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马凡综合征合并急性 Standford A 型夹层的外科治疗

孙 勇 池一凡 侯文明 牛兆倬 孙忠东 孙 龙
(青岛市市立医院心脏外科 山东 青岛 266071)

摘要 目的：评价外科治疗马凡综合征合并急性 Standford A 型夹层的效果。方法：回顾性分析 2007 年 7 月至 2010 年 7 月外科治

疗 12 例马凡综合征合并急性 Standford A 型夹层病例的临床资料。采用改良 Mini-root 手术方式代替 Bentall 手术。结果：主动脉

阻断时间 69～103 min,平均(78.7±28.6) min,体外循环时间 79～122 min,平均(98.3±23.8) min。术后早期存活 11 例，死亡 1 例，死亡

率 8.3 %。术后随访时间 2～37 个月,平均(18.2±8.6) 个月,其中 1 例术后 24 月发生急性腹主动脉夹层，予以实施腔内支架隔绝术

成功以治愈出院。术后与术前左心室舒张末径分别为 45～58 mm,平均(50.2±5.6) mm 和 53～69 mm,平均（61.3±4.6）mm (P＜
0.01)。结论：马凡综合征合并急性 Standford A 型夹层一经确诊则需急诊手术，及时的外科手术是治疗该病的有效方法，而且应用

改良 Mini-root 手术方式疗效满意。
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Surgical Treatment of Marfan Syndrome Accompanied with Acute Aortic
Dissection of Standford A
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ABSTRACT Objective: To evaluate the surgical effect on Marfan syndrome accompanied with acute aortic dissection of Standford
A. Methods: The clinical data of 12 cases of Marfan syndrome accompanied with acute aortic dissection of Standford A admitted from
July 2007 to July 2010 were analyzed retrospectively. Results: The aortic clamping time was 69～103 min, mean (78.7±28.6) min, the
cardio-pulmonary bypass time was 79～122 min, mean (98.3 ±23.8) min. Only one case died and the motality was 8.3% in early
postoperative pieriod. The left ventricle end-diastolic diameter of post and pre operation was 45～58 mm, mean(50.2±5.6) mm and 53～
69 mm, mean (61.3±4.6) mm respectively (P<0.01). Conclusions: Emergency operation was an effective way for Marfan syndrome
accompanied with acute aortic dissection of Standford A once it was diagnosed. The modified mini-root operation had achieved
satifactory outcome in our center.
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前言

马凡综合征(Marfan syndrome，MFS)是一种常染色体显性

遗传的先天性结缔组织疾病,发病率约 1/3000～1/5000，病理基

础是主动脉中层囊性变性与弹力纤维细小、断裂造成主动脉壁

薄弱、扩张而形成主动脉瘤。75 %～85 %的患者有主动脉根部

扩张伴或不伴有主动脉瓣返流,其最致命的并发症为发生血管

夹层剥离、破裂和出血致死。若并发夹层剥离,急性发病 24 小

时内死亡率达 60 %。本中心自 2007 年 7 月至 2010 年 7 月共

收治 12 例马凡综合征合并急性 Standford A 型夹层患者，现将

病例的临床诊治资料进行回顾性分析,总结报告如下：

1 资料与方法

1.1 一般资料

本组男性 8 例,女性 4 例,年龄 21～42 岁,平均（34.6±6.5）
岁。均有撕裂样剧烈胸痛病史，其中合并高血压病 6 例,主动脉

听诊区均可闻及舒张期杂音，心功能(NYHA)Ⅱ～Ⅲ级。超声心

动图测定左室舒张末内径 53～69 mm,平均为（61.3±4.6）mm；

多普勒提示均为中度以上主动脉瓣关闭不全。
1.2 马凡综合征的诊断标准

骨骼、心血管、眼部异常和家族史 4 项诊断标准,凡具备其

中 2 项或 2 项以上者可作为本病的诊断依据[1]，我们主要根据

临床表现及家族史进行诊断。
1.3 主动脉夹层的诊断

主要以 CT 血管造影(CTA)或磁共振血管造影(MRA)的结

果为诊断标准。累及升主动脉的夹层诊断为 Standford A 型，从

发病到诊断 2 周以内为急性。尤其 CTA 可进一步诊断夹层动

脉瘤,明确夹层动脉瘤最大直径、真腔、假腔、破口的解剖情况

以及夹层累及的范围。其中瘤体直径 52～120 mm,平均(83.2±
23.5) mm。
1.4 手术方法

本组病例均在气管插管全麻下急诊手术，其中 10 例在中
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度低温体外循环下实施改良 Mini-root 手术，2 例在深低温停循

环下实施改良 Mini-root+ 全弓置换手术。取右腹股沟纵切口经

右股动脉插入动脉灌注管,另取胸骨正中切口,经右心房插入腔

房静脉引流管,经右上肺静脉处插入左心引流管,冠状静脉窦盲

插逆行灌注管,建立体外循环。转机降温至 32℃，于无名动脉

近端阻断升主动脉,经冠状静脉窦逆行灌注冷血心肌保护液,纵
行切开升主动脉瘤体及夹层至主动脉根部,显露左右冠状动脉

开口行冠状动脉直接灌注冷血心肌保护液实施心肌保护。切除

关闭不全的主动脉瓣膜, 应用 25# 或 27# Carbomedics 带瓣人

工血管先行主动脉瓣置换(25# 8 例,27# 4 例),保留主动脉根部

及瘤壁结构,不游离冠状动脉开口，于左、右冠状动脉开口对应

人工血管处打孔，6-0 prolene 线连续缝合行左、右冠状动脉开

口重建,应用瘤体包裹人工血管，三明治法缝闭升主动脉远端

夹层，然后与人工血管远端吻合。深低温停循环病例则继续降

温至 20℃，经无名动脉插动脉灌注管行脑保护，先行人工血管

远端与降主动脉吻合，然后依次吻合人工血管与左锁骨下动

脉、左颈总动脉和无名动脉。其中 2 例右冠脉撕裂严重，取大

隐静脉同期行人工血管至右冠脉主干冠状动脉旁路移植术。

2 结果

主动脉阻断时间 69～103 min,平均(78.7±28.6) min,体外循

环时间 79～122 min, 平均 (98.3±23.8) min。术后早期存活 11
例，死亡 1 例，死亡率 8.3 %，此例右冠脉撕裂严重，未行冠状动

脉旁路移植术，术后早期低心排血量综合征并急性肾功能衰

竭，予以血滤治疗，2 周后死于败血症和多脏器功能衰竭。余 11
例患者术后恢复顺利,均治愈出院，术后随访时间 2～37 个月,
平均(18.2±8.6) 个月,其中 1 例术后 24 月发生急性腹主动脉夹

层，予以实施腔内支架隔绝术成功以治愈出院。术后与术前

左心室舒张末径分别为 45～58 mm, 平均 (50.2±5.6) mm 和

53～69 mm,平均（61.3±4.6）mm,且两者间差异有统计学意义

(P＜0.01)。

3 讨论

Yale 心血管中心推荐关于升主动脉瘤的手术指征 [2] 为：

（1）主动脉瘤破裂；（2）急性升主动脉夹层；（2）出现临床症状：

①其他原因无法解释的持续撕裂样疼痛，②压迫毗邻器官，尤

其是气管、食管或左主支气管，③合并升主动脉瘤的重度主动

脉瓣关闭不全；（3）增长速度≥1 cm/ 年或瘤体快速增长至接近

绝对标准；（4）绝对标准：马凡综合征升主动脉瘤≥5.0 cm，非

马凡综合征升主动脉瘤≥5.5 cm。Davies 等[3]指出瘤体的内径

及增长速度与发生破裂及夹层的风险密切相关，若马凡综合征

病人升主动脉瘤体内径超过 6 cm，则其发生主动脉破裂及夹

层的风险增加 4 倍。Gott 等[4]主张马凡综合征升主动脉瘤体内

径小于 5 cm，但其增长速度＞1 cm/ 年，有主动脉夹层家族史，而

且合并中度以上主动脉瓣返流病人应积极采取手术。John 等[2]

指出升主动脉瘤体内径 6 cm 为易发生主动脉破裂及夹层的

“转折点”，当瘤体内径达到 6 cm 时，其发生破裂及夹层的风险

增加 3.4 倍，同时鉴于马凡综合征病人可以在较小瘤体内径即

可发生夹层，因此主张升主动脉瘤体内径达到 6 cm，马凡综合

征升主动脉瘤体内径达到 5.0 cm 以前积极采取手术治疗。本

组病例均合并中度以上主动脉瓣关闭不全和左室扩大，其瘤体

直径达 52～120 mm,平均(93.2±23.5) mm，均超过 5 cm。
手术中应结合手术前 CTA 提供的资料确定手术方式[5]。如

果主动脉弓部夹层较轻，而且对头臂干血管影响小者，可在与

人造血管吻合前，将夹层逢闭，仅实施升主动脉置换术。Czerny
等[6]和 Sakamoto 等[7]报道如果弓部内膜破裂明显，而且可疑头

臂血管受累，应在深低温停循环下，探查主动脉弓并同期实施

主动脉弓置换术，且近期疗效肯定。Sheick 等[8]报道术中深低温

停循环过程中经颈部切口行颈总动脉插管进行选择性脑灌注，

可在停循环吻合降主动脉近端时有效地保护脑组织，延长停循

环时间，减少术后神经系统并发症。本组 2 例深低温停循环下

经无名动脉插动脉灌注管行脑保护，同期实施全弓置换手术成

功，术后无神经系统并发症。Erbel 等[9]指出若冠状动脉受累，应

根据情况将冠状移动脉植于人造血管行冠状动脉旁路移植术。
本组 2 例应用大隐静脉同期行人工血管至右冠脉主干冠状动

脉旁路移植术，术后无围术期急性心肌梗死和低心排血量综合

征。本组 1 例术中右冠脉撕裂严重，但未行冠状动脉旁路移植

术，术后围术期急性心肌梗死，早期并发低心排血量综合征和

急性肾功能衰竭，最终死亡。
目前，带瓣管道主动脉根部替换手术 (Bentall 手术)一直作

为主动脉根部瘤或夹层并主动脉返流的经典术式,并已成为各

种新术式对照的金标准[10,11]。由于马凡综合征病人存在主动脉

瓣叶组织的黏液性变及合并中度以上主动脉瓣环扩张和主动

脉瓣返流,因此 Bentall 术成为治疗马凡综合征应用最多的手术

方式。Bentall 手术后吻合口渗血或出血是其手术最具危险的并

发症,也是手术死亡的最主要原因。Bentall 手术后绝大部分患

者早期主动脉根部吻合口及左、右冠状动脉吻合口均有不同程

度的渗血,术后绝大多数患者需要进行根部压迫止血等处理,如
遇严重出血可马上导致手术失败。应用改良 Mini-root 手术方

法由于保留主动脉根部及瘤壁结构,不游离冠状动脉开口,当患

者术后有明显早期渗血或少量出血时,可将残余瘤壁包裹,当瘤

体压力过高时,可行瘤壁与右心耳吻合分流术,这种方法不仅可

以缩短手术时间,而且大大减少了术中用血[12]。本组病例均采用

这种手术方法, 而且近期疗效满意，但是其瘤壁内残存血流在

术后抗凝治疗下的机化程度以及瘤壁与右心耳吻合而造成的

左向右分流对患者远期疗效的影响还有待于临床进一步随访

研究。
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