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右心室双出口（double outlet right ventricle，
DORV）的定义在学术界尚存争议，经典右心室双

出口的定义是：（1）主动脉和肺动脉均起源于右心

室；（2）室间隔缺损为左心室的唯一出口；（3）半
月 瓣 与 房 室 瓣 之 间 因 圆 锥 组 织 分 隔 没 有 纤 维 连

续[1]。目前普遍接受的定义是一个大动脉全部和另

一大动脉开口的大部分（>50%）起源于形态右心

室，主动脉瓣与二尖瓣之间可存在或无纤维连续[2]。

  右心室双出口是一种少见、复杂的先天性心脏

病，活产儿中发病率为 3～9/100 000，占先天性心

脏病的 1%～3%[3-4]。右心室双出口属于圆锥动脉干

畸形，是一类解剖和病理生理介于室间隔缺损伴主

动脉骑跨和完全性大动脉转位合并室间隔缺损之

间的疾病谱（不包括室间隔缺损和大动脉转位），

可合并主动脉缩窄、主动脉弓发育不良、主动脉弓

中断、房室连接不一致等畸形，13% 的患者合并多

发室间隔缺损[2]，极少数患者可不合并室间隔缺损[5]。

  本文章主要针对房室连接一致、不合并完全型

房室通道、内脏异位综合征等重大畸形右心室双出

口的外科治疗进行讨论。

1 方法与证据

本 共 识 采 用 国 际 通 用 的 Delphi 程 序 ， 检 索

MEDLINE、The Cochrane Library、万方数据库及

NCCN 指南等，回顾性分析 1968—2019 年关于右

心室双出口文献，通过专家讨论结果筛选存在争议

的调查项目，根据文献提供的循证资料和专家讨论

意见，最终形成以下共识。

  共识采用的推荐级别为：Ⅰ类：已证实和/或
一致公认有效，专家组有统一认识；Ⅱa 类：有关

证据/观点倾向于有用或有效，应用这些操作或治

疗是合理的。专家组有小争议；Ⅱb 类：有关证据

/观点尚不能被充分证明有用或有效，但可以考虑

使用，专家组有一定争议；Ⅲ类：已证实和/或公

认无用或无效，不推荐使用。

共识采用的证据水平为：A：数据来源多中心

随机对照试验或  Meta 分析或大型注册数据库；

B：数据来源于单个随机对照试验或非随机研究；

C：数据仅来源于专家共识或病例报告。

2    右心室双出口分型

从 20 世纪 70 年代开始关于右心室双出口分型

的理论不断发展，最早出现的是 Van Praagh 解剖分

型：应用内脏心房位置（S，I）、心室袢（D，L）、漏

斗部大血管的位置关系（D，L，A）三个节段再加上

室间隔缺损与大动脉关系、是否合并右心室流出道

梗阻共 5 个条件对右心室双出口进行分型描述[6-8]。

1972 年 Lev 根据室间隔缺损的位置将双出口分为 4
型：（1）主动脉瓣下室间隔缺损型；（2）肺动脉瓣

下室间隔缺损型；（3）双动脉瓣下室间隔缺损型；

（4）室间隔缺损远离型[9]。1983 年 Anderson 提出了

新的分型理论：根据内脏心房位置（S，I）、心室袢

（D，L）、大动脉的相互关系（正常缠绕型、并列型-

主动脉在肺动脉右侧、并列型-主动脉位于左前）对

右心室双出口进行分型[10]。2000 年国际胸外科医

师协会（STS）和欧洲胸心外科协会（EACTS）提出

了新的分型：（1）室间隔缺损型：室间隔缺损位于

主动脉瓣下，容易出现肺高压，是最常见的类型；

（2）法洛四联症型：室间隔缺损位于主动脉下或者

在两大动脉开口下方，合并右室流出道狭窄；（3）
大动脉转位（TGA）型：室间隔缺损位于肺动脉瓣

下伴或不伴有漏斗部和肺动脉狭窄；（4）室间隔缺

损远离型：室间隔缺损边缘与两个半月瓣瓣环的
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最小距离均大于主动脉瓣环直径[11-12]，室间隔缺损

多位于三尖瓣隔瓣下右心室流入道或位于心尖肌

部，双动脉下有圆锥存在，主动脉瓣和二尖瓣之间

没有纤维连接。是一种少见、复杂的先天性心脏

病，发病率约占右心室双出口的 10%～20%[2, 13-14]。

新分型具有良好的临床实用性，为外科医生普遍接受。

Lacour-Gayet 除了上述分型的 4 种类型以外增

加了完全型房室通道型：此型的特点：两大动脉

完全发自右心室、合并完全型房室通道、室间隔缺

损前部更靠近主动脉瓣、常合并无脾综合征、右室

流出道狭窄和完全型肺静脉异位引流、永存左上腔

静脉。此型不在本文讨论范围[15]。

3    诊断

3.1    临床表现

本病的症状和体征因分型而异，主要为紫绀、

发育障碍和充血性心力衰竭。症状的严重程度因

室间隔缺损的大小、有无右室流出道梗阻及程度、

大动脉关系及合并其它畸形而不同[4]。合并肺动脉

瓣狭窄患者，常常紫绀较明显，杵状指，生长发育

迟缓。不合并肺动脉狭窄的患者，紫绀程度因室间

隔缺损与主动脉瓣关系变化而不同。室间隔缺损

血流朝向主动脉瓣时紫绀不明显，临床表现类似巨

大室间隔缺损，肺动脉高压出现早且严重。部分患

者可表现为充血性心力衰竭，有心率快、呼吸急促

等症状[16]。

3.2    诊断依据

3.2.1    超声心动图　超声心动图是诊断右心室双出

口的一种重要方法[17]。通过超声检查，可以基本明

确以下数据：主动脉与肺动脉的位置和关系、半月

瓣下有无圆锥；室间隔缺损的位置和大小、与两大

动脉的位置关系、大动脉骑跨的程度；有无流出道

和肺动脉狭窄；左右心室大小；合并畸形包括房

室连接、冠状动脉异常、房室瓣的异常等[18]。超声

检查具有无创、可重复性好、依从性高等特点，建

议作为常规检查手段（ⅠB）。
3.2.2    CT 增强扫描　可以明确大动脉位置关系，

室间隔缺损的位置，冠状动脉有无异常以及肺动脉

发育情况、是否合并肺静脉异位引流等[19-21]（Ⅱa B）。
3.2.3    心血管造影和右心导管检查　心血管造影可

以直观提供室间隔缺损的大小、与大血管的关系；

是否存在多发室间隔缺损；大动脉相互关系；是

否存在肺动脉狭窄以及狭窄的部位和程度；有无

体肺动脉侧枝血管；心室的功能及大小；房室瓣

有无反流及程度等信息，是诊断右心室双出口的重

要方法[22-23]，可对手术决策提供帮助。右心导管检

查对于患儿的肺动脉压力和肺阻力评估有重要作

用[24-26]（ⅡaB）。
3.2.4    磁共振成像　在欧美发达国家已广泛应用，

除可提供上述 CT 检查形态学数据外，还可提供动

态全息图像及部分血流动力学指标，可部分替代

CT、造影检查[27]。但婴幼儿及低龄儿童检查过程中

需要全身麻醉及特殊的监护设备。

3.2.5    3D 打印和 3D 虚拟成像技术　以 CT、磁共

振成像、超声影像为基础的 3D 打印技术和 3D 虚
拟成像技术可对手术决策选择提供帮助。

4    手术指征及术式选择

右心室双出口一经确诊，原则上均应手术治

疗，即诊断本身即是手术适应证；合并阻力型肺高

压应视为手术的禁忌证[16]。有心力衰竭、肺炎、严

重紫绀、喂养困难、生长发育迟缓等症状的患儿应

尽早手术。

合并下述任意一条者建议行单心室治疗：（1）
双侧心室发育不均衡；（2）合并严重的房室瓣骑跨

或者跨越；（3）合并心尖部室间隔缺损或者奶酪样

室间隔缺损；（4）部分远离型右心室双出口，建立

室间隔缺损与半月瓣之间的内隧道或管道连接困

难和/或严重影响三尖瓣功能和引起右室流入道梗

阻。手术方式参照另篇单心室治疗。

双心室矫治需满足以下条件：（1）双侧心室发

育均衡；（2）不合并严重的房室瓣骑跨或者跨越；

（3）肺动脉发育良好；（4）非心尖部室间隔缺损或

者奶酪样室间隔缺损；（5）不合并阻力型肺高压
[28]（ⅡaB）。
4.1    室间隔缺损型右心室双出口

因患儿可早期出现心力衰竭、肺炎等症状，6
个月龄以上可能出现阻力型肺高压，建议在新生儿

期或者婴儿早期手术，可行一期双心室矫治建立室

间隔缺损至主动脉的内隧道连接或行肺动脉环缩

术[16, 28]（ⅠB）。
4.2    四联症型右心室双出口

手术时机的选择类似于法洛四联症，可在 3 个
月龄以上行双心室矫治术，紫绀严重的患者可先行

体肺动脉分流手术[15]（Ⅱa B）。内隧道建立及主动

脉瓣下圆锥处理同室间隔缺损型右心室双出口，同

期疏通右室流出道或者肺动脉瓣狭窄，类似于法洛

四联症根治术[15, 29]（ⅠB）。
4.3    大动脉转位型右心室双出口

不合并肺动脉瓣狭窄、或者合并轻度肺动脉瓣
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狭窄（跨瓣峰值压差<35 mm Hg）、肺动脉瓣功能良

好的患者建议在 6 个月龄前尽早行双心室矫治[23]。

建立室间隔缺损至肺动脉的内隧道连接，然后再行

动脉调转[23, 30-32]（ⅠB）；也可通过切除圆锥肌肉后

行 Kawashima 术，建立室间隔缺损至主动脉的内隧

道连接（Ⅱa B）。合并肺动脉瓣狭窄（跨瓣峰值压

差>35 mm Hg），建议在 6 个月龄以上行双心室矫

治，手术包括：建立室间隔缺损至主动脉内隧道连

接然后行 Rastelli 手术、REV 手术或 Damus-Kaye-
Stansel 手术[2]（Ⅱb B）；建立室间隔缺损至肺动脉

的内隧道连接后行双根部调转术（DRT 手术）或者

Nikaidoh 手术[33-34]（Ⅱa B）。紫绀严重、肺动脉发育

不良的可先行体肺动脉分流术[28-29]（ⅡaB）。
4.4    室间隔缺损远离型右心室双出口

因需要建立室间隔缺损至大动脉的长内隧道

连接，建议在 6 个月龄以上行双心室矫治手术（Ⅱa
B）。紫绀严重的患儿可在新生儿期或者婴儿早期

行体肺动脉分流手术，肺动脉高压的患者在新生儿

期或者婴儿早期行肺动脉环缩术（ⅠB）。合并肺动

脉瓣狭窄、肺动脉发育良好、左右心室发育良好、

血氧饱和度在 80% 以上、无缺氧发作的患者可暂不

干预，12 个月龄左右行双心室矫治（Ⅱb C）。手术

方式可根据室间隔缺损与大动脉的距离、两大动脉

的相互关系选择建立室间隔缺损至主动脉内隧道

连接或者室间隔缺损至肺动脉内隧道连接[35]。对于

室间隔缺损位于三尖瓣隔后交界下方流入道的患

者，向大动脉建立内隧道都困难，可行心室内管道

连接术，手术一般要求在 2 岁以后进行，尽量选择

用直径 16 mm 以上管道[33-34, 36]（Ⅱa B）。

5    双心室矫治手术技术及处理要点

右心室双出口外科双心室矫治的基本原则是

建立通畅的左室流出道而尽量不影响右室流出道

以及右室和三尖瓣的功能。

5.1    室间隔缺损型右心室双出口

存在双动脉瓣下完整圆锥者在建立室间隔缺

损至主动脉内隧道同期圆锥肌肉的必要切除，和

/或适当扩大室间隔缺损，可降低左室流出道梗阻

发生率[29]。

5.2    四联症型右心室双出口

在右室流出道血管裸区肺动脉瓣下尽量靠近

主动脉瓣做切口，以便于内隧道上缘的显露与吻

合，右室流出道切口多采用补片加宽，进行补片缝

合时多采用 6/0 聚丙烯缝线（如普理灵 Everpoint 缝
线）。圆锥肌肉切除及室间隔缺损扩大参考室间隔

缺损型右心室双出口。

5.3    大动脉转位型右心室双出口

不合并肺动脉瓣狭窄的患儿建立室间隔缺损

至肺动脉内隧道时尽量避免右室切口，可经三尖瓣

和扩张的肺动脉显露缝合。行大动脉调转时肺动

脉是否行 Lecompte 操作取决于大动脉位置关系和

冠状动脉的类型及走行情况。为避免冠状动脉受

压，新肺动脉根部与远端肺动脉的吻合口可适当向

左侧或者右侧移位。合并肺动脉瓣狭窄时，可行

Rastelli 手术或 Rev 手术，手术操作相对简单，心脏

停跳时间短，围术期恢复相对快，但远期左右心室

流出道梗阻和再手术干预率高。Nikaidoh 手术或

者 DRT 手术远期左右室流出道梗阻和再手术率相

对低，预后良好，但手术操作复杂、心脏停跳时间

长、围术期恢复时间长，可酌情开展。

5.4    室间隔缺损远离型右心室双出口

建立室间隔缺损主动脉内隧道时通常需要部

分切除主动脉瓣与室间隔缺损之间的圆锥肌肉，必

要的室间隔缺损扩大，可减少近远期左室流出道梗

阻[36-37]。部分患者三尖瓣瓣下结构和/或隔前交界位

于建立的内隧道走行路径上，此部分结构进行重新

移植，有利于左室流出道通畅和保持三尖瓣功能正

常。建立室间隔缺损至肺动脉内隧道连接时，仅部

分需要扩大室间隔缺损和肌束切除，而不涉及三尖

瓣和瓣下结构的移植处理（Ⅱa B）。
5.5    室间隔缺损扩大和补片

术中室间隔缺损扩大有利于减少或避免左室

流出道梗阻，主要用于合并限制性室间隔缺损、室

间隔缺损远离型右心室双出口、部分室间隔缺损型

右心室双出口和法洛四联症型右心室双出口伴主

动脉瓣下存在完整圆锥者（Ⅱa B）[36-38]，扩大时朝主

动脉瓣方向或者肺动脉瓣方向切除，操作时避免损

伤间隔支。室间隔缺损位于隔瓣下，建立至主动脉

内隧道时，补片做成楔形，可减少对三尖瓣瓣口的

影响。采取双补片建立内隧道可减少左心室流出

道梗阻的发生[39]。

6    近远期并发症及影响因素

6.1    室间隔缺损残余分流

术后严重心室水平的残余分流可出现心力衰

竭甚至死亡，尤其是术前合并肺动脉瓣狭窄或者右

心室流出道狭窄的患者。肺循环血流量/体循环血

流量>1.5 时需再手术修补[40]。

6.2    左心室流出道梗阻

常因隧道较长、呈角或者室间隔缺损扩大不足
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导致，当峰值压力阶差>50 mm Hg 时需再手术治

疗[41]。左室流出道梗阻多发生在两个位置：（1）主
动脉瓣下的纤维组织或者肌肉组织增生引起的狭

窄；（2）原室间隔缺损水平的狭窄。改良 Konno
手术是治疗右心室双出口术后左心室流出道梗阻

的有效手段[29, 42]。

6.3    右心室流出道梗阻

早期残余肺动脉瓣下狭窄，多由于漏斗部肌肉

肥厚疏通不彻底或心室内隧道占用右室空间过大

引起。移植物远期衰败是再次手术的重要原因[43]。

右心室流出道峰值压差>50 mm Hg 时，建议行右心

室流出道疏通或者外管道置换术[44]。

6.4    低心排血量综合征

排除残余解剖因素，低心排血量原因可能是左

心发育相对较小，心肌缺血时间长、心肌损伤等，

术后可予体外膜肺氧合（ECMO）辅助过渡[45]。

6.5    完全性房室传导阻滞

在所有类型的双出口中均可发生，术中扩大室

间隔缺损传导阻滞发生率较高，文献报道发生率

4.3%～18.8%，需安装永久起搏器治疗[46]。

6.6    主动脉瓣反流和冠状动脉狭窄

主要发生在 Taussig-bing 畸形施行动脉调转术

患者[47]。

7    预后

右心室双出口是一种复杂心脏畸形，近年来随

着围术期诊疗技术的不断发展，右心室双出口双心

室矫治总体早期死亡率已降低至 4.5%～7.4%[28-29, 48]，

5 年生存率达 89.0%～93.5%[28-29]。其中室间隔缺损

型右心室双出口、四联症型右心室双出口、TGA 型
右心室双出口三种类型远期预后良好，10 年生存率

为  8 9 . 5 % ～ 9 5 . 2 % ， 1 0  年再手术免除率为

87%～97.9%[29, 48]。远离型右心室双出口 5 年生存率

为 83.6%～87.1%，低于前述 3 种类型，左室流出道

狭窄是远期再手术的主要原因，5 年左室流出道再

手术免除率为 72.3%～84%[29, 35]。影响手术结果的因

素包括右心室双出口类型、术式选择、是否合并肺

血管病变等；低龄、合并复杂畸形（完全性心内膜

垫缺损、完全性肺静脉异位引流、主动脉弓缩窄）

和二尖瓣瓣裂、二尖瓣或共同房室瓣中量以上反流

是远离型右心室双出口术后死亡和再次手术的危

险因素[40, 49-50]。

 
利益冲突：无。
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