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超声诊断左室双腔心一例并文献回顾

罗春艳　刘逊志 *　魏春丽　田太成

湖北省宜昌市长阳土家族自治县人民医院　湖北宜昌　443500

摘　要：左室双腔心（Double-chambered left ventricle, DCLV）是一种极为罕见的先天性心脏畸形，其特征是左心室被异常

肌束或纤维条索分隔为两个腔室。本文报道了一例 70 岁女性患者，因上肢疼痛就诊，经超声心动图检查确诊为 DCLV。超

声特征性表现为左心室内异常条索样高回声将心室分隔为两腔，彩色多普勒于交通口探及高速花色血流信号，此特征对诊

断具有决定性价值。超声可作为本病筛查、诊断及随访的核心工具。
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1 案例简介

患者女，70 岁，右上肢疼痛 4 小时。患者自诉于 4 小

时前无明显诱因出现右上肢疼痛，表现为活动时疼痛，无

肢体偏瘫、恶心、呕吐、肢体抽搐及意识障碍，今为进一步

明确诊断及治疗，遂来我院就诊。患者既往有高血压病史， 

2 型糖尿病史，脑梗死病史，治疗后后遗症：右侧肢体肌力

4+ 级，言语不利；否认药物过敏史。患者心电图示：I 度房

室阻滞，完全性左束支传导阻滞，部分导联 ST-T 改变（图 1）。

超声心动图所见：左室腔中部乳头肌水平可见异常条索样

高回声将左室分隔为两个腔室（图 2）, 条索内可见强回声

团，两腔室之间可见宽约 5mm 的通道（图 3），室间隔中

部及基底段增厚，彩色多普勒（Color Doppler Flow Imaging，

CDFI）示左室中部乳头肌切面狭窄处可探及花色血流信号，

舒张期血流速度加快，流速约 1.5m/s( 图 4，图 5)，收缩期

可见反向流动，左房扩大，超声提示：左室双腔心。

2 文献回顾及讨论

2.1 疾病概述及定义

双腔心室是一种极为罕见的先天性心脏畸形，根据受

累心室的不同可分为右室双腔心（Double-chambered right 

ventricle, DCRV） 和 左 室 双 腔 心（Double-chambered left 

ventricle, DCLV）。其中，右室双腔心相对较多见，国内外

文献报道也以 DCRV 为主 [1]。而 DCLV 则更为罕见，其解剖

学特征为左心室腔被异常肥厚的肌束或纤维条索分隔成为

主、副两个具有完整心肌结构的腔室，主腔多位于基底部，

与二尖瓣和主动脉瓣相连，承担主要泵血功能；副腔则多位

于心尖部或侧壁，其大小、收缩功能及与主腔的交通情况决

定了患者的血流动力学状态和临床表现 [2, 3]。主副腔之间通

过一个或多个交通口相连接，这些交通口可能存在不同程度

的梗阻 [4]。DCLV 的发病率极低，据有限文献报道约占所有

先天性心脏病的 0.04%–0.42%，因其常被误诊为室间隔缺

损、左心室憩室、室壁瘤或心肌致密化不全等疾病，真实的

发病率可能被低估。准确的影像学诊断尤其是超声心动图的

应用，对于识别该疾病、评估其血流动力学意义及指导治疗

至关重要 [3]。

2.2 发病机制与病理分型

DCLV 是一种极其罕见的先天性心脏畸形，其发病机制

尚未完全明确，但目前的研究支持其与胚胎期心室肌小梁的

异常发育密切相关的观点 [5]。在胚胎发育过程中，心肌细胞

增殖形成向心腔内突起的网状心肌小梁。这些心肌小梁担负

着增加心肌质量与表面积、增强心肌收缩力、分流腔室内血

液和参与心脏传导系统形成等重要功能，相互交织的网状心

肌小梁在围产期会发生形态变化并逐渐消失，出生后心脏的

心室壁主要由致密的心肌组成，由于左室中部或心尖部肌小

梁过度增生或者退化不全，未能正常重塑、吸收或异常融合，

从而在左心室内形成永存的肌性或纤维肌性隔膜，将其分为

主、副两腔 [6]。如果心肌小梁的形态变化过程受到影响，就

可能导致心肌致密化不全（Noncompaction），或可能参与

DCLV 的形成 [5, 7]。有动物研究表明，Rac1 蛋白缺失会导致

心肌细胞极化和细胞骨架组织受损，可能造成双心尖，这可

能是 DCLV 的形成机制之一 [8]。此外，DCLV 可与其他先天

性心脏病（如 Shone 复合征、室间隔缺损、二叶式主动脉瓣

等）同时存在，提示其可能有共同的胚胎发育起源 [9-11]。
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根据形态学特征，DCLV 可分为 A 型（上下型）和 B 型（左

右型）两种类型 [12]。其中，A 型相对多见，其特征为异常

肌束多横向或斜行走向，将左心室分为上下两个腔室，主腔

位于基底部，包含二尖瓣和主动脉瓣；副腔多位于心尖部，

其内常可见肌小梁增粗、增多。而 B 型则更为罕见，其特

征为异常肌束多矢状位或斜行走向，将左心室分为并排的左

右两个腔室，主腔通常位于右侧（室间隔侧），副腔位于左

侧（游离壁侧）[12]。

2.3 临床表现

DCLV 的临床表现谱很广，从终身无症状到出现心力衰

竭、血栓栓塞甚至猝死等严重并发症均可发生。其症状的

有无及严重程度主要取决于副腔的大小、收缩功能、与主

腔之间交通口的大小及是否存在梗阻等因素 [3]。成人患者是

DCLV 的主要人群，约占报告病例的 65% 以上。其特点包括：

绝大多数为偶然发现，常因非心脏原因（如术前评估、体检）

或因心悸、不典型胸痛等进行影像学检查时被诊断；超过一

半的患者可无任何症状，有症状者多表现为心悸、劳累后胸

闷、气短等非特异性症状，少数可出现左心衰竭等严重临床

表现；成人以孤立性 DCLV 居多，也可合并瓣膜病或冠心病；

最主要的长期风险为血栓栓塞事件，因副腔内血流缓慢易形

成血栓，其他并发症包括室性心律失常和慢性心力衰竭 [4]。

本文报道的该病例没有合并其他心脏畸形，患者也没有与心

脏表现相关的临床症状，只是在就诊常规检查时发现心电图

出现 ST-T 改变，遂进行超声心动图检查才发现心脏改变，

符合成人孤立性 DCLV 的特征。

2.4 影像学诊断

影像学是诊断 DCLV、评估其严重程度、指导治疗决策

和进行长期随访的基石。各种影像学技术各有优劣，需协同

应用、互为补充。目前，超声心动图、CMR 及心脏计算机

断层扫描（Computed tomography ，CT）是临床最主要的无

创诊断手段，而心导管检查则主要用于特定情况下的血流动

力学精确评估。

超声心动图因其无创、便捷、实时、可重复性好且无

辐射的优点，成为 DCLV 筛查、诊断和随访的首选和核心工

具。 二 维 超 声（Two-Dimensional Echocardiography，2DE）

是诊断的基础，心尖四腔心切面是显示异常肌束和双腔结

构的最佳窗口；胸骨旁左心室短轴切面有助于评估肌束的

起源、走行及其与乳头肌的关系，其直接征象为左心室内

可见一条或多条粗大的、异常走行的肌性或纤维肌性带状强

回声，将心室腔清晰地分隔为主腔和副腔。超声能清晰显

示异常肌束的起止部位、走行方向，并分别评估两个腔室

的大小、形态、室壁厚度及运动功能 [13]。多普勒超声在评

估血流动力学方面至关重要 [12]。CDFI 能识别和定位连接两

腔的交通口，通常显示为舒张期和收缩期的低速双向血流，

若交通口狭窄则出现湍流信号 [14]。连续多普勒是测量两腔

间压力梯度的金标准，压力梯度 >30 mmHg 通常提示有血流

动力学意义的梗阻，是手术干预的重要指征之一。此外，

多普勒还能观察到副腔内因血流缓慢而形成的漩涡状血流，

这是血栓形成的高危信号 [15]。三维超声（Three-Dimensional 

Echocardiography，3DE） 能提供立体、直观的心脏解剖图像，

极大优化了对复杂心内结构的理解。它可清晰显示异常肌束

的空间走行、附着点及其与二尖瓣装置的毗邻关系，对于术

前规划、避免手术损伤至关重要。同时，它能更准确地测量

交通口的面积和形态，并为外科医生提供模拟“外科视角”

的 图 像 [12] [4]。 超 声 造 影（ Contrast-Enhanced Ultrasound，

CEUS） 通过经静脉注射造影剂，能清晰勾画心内膜边界，

使异常肌束形态、交通口数目和大小显示得更清楚。它能动

态观察血流通过交通口的过程，判断其通畅性；在血栓检测

方面，其敏感性高于二维超声，任何充盈缺损都高度提示血

栓形成；此外，它还能用于评估心肌微循环灌注，有助于与

其他疾病鉴别 [15, 16]。

在超声图像质量不佳或诊断存疑时， CMR 因其无辐射、

大视野、高组织分辨率和高时间分辨率的优点，是 DCLV 确

诊和进行全面评估的金标准 [3, 16]。对于有 CMR 禁忌症（如

植入某些起搏器、幽闭恐惧症）的患者，心脏 CT 是良好的

替代选择 [13]。

总之，超声心动图是 DCLV 首选的筛查和随访工具，

CMR 是确诊和全面评估的金标准，CT 在评估冠脉和钙化方

面优势突出，而心导管检查则专注于精确的血流动力学测

量。临床实践中需根据患者具体情况，合理选择并协同运用

多种影像学技术，以做出最准确的诊断和评估。

2.5 DCLV 的治疗和预后

DCLV 的治疗取决于症状、梗阻程度及并发症 [4, 13]。总

体预后良好，尤其是早期诊断、无合并症或手术及时的患者，

但诊断延误、合并复杂心脏畸形、已发展为不可逆的心力衰

竭或反复发生恶性心律失常者预后不佳 [4, 13]。
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3 总结与展望

总而言之，超声心动图是诊断 DCLV 的首选方法，能

清晰显示左心室内异常肌束或纤维条索的位置、走行、交通

口大小及血流动力学变化，具有无创、实时、可重复性高的

优势，尤其适用于初筛、诊断及长期随访。

展望未来，人工智能（Artificial Intelligence，AI）技术

在自动化识别异常肌束、定量分析交通口血流动力学及风险

分层中展现出潜力，有望提升诊断效率与准确性。治疗上，

随着微创外科和介入技术的发展，需探索更精准、创伤更小

的治疗策略，并进一步明确条索内钙化等特征对手术决策的

指导意义。

图 1  心电图示：I 度房室阻滞，完全性左束支传导阻滞，部分导联 

ST-T 改变

图 2  左室腔中部乳头肌水平可见异常条索样高回声将左室分隔为

两个腔室

图 3  两腔室之间可见宽约 5mm 的通道

图 4  彩色多普勒（CDFI）示左室中部乳头肌切面狭窄处可探及花

色血流信号
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图 5  彩色多普勒（CDFI）示左室中部乳头肌切面狭窄处舒张期血

流速度加快，流速约 1.5m/s
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