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三房心合并双孔房缺、肺静脉异位引流、永存左上腔超声表现１例
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　　三房心是一种比较少见的先天性心脏病，在胚胎心脏发育

障碍时，左心房或右心房被纤维肌性膜分隔成两个腔，左心房

被分割者为左心型，右心房被分割者为右心型。亦有学者认为

可能与胚胎发育时原发隔生长异常有关，并同时可能累及二尖

瓣［１］。不典型三房心尚包括了右房三房心和其他类型的变

异［２］；典型三房心一般是指左心三房心。即左心房内出现纤维

肌性隔膜，将左心房分为副房与真房［３］。

１　临床资料

患者，男，５９岁，发现心脏杂音５０余年，求进一步治疗就

诊于本院。入院查体：胸骨左缘２～３肋间闻及３～６级收缩期

杂音。经胸部彩色多普勒超声（ＣＤＦＩ）检查显示：（１）多个切面

反复观察左心房内可见隔膜回声（图１），将左心房分为真房

（近侧左心房）和副房（远侧左心房）。（２）右心房左右径７１

ｍｍ，右心室内径４２ｍｍ，右心室壁肥厚，三尖瓣关闭不拢，三

尖瓣口见大量反流信号，连续多普勒（ＣＷ）测反流速度为３５４

ｃｍ／ｓ，跨瓣压差（ＰＧ）为５０ｍｍ Ｈｇ。（３）房间隔回声明显中

断，剑突下两腔观房间隔中下段近下腔静脉侧和中上段近上腔

静脉侧均可见中断，分别为２３、１３ｍｍ，房水平左心房真房向右

心房的左向右分流，右心房向左心房副房的右向左分流信号

（图１）。（４）心尖四腔观可见右肺静脉与右心房连接（图２），左

肺静脉于左心房真房相连接，冠状静脉窦扩张；ＣＤＦＩ可见肺静

脉血流回流右心房及左心房真房。（５）胸骨上窝探查降主动脉

左前方见向下走形的管样结构，ＣＤＦＩ显示为蓝色静脉血流

信号。

　　ＴＬＡ：左房真房；ＦＬＡ：左房副房；ＡＳ：隔膜；ＡＳＤ：房间隔缺损。

图１　　胸骨旁非标准切面ＣＤＦＩ图像

　　超声提示：先天性心脏病（三房心高疑）；房间隔缺损两处

（腔静脉型可能）；肺动脉高压；部分肺静脉异位引流；冠状静脉

窦扩张，提示永存左上腔，建议手术探查以明确诊断。术中可

见：右心增大，于房间隔后下方与下腔静脉入口处及后上方与上

腔静脉入口处均见缺损口分别约２４、１５ｍｍ，右肺静脉开口于右

心房；左房内见一隔膜将左心房分为两房，左肺静脉开口于左心

房真房。术后证实本例诊断为三房心，房间隔缺损两处，肺动脉

高压。

　　ＰＶ：肺静脉；ＲＡ：右心房；ＲＶ：右心室；ＡＶ：主动脉瓣；ＰＡ：肺动脉。

图２　　动脉短轴切面ＣＤＦＩ图像

２　讨　　论

三房心仅占先天性心脏病的０．１０％
［４］，而合并多个心内

畸形更极为罕见。目前学者认为肺静脉与左心房在胚胎发育

过程中二者相融合时腔壁未能吸收或吸收不完全，而残留一条

隔膜将左心房分隔成两房。根据副房是否与肺静脉相通分为

完全型和部分型三房心［５］；本例为不完全型，本例的左心房真

房与左肺静脉连接，副房不与肺静脉连接，真房与副房分别通

过两房缺与右心房连接，而左心房内隔膜交通口较大，因此左

心房内隔膜处未见花色血流信号，这是极易漏诊及误诊的。肺

静脉异位引流分为部分型与完全型［６］。部分型是部分肺静脉

通过各种途径回流至右心房，而本例为右肺静脉回流至右心

房，为部分型。一般三房心的隔膜应与扩张的冠状静脉窦和肺

静脉总干的管壁相鉴别；肺总静脉干的管壁受切面的影响易当

成副房，把肺静脉回流误为是副房与真房之间的交通。因此，

超声诊断三房心对临床有巨大的价值为首选检查方法［７］，为临

床手术方案的选择提供重要的影像资料［８］。
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　　运动神经元病是一系列以上、下运动神经元改变为突出表

现的慢性进行性神经系统变性疾病。肌萎缩性侧索硬化症

（ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃｌａｔｅｒａｌｓｃｌｅｒｏｓｉｓ，ＡＬＳ）是运动神经元病中的常见

类型，临床表现为上、下运动神经元均有损害，特征表现为肌无

力和萎缩、延髓麻痹及锥体束征。通常不影响感觉系统，是一

组病因未明的选择性侵犯皮质脑干脊髓的慢性进行性变性

疾病，常见首发症状为一侧或双侧的手指活动笨拙、无力，随后

出现肌肉萎缩，逐渐波及四肢肌肉，受累部位可出现锥体束征，

痉挛性瘫痪，肌张力增高，后期可出现延髓麻痹，舌肌萎缩，吞

咽困难，咀嚼无力，构音不清，患者意识始终清醒，多在３～５年

因呼吸肌受累死于呼吸肌麻痹所致的肺部感染。该病目前尚

无特异性的方法确诊，多以临床表现加影像学诊断为主要依

据，进行排除性诊断。本病例通过观察脑组织活检观察其病理

结构的改变，有可能为该病的发病机制及诊断提供新的途径。

１　临床资料

患者，男，２３岁，未婚，汉族，贵州织金籍，因“进行性四肢

无力２＋年，言语不清、饮水呛咳１＋年，气促１＋个月”于２０１０

年１０月２３日入院，患者２＋年前无明显诱因出现右下肢无力，

行走不稳，易摔倒，并逐渐加重至双下肢行走不稳，无头痛、抽

搐及意识障碍等，１＋年前曾就诊于本院，行头颅 ＭＲＩ示“双侧

丘脑、大脑脚、桥脑病变”，考虑“脱髓鞘疾病”，予以“激素、鼠神

经生长因子”等治疗，症状好转，但停药后症状加重，并出现言

语含混不清、饮水呛咳、吞咽困难，双足有袜套感；同年４月在

北京天坛医院就诊，又予以激素治疗６个月，症状有所好转，但

停药后症状再次加重，出现行走困难、说话费力、小便排不尽，

遂转诊于广州中医学院，予免疫球蛋白、激素、干细胞等治疗

４０＋ｄ，病情仍可缓解，但激素逐步减量后症状再次加重。３＋

个月前出现双上肢无力，行动笨拙，以左上肢为甚。１＋个月前

出现双眼轻度视物不清，视近物感眼花，伴双耳耳鸣，平躺感呼

吸费力，胸闷，遂就诊于本院，病程中患者大便时有便秘或失

禁，饮食、营养、睡眠一般。既往史、家族史无特殊。入院查体：

体温３７．０℃，脉搏１００次／分，呼吸２４次／分，血压１２０／６０ｍｍ

Ｈｇ，神清合作，声音低沉，发声困难，高级认知功能正常，双眼

球辐辏反射差，无眼震、复视，双瞳孔等圆等大，Ｄ＝３．０ｍｍ，光

反射敏感。双耳听力粗测正常，额纹、鼻唇沟对称存在；伸舌左

偏，软腭上抬可，咽反射迟钝，四肢肌张力呈折刀样增高，左上

肢近端肌力约３级，远端肌力约２级，右上肢肌力３－级，双下

肢肌力１级，腱反射亢进，腓肠肌萎缩，踝阵挛（＋），髌阵挛

（－），双上肢霍夫曼征、罗索里莫征（＋），双下肢欧本海默征、

查多克征、巴氏征（＋），脑膜刺激征（－），双侧痛觉无明显减

退，双下肢深感觉正常，双手指鼻试验不稳，深呼吸时胸廓运动

幅度降低，咳嗽无力。辅助检查：２００９０２１６本院头颅 ＭＲＩ增

强为双侧丘脑、大脑脚、桥脑病变，考虑皮质脊髓束变性改变。

图１　头颅ＤＴＩ图像 图２　冠状位Ｔ２ 加权图像 图３　Ｆｌａｒｅ像见血脑及内囊后肢的高信号
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