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　　[摘要]　目的:分析先天性二尖瓣关闭不全(CMI)超声心动图影像特征,以外科手术探查结果为金标准,探
讨超声心动图对CMI的诊断方法及诊断准确性。方法:回顾性分析2016年10月—2022年4月于阜外医院行超

声心动图检查诊断为中度及以上的儿童CMI患者,均行二维及三维超声心动图对二尖瓣关闭不全的病理结构、
反流程度进行了定性及定量诊断。以外科手术探查结果为金标准,探讨超声心动图诊断 CMI的准确性,总结超

声心动图对于CMI的诊断方法和评估要点。结果:研究共纳入130例儿童 CMI患者,超声诊断二尖瓣病理结构

包括二尖瓣腱索分化不良82例(63.1%),功能性二尖瓣反流21例(16.2%),缺血性二尖瓣反流14例(10.8%),
二尖瓣脱垂9例(6.9%),二尖瓣瓣叶裂4例(3.1%)。以手术探查结果为金标准,超声心动图总诊断准确率

94.6%。2例二尖瓣脱垂误诊为腱索分化不良,5例功能性反流漏诊了腱索异常连接。结论:超声心动图检查是

儿童CMI的精准诊断工具,能够有效指导外科治疗策略。
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Abstract　Objective:Toanalyzetheechocardiographicfeaturesofcongenitalmitralinsufficiency(CMI).The
surgicalexplorationresultswereusedasthegoldstandard,andthenthediagnosticaccuracyofechocardiography
forCMIwasdiscussed.Methods:ChildrenwithmoderateandmorethanmoderateCMIdiagnosedbyechocardio-
graphyinFuwaiHospitalfromOctober2016toApril2022wereanalysedretrospectively.Thepathologicalstruc-
tureandseverityofmitralregurgitation(MR)wereevaluatedqualitativelyandquantitativelybytwo-dimensional
andthree-dimensionalechocardiography.Withreferencetothesurgicalexplorationresultsasthegoldstandard,

theaccuracyofechocardiographyinthediagnosisofCMIwasdiscussed,andthediagnosticmethodsandevaluation
pointsofechocardiographyforCMIweresummarized.Results:Atotalof130childrenwithCMIwereincludedin
thestudy.Echocardiographyshowedthatthemitralvalvepathologyconsistedofundifferentiatedchordaetendine-
aeofmitralvalvein82cases(63.1%),functionalMRin21cases(16.2%),ischemicMRin14cases(10.8%),

mitralvalveprolapsein9cases(6.9%)andisolatedcleftin4cases(3.1%).Echocardiographywasfoundtobe
94.6%accuratecomparedwithsurgicalexplorationresults.Twocasesofmitralvalveprolapseweremisdiagnosed
asundifferentiatedchordaetendineae,and5casesoffunctionalregurgitationmissedthediagnosisofabnormal
connectionofchordaetendineae.Conclusion:EchocardiographyisanaccuratediagnostictoolforCMIinchildren
andcanbeusedtoguidesurgicaltreatmentstrategies.

Keywords　congenitalmitralinsufficiency;echocardiography;undifferentiatedchordaetendineae;ischemia;

prolapse
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　　先天性二尖瓣关闭不全(congenitalmitralin-
sufficiency,CMI)是儿童常见的心脏疾病,严重影

响儿童生命健康[1],而且由于儿童二尖瓣正处于生

长发育阶段,瓣膜菲薄,手术难度大,对于心脏外科

医生来说治疗极具挑战性[2-3]。CMI属于先天性二

尖瓣功能障碍的一种,目前已知的先天性二尖瓣功

能障碍包括二尖瓣脱垂、功能性二尖瓣反流、缺血

性二尖瓣反流、二尖瓣瓣叶裂、二尖瓣瓣上环、双孔

二尖瓣、降落伞型二尖瓣、二尖瓣发育不良、二尖瓣

拱廊(或腱索分化不良)[4]。其中,二尖瓣脱垂、功
能性二尖瓣反流、缺血性二尖瓣反流、二尖瓣瓣叶

裂和腱索发育不良是导致CMI的主要原因。超声

心动图能够清晰显示二尖瓣瓣叶、瓣环、腱索及乳

头肌结构,实时观察瓣叶活动性以及反流束大小,
是CMI的首选检查方法[5],能够为CMI病因诊断

和临床治疗策略的选择提供丰富信息。本研究纳

入在中国医学科学院阜外医院确诊的中度及以上

儿童CMI患者,分析其二维及三维超声心动图资

料,以外科手术探查结果为金标准,探讨超声心动

图诊断 CMI的准确性,并总结超声心动图对于

CMI的诊断方法和评估要点。
1　对象与方法

1.1　对象

连续纳入2016年10月—2022年4月于阜外医

院行超声心动图检查诊断为中度及以上儿童 CMI
患者,排除标准为中度及以上二尖瓣狭窄及心内膜

垫缺损。最终纳入130例患儿,其中男64例,女66
例;年龄10.0(26.0)个月,身高72.0(26.0)cm,体重

8.0(5.8)kg,体表面积0.38(0.23)m2。临床症状以

心脏杂音、生长发育迟缓为主。所有患者行二维及

三维超声心动图检查并诊断为CMI。
1.2　仪器与方法

1.2.1　仪器　采用 PhillipsEPIQ7C 或者 CVx
超声诊断仪,二维图像采集使用 S8-3或 S5-1探

头,三维图像采集使用X5-1探头。
1.2.2　检查方法　患儿取平卧位或左侧卧位,平
静呼吸,连接同步心电图。使用S8-3或S5-1探头

进行完整的常规经胸二维超声心动图检查,通过调

整聚焦位置、增益等使图像显示清晰。常规二维超

声心动图主要观察切面包括胸骨旁左室长轴切面、
胸骨旁二尖瓣水平短轴切面、乳头肌水平短轴切

面、心尖四腔心、两腔心及三腔心切面,仔细检查二

尖瓣环发育情况,测量其前后径、内外径及左右径;
瓣叶发育情况,有无瓣叶裂;腱索发育情况,有无发

育短小或缺失;乳头肌位置、形态、数目。应用彩色

多普勒血流成像观察二尖瓣反流程度,使用反流束

缩流颈宽度和有效反流口面积对CMI的严重程度

进行分级[6],分为中度、中重度及重度。同时观察

有无伴发的其他畸形。二维图像采集结束之后,将

探头切换至X5-1,应用三维经胸超声心动图评估瓣

叶、腱索及乳头肌的三维立体结构,并排查瓣叶裂。
1.2.3　外科手术　所有患儿均行外科手术治疗,
合并其他畸形的同时外科手术纠正。术中探查二

尖瓣器解剖结构,明确CMI病理结构。
1.3　统计学处理

采用SPSS26.0软件进行统计分析,符合偏态

分布的计量资料采用中位数(四分位数间距)表示;
计数资料以例或者百分数表示。
2　结果

2.1　超声检查结果

术前所有病例均经二维及三维超声心动图检

查诊断为 CMI,包括二尖瓣腱索分化不良82例

(63.1%)、功能性二尖瓣反流21例(16.2%)、缺血

性二尖瓣反流14例(10.8%)、二尖瓣脱垂9 例

(6.9%)、二尖瓣瓣叶裂4例(3.1%),见图1。其

中,中度反流 20 例(15.4%),中重度反流 29 例

(22.3%),重度反流81例(62.3%)。130例患儿

中有89例合并其他畸形,其中简单畸形(定义为卵

圆孔未闭、房间隔缺损、室间隔缺损及动脉导管未

闭)61例(46.9%),复杂畸形(定义为除简单畸形

之外所有的其他畸形)28例(21.5%)。各组反流

程度及合并畸形具体情况见表1。
2.2　外科手术情况

所有患儿均行二尖瓣成形术,以术中探查结果

为金标准,超声心动图总诊断正确率为94.6%,诊
断二尖瓣腱索分化不良、功能性二尖瓣反流、缺血

性二尖瓣反流、二尖瓣脱垂、二尖瓣瓣叶裂的准确

率 分 别 为 97.6%、76.2%、100.0%、81.8%、
100.0%。超声诊断为二尖瓣腱索分化不良的患儿

中有2例为误诊,手术探查诊断为二尖瓣脱垂;诊
断为功能性二尖瓣反流患儿中有5例漏诊了瓣下

腱索异常连接。
3　讨论

CMI是儿童常见心脏病,多是由于二尖瓣器

发育不良所致。对于此类疾病,临床基于反流程度

及反流病因、相关心脏病变情况等进行决策,制定治

疗策略,超声在其中起到了关键作用。本研究总结

了我院应用经胸超声心动图诊断CMI的相关经验。
在本研究纳入病例中,二尖瓣腱索分化不良占

比最高。二尖瓣腱索分化不良是笔者所在研究团

队首次提出的先天性二尖瓣畸形诊断概念,涵盖了

二尖瓣拱廊[7]及其一系列相关的非典型病变,如二

尖瓣半拱廊[8]、部分吊床样二尖瓣[9],这类先天性

二尖瓣畸形的发病机制为不同程度的腱索分化不

良[4]。本研究中二尖瓣腱索分化不良的超声诊断

准确率高达97.6%,说明术前超声心动图检查可

以对腱索分化不良进行准确识别,较好地评估二尖

瓣乳头肌及腱索的发育情况。由于既往较少关于
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a:二尖瓣腱索分化不良;b:功能性二尖瓣反流;c:缺血性二尖瓣反流;d:二尖瓣前叶脱垂;e:二尖瓣前叶裂。
图1　二尖瓣不同病理结构

Figure1　Differentpathologicalstructuresofmitralvalve

表1　130例患儿二尖瓣反流严重程度及合并畸形情况

Table1　Themitralregurgitationseverityandassociatedanomalyin130children 例(%)

指标
二尖瓣腱索分化不良

(82例)
功能性二尖瓣反流

(21例)
缺血性二尖瓣反流

(14例)
二尖瓣脱垂

(9例)
二尖瓣瓣叶裂

(4例)

反流程度

　中度 12(14.6) 8(38.1) 0(0) 0(0) 0(0)

　中重度 13(15.9) 8(38.1) 4(28.6) 4(44.4) 0(0)

　重度 57(69.5) 5(23.8) 10(71.4) 5(55.6) 4(100.0)

合并其他畸形

　简单畸形 46(56.1) 11(52.4) 0(0) 3(33.3) 1(25.0)

　复杂畸形 4(4.9) 9(42.9) 14(100.0) 1(11.1) 0(0)

二尖瓣拱廊超声诊断准确率的研究,因此仍需进行

大规模多中心的临床研究,进一步探讨超声对该疾

病诊断的准确性。本研究团队提出,二尖瓣腱索分

化不良的超声诊断标准应包括:①发育正常或扩大

的二尖瓣环及瓣叶;②两组乳头肌,一组肥大或两

组均肥大或延长;③腱索缩短或缺失,乳头肌贴近

或者直接连接瓣叶;④瓣叶活动受限,造成Carpen-
tierⅢA型的二尖瓣反流。根据腱索的发育情况以

及是否同时合并二尖瓣狭窄,二尖瓣腱索分化不良

可以分为3型:Ⅰ型:连接前外侧乳头肌的腱索分

化不良;连接后内侧乳头肌的腱索病变较轻或正

常,二尖瓣功能障碍表现为单纯的二尖瓣反流。Ⅱ

型:连接两组乳头肌的腱索均分化不良,二尖瓣功

能障碍表现为单纯的二尖瓣反流。Ⅲ型:连接两组

乳头肌的腱索均分化不良,二尖瓣功能障碍表现为

二尖瓣反流加二尖瓣狭窄或单纯的二尖瓣狭窄[4]。
在二尖瓣腱索分化不良的术前超声评估中,需仔细

观察两组乳头肌是否均存在肥大或延长的情况,以
及二尖瓣反流与狭窄的程度,准确确定分型,以供

临床选择合适的治疗策略和手术时机。三维超声

心动图在显示异常肥大和延长的乳头肌方面有着

更大的优势,可以帮助提高超声诊断二尖瓣腱索分

化不良的准确性。本研究中,功能性二尖瓣反流占

比仅次于腱索分化不良,该类型超声诊断准确率在
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本研究中相对最低,超声将5例患儿误诊为了功能

性二尖瓣反流。有关功能性二尖瓣反流超声诊断

的既往研究多集中于反流严重程度及二尖瓣结构

参数的改变[10-11],有关超声诊断准确率的研究少

见,因此本研究的诊断准确率仍需进一步验证。功

能性二尖瓣反流是指瓣叶结构正常,由于左心室扩

张引起的二尖瓣关闭不全[12-13]。因此,功能性二尖

瓣反流多合并其他可以导致左心扩大的畸形,本研

究中合并畸形占比最高的为室间隔缺损,其次为动

脉导管未闭,此外还包括共同动脉干等少见复杂先

天性心脏病。本研究误诊的5例患儿均是因漏诊

了瓣下腱索异常连接而错误诊断为功能性二尖瓣

反流,提示超声在诊断功能性反流时,需仔细排查

二尖瓣器本身的器质性病变,防止漏诊和误诊。
本研究中诊断为缺血性二尖瓣反流的患儿共

14例,术前超声检查均做出了正确诊断,该类患儿

均合并了冠状动脉异常起源,包括12例左冠状动

脉异常起源于肺动脉和1例回旋支异常起源于肺

动脉及1例先天性单冠畸形。缺血性二尖瓣反流

存在较为特异的超声心动图表现,可以观察到心内

膜、二尖瓣腱索和乳头肌缺血坏死、纤维化导致的

回声增强[14]。当发现以上征象,怀疑是缺血所致

的二尖瓣反流时,应仔细探查缺血原因,观察冠状

动脉发育有无异常以及发育异常的类型[15]。二尖

瓣叶脱垂导致的二尖瓣关闭不全在本研究纳入患

儿中占比排在第4位,超声诊断准确率为81.8%,
和既往研究超声诊断二尖瓣脱垂的高准确率一

致[16],说明超声在诊断二尖瓣脱垂中有着巨大的

优势,可以很好地评估瓣叶有无脱垂。同时,超声

还可以评估脱垂部位和脱垂高度,以及脱垂病因,
观察是原发性还是继发性二尖瓣脱垂,评估瓣叶及

腱索自身发育,是否存在瓣叶面积扩大,瓣叶增厚、
松软,腱索冗长、扭曲的情况;观察瓣下腱索有无断

裂,乳头肌缺血纤维化等情况。三维超声心动图相

较于二维超声心动图能够进一步直观显示脱垂部

位,为二尖瓣脱垂的术前评估提供更多信息。本研

究诊断为缺血性二尖瓣反流患儿部分存在因乳头

肌缺血纤维化而造成的瓣叶脱垂,但该部分患儿出

现二尖瓣反流的根本原因是缺血,因此本研究将该

类患儿归为缺血性二尖瓣反流,而非二尖瓣脱垂。
单纯的二尖瓣瓣叶裂比较少见[17],瓣叶裂多在心

内膜垫缺损患儿中出现,本研究排除了心内膜垫缺

损患儿,纳入的单纯二尖瓣瓣叶裂仅有4例,且均

为前叶裂,经手术探查验证未出现误诊。这和既往

国内外研究结果相一致,超声诊断单纯二尖瓣前叶

裂和手术探查结果一致性良好[18],但是漏诊率罕

有报导,有待进一步探讨。当患儿存在原发孔型房

间隔缺损或者流入道型室间隔缺损时,往往会仔细

观察二尖瓣前叶形态和结构,从而比较容易发现二

尖瓣前叶裂的存在。而对于单纯的二尖瓣前叶裂,
如果没有仔细探查二尖瓣水平短轴切面瓣叶形态

以及二尖瓣反流来源,易被漏诊。因此,对于简单

的二尖瓣反流也不能掉以轻心,应使用二维及三维

超声心动图仔细探查二尖瓣瓣叶的形态和发育情

况,尤其三维超声心动图在显示二尖瓣瓣叶裂方面

更具优势,可以显示瓣叶裂的部位和程度,能够帮

助减少瓣叶裂的漏诊。
心脏瓣膜病作为仅次于冠状动脉疾病和高血

压的第3大心血管疾病,外科手术是其重要的治疗

方式,应根据患者自身病变情况谨慎选择手术策

略[19]。由于儿童二尖瓣瓣膜菲薄、容易撕裂,且治

疗需要适应后续生长需要,因此外科治疗策略多为

二尖瓣成形术[20],本研究纳入患儿均进行了该项

手术。成形方法的选择要根据瓣膜的病变情况,
Carpentier等[21]指出瓣膜成形的基本原则包括保

留或恢复瓣叶的正常活动度、创造足够大的瓣叶对

合面积、重塑并稳定瓣环。这就要求在术前评估

中,除了准确诊断二尖瓣反流的病因外,还应当提

供足够的瓣膜成形相关的超声信息,如二尖瓣环内

径,包括前后径、内外径及左右径;A2和P2区二尖

瓣瓣叶高度,以供外科医师评估瓣叶面积是否足够

进行二尖瓣成形;二尖瓣瓣叶质量,是否存在增厚、
卷曲、僵硬、活动度差等情况,以供外科医师评估瓣

叶质量是否足够进行二尖瓣成形。对于儿童 CMI
患者,二尖瓣成形术疗效确切,早期手术效果满意,
无需抗凝治疗,可以提高患儿的生活质量,因此

CMI的早期准确诊断和治疗对于改善患儿预后具

有非常重要的意义。
儿童CMI是小儿心脏外科常见的心脏病,严

重影响患儿的健康和预期寿命,需要及时准确地对

CMI病因、病理结构及严重程度进行诊断,以便外

科选择合适的手术时机和治疗策略。超声心动图

能够显示二尖瓣器的发育情况、瓣叶运动情况以及

反流束大小,准确诊断二尖瓣发育异常类型,在

CMI评估方面发挥着不可或缺的作用。超声检查

不应仅满足于二尖瓣反流严重程度分级,还应对

CMI病理结构进行细致的评估和检查,掌握检查方

法和技巧,为临床治疗策略的选择提供更多有意义

的信息。
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