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　　1  临床资料

　　27岁男性患者，因“反复咳嗽、咳痰，活动后气促1月余，加重3

天”于2014年11月12日收入我院。1月前患者无明显诱因出现咳嗽、咳

痰，为粉红色泡沫痰，夜间平卧时症状尤甚，端坐位时减轻，轻度体力

活动即感气促明显，曾到当地医院就诊，予药物治疗(具体不详)效果

差。3天前患者再次出现上述症状且症状较前加重，遂来我院就诊，门

诊心脏彩超：主动脉增宽(41mm)，主动脉瓣及主动脉窦部瓣膜样回声，

考虑主动脉瓣畸形并主动脉瓣返流(重)。二尖瓣返流(轻-中度)、肺动

脉高压(中)。心包积液。否认高血压病、冠心病、糖尿病等，其爷爷身

型较为瘦长，40岁左右突然猝死(具体不详)。体格检查：神清，体型瘦

长，身高185cm，手指及脚趾细长，拇指征、指腕征(+)。双肺呼吸音

清，可闻及少量湿啰音。心前区隆起，触诊心前区震颤，心界向左下扩

大，HR：81次/分，律齐整，心音有力，心尖区可闻及4/6级收缩期吹风

样杂音，向腋下传导，肺动脉瓣及主动脉瓣听诊区可闻及3/6级舒张期

杂音。

　　诊疗经过：入院后辅助检查：胸片：心影增大并双肺渗出灶，考

虑心功能不全并肺泡性肺水肿可能。血常规：WBC15.5×10
-9
/l，嗜

中性粒细胞百分比66.9%，PRO-BNP 596pg/ml，D-二聚体4210ng/ml，

CRP12mg/l，肌钙蛋白I、生化、凝血功能正常。入院初步诊断：心脏

瓣膜病给予控制血压、心率、抗感染、营养心肌等对症治疗。入院后

第二天患者诉腹部剧烈疼痛，气促较前加重，伴面色苍白，大汗淋

漓，左上肢血压：80/37mmHg,左下肢血压：115/40mmHg,右上肢血压：

82/40mmHg,右下肢血压：118/42mmHg，请彩超室主任复查心脏彩超：主

动脉增宽,升主动脉近端内见一膜状回声，随血流飘动，升主动脉瘤，

升主动脉夹层，主动脉瓣关闭不全(重度)。全心扩大。二尖瓣关闭不全

(轻)、三尖瓣关闭不全(轻)、肺动脉高压(中)。心包积液(见图1)。立

即行螺旋CT示：主动脉瘤并主动脉夹层，撕裂口位于主动脉瓣开口水

平；双肺渗出性病灶，双侧胸腔少量积液；心包积液，心脏增大(见图

2-3)。明确诊断为：1.马方综合征并Stanford A型主动脉夹层，升主动

脉瘤,主动脉瓣关闭不全(重度)；2.心力衰竭，治疗上，给予绝对卧床

休息，培哚普利、琥珀酸美托洛尔缓释片、营养心肌等药物治疗，经治

疗后血压波动在93～115/50～65mmHg之间。病情较稳定后，转入省人民

医院行手术治疗,术后3天不明原因突发死亡。

     

　　2  讨   论

　　马凡综合征是一种罕见的能够影响全身多个部位的遗传性结缔组

织病，主要累及骨骼系统、眼部及心血管畸形，其中发生心血管病变

占30%～60%，男性较女性常见
[1]
，主要表现在主动脉根部扩张和二尖瓣

病变，因可致主动脉中层囊性坏死甚至弹力纤维消失，从而增加主动

脉夹层或破裂的风险，故可危及患者生命。(1)多普勒超声心动图的诊

断价值：通过大动脉短轴切面，多普勒超声心动图可清楚显示主动脉瓣

的数目、形态、启闭状态等，从而明确诊断主动脉相关病变。本例患
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患者的发病率及降低死亡率。

　　参考文献

[1]尚国栋,张志芳,祁翠莲.彩色多普勒

超声诊断马凡综合征1例[J].甘肃

医药.2013.(7).

[2]陈珊红,陈银众,赵益炼等.多层螺旋

CT血管成像技术在主动脉夹层动脉

瘤中的应用价值[J].中国CT和MRI

杂志.2014.(1).

[3]周仪,符益纲,沈祥春,张蔚蔚,李

仕红.马凡氏综合征心脏大血管病

变的影像诊断[J].中国CT和MRI杂

志.2010.(3).

[4]吴锦鸿,许国根,章浩,陈雯,王弋.主

动脉夹层动脉瘤患者不同Stanford

分型的临床特征分析及意义[J].中

华危重症医学杂志(电子版).2010.

(5).

[5]Mullen MJ,Flather MD, Jin 

X Y , e t  a l . A  p r o s p e c t i v e , 

r a n d o m i z e d , p l a c e b o -

controlled,double-blind, 

multicenter study of the 

effects of irbesartan on aortic 

dilatation in Marfan syndrome 

(AIMS trial):study protocol[J].

Trials.2013.14: 408.

(本文编辑: 刘龙平)

【收稿日期】2016-02-04

图1-2 心脏彩超：箭头:主动脉夹层(假腔) AO:主动脉←主动脉夹层；图3 螺旋CT:☆胸腔积液

者两次心脏彩超结果迥异，但经

螺旋CT血管成像
[2]
、手术结果证

实为马方综合征并主动脉夹层，

或者其它影像学检查进行诊断
[3]
，建议行辅助检查的相关医务

人员，特别是初级医师，在扎实

掌握相关医学知识的同时，遇到

罕见或不能肯定的病例时，一定

要结合患者病情或及时请教上级

医师，避免患者因不能早期诊断

而发生猝死的可能。(2)患者的治

疗和预后：升主动脉夹层并动脉

瘤Stanford A型是最常见的急危

重症之一，多见于青年患者，病

情凶险，发展迅速，且合并心包

积液、心力衰竭、意识障碍、胸

腔积液等症状的发生率和死亡率

较高
[4]
。除此之外，升主动脉夹

层并动脉瘤合并马方综合征的发

生率也较高，心脏衰竭和神经系

统病变是其死亡的高危因素。本

例患者具有特点：①患者体型瘦

长，手指及脚趾细长，拇指征、

指腕征(+)，符合马方综合征的骨

骼畸形改变；②患者爷爷身型较

为瘦长，40岁左右突发死亡(具体

不详)，有家族史；③没有主动脉

夹层发生的相关危险因素，如高

血压、糖尿病、高龄等，心脏彩

超没有提示有心血管畸形病变。

根据患者症状、PRO-BNP较高及影

像学结果，证实该患者合并心力

衰竭、心包积液等危险因素，术

后短期内不明原因死亡，符合升

主动脉夹层并动脉瘤Stanford A

型疾病的特点。该患者合并升主

动脉瘤伴夹层，考虑主动脉根部

高度扩张导致或加重主动脉瓣关

闭不全，使左心室充盈量增加，

发生难治性心力衰竭。针对主动

脉瘤伴夹层的马方综合征患者，

或者是主动脉根部扩张速度频繁

者，经内科治疗相对稳定后，首

选手术治疗
[5]
，但对于病情较重

的患者，即使通过内科控制血压

和心率等治疗，围手术期风险较

大，也不能明显改善其远期死亡

率。

　　经验教训：作为临床医师，

我们要扎实掌握医学基础知识，

不能完全依赖辅助检查结果，同

时在临床实践中遇到疑难病症要

及时请教上级医师，必要时开展

会议讨论，切不可意气用事延误

患者的诊疗，增加死亡的风险。

对于病情比较凶险的病人，要及

时告知患者家属病情变化，采用

有效的治疗手段，对于目前效果

欠佳的治疗方案，要积极深入研

究，开拓视野，早期干预，减少

1 2 3




