，１例行房间隔重建术（表１），切除部分房间隔，

斜置ＡＳＤ补片于打通的左右心房内，将ＰＬＳＶＣ、右

上腔静脉、下腔静脉开口隔至右房，肺静脉开口、二

尖瓣口隔至左房，Ｔｈｅｂｅｓｉａｎ静脉开口留于左房；１
例用自体心包片沿ＰＬＳＶＣ插管在左房后壁建立内

隧道，沿途收集 Ｔｈｅｂｅｓｉａｎ静脉开口，最终将ＰＬＳ

ＶＣ及 Ｔｈｅｂｅｓｉａｎ静脉开口引流入右房；１例巨大

ＡＳＤ近似单心房，使用直径１ｃｍ的ＧｏｒｅＴｅｘ人造

血管，一端与ＰＬＳＶＣ开口吻合，另一端与 ＡＳＤ补

片齐平并吻合，同时ＡＳＤ补片将Ｔｈｅｂｅｓｉａｎ静脉开

口隔至右房。Ⅰｂ型１例，ＡＳＤ补片将 Ｔｈｅｂｅｓｉａｎ
静脉开口留于左房。Ⅱａ型１例，ＰＬＳＶＣ汇入冠状

静脉窦后同时开口于左右房，直接缝合冠状静脉窦

左房开口。Ⅲａ型３例，ＰＬＳＶＣ汇入冠状静脉窦后

开口于左房，ＡＳＤ补片将冠状静脉窦左房开口隔至

右房。Ⅲｂ型１例，ＡＳＤ补片将冠状静脉窦左房开

口留于左房。除ＰＬＳＶＣ、ＡＳＤ外，合并的其他心内

畸形或继发性改变均同期矫治，其中三尖瓣成形术

６例，二尖瓣成形术３例，动脉导管未闭结扎术２
例，部分肺静脉异位引流矫治术２例，三房心矫治术

１例。
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表１　７例患者合并ＰＬＳＶＣ术前特征及手术方式

Ｔａｂ１　ＰｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅｆｅａｔｕｒｅｓａｎｄｓｕｒｇｉｃａｌｐｒｏｃｅｄｕｒｅｓｏｆＰＬＳＶＣｉｎ７ｐａｔｉｅｎｔｓ
（ｎ）

Ｇｒｏｕｐ ｎ
ＴｈｅｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎｂｅｔｗｅｅｎＰＬＳＶＣａｎｄｃａｒｄｉａｃａｔｒｉｕｍ

ＰＬＳＶＣｄｉｒｅｃｔｌｙ
ｄｒａｉｎｉｎｇｉｎｔｏＬＡ

ＰＬＳＶＣｄｒａｉｎｉｎｇｉｎｔｏＣＳａｎｄＣＳＯｏｐｅｎｉｎｇｉｎｔｏ
ＬＡａｎｄＲＡ ＬＡ

Ⅰａ ３ ３ ０ ０

Ⅱａ １ ０ １ ０

Ⅲａ ３ ０ ０ ３
Ｔｏｔａｌ ７ ３ １ ３

Ｇｒｏｕｐ

ＴｈｅａｐｐｒｏａｃｈｆｏｒＰＬＳＶＣ

Ｉｎｔｒａｃａｒｄｉａｃｄｒａｉｎａｇｅ
Ａｔｒｉａｌｓｅｐｔｕｍ
ｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎ

Ｉｎｔｒａｃａｒｄｉａｃ
ｔｕｎｎｅｌ

Ｄｅａｌｉｎｇｗｉｔｈ
ａｂｎｏｒｍａｌＣＳＯ

Ａｆｔｅｒｏｐｅｒａｔｉｏｎ
ｃｏｒｏｎａｒｙｖｅｉｎｄｒａｉｎｉｎｇｉｎｔｏ

ＬＡ ＲＡ

Ⅰａ １ ２ ０ １ ２

Ⅱａ ０ ０ １ ０ １

Ⅲａ ０ ０ ３ ０ ３
Ｔｏｔａｌ １ ２ ４ １ ６

ＰＬＳＶＣ：Ｐｅｒｓｉｓｔｅｎｔｌｅｆｔｓｕｐｅｒｉｏｒｖｅｎａｃａｖａ；ＣＳ：Ｃｏｒｏｎａｒｙｓｉｎｕｓ；ＣＳＯ：Ｃｏｒｏｎａｒｙｓｉｎｕｓｏｒｉｆｉｃｅ；ＬＡ：Ｌｅｆｔａｔｒｉｕｍ；ＲＡ：Ｒｉｇｈｔａｔｒｉｕｍ

２　结　果

　　本组术后早期２例出现并发症，１例Ⅰａ型合并

部分房室间隔缺损、部分肺静脉异位引流、三尖瓣关

闭不全、左下腔静脉、腹腔内脏反位，行二尖瓣成形、

左房内ＧｏｒｅＴｅｘ人造血管建立内隧道、部分肺静脉

异位引流矫治、ＡＳＤ修补和三尖瓣成形术，术后因

急性左心衰气管插管，呼吸机辅助１４０ｈ，术后１３ｄ
出院；１例Ⅲａ型合并动脉导管未闭、ＡＳＤ，行动脉导

管未闭结扎，并用ＡＳＤ补片将冠状静脉窦左房开口

隔至右房，术后因呼吸困难２次气管插管，呼吸机辅

助１９２．７ｈ，并行腹膜透析２５ｈ，术后２８ｄ出院。其

余７例恢复顺利，呼吸机辅助２．５～１５．２ｈ，平均

（８．６±４．３）ｈ；ＩＣＵ１～５ｄ，平均（２．３±１．４）ｄ；术后

７～１４ｄ，平均（１１．３±２．３）ｄ。术后无传导阻滞发

生，复查超声心动图均未见引流通道狭窄栓塞、边缘

残余漏、肺静脉回流障碍、心房容积过小。全组均痊

愈出院，１例失访，８例随访２个月～５年，无死亡和

晚期并发症发生。

３　讨　论

　　ＵＣＳＳ罕见，国内外均缺乏大组病例报告［１７］。

约８０％～９０％的 ＵＣＳＳ合并ＰＬＳＶＣ，本组７７．８％
（７／９）的患者合并ＰＬＳＶＣ。除ＰＬＳＶＣ外，其他常见

的心内畸形有ＡＳＤ、单心房、房室间隔缺损［１］、动脉

导管未闭、法洛四联症、室间隔缺损、肺静脉异位引

流等。由于体静脉血回流至左房，以及渐进性紫绀

红细胞增多致血液黏滞度增高，约１０％～２５％的患

者可并发脑脓肿和脑栓塞［４］。

　　ＵＣＳＳ术前诊断有一定困难，目前临床常用的

诊断方法有超声心动图和心导管检查［５］，其漏诊率

较高，可达７２．７％ ［７］。本组３３．３％（３／９）的患者术

前超声心动图未能作出明确诊断。三维超声心动

图［８］、６４排螺旋ＣＴ［９］、磁共振成像［１０］对ＵＣＳＳ及其

合并畸形的诊断有较大的价值。外科医生必须加强

对ＵＣＳＳ病理解剖和病理生理特征的认识，重视术

中探查，避免漏诊。有下列情况应警惕 ＵＣＳＳ的存

在：左向右分流的先心病无肺动脉高压，出现紫绀、

动脉血氧饱和度下降；术前或术中发现有ＰＬＳＶＣ；

切开右房后见冠状静脉窦口扩大，或缺失，或从中流

出鲜红色或大量暗红色血液［１１］。

　　一旦明确诊断，ＵＣＳＳ患者手术治疗需要处理３
个方面的问题：ＰＬＳＶＣ、冠状静脉窦异常开口、合并

其他心内畸形或继发性改变。ＰＬＳＶＣ：少数ＰＬＳＶＣ
与右上腔静脉间存在足够交通支，此时如无冠状静

脉窦或肺静脉回流至ＰＬＳＶＣ的特殊情况，ＰＬＳＶＣ
可以直接结扎。然而，临床上绝大多数ＰＬＳＶＣ不

能结扎，需重建引流至右房。根据ＰＬＳＶＣ连接心

房的方式，手术引流一般有以下几种选择：对于Ⅰａ
型（Ｒａｇｈｉｂ综合征），一种方法是心内引流，包括房

间隔重建术和心内隧道术。房间隔重建术即切除全

部或部分房间隔，斜置补片于打通的左右心房内形

成板障，将腔静脉口隔至右房，肺静脉口、二尖瓣口

隔至左房。心内隧道术即直接或采用补片将左房后
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壁包绕ＰＬＳＶＣ插管缝合建立左房内隧道，或通过

人造血管建立左房内隧道。另一种方法是心外引

流，包括将ＰＬＳＶＣ与右房或右上腔静脉直接或通

过人造血管连接、补片拓宽限制性左无名静脉后结

扎ＰＬＳＶＣ、ＰＬＳＶＣ到左肺动脉的双向 Ｇｌｅｎｎ术。

目前Ⅰａ型 ＵＣＳＳ采取何种引流更具优势尚不明

确［７］。笔者认为当合并较大的ＡＳＤ或共同心房、完

全性房室间隔缺损等畸形时，房间隔重建术简便易

行，是首选术式；当ＰＬＳＶＣ与左上肺静脉开口较近

时，房间隔重建易造成左上肺静脉回流障碍，宜采用

心内隧道术；心外引流的主要缺陷是重建的引流通

道有发生狭窄和梗阻的可能，虽已很少采用，但对于

婴幼儿或左房偏小的患者，ＰＬＳＶＣ与右房或右上腔

静脉吻合，或自体心包片拓宽限制性左无名静脉后

结扎ＰＬＳＶＣ的方法，不仅可避免左房内的手术操

作，缩短体外循环时间，还可有效防止术后因容积过

小引起左房内血流障碍或血栓形成；当合并的畸形

复杂，心内引流困难，且ＰＬＳＶＣ离右心耳较远时，

ＰＬＳＶＣ到左肺动脉的双向Ｇｌｅｎｎ术简单可靠，但应

注意肺动脉高压者禁用。本组Ⅰａ型３例，采取房

间隔重建术１例，心内隧道术２例，术后无传导阻

滞、引流通道狭窄栓塞、边缘残余漏、肺静脉回流障

碍、心房容积过小发生。对于Ⅱａ型或Ⅲａ型，ＰＬＳ

ＶＣ不须处理，仅处理冠状静脉窦左房开口即可。

　　冠状静脉窦异常开口：Ⅰ型Ｔｈｅｂｅｓｉａｎ静脉开

口和Ⅲ型冠状静脉窦左房开口，一般都可通过补片

隔至右房。对于不伴ＰＬＳＶＣ或伴ＰＬＳＶＣ但可以

结扎的Ⅰ型或Ⅲ型，以及ＰＬＳＶＣ直接汇入左房但

已重建引流至右房的Ⅰ型病例，Ｔｈｅｂｅｓｉａｎ静脉开口

或冠状静脉窦左房开口亦可留于左房不予处理，由

此产生的右向左分流并无重要生理影响，而且还可

以简化手术操作，降低Ⅲ度房室传导阻滞发生率。

不论伴或不伴、结扎或不结扎ＰＬＳＶＣ，Ⅱ型冠状静

脉窦左房开口均须缝合或补片修补，防止右向左或

左向右分流。本组Ⅰａ型３例，Ｔｈｅｂｅｓｉａｎ静脉开口

隔至右房２例，留于左房１例；Ⅰｂ型１例，Ｔｈｅｂｅｓ

ｉａｎ静脉开口留于左房；Ⅱａ型１例，直接缝合冠状

静脉窦左房开口；Ⅲａ型３例，冠状静脉窦左房开口

隔至右房；Ⅲｂ型１例，冠状静脉窦左房开口留于左

房。术后均无低氧血症及心律失常发生。ＵＣＳＳ合

并的其他心内畸形以及异常心内分流引起的继发性

改变增加了手术难度，术中应注意探查并争取同期

矫治。

　　ＵＣＳＳ发病率低，缺乏特异性的临床表现和影

像学征象，术前诊断有一定困难；术中如发现有

ＰＬＳＶＣ或冠状静脉窦异常开口等情况，须仔细探

查；根据ＰＬＳＶＣ连接心房的方式、冠状静脉窦异常

开口的位置、合并其他心内畸形或继发性改变的特

点选择不同的手术方法。ＵＣＳＳ手术疗效因其合并

畸形的复杂性和严重性不同而异，一旦达到生理性

矫治预后良好。
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