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摘要院目的 分析先天性右位心病理特征袁探讨其诊断及外科治疗遥方法 总结 32例右位心临床资料袁对其主要的合并畸
形尧诊断方法及其中 16例外科治疗效果进行比较和分析遥结果 13例镜面右位心中 8例存在大动脉转位(TGA)尧单心
室尧动脉共干等复杂畸形曰右旋心以生理矫正型 TGA多见(11/17)袁且多数伴有室间隔缺损和肺动脉狭窄(8/11)曰2例孤
立右位心则为 TGA和完全型房室管畸形并存遥主要根据X线检查渊胸腹平片尧肺门断层片尧高千伏胸片尧超高速 CT冤尧
超声心动图尧心导管检查明确诊断遥手术方法主要有院Fontan类手术 8例袁解剖矫治术 7例袁剖胸探查 1例遥存活 13例病
人中 8例为复杂畸形袁5例行改良 Fontan术或全腔肺动脉连接术遥结论 镜面右位心也可合并复杂心血管畸形袁右旋心尧
孤立右位心的合并畸形有一定规律曰X线检查对右位心的诊断尧分型有重要帮助袁而超声心动图尧超高速CT 则是明确
心内畸形和手术条件的主要手段曰Fontan类手术渊改良Fontan或全腔肺动脉连接术冤是治疗复杂先天性右位心较有前
途的方法袁但应严格把握手术指征遥
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Diagnosis and surgical treatment of congenital dextrocardia
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Abstract: Objective To understand the pathological features of congenital dextrocardiaandexplore its diagnosis and
surgicaltreatment. MethodTheclinicaldatafrom32casesofcongenitaldextrocardiawerecollectedtounderstandthemajor
cardiacanomaliesandevaluatethediagnosticapproachesofthisdisease. Analysisoftheeffectofsurgicaltreatmentwasalso
conductedin16amongthe32cases. Results Complexanomaliessuchastranspositionofgreatartery(TGA),singleventricle
(SV), commontrunk(CMT)formationforthearterieswerefoundin8outof13mirror-imagedextrocardiacases,mostofthe
dextroversion (DV) accompaniedbyphysiological correction of the TGA (C-TGA, 11/17) whichofteninvolvedventricle
septaldefect(VSD)andpulmonarystenosis(PS,8/11).Another2casesdiagnosedasisolateddextrocardia(IDC)alsosuffered
TGA combined with completeatrioventricularcanal(CAVC) defect. Definitediagnoses of dextrocardia (DC) were derived
fromX-rayexamination,includingthoracic-abdominalplainX-rayfilm,hilarcomputedtomography,highkVchestplainfilm
orultrafastCT, echocardiogramandangiography. Fontanoperationwasperformedin8casesandanatomicalcorrectionin7
withsurgicalexplorationin 1 case. Thirteenpatientssurvived, amongwhom8hadcomplexcardiacdefectand5ofthem
receivedmodifiedFontanoperationortotalcavopulmonaryconnection(TCPC). Conclusions Complexcardiac anomaliesare
notrareinmirror-imagedextrocardia, anddextroversionandisolateddextrocardiawereusuallyrelatedtoC-TGA+VSD+PS
andTGA+CAVCrespectively.X-rayexaminationsareofgreatsignificanceinthediagnosesandclassificationofdextrocardia,
andechocardiogramandultrafastCTconstitutethemajormodalitiesforclarifyingintracardialdefectandsurgicalindications.
Fontanoperations, includingmodifiedFontanandtotalcavopulmonaryconnection, mightbe hopefulsurgicaltreatmentfor
complexcongenitalheartdiseasewhenindicationsarecarefullyevaluated.
Key words: dextrocardia/diagnosis;dextrocardia/surgery;dextrocardia/complication

临床研究发现袁复杂性先天性心脏病的病变类型
与内脏的位置尧形态有一定联系咱1暂遥右位心是心脏位置
异常中较常见的类型袁可合并多种复杂心血管畸形遥
随着心血管诊疗技术的不断发展袁对此类病变的认识
也不断加深遥本文总结了我院1986~2001年间收治的

32例右位心病例资料袁对其病理解剖特点尧合并畸
形尧诊断方法和外科治疗等方面进行分析讨论袁旨在
为该类疾病的诊断及其合并畸形的外科治疗提供参考遥

1 临床资料
1.1 一般资料

1986~2001年间我院共收治心脏位置异常病人
49例袁先天性右位心有 32例袁其中镜面右位心 13
例袁男 6例尧女 7例袁年龄 2 个月 ~14岁曰右旋心 17

第一军医大学学报(JFirstMilMedUniv) 2002;22(6)536窑 窑



表 2 手术治疗的 8例镜面右位心病例资料
Tab.2 Clinical data of 8 cases of dextrocardiasurgically treated

No. Sex Age(year) Symptom Diagnosis Surgicaltreatment Outcome

1 F 3 Cyanosis ASD(II),SVCtoLA
IVCtoLAisomerismofLA

RepairofASD,SVCtoRA
IVCtoRA Survived

2 F 13 Cyanosis sASD(II), IVCtoazygosvein RepairofASD,IVCtoRA Survived

3 M 2 Palpitaion,panting VSD,PS RepairofVSD
Pulmonaryvalvotomy Survived

4 M 8 Cyanosis,palpitation TOF Radicalrepair Survived
5 M 0.5 Panting VSD,ASD RepairofASD,VSD Survived
6 M 8 Cyanosis TGA ModifiedFontan Survived
7 F 1.5 Cyanosis CAVC,SV,BVC ModifiedFontan Diedofarrhythmia
8 F 11 Cyanosis TGA,SV TCPC Survived

ASD:Atrialseptaldefect;SVC:Superiorvenacava;LA:Leftatrium;RA:Rightatrium;IVC:Inferiorvenacava;BVC:Bisuperior

venacava;PS:Pulmonarystenosis;TOF:TetralogyofFallot;TCPC:Totalcavopulmonaryconnection;TherestarethesameasTab.1

L-TGA:Left-TGA;PDA:Patentductusarteriosus;PH:Pulmonaryhypertension;PAPVD:Partialanomalousofpulmonary
venousdrainage;LCOS:Lowcardiacoutputsyndrome;TherestarethesameasTab.1andTab.2

表 3手术治疗的 6例右旋心和 2例孤立右位心病例资料
Tab.3 Clinical data of 6 cases of dextroversion and 2 cases of isolated dextrocardiasurgically treated

No. Sex Age(yr) Symptom Diagnosis Surgicaltreatment Outcome

Dextroversion 1 M 8 Systolicmurmur C-TGA,ASDVSD,PS RepairofASD,VSD
Pulmonaryvalvotomy Survived

Dextroversion 2 M 8 Cyanosis SV,CAVC,L-TGA TCPC Survived
Dextroversion 3 M 5 Systolicmurmur ASD(II) RepairofASD Survived

Dextroversion 4 M 5 Cyanosis C-TGA,VSD,PS,PDA,Parallel
atrialappendage ModifiedFontan Survived

Dextroversion 5 M 0.5 Cyanosis,panting SV,CAVCCommontrunk(IV)+PH Surgicalexploration Survived

Dextroversion 6 M 13 Cyanosis,panting TA,SVCtoLA,IVCtoLA,isomerismofLA TCPE Survived

Isolated
dextrocardia1 M 7 Cyanosis TGA,CAVC,isomerismof

rightlung,aspleniasyndrome ModifiedFontan DiedofLCOS

Isolated
dextrocardia2 M 12 Cyanosis TGA,CAVC,PAPVD,isomerismofRA TCPC DiedofLCOS

例袁男 15例尧女 2例袁年龄 5个月 ~15岁曰孤立右位心
2例袁分别为 7岁和 12岁男性遥表现为紫绀或活动后
紫绀者 24例袁有活动后心悸尧气促和渊或冤蹲踞尧缺氧发
作现象者 19例袁存在明显心脏杂音者 26例袁其中 P2

亢强者 3例渊年龄均超过 12岁冤遥各型右位心合并的
主要心血管畸形见表 1遥
1.2 诊断方法
全部病例均经详查病史尧体检尧常规胸腹 X线和

/或肺门断层片尧心电图 渊ECG冤和 /或超声心动图
渊UCG冤等检查明确诊断或取得重要诊断线索遥22例
行心导管造影检查袁4例行核磁共振 (MR)袁5例行超
高速CT检查曰16例经手术证实诊断袁2例为尸检确诊遥
1.3 外科治疗及结果
全组有 16例病人行手术治疗袁手术方式及结果

见表 2尧3遥

表 1各型右位心合并的主要心血管畸形
Tab.1 Major complex defects in different types of dextrocardia

Heartposition(Cases)
TGA

SV SA PA CMT(IV) TA RVOTO+VSD CAVC
Isomerism

TASVD
TGA C-TGA R L

Dextrocardia(13) 4 1 3 1 0 2 1 4 0 0 1 1
Dextroversion(17) 1 11 6 0 1 2 1 8 4 0 1 1

Isolated dextrocardia(2) 2 0 0 1 0 0 0 0 2 1 0 0
Total 9 8 9 2 1 4 2 12 6 1 2 2

TGA:Transpositionofgreatartery;C-TGA:CorrectedTGA;SV:Singleventricle;SA:Singleatria;PA:Pulmonaryatresia;CMT:
Commontrunk;TA:Tricuspidatresia;RVOTO:Rightventricularoutflowtrackobstruction;VSD:Ventricleseptaldefect;CAVC:

Completeatrioventriclecanal;TASVD:Totalanomaloussystemicvenousdrainage
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手术方式主要有单纯房间隔及(或)室间隔缺损修补
术尧室间隔缺损修补 +肺动脉瓣切开术尧单心室分隔
术尧心房内折流术尧右室流出道疏通尧法乐氏四联症矫
治术尧改良 Fontan 术尧全腔静脉肺动脉连接术
(TCPC)尧剖胸探查术等遥其它 16例病人因达不到手
术条件而采取非手术治疗袁放弃手术的原因主要有严
重肺动脉高压和 /或 Eisenmenger综合征 (9例)尧IV型
动脉共干和 /或左心发育不良(3例)尧不能承担手术费
用(4例)遥
术后早期死亡 2例(占 12.5%)袁晚期死亡 1例(占

6.25%)袁主要死亡原因为低心排综合征(2例)尧心律失
常 (1例)遥13例存活病人 11例得到随访袁随访率
84.6%袁随访时间 8个月 ~14年袁心功能(NYHA)玉~
域级 9例尧芋级 2例遥
2 讨论
2.1病理解剖特点尧发病率及合并畸形
右位心是指心脏的主要部分位于右侧胸腔尧心脏
长轴指向右下方的一种先天性心脏位置异常咱2暂遥根据
VanPraagh 节段分析方法分为以下类型院
渊1冤镜面右位心遥右心房尧肝脏位于脊柱左侧袁左
心房和胃泡位于右侧袁左肺三叶袁右肺二叶袁左右支气管
形态亦呈反转关系遥本组中此类病人有 13例袁占 40.6%遥
渊2冤右旋心遥心脏在右侧胸腔袁而其他脏器的位置
正常遥本组中此类病例有 17例袁占 53.1%遥
渊3冤孤立右位心遥这是一种较为特别的类型袁无内
脏反位袁而静脉心房的位置却同镜面右位心一样位于
脊柱左侧袁下腔静脉的肝上段由脊柱右侧突然转向左
侧进入静脉心房遥本组有 2例袁占 6.3%遥此型多合并
极为复杂的心血管畸形袁本组 2例均为大动脉转位
(TGA)+完全型房室管畸形(CAVC)遥
镜面右位心的发病率约为 0.01%袁以往认为其较
少合并心内结构异常咱3暂袁但近年研究显示袁镜面右位
心合并心内畸形者可高达 40%~50%咱4暂遥本组 13例镜
面右位心合并的心血管畸形主要有 T G A 4例袁单心
室尧动脉共干尧腔静脉异位引流各 2例袁部分房室管畸
形尧左心发育不良尧法乐氏四联症各 1例袁其中 1例为
极少见的完全型腔静脉异位引流入左心房

渊TASVD冤遥本组镜面右位心的发生无性别差异遥右旋
心多合并复杂先心病袁Ayres等咱5暂报告袁41 例中有 32
例合并心内畸形袁其中以肺静脉异位引流最为多见
(10例)袁其次为 C-TGA+室间隔缺损(VSD)+ 肺动脉
狭窄(PS)遥本组 17例右旋心以生理矫正型 TGA多见
(11/17)袁且多数伴有VSD和 PS(8/11)袁此外还存在单
心室渊SV冤尧单心房渊SA冤尧CAVC等复杂畸形袁其中 1
例是极为罕见的异构左房 +TASVD+TA 渊三尖瓣闭
锁冤遥本组 2例孤立右位心袁1例为 L-TGA+CAVC+
SA+VSD+永存左上腔静脉 +异构右肺袁且有下腔静

脉肝下段缺如和无脾综合征曰另 1例则为 L-TGA+
CAVC+异构右房 +部分肺静脉异位引流遥孤立右位
心畸形之复杂性由此可见一斑遥右旋心和孤立右位
心均以男性多见遥
2.2 诊断和鉴别诊断
孙培吾咱1暂认为袁野复杂先心病系一组心房尧心室尧
大血管在解剖结构尧相互连接和排列等方面发生异
常的复杂心血管畸形袁临床上多伴有紫绀冶遥X线胸
片可确定心脏和心尖位置袁排除心外原因引起的心
脏移位袁同时判断胃泡及肝脏的位置袁必要时可加作
支气管断层或高千伏胸片尧腹部 B超尧胃肠道钡餐等
检查袁根据支气管 -心房 -内脏相关性即可作出右位
心的正确判断遥本组 13例镜面右位心均通过胸腹部
平片或加作腹部 B超确诊遥ECG对右位心的鉴别诊
断有参考价值袁右旋心有正常形态的 P 波袁加作V3R尧
V5R可确定有无心室转位袁从而鉴别右旋心和镜面右
位心咱6暂遥UCG检查利用左室长轴切面可判断心脏在
胸腔内的位置袁再根据野形态学右心房总是和肝主叶
和下腔静脉肝上段在同侧冶这一规律咱7暂袁进一步显示
内脏位置尧下腔静脉进入心房的部位及心耳的形态袁
即可确定心房的位置关系遥另外袁UCG对心内畸形的
诊断具有不可替代的重要作用遥本组有 25例病人经
X线尧ECG尧UCG检查明确了诊断袁并确定了病变类
型遥有研究将 MRI与 UCG比较袁认为 MRI在显示右
位心的心房要内脏关系尧左右主动脉弓尧双上腔静
脉尧心室袢尧主动脉病变和大血管转位等方面优于
UCG袁但对ASD尧VSD的分流情况及瓣膜病变的观
测则以 UCG为优 咱8暂遥本组 1例右旋心合并 L-TGA
+VSD+ASD+PS的患者行MRI检查袁与 UCG结果
完全一致遥超高速 CT对大血管和左右心室的形态结
构及位置关系尧体静脉和肺静脉回流异常的显示等
方面有独特优势遥本组近 3年的病例均行UFCT检
查袁结合其它常规辅助检查明确诊断袁免去了有创的
心导管检查遥但在某些极为复杂的病例袁心导管检查
仍是明确诊断和手术条件的重要手段遥
2.3 外科治疗
对合并心内畸形的先天性右位心袁应根据具体
情况采取治疗对策遥综合本组病例袁大部分为较复杂
的心血管畸形袁约 50%患者来院就诊时已存在明显
肺高压或严重的心肌病变袁绝大部分 TGA合并VSD
或动脉共干者袁由于病例生理和解剖条件限制袁已经
失去了解剖矫治的机会袁只好改行姑息性或生理矫
治手术袁这成为影响手术治疗效果的重要因素遥目前
认为对重症复杂先心病的治疗袁Fontan类手术渊包括
各种改良 Fontan手术冤及各种形式的 TCPC等是较
有前途的外科治疗方法袁尤其对 TA尧SV尧TGA尧
CAVC尧PA尧右室双出口尧右心发育不良综合征等复
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渊上接 538页冤
杂畸形袁在难以采取解剖矫治的情况下袁常能取得满
意的治疗效果咱9暂遥本组对 8例合并复杂畸形的病人分
别采用了中央或双向分流尧改良 Fontan手术或 TCPC
术袁某些病例效果满意袁但也有部分疗效不佳袁分析原
因主要在于病例条件的选择遥Sharma等 咱10暂提出
Fontan类手术的选择标准为院渊1冤满意的肺动脉大小曰
渊2冤可修复的局部肺动脉狭窄曰渊3冤肺动脉压小于 2.40
kPa (18 mmHg) 或有左向右分流时小于 2.67kPa(20
mmHg)曰渊4冤满意的左心室功能 (舒张末压小于 1.6
kPa即 12 mmHg或心血管造影提示心功能良好)且
无明显的心肌肥厚曰渊5冤无左室流出道梗阻曰渊6冤中度
以下的房室瓣返流遥我们体会袁以上渊1冤尧渊3冤尧渊4冤尧渊6冤
应是决定手术的主要条件袁后期严格按此条件选择的
病例手术死亡率和并发症明显降低遥目前 TCPC的方
式多数认为采用心外管道耗能少尧操作简便尧不需阻
断循环尧心房损伤小尧管腔不易变形尧血流动力学效应
好袁可减少术后晚期并发症咱11暂遥本组 2例采用此手术
方法袁近期效果满意袁远期效果有待进一步观察遥
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midtermresults咱J暂.JThoracCardiovascSurg,1995,110(6):1692-701.
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应用咱J暂.中华外科杂志,2000,38(11):847-9.
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到袁而且免疫荧光技术显示院trophinin在猴囊胚滋养
外胚层的表达呈极性分布袁即在胚极高表达尧壁极低
表达袁这种极性分布为胚胎与子宫内膜建立互为配尧
受体的新型识别关系奠定了分子基础遥原位杂交实验
显示袁trophinin在小鼠交配后的 3 ~ 5 d之间的囊胚细
胞和野着床窗冶期子宫内膜细胞上呈现高表达咱5暂遥另
外袁有实验研究发现袁小鼠 trophinin基因敲除后袁其
胚胎着床失败咱2暂遥这种新型粘附分子复合体的发现为
着床的研究提供了新的思路遥
本实验证实院在正常生育妇女的子宫内膜袁

trophinin在增生期及排卵期未见表达袁于分泌早期开
始表达袁野着床窗冶期表达增强袁主要位于子宫内膜腔
上皮和腺上皮袁间质细胞呈弱表达袁分泌晚期表达又
减弱袁且主要分布于腺上皮袁腺腔中也可见阳性染色遥
这种表达方式提示其在胚胎着床过程中发挥重要作

用遥本研究还发现院与正常妇女相比袁子宫内膜异位症
及不明原因不孕患者分泌中期 trophinin显著减少袁
这种分子表达的缺陷袁影响了胚胎在子宫内膜上的起
始粘附袁进而影响胚胎在子宫内膜上的固着以及适度
侵入袁从而导致着床失败曰输卵管阻塞性不孕患者分
泌中期子宫内膜 trophinin的表达亦减少袁但无统计
学意义袁其原因尚不清楚袁有待进一步研究遥当然袁由
于 trophinin尧tastin尧bystin三者间存在相互作用袁故组

成粘附分子复合体的 tastin尧bystin蛋白在正常妇女和
不孕患者的子宫内膜上表达是否存在显著差异袁以及其
在人胚胎细胞上的表达特点袁也值得进一步探讨遥
致谢院衷心感谢 MichikoN.Fukuda教授在实验过程中所给予
的帮助与指导遥
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