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·综 述·

圆锥动脉干畸形（conotruncal heart defects，CTD）是由于胚

胎期动脉圆锥和大动脉干发育异常而引起的一类复杂型先天

性心脏病，包括法洛四联症（tetralogy of Fallot，TOF）、共同动脉

干、完全型大动脉转位、右室双出口等［1］。CTD患者多伴有不

同程度的主动脉扩张，通常认为是由于心室-大动脉连接异常，

导致流向主动脉的血流量增加后高血容量负荷长期存在对主

动脉壁应力刺激的结果。但主动脉扩张程度与血流动力学改

变程度并不一致，且患者接受根治手术后仍可能存在进行性扩

张，并伴随主动脉瓣关闭不全、主动脉夹层等并发症，影响其生

存情况。主动脉根部扩张在 CTD中发生率高，且张无症状表

现，易引发主动脉夹层，导致患者死亡率高［2］，因此应对该类患

者进行密切随访，以期在灾难性主动脉事件发生前识别并进行

治疗。病理学研究［3］证明，CTD患者主动脉壁中膜存在的弹性

纤维断裂、平滑肌细胞丢失和基质大量堆积等组织学改变可能

参与了主动脉病变的发生与发展。由于在随访过程中获取

CTD患者的主动脉组织相对困难，很难依靠病理学检查结果评

估其主动脉扩张的风险。因此，通过超声测量主动脉壁力学特

性来监测主动脉组织特征改变可能具有一定临床价值，本文就

超声评估CTD患者主动脉的研究进展进行综述。

一、主动脉径线的测量

美国心脏协会的胸主动脉指南［4］建议主动脉根部直径为

35~44 mm的患者每年应行主动脉相关影像学检查，在可重复

解剖标志处垂直于血流轴线测量主动脉直径，CT和MRI使用

外径测值，超声心动图使用内径测值。超声心动图可以评估主

动脉扩张和主动脉瓣反流程度，以及心室功能的改变情况，识

别并转运主动脉夹层动脉瘤患者。由于主动脉扩张不局限于

单个节段，因此需在主动脉根部的多个水平进行测量，可应用

二维超声心动图于胸骨旁长轴切面分别测量主动脉瓣环、
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Valsalva窦、窦管交界处和升主动脉近端水平的主动脉根部内

径。文献［5］报道，一般将主动脉窦中部最大内径≥40 mm定义为

主动脉扩张，但考虑到个体化因素的影响，推荐针对患者体表

面积、年龄等进行标准化处理或计算Z评分。以往研究［5］发现，

所有年龄段的男性主动脉瓣环直径均大于女性（均 P<0.05），

故建议根据性别参考不同的标准。

二、CTD患者主动脉扩张的危险因素评估

研究［6］发现，TOF根治术后有 15%的患者会出现明显的升

主动脉扩张，其中需行手术干预者达 12%。扩张的主动脉可能

导致右肺动脉受压、肺灌注不均匀，以致左侧肺动脉高压，需行

近端主动脉置换［7］。此外，主动脉过度扩张也增加了发生主动

脉瘤和夹层破裂的风险。因此，建议通过评估CTD患者主动脉

相关危险因素以识别主动脉相关病变的高危患者。

男性、右位主动脉弓、肺动脉闭锁已被证明是主动脉根部

扩张的独立危险因素［7］。研究［8］显示，主动脉根部扩张程度与

右室流出道梗阻程度呈正相关，以肺动脉闭锁患者的扩张程度

最大，这可能与跨室间隔缺损和主动脉骑跨处右向左的分流增

加有关。另外，接受矫治手术时年龄较大的患者主动脉直径更

大，发生主动脉反流（aortic regurgitation，AR）等并发症的几率

也更高［9］。建议主动脉中膜存在内在组织学异常的 CTD患者

应尽早行手术治疗，缩短其暴露在血流动力学压力下的时间，

尽量避免未来主动脉扩张和AR的进展。成人CTD患者主动脉

进行性扩张和主动脉瘤的发病率虽然很高，但其很少发生主动

脉夹层［10］。研究［11-12］显示，几乎所有发生主动脉夹层的 CTD
患者主动脉直径均>70 mm，明显大于指南规定的干预阈值

（55 mm）［9］。另有研究［2］提出，CTD患者主动脉直径增大的进

展率较低，基于避免过度诊疗和对医疗资源有效利用的考虑，

不建议采取过于积极的有创性干预，或频繁地对CTD患者主动

脉进行评估。小样本的队列研究［10］显示突然死亡且未尸检的

患者很可能漏诊了主动脉夹层。因此，有必要使用大范围的住

院样本来计算每年主动脉夹层的发病率，确定CTD患者主动脉

夹层的真实风险。这对于决定该人群影像学检查的随访频率

和手术干预时机均有重要的意义。

三、CTD患者主动脉扩张主要并发症的超声评估

CTD患者主动脉扩张主要伴主动脉关闭不全、左室功能不

全、主动脉夹层等并发症。应用超声对 TOF术后患者AR程度

进行评估发现，主动脉内径大小与AR严重程度相关［13］。与无

AR患者比较，AR患者左室射血分数较低，差异有统计学意义

（P<0.05），即使是 AR程度较轻的患者也是如此，表明轻中度

AR也可能导致左室功能不全［14］。应用连续和脉冲多普勒、彩

色多普勒成像均可以评估AR程度，可于胸骨旁左心长轴切面

或心尖五腔心切面测量AR的反流面积、反流速度、峰值压差、

平均压差及近端反流颈宽度；于胸骨上窝主动脉弓长轴切面

观察主动脉弓和降主动脉内有无舒张期血流反向；于胸骨旁

左室长轴切面或胸骨旁心室短轴切面测量左室舒张末期、收

缩末期内径；应用双平面 Simpson法测量左室射血分数，以评

估左室扩大程度和左室功能受损情况［15］。另外，二维斑点追踪

超声心动图（two-dimensional speckle tracking echocardiography，
2D-STE）也可用于评价左室心肌应变，反映左室力学特征的早

期变化［16］，以评估主动脉扩张引起的心脏改变。

四、CTD患者主动脉壁力学特性的超声评估

正常的主动脉中膜具有弹性，使动脉壁能够承受脉动性负

荷，在血流作用下可逆性扩张，降低主动脉壁上的应力，防止发

生塑性变形。而僵硬的主动脉会失去此承重特性，弹性回缩能

力降低，导致主动脉逐渐发生塑性变形和不可逆扩张。主动脉

中层的弹性纤维是保持其弹性的重要基础［3，17］。虽然以弹性纤

维断裂或平滑肌细胞丢失为特征的主动脉壁组织学异常可能

是CTD患者主动脉根部扩张的重要机制［18］，但很难在活体组织

中证实此改变。因此，主动脉壁的僵硬程度可以替代主动脉中

膜的病理学改变，作为CTD患者主动脉扩张的临床预测指标。

无创评估CTD患者主动脉壁力学特性有助于了解可能发生的

主动脉病变，对灾难性主动脉事件的风险分层有重要意义。

1.M型应变：使用M型超声在肺动脉分叉水平的主动脉短

轴切面测量升主动脉内径，在心电图R波峰处记录升主动脉舒

张期内径，并在升主动脉前壁最大运动时测量收缩期内径，连

续测量 3个心动周期取平均值，同时测量患者血压［19］。根据公

式计算M型应变，M型应变=2×（收缩期直径-舒张期直径）/（舒

张期直径×脉压）。类似的，可以在二维超声心动图上测量主动

脉短轴横截面积［20］，计算主动脉张力,主动脉动力=（最大横截

面面积-最小横截面面积）/（最小横截面面积×脉压）。此方法

可以评价主动脉的应变和张力，进而得到僵硬指数用以评价主

动脉弹性，并反映主动脉的力学特征变化［21］。

2.2D-STE：2D-STE最初被用来评估心肌变形，随后该技术

的应用范围扩大到评估大动脉的环向变形，从而可以简单而准

确地确定局部动脉硬度。临床检查时将主动脉壁分为6个等距

节段，在短轴切面上使用 2D-STE技术计算局部升主动脉壁的

环向变形。从理论上讲，对于相同的动脉硬度，高脉压对应的

张力更高［22］。因此，同样需要测量血压，并用脉压对结果进行

校正。2D-STE可以通过评估主动脉壁的应变直接评估主动脉

力学特征变化［19］。

3.脉搏波速度：可反映主动脉壁的僵硬程度，是一项有效、

准确和可重复性高的指标［23］。脉搏波速度可以在进行有创的

心导管检查时同时进行测量，也可以应用组织多普勒技术进行

测量。脉搏波速度可以准确地反映主动脉壁的生物力学特性，

已有研究［24-26］报道其在高血压病、冠状动脉粥样硬化性心脏

病、大动脉炎等疾病中的应用。

五、总结

总之，升主动脉进行性扩张所导致的主动脉瓣关闭不全、

左心功能不全、主动脉夹层等严重并发症影响了CTD患者的远

期预后，增加了再次手术的风险。早期发现、密切随访、及时干

预均有助于减少主动脉并发症的发生。超声定期随访可以连

续评估主动脉根部大小,量化AR程度及心室功能改变情况，辅
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助临床决策。无创评估CTD患者主动脉壁力学特性有助于了

解其可能发生的主动脉病变，对灾难性主动脉事件的风险分层

有重要意义。
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