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图 １ 双孔二尖瓣畸形声像图 图 ２ 声像图示主动脉骑跨

图 ３ 声像图示室间隔缺损和漏斗部狭窄

图 ４ 右室流出道血流频谱图
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超声诊断小儿法洛四联症合并双孔二尖瓣畸形 １ 例
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患儿男，５ 岁，因心脏杂音来我院就诊。超声心动图显示：剑

突下短轴切面示二尖瓣口呈两个分离的大小一致的圆形瓣口，

呈“眼镜样”双孔回声（图 １），瓣叶启闭活动正常；胸骨旁左心长

轴切面示主动脉骑跨，骑跨率 ５０％（图 ２）；胸骨旁大动脉短轴切

面示膜周部室间隔缺损，缺口径 １７ ｍｍ，肺动脉狭窄包括漏斗部

及肺动脉瓣狭窄， 彩色多普勒显示漏斗部和肺动脉瓣口射流加

速（图 ３）；连续多普勒测得右室流出道最大峰值速度 ４３４ ｃｍ/ｓ，

最大压差 ７５ ｍｍ Ｈｇ（1 mm Hg=0.133 kPa），见图 ４。 超声诊断：法

洛四联症，双孔二尖瓣畸形。 后经手术证实。

讨论：法洛四联症是以主动脉骑跨、室间隔缺损、肺动脉狭

窄及右室肥厚四种征象为主要病理特征的先天性心血管复合畸

形。前三项为原发病变，而右室肥厚则为其继发性改变。法洛四

联症是发绀型先天性心脏病中最为常见的一种病变，其发病率约

占先天性心脏病的 １２％～１４％
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。 双孔二尖瓣是一种极为罕见的

先天性二尖瓣畸形，为胚胎期二尖瓣瓣膜组织吸收不良所致，后

瓣中央向前延伸至前瓣之间形成纤维组织桥为其解剖特征
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纤维组织桥将二尖瓣分成两个孔，一般各有一套瓣叶和瓣下组

织，瓣膜常出现关闭不全，很少发生狭窄。 单纯型少见，常伴其

他先天性心脏畸形， 以合并房室通道畸形最常见。 本病例十分

罕见，法洛四联症合并双孔二尖瓣畸形，同时二尖瓣畸形未引起

血流动力学的改变（出现狭窄或者关闭不全）。 超声心动图已成

为无创性诊断法洛氏四联征的主要手段， 可于胸骨旁左心长轴

切面测量计算主动脉骑跨率、左室收缩功能等；于大动脉短轴切

面检测室间隔缺损的大小和位置，尤其观察肺动脉狭窄的程度，

测量右室流出道、主肺动脉及其分支内径，可于剑突下四腔切面

测量右室前壁的厚度， 通过测量最大血流速度估测右室流出道

及肺动脉的狭窄程度。 超声心动图在诊断瓣膜疾病方面也有其

独特的优势，对于本病例，如果平时仅关注二尖瓣有无狭窄或反

流情况，而忽视对二尖瓣形态的观察，很容易漏诊双孔二尖瓣畸

形的诊断，因此超声检查时需特别关注二尖瓣的形态，从各个不

同的切面显示二尖瓣的形态，尤其是二尖瓣短轴切面，此切面可

以很好地显示前、后叶启闭活动，同时可以观察到有几个孔，有

无粘连、钙化等情况。

总之，超声检查在诊断该类疾病时，不仅要注意对心内畸形

及血流动力学的准确诊断，还需关注瓣叶形态结构是否正常。
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