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·指南与规范·

儿童主动脉瓣病变外科治疗中国专家共识

张浩1，杨克明2，陈欣欣3，董念国4，李守军2，国家心血管病专家委员会先天性心脏病专

业委员会

1. 上海交通大学医学院附属上海儿童医学中心 心胸外科（上海  200000）
2. 中国医学科学院阜外医院 小儿外科中心（北京  100037）
3. 广州市妇女儿童医疗中心 心脏中心（广州  511400）
4. 华中科技大学同济医学院附属协和医院 心脏大血管外科（武汉  430021）

【摘要】  本共识由国家心血管病专家委员会先天性心脏病专业委员会专家撰写，采用 Delphi 程序，通过文

献回顾和专家讨论，最终形成 7 条推荐意见。其详细阐述儿童主动脉瓣疾病的病理解剖、病理生理、临床表现、

诊断方法及外科治疗方法；强调儿童主动脉瓣疾病治疗需考虑生长发育需求；推荐不同年龄段和病变类型的手

术策略，包括瓣膜成形、Ross 手术、瓣膜置换及球囊扩张等；特别指出新生儿与婴儿期推荐主动脉瓣成形术，而

大龄儿童手术方式选择更多元化。本共识仅讨论单纯主动脉瓣病变，不包括合并有其他心脏畸形的情况。

【关键词】  先天性心脏病；儿童主动脉瓣病变；专家共识

Chinese expert consensus on surgical treatment of aortic valve disease in children

ZHANG Hao1,  YANG Keming2,  CHEN Xinxin3,  DONG Nianguo4,  LI Shoujun2,  National Society of Congenital
Heart Diseases
1. Department of Cardiothoracic Surgery, Shanghai Children's Medical Center, School of Medicine, Shanghai Jiao Tong University,
Shanghai, 200000, P. R. China
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【Abstract】 The consensus was authored by National Society of Congenital Heart Diseases. After employing the

Delphi process and incorporating literature reviews and expert discussions, seven recommendations were ultimately

formulated. The consensus provides a detailed elaboration on the pathoanatomy, pathophysiology, clinical manifestations,

diagnostic methods, and surgical treatment approaches for aortic valve diseases in children. It emphasizes that the

treatment of aortic valve diseases in children should take into account the needs of growth and development, and

recommends surgical strategies for different age groups and types of lesions, including valve plasty, Ross procedure, valve

replacement, and balloon dilation. Specifically, aortic valve plasty is recommended for neonates and infants, while surgical

options for older children are more diversified. The consensus only discusses isolated aortic valve disease and does not

cover cases complicated with other heart malformations.

【Key words】 Congenital heart diseases; aortic valve disease in children; expert consensus

 
儿童主动脉瓣病变类型较多，根据其跨瓣血流

状态可分为主动脉瓣狭窄和主动脉瓣关闭不全两

大类。先天性主动脉瓣狭窄发病率占先天性心脏

病总发病率的 3%～6% [ 1 ]，且以二叶瓣畸形为主；

先天性主动脉瓣关闭不全则占先天性心脏病总发

病率的 2.3% [ 2 ]。轻中度瓣膜病变时，症状较为隐

匿，而合并其他先天性心脏病包括室间隔缺损、主

动脉瓣下狭窄、主动脉根部扩张或医源性损伤和感
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染性心内膜炎等引起瓣膜结构改变，表现出原发心

脏病的症状。同时儿童主动脉瓣病变也存在后天

性因素，包括风湿热、感染性心内膜炎、医源性损

伤等。目前针对儿童主动脉瓣疾病的治疗方式包

括瓣膜成形、人工瓣膜置换、自体瓣膜置换和介入

下瓣膜球囊扩张等 [3-6]。但与成年瓣膜疾病有所不

同，儿童瓣膜疾病患者存在生长发育的客观需求，

传统的成人瓣膜外科技术和瓣膜替代物往往并不

完全适用于儿童，因此不同年龄阶段的手术决策需

要个性化调整[7]。

1    方法与证据

在本共识中，儿童定义为 0～ 1 8 岁，其中

0～6 岁为低龄儿童，7～18 岁为大龄儿童。本共识

采用国际通用的 Delphi 程序，检索 Medline、The
Cochrane Library、万方数据库及美国国家综合癌症

网络（NCCN）指南等，回顾性分析关于儿童主动脉

瓣疾病外科治疗的文献，通过专家讨论结果筛选存

在争议的调查项目，根据文献提供的循证资料和专

家讨论意见，最终形成 7 条推荐意见。

共识采用的推荐级别：Ⅰ类，已证实和（或）

一致公认有效，专家组有统一认识；Ⅱa 类，有关

证据或观点倾向于有用和（或）有效，应用这些操

作或治疗是合理的，专家组有小争议；Ⅱb 类，有

关证据或观点尚不能被充分证明有用和（或）有

效，可考虑应用，专家组有一定争议；Ⅲ类，已证

实和（或）一致公认无用和（或）无效，不推荐

使用。

共识采用的证据水平：A，数据来源于多中心

随机对照试验或 Meta 分析或大型注册数据库；B，
数据来源于单个随机对照试验或非随机研究；C，

数据来源于专家共识或病例报告。

2    病理解剖与分型

2.1    主动脉瓣狭窄

主动脉瓣狭窄的病理类型包括瓣叶数量和瓣

叶形态异常。在瓣叶数量方面，二叶式主动脉瓣是

最常见的先天性主动脉瓣畸形；同时还有罕见的

单叶主动脉瓣，瓣口非常狭窄且常在婴幼儿期即表

现为严重的狭窄症状。在瓣叶形态方面，主动脉瓣

狭窄存在钙化、纤维化和瓣叶增厚等病理表现；极

少数情况下，一些医源性因素（如主动脉瓣成形术

后）也会造成主动脉瓣狭窄。

2.2    主动脉瓣关闭不全

主动脉瓣关闭不全的病理类型也同样存在瓣

叶数量和瓣叶形态异常。在瓣叶数量方面，二叶式

主动脉瓣除了会造成瓣膜狭窄外，同样也会因瓣膜

无法有效关闭而出现反流。在瓣叶形态方面，同样

也存在钙化、纤维化、瓣叶增厚等病理表现。此

外，外伤、感染（如感染性心内膜炎）或风湿性疾病

可能导致瓣叶的撕裂或穿孔，从而引起瓣膜关闭不

全。而一些遗传性疾病（如马凡综合征、Loeys-
Dietz 综合征或特纳综合征）会导致主动脉根部扩

张。主动脉根部扩张使主动脉瓣环直径增加，瓣叶

间距增大，瓣叶无法在舒张期完全闭合导致反流。

3    病理生理和临床表现

瓣膜狭窄时，血流方向偏心，以湍流为主，瓣

膜剪切力高，流速快，动能强[8]。而这种不稳定的

血流模式会对瓣膜产生损伤继而引起瓣膜的钙化

及退化。瓣膜狭窄则会导致左心室必须克服更大

阻力射血，导致心室肥厚并发展为充血性心力衰

竭。儿童主动脉瓣狭窄的临床表现与狭窄程度密

切相关。轻度狭窄的儿童可能没有明显症状，但随

着病情进展，可能会出现呼吸困难、心绞痛、晕厥

和心力衰竭表现[9]。

瓣膜关闭不全时，部分血液反流入左心室。随

着心室的舒张，这种额外的血容量增加了左心室的

容量负荷，继而发生代偿性扩张。随着时间的推

移，长期的容量超负荷会导致左心室功能衰竭。轻

度反流的患者可能长期无明显症状，仅在体检时发

现心脏杂音；中重度反流则可能引发运动不耐受、

呼吸困难、心悸、胸痛等。而急性反流的患者，其

症状较重，在体检中，主动脉瓣反流的患儿可能有

明显的心脏杂音，通常为舒张期的递减型杂音，伴

随周围体征如水冲脉等。

此外，后天性主动脉瓣疾病也是儿童主动脉瓣

疾病中不可忽视的类型，其发病原因包括风湿热、

感染性心内膜炎、医源性损伤等。尽管对于发达地

区而言，儿童风湿热引起瓣膜损伤的发病率已经很

低，但风湿热仍然是某些欠发达或落后地区儿童主

动脉瓣疾病的主要病因[10]。风湿性瓣膜炎症可导致

瓣膜纤维化和钙化，最终发展为瓣膜狭窄或关闭不

全。同时，感染性心内膜炎可能引起急性瓣膜损

伤，导致急性主动脉瓣关闭不全，危及生命。而医

源性儿童主动脉瓣疾病较为少见，发生的原因包

括：非瓣膜心内直视下心脏手术过程中主动脉瓣

损伤、瓣膜类心内直视下心脏手术并发症、导管介

入操作时主动脉瓣损伤和某些胸部放射治疗时对

主动脉瓣产生损伤等。
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4    诊断学检查

4.1    产前诊断

对于先天性儿童主动脉瓣疾病通常可以通过

产前诊断进行鉴别，包括产前超声、胎儿磁共振

（MRI）和基因筛查等。产前超声心动图是评估胎

儿心脏解剖和功能的主要工具，通常在孕中期（约

18～24 周）进行，而在评估复杂的主动脉瓣病变或

周围血管异常时，胎儿 MRI 可以补充超声检查的

不足。MRI 的优势在于其能够生成高分辨率三维

图像，可更加详细地观察心脏和大血管结构 [ 1 1 ]。

对于存在家族遗传史或伴随其他畸形的胎儿，

基因检测可以筛查可能存在的遗传性疾病 [12]。例

如，某些染色体异常（如马凡综合征或特纳综合

征）与主动脉瓣和主动脉结构的发育异常有关。通

过羊水穿刺或绒毛膜取样等方式获取胎儿 DNA 进

行基因分析，可以帮助识别基因突变。产前诊断有

助于儿童瓣膜疾病产前、产后一体化治疗。

4.2    产后诊断

在儿童主动脉瓣疾病的产后诊断中，主要依赖

体格检查和影像学检查，并辅以其他辅助性检查，

如心电图、心导管和运动负荷测试等。而在影像学

检查中，超声心动图是目前首选的诊断手段。

4.2.1    体格检查　体格检查是诊断主动脉瓣疾病的

重要初步步骤。应询问患儿的病史，特别是运动耐

力下降、疲劳、气促、晕厥等症状。心脏听诊是体

格检查中的核心内容之一，通过听诊可以评估主动

脉瓣区是否存在异常的心音或杂音。

4.2.2    影像学检查　在众多影像学检查中，超声心

动图是目前快速诊断儿童主动脉瓣病变的首选工

具。能够精确评估主动脉瓣形态、瓣膜开闭情况以

及瓣口面积，还可以评估主动脉瓣狭窄或关闭不全

的严重程度以及心室功能的变化。由于超声心动

图对于瓣膜疾病的诊断与治疗有决策性的意义，因

此，在术前和术中，外科医生需与超声医生充分沟

通以制定合理的治疗方案。

对于一些合并有复杂先天性心脏病的瓣膜类

疾病，还可使用心脏 MRI 检查进行高分辨率的功

能评估，包括心室功能、血流动力学以及主动脉根

部的评估，可以提供比超声更详细的三维甚至四维

结构信息[13-14]。

心脏 CT 血管造影（CTA）在特定情况下也可

酌情选择，例如评估复杂的主动脉瓣畸形、主动脉

根部的解剖结构、主动脉狭窄或扩张或其他伴随的

结构异常（如主动脉瘤等），或者需要进一步详细

的解剖信息来帮助手术规划[13,15]。虽然非一线检查

手段，但在某些情况下，心导管检查仍然是必要

的[16-17]。这种有创性的检查主要用于当影像学检查

不能提供足够的血流动力学信息时[18]。此外，心导

管检查还可以帮助评估左心室的功能和其他心脏

结构是否受到影响。

4.2.3    心电图　心电图可以帮助了解心脏在不同病

理状态下的功能状态，例如，长期的压力负荷可能

表现出左心室肥厚的心电图改变；同时提示心律

失常的存在，如室性早搏、心房颤动等。

4.2.4    运动负荷测试　对于一些轻度到中度症状隐

匿的主动脉瓣异常儿童，运动负荷测试可以辅助评

估心脏在运动状态下的功能反应[19]。但运动负荷测

试通常用于年龄>6 岁且可独立在医师的指令下完

成运动测试全流程的患儿。同时，运动负荷测试也

并非是主动脉瓣疾病诊断的必检项目。

5    外科治疗方法

目前儿童主动脉瓣疾病的治疗方法包括瓣膜

成形、瓣膜置换、球囊扩张等。对于儿童主动脉瓣

疾病，外科瓣膜成形的目的集中于恢复功能正常的

主动脉瓣结构，以期推迟或避免未来人工瓣膜的置

换。与发育成熟的瓣膜不同，儿童尤其是婴儿期，

其瓣叶畸形且质地脆弱，无疑增加了瓣膜成形的难

度，也难免存在无法对主动脉瓣结构进行解剖矫正

的情况。

瓣膜置换包括人工瓣膜置换和自体瓣膜置换

两类。人工瓣膜置换的问题在于假体无法适应儿

童，尤其是低幼龄时期的心脏生长需求，同时商

品化的人工瓣膜尺寸无法适配各个年龄段患儿

的 解 剖 需 求 。 近 年 来 ， 经 导 管 主 动 脉 瓣 置

换（transcatheter aortic valve replacement，TAVR）的

手术指征不断下调，越来越多患有主动脉瓣疾病的

成年患者接受 TAVR 治疗并从中获益。但对于儿

童主动脉瓣疾病而言，儿童 TAVR 的受益尚不明

朗 [ 2 0 ] 。自体瓣膜置换即自体肺动脉瓣置换术

（Ross 手术），是目前针对儿童主动脉瓣疾病常用

的术式。Ross 手术通过将与主动脉瓣结构类似的

肺动脉瓣进行移植，置换畸形病变的主动脉瓣。置

换后的自体瓣膜可继续存活生长，同时无需抗凝。

球囊扩张主要以介入的方式进行。尤其针对

低幼龄儿童的主动脉瓣狭窄问题，球囊扩张可很好

地缓解狭窄状态，延长自体主动脉瓣使用时间，避

免短时间内的开胸手术。不过，球囊扩张也存在瓣

叶撕裂、术后瓣膜反流等情况，尤其在低幼龄患儿
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中发生率较高。

针对后天性主动脉瓣疾病的外科干预，除了治

疗原发疾病外，对于瓣膜修复的原则与先天性主动

脉瓣疾病一致。

儿童主动脉瓣病变外科治疗方式受年龄和技

术等因素影响，手术方式选择目前还有争议和问

题，就这些问题形成以下推荐。

推荐 1：当主动脉瓣病变可修复且手术技术可

行，可以考虑采用主动脉瓣成形术，以推迟

Ross 手术（推荐等级Ⅱa类，证据级别 B）。

近年来，主动脉瓣成形术的手术效果越来越

好。一方面手术死亡率很低，<1 岁患者的早期死

亡率约 3%～4%，>1 岁患者的早期死亡率<2%。

10 年生存率可达 94%。另一方面免于再次干预率

也有很大改善，10 年免于再次干预率达 70%[7]。

并不是所有主动脉瓣成形术都有相同的手术

效果，复杂的主动脉瓣成形术包括新生儿和小婴儿

主动脉瓣成形术，使用自体心包材料的主动脉瓣成

形术等手术效果要差于简单的主动脉瓣成形术效

果[21]。但在主动脉瓣成形术与 Ross 手术的对比研

究中，自体心包材料的主动脉瓣成形术与 Ross 手

术中期结果[22] 和随访 8 年结果[23] 显示，两组生存率

和再次手术率没有差别，但随着随访时间延长，

Ross 手术在主动脉瓣瓣位上免于损坏和再次手术

的优势逐渐显现，而主动脉瓣成形术后存在残余压

差是较早出现再次手术的独立风险因素。既然使

用自体心包材料的主动脉瓣成形术临床效果与

Ross 手术相似，所以推荐最初手术可以采用主动脉

瓣成形术。主动脉瓣成形术中效果不理想，定义为

通过经食管超声监测残余主动脉瓣峰值压差>
35 mm Hg（1 mm Hg=0.133 kPa）或少量以上主动脉

瓣反流；其随访结果明显差于 Ross 手术结果时，

应该考虑再次成形或改做 Ross 手术[24]。

推荐 2：当主动脉瓣成形效果不理想，根据患

者病变特点，可以选择 Ross 手术或瓣膜置换手术

作为治疗策略（推荐等级Ⅱa类，证据级别 C）。

虽然新生儿和婴儿期 Ross 手术早期死亡率

高，但在某些情况下，仍可以选择 R o s s / R o s s -
Konno 手术。这些情况包括：左心室流出道广泛

狭窄，瓣环和瓣下存在有临床意义的狭窄，往往合

并主动脉弓病变和 Shone 综合征；球囊扩张或主

动脉瓣成形无法解决的瓣膜狭窄，或复发性严重狭

窄；由于左心室流出道进展性狭窄或医源性主动

脉瓣关闭不全导致的严重心力衰竭[25]。上述情况如

果仅采用姑息性主动脉瓣成形的手术方式，势必会

加重左心室心内膜纤维化增厚，损害二尖瓣乳头肌

功能，影响左心室的收缩和舒张功能。此时选择

Ross/Ross-Konno 手术更有优势，能够有效缓解左

心室流出道多水平狭窄。而且移植的自体肺动脉

瓣有很好的耐久性和较低的再次手术率，并能适应

患儿的生长发育[26]。

在行主动脉瓣成形时，如术中发现效果不理

想，转行 Ross 手术是重要的补救措施。若主动脉

瓣狭窄曾行主动脉瓣球囊扩张的患儿，可能因瓣膜

条件差而选择 Ross 手术。较大儿童曾行主动脉瓣

机械瓣置换，因机械瓣再发狭窄或机械瓣功能障

碍，可选择 Ross 手术作为再次瓣膜手术策略。

较大儿童或青少年无论二瓣化畸形或三瓣叶，

当瓣叶出现损坏，交界明显钙化或显著纤维化增

厚，预计瓣叶交界切开不能改善瓣叶活动度和功能

时，可以选择 Ross 手术或机械瓣置换手术。

当病变累及广泛，不仅累及主动脉瓣叶，还累

及瓣环、瓣窦、窦管交界，瓣环小，瓣叶长度不够，

主动脉瓣成形往往效果不佳，可选择 Ross 手术。

主动脉瓣病变合并家族性主动脉疾病、结缔组

织病、自身免疫性疾病、肺动脉瓣功能或结构不佳

或主动脉以关闭不全为主病变，不适合选择

Ross 手术或存在 Ross 手术风险因素者，可以考虑

机械瓣置换术或主动脉瓣成形术。但小口径机械

瓣膜，如 16#、17#机械瓣，是再手术的高危因素[27]，

建议使用 19#以上机械瓣膜，必要时行主动脉瓣环

扩大术。

推荐 3：新生儿与婴儿期（<1 岁）主动脉瓣

病变推荐主动脉瓣成形术（推荐等级 I 类，证据

级别 B）。

新生儿与婴儿期的小儿主动脉瓣病变常表现

为严重的主动脉瓣狭窄，可能伴有左心室流出道梗

阻。治疗策略包括：经皮/开胸球囊扩张术、主动

脉瓣成形术、Ross/Ross-Konno 手术。球囊扩张术，

常无法彻底解除狭窄，撕裂位置为最薄弱位置而不

一定是交界位置。主动脉瓣成形术可以较为准确

地切开瓣交界，或者扩大加宽修补主动脉瓣。所以

主动脉瓣成形术具有更低的手术再干预率和死亡

率 [ 2 8 - 3 0 ]。Sames-Dolzer 等 [ 3 1 ] 分析了 3 个月内行

Ross 手术的患者，5 年免于再手术率为 55.3%，肺动

脉管道置换平均间隔时间为 2 . 9 5 年 （范围

0.32～11.02 年），无主动脉瓣再干预病例。所以，

这个年龄段的 Ross 手术的主动脉瓣再干预率低，

但肺动脉带瓣管道再手术率很高。Ross 手术在该

年龄段早期死亡率报道不一，差别很大，约
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0%～17%[31-33]。在一定程度上也说明了 Ross 手术的

复杂性。所以新生儿与婴儿期主动脉瓣病变推荐

主 动 脉 瓣 成 形 术 ， 如 果 成 形 失 败 亦 可 选 择

Ross/Ross-Konno 手术。

推荐 4：幼儿期（1～2 岁）主动脉瓣病变推

荐主动脉瓣成形术/Ross 手术（推荐等级Ⅱa 类，

证据级别 B）。

进入幼儿期，复杂手术风险会进一步降低，

Donald 等[33] 提供的数据表明，<1 岁患者 Ross 手术

死亡率为 17%，而>1 岁患者为 0%，这个年龄段可

以更安全地实施 Ross 手术。另外，18 个月内进行

Ross 手术的主动脉瓣再干预率明显低于>18 个月手

术患儿[34]。但也有研究[35] 表明尽量推迟 Ross 手术

的时间会获益，主张一期行主动脉瓣成形术，二期

行 Ross 手术的观点。在主动脉瓣成形术与 Ross 手

术的对比研究[22] 中，其早、中期再手术率和生存率

没有差别。所以在幼儿期，推荐主动脉瓣成形术，

但在主动脉瓣病变严重或者成形术不理想情况下，

亦可选择 Ross 手术。

推荐 5：学龄前期（3～6 岁）主动脉瓣病变

推荐 Ross 手术/主动脉瓣成形术（推荐等级

Ⅱa 类，证据级别 B），部分患儿可采用主动脉瓣

机械瓣膜置换（推荐等级Ⅱb类，证据级别 B）。

在学龄前期，主动脉和肺动脉尺寸进一步发

育，一些复杂的主动脉瓣修复术（Ozaki 手术[4]，瓣

叶成形等）也取得了较好的近期效果，但长期随访

也暴露出较高的再手术干预率问题[36-37]。这个年龄

段 Ross 手术中应用的肺动脉带瓣管道直径接近成

人大小，可以用到 18 mm 以上管道，肺动脉侧再手

术率明显降低。带瓣管道可以选择同种带瓣管道、

聚四氟乙烯带瓣管道或生物瓣膜管道等。对不适

合做 Ross 手术患儿，也可以考虑主动脉瓣成形术

或者机械瓣置换术。

推荐 6：大龄儿童（7～18 岁）主动脉瓣手术

选择多元化，应根据患者病变特点及术者经验，

选择主动脉瓣成形术/Ross 手术/瓣膜置换手术

（推荐等级Ⅱa类，证据级别 C）。

大龄儿童由于主动脉根部结构相较婴幼儿显

著增大，有较大的操作空间，手术方式的选择更加

多元。一方面，在一些婴幼儿中难以实施的成形技

术，如 Ozaki 手术[37]、单瓣叶置换、保留瓣叶的主动

脉根部置换[38] 等成为可能；一些成人瓣膜成形技

术，如主动脉瓣环成形，在部分大龄儿童中可以实

施[39]。 第二方面，成人尺寸的主动脉瓣置换在许多

大龄患儿中可以实施，并获得较好的远期效果，使

这类患儿具有另一个可以确切解决主动脉瓣问题

且相对简单的手术选项[40-41]。第三方面，大龄儿童

Ross 手术远期效果佳，大尺寸肺动脉瓣替代物的使

用可以显著降低远期肺动脉瓣位再手术率[42]，使得

Ross 手术在这类患儿中的推荐等级更高。

当不需要使用补片材料就可以达到满意的主

动脉瓣成形效果时，推荐主动脉瓣成形手术。有研

究[7] 表明即使采用了补片材料的复杂主动脉瓣成形

术，其远期临床结果与 Ross 手术具有可比性。因

此使用补片材料可以达到满意的主动脉瓣成形效

果，特别是存在 Ross 手术危险因素时，采用主动脉

瓣成形策略也是合理的。采用补片的主动脉瓣成

形技术包括：交界重建、瓣叶加高、单瓣叶置换、

Ozaki 手术等。

瓣膜成形难以获得满意效果，特别以主动脉瓣

狭窄为主病变时，推荐 Ross 手术。大龄儿童由于

Ross 手术远期效果优异，特别是主动脉瓣狭窄病

变，在有经验的外科中心，可以直接选择 Ross 手术。

尽管 Ross 手术有诸多优点，但存在学习曲线，

与各中心的手术经验密切相关 [6]。对瓣环比较大、

瓣膜成形困难，存在 Ross 手术风险因素的初次手

术患儿，或主动脉瓣成形术后或 Ross 手术后主动

脉瓣再手术患儿，主动脉瓣置换仍然是重要选项。

但应当注意其主动脉瓣侧再手术率并不低于

Ross 手术[43]，特别是植入小号机械瓣者。因此应该

尽可能植入大的瓣膜，必要时采用主动脉瓣环扩大

技术。目前常采用的瓣环扩大技术包括：Konno
手术、Nicks 手术、Manouguian 手术、矩形补片加

宽、Commando 手术（需同期二尖瓣置换）等。

推荐 7：部分大龄儿童因先天性心脏病、染色

体异常伴有明显主动脉根部扩张时，应在瓣膜置

换的同时实施根部置换，或者实施保留主动脉瓣

的根部置换术（推荐等级Ⅱa类，证据级别 C）。

各种原因可能导致大龄儿童主动脉根部扩

张 [ 4 4 ]：①  先天性心脏病：主动脉瓣二瓣化畸形、

Ross 手术后、Switch 术后、永存动脉干等；② 染色

体异常，如特纳综合征、马凡综合征、L o e y s -
Dietz 综合征等。儿童主动脉根部扩张有不同的定

义 [ 4 5 -4 6 ]， 如 Z 值>3，体表面积指数化值（BSA-IV）

>21 mm/m2，绝对值（AV）>40 mm 等，不同指标一

致性较差。目前对儿童根部扩张的手术时机尚缺

少共识。Hopkins 医院对不同原因导致的儿童主动

脉扩张实施根部置换的手术指征也不同[47]。当瓣膜

不宜修复时（严重瓣叶穿孔或不对称，急性夹层病

情不稳定，根部瓣叶严重不规则，二瓣化合并严重
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钙化/反流/穿孔），应当置换瓣膜的同时行根部置

换（Bentall 手术或 Ross 手术）。当瓣膜具备成形条

件时，建议实施保留瓣膜的根部置换（VSRR）手

术，其主要术式包括：再植入（David 手术），重塑

（Yacoub 手术）， Florida sleeve 术等。儿童主动脉

根部手术的 Meta 分析由于样本量小和缺乏对照研

究，无法直接比较。单中心研究显示儿童保留瓣膜

的根部置换术近期效果优异，但远期再手术率和死

亡率增加（特别是低龄马凡综合征患者）。
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