超声心动图诊断成人完全型心内膜垫缺损合并单心房1例
                马兰 章蓉 李文
1.病例介绍
患者，女，38岁，因活动后心悸气促就诊，平时易患感冒、喜蹲踞，查体：胸骨左缘第2-3肋间闻及收缩期杂音，肺动脉第二心音亢进，口唇紫绀，可见中度杵状指（趾）。行超声心动图检查示：房间隔完全缺如，呈单心房，大小约7.8x8.5cm（图1），右室扩大，左室大小正常。心脏十字交叉结构消失，室间隔上段缺损约2.2cm（图2），见双向低速血液分流，仅见一组房室瓣，瓣下腱索分别连于左右心室乳头肌，收缩期见中-重度反流入单心房（图3）。大动脉发育与连接正常，主动脉弓呈正常左位，降主动脉血流速度正常。主动脉瓣呈三叶瓣，回声增粗，收缩期血流速度轻度增快，最大血流速度2.9m/s，最大压差33mmHg，平均压差18mmHg。主肺动脉扩张约5.8cm，左右肺动脉内径分别约2.7cm、2.9cm，肺动脉瓣叶回声粗，舒张期见轻度反流。右室前壁心肌增厚约1.4cm，右室流出道收缩期血流速度增快，最大血流速度2.6m/s，最大压差26mmHg。估测肺动脉收缩压约120mmHg。诊断结论：先天性心脏病：完全型心内膜垫缺损（B型）、单心房、房室瓣反流（中-重度）、肺动脉高压（重度）。
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图1   房间隔完全缺如            图2  室间隔上段缺损        图3 收缩期见中-重度反流入单心房 
2.讨论
心内膜垫缺损（Endocardial Cushion Defect，ECD）是一组房室间隔缺损和房室瓣发育畸形的先天异常，根据病理解剖又分为部分型ECD、完全型ECD、过渡型ECD，其中完全型ECD又分为A、B、C三型，以B型最为少见，其解剖特征为房室间隔十字交叉消失，仅有一组房室瓣且房室瓣上下方分别存在房间隔缺损和室间隔缺损[ 1]。35%完全型ECD患者可合并其他心血管畸形，其中约10%合并法洛氏四联征，约2%合并右室双出口，此外还可合并大动脉转位、不同程度左室流出道梗阻、单心房等［2］，患儿生后2-4月就可出现严重的充血性心力衰竭，如不尽早手术，1岁内就可出现重度肺动脉高压，80%患儿在2岁内死亡。完全型ECD合并单心房较为少见，单心房(Single Atrium)又称共同心房，解剖特征为房间隔缺如或心房顶部有少量的间隔嵴，约占先天性心脏病的0.31%。常伴有严重的血流动力学紊乱，致肺循环血流量增多，最终因肺动脉高压、低氧血症继发心力衰竭、心律失常、感染等死亡, 因此一旦确诊应尽快行手术治疗。国内外有关存活至成年的单心房病例报道极少，本例系青年女性完全型ECD合并单心房，已发展为重度肺动脉高压，长期耐受缺氧状态，目前生存状况良好，临床少见。超声心动图是一种准确、安全、无创的检查方法，对于复杂先天性心脏病的检出率和确诊率较高，可结合心导管及心血管造影检查，为临床手术治疗提供更为准确、全面的信息。
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