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Ebstein畸形的麻醉处理

陈芳 于钦军 李立环

反流

Ebstein畸形即三尖瓣下移畸形，并非是一种罕见的先

天性心脏畸形，因1866年由Ebstein首先报道而命名。Eb—

stein畸形在先心病中的发病率大约为0．5％～1Yoo。尽管其

病理解剖多样，但此类病人共同表现为三尖瓣位置下移，以

隔瓣和后瓣基部的下移为主，瓣叶常发育不全[1]。Ebstein

畸形病人病变轻微，可无临床表现，如果病变严重，病人会很

快死亡[2]。由于该畸形的特殊性，在此有必要对Ebstein畸

形的麻醉处理进行讨论。

Ebstein畸形的病理生理

Ebstein畸形的基本病理特征是三尖瓣瓣叶和右心室发

育异常并伴有隔瓣和后瓣向右心室下移，通过乳头肌腱索附

着于三尖瓣瓣环下方的右心室壁上。三尖瓣瓣叶增大或缩

小，往往增厚、变形或缩短。病变最常累及隔瓣，其次为后瓣，

隔瓣和后瓣可部分缺失，累及前瓣者少见。下移的瓣叶使右

心室分成两个部份，瓣叶上方扩大的心室称为房化右室，其功

能似右心房；瓣叶下方为功能右室。由于三尖瓣瓣环和右心

房扩大以及瓣叶畸形，往往呈现关闭不全。房室结及房室束

解剖位置正常，因增厚的心内膜常压迫到右束支，可产生完全

性或不完全性右束支传导阻滞。Ebsteins畸形病人半数以上

合并卵圆孔未闭(PFO)或房间隔缺损(ASD)[2]，当右房压升

高时，可以出现房水平右向左分流。其他合并畸形有肺动脉

狭窄、室间隔缺损(VSD)、动脉导管未闭(PDA)、大动脉转位、

主动脉缩窄和先天性二尖瓣狭窄等。

Ebstein畸形病人合并三尖瓣狭窄的情况并不多见[1’3]，

即使合并存在，也常常被三尖瓣反流所掩盖。

Ebstein畸形的血液动力学变化与三尖瓣反流的严重程

度、是否合并ASD或与VSD、右室功能损害、右室流出道梗

阻程度相关H]。因右心房收缩时右心室舒张，则房化右室部

分也舒张扩大致使右心房血液不能全部进入右心室。但右

心房舒张时右心室收缩，房化右室也收缩，于是右心房同时

接收来自腔静脉、房化右室和三尖瓣关闭不全而反流的血

液，致使右心房血容量增多，右心房压力升高，使房腔扩大，

最终可导致心力衰竭。

Ebstein畸形的临床表现

症状病变轻微，可无明显临床症状。少数病人出生后

1周内即出现呼吸困难，大多数病人随年龄增长而逐渐出现

劳累后气急、心悸、发绀和心力衰竭。因5％～10％的病人

有异常Kent传导束而合并有预激综合征，常伴有室上性心
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动过速发作。

体征 多数病人生长发育差，约1／3病人颧颊潮红类

似二尖瓣面容，常有不同程度的发绀。可有左前胸隆起，心

界扩大，胸骨左缘扪到收缩期震颤，并听到杂音。困心音分

裂，少数病人可呈现奔马律。腹部可扪到肿大的肝脏。发绀

严重者可出现杵状指(趾)。

实验室检查 胸片可见右心房增大和右心室流出道移

向上外方，上纵隔变窄，肺血管纹理正常或减少。心电图可

见P波高尖，不完全性或完全性右束支传导阻滞，电轴右偏，

常有室上性心律失常。超声心动图检查显示三尖瓣前瓣增

大，活动幅度大；隔瓣和后瓣明显下移，发育不良，活动度差；

室间隔运动反常；巨大的右心房腔，功能性右心室纵径缩短。

右心导管检查显示右心房巨大，压力增高，合并房间隔缺损

者心导管可从右心房进入左心房，右心室收缩压正常，舒张

末压升高。

预后 Ebstein畸形预后差异较大，临床上表现为重度

发绀者约80％在10岁左右死亡，而轻度发绀者仅占5％。

出现充血性心力衰竭后大多在．2年内死亡，约3％的病人可

发生猝死。常见的死亡原因有充血性心力衰竭、心律失常、

缺氧或肺部感染。成年病人常死于栓塞、脑血管意外和脑脓

肿。大多数病人在20岁前死亡，平均死亡年龄为20岁。

Ebstein畸形的外科处理

手术适应证 Ebstein畸形一旦确诊，并具有明显的临床

症状，如发绀、心慌、乏力、心脏明显扩大(心胸比率>o．6)，即

应考虑手术矫正。因为随着年龄的增长，右房及房化右室有

进一步扩大的可能，一旦失代偿，则出现右心衰竭[5]。Daniel—

son等[63认为心功能Ⅲ～Ⅳ级，进行性发绀、乏力，或继发于异

常旁路的室上性心动过速者均可考虑手术治疗。

手术方法 (1)Glenn手术，即上腔静脉一右肺动脉吻合

术，属姑息性手术，用于严重紫绀、右心功能严重受损不宜施

行根治手术的幼儿。但远期疗效不佳，常因心律失常而死

亡。(2)瓣膜替换术，切开右心房，剪除三尖瓣和腱索及乳头

肌，选用适当的人造瓣膜替换。为预防血栓形成，生物瓣(首

选)优于机械瓣。(3)瓣膜成形术，保留自然瓣膜，但只用于

三尖瓣前瓣发育正常的病人，术后仍可能有一定程度的关闭

不全。

手术可能存在的问题 (1)畸形矫正不满意，遗存三尖

瓣反流或狭窄，引起术后右心功能不全。(2)房室或束支传

导阻滞，必要时需安装永久起搏器。(3)合并卵圆孔未闭或

ASD者，为避免术后低心排，修补后有时需要临时在房间

隔“开窗”，可能暂时存在低氧血症。(4)在瓣膜替换术仍存

在机械瓣功能失调、血栓形成及生物瓣晚期钙化和损坏等

  万方数据



·434·

问题。

Ebstein畸形的麻醉处理

临床麻醉学杂志2005年6月第21卷第6期j Clin Anesthesiol，June 2005，V01．21，No．6

术前准备术前强心、利尿，减轻肝肿大、腹水等右心衰

竭症状。因病人肝脏肿大，淤血引起肝功能损害，凝血酶原

时间延长，术前需用维生素K和凝血酶原复合物等进行治

疗。术前低氧血症者，麻醉前用药应减量，以免呼吸抑制。

术中监测 除标准监测外，术中应常规进行经食道超声

心动图监测(TEE)。TEE是优于其它技术评价病情的可靠

指标。

1体外循环前通过TEE可获得对心脏畸形更细致入

微的描述，为矫治畸形和手术方式提供更全面和准确的信

息。可间隔缺损可以通过彩色多普勒和／或二维超声来测量

和评价。

2进行药物治疗及静脉液体治疗时，TEE可评估左、

右室前负荷，对心室收缩功能、三尖瓣反流／狭窄程度、右向

左分流程度的变化提供实时信息口]，从而指导静脉液体治

疗。

3在脱离体外循环时，可用TEE来评价心内气体的多

少、位置，并指导排净腔内残留气体。

4体外循环刚结束后，完全可以用TEE来评价手术结

果。是否存在残余反流和瓣叶功能来评价三尖瓣位置的矫

治和瓣叶的修复成功与否。同时可评价ASD／PFO的闭合。

5评估心室收缩功能，特别是右室收缩功能。可很快

确定正性肌力药的使用和效力，以指导药物治疗。

麻醉管理 因Ebstein畸形病人有极度扩大的右房，并

伴有明显的三尖瓣反流，使血液在右房内潴留，潴留的血液

犹如一个仓库，使药物释放的时间延长，从而导致经静脉给

药起效延迟，进而引起用药过量[8]。因此无论是否进行麻醉

诱导，都应耐心观察用药效果，以避免由药物过量引起的严

重血液动力学后果。若伴有明显的三尖瓣反流，麻醉计划的

重点必须放在右室后负荷。应避免任何有可能增加肺血管

阻力的因素。可逆性增加肺血管阻力的因素有酸血症、缺

氧、高碳酸血症等。可降低肺血管阻力的因素，如使用硝酸

盐类、前列腺素E。、一氧化氮等，对有严重的三尖瓣反流的

病人有益。

对于存在房水平交通的病人，在经静脉注射时应特别注

意避免注入气泡或异物，否则可能形成栓塞。任何有可能使

右房压力增高的干扰因素都会使右向左分流量增加，造成低

氧血症。肺血管阻力增加会加重三尖瓣反流，导致循环中静

脉血容量超负荷。同理，降低左房压力的因素，也会增加右

向左的分流∞]。

在三尖瓣和ASD的病变矫治后，扩大的纤维化右室尚

不能对血液动力学变化做出反应。仍应避免肺血管阻力的

增加，也就是避免增加右室后负荷。应尽可能避免应用呼气

末正压(PEEP)，以免增加右室后负荷而损伤右室功能[9]。

心律失常 最常见快速型室上性心律失常[1⋯。据Oh

等[1¨报道在麻醉诱导时室上性心动过速的发生率约20％。

有报道称10％以上的病人发生室性心律失常，甚至引起室

颤，50％以上需紧急建立体外循环终止[1⋯。术后突然死亡

的病人多因发生围术期室性心动过速。术后可以静脉使用

利多卡因，48 h后改为口报普鲁卡因酰胺等[1“。合并预激

综合征的病人[1⋯，术中可以通过电生理标测，确定异常旁路

的位置并选择性切断[1“。该类病人，洋地黄类和维拉帕米

会增加室颤的发生率，应慎用。注意避免并要及时纠正电解

质异常，如血钾浓度异常，尤其是血镁异常。对有严重心律

失常的病人使用p受体兴奋药更应谨慎。

血管活性药物的应用 Ebstein畸形病人的右室小而收

缩力受损，血管活性药物的使用必须要考虑药物对肺血管阻

力的影响[1]。体外循环前后，常需要使用增强心肌收缩力的

药物。应选择没有明显a受体兴奋效应的强心药物，首选磷

酸二酯酶抑制药，如米力依、氨力农。使用纯p受体兴奋药

物的强心药时，如多巴酚丁胺，不增加肺血管阻力，但应注意

其潜在的致心律失常的可能[8]。外周血管阻力低的病人，在

选用血管收缩药时，应考虑到“受体兴奋会增加肺血管阻

力，p受体兴奋可以使心律失常恶化，去甲肾上腺素有a受

体兴奋性以及较弱的口受体兴奋性，有望成为首选[9]。应根

据病人当时所处的临床阶段来指导药物的最佳选择。
’

术后处理术后仍须积极内科处理，控制心力衰竭和心

律紊乱，密切观察血清钾、钠、氯变化和心电图改变，及时补

钾补镁。术后注意创口出血，保持引流管通畅。
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