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摘  要 

本病例报道的是一例先天性镜面右位心患者，在先天性心脏病中较为特殊，是一种罕见的先天性异常，

除心脏正常的结构改变外，位置也和正常人相反。本病例中该患者发生血管病变，合并视网膜中央动脉

阻塞(CRAO)及左下肢深静脉瓣功能不全。本文主要阐述先天性心脏病与左侧视网膜中央动脉阻塞的联系

以及视网膜中央动脉阻塞的危险因素。 
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Abstract 
This case reports a congenital mirror right heart disease, which is a rare congenital abnormality in 
congenital heart disease, in addition to normal structural changes of the heart, the location is also 
opposite to normal people. In this case, the patient developed vascular disease with central retinal 
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artery occlusion (CRAO) and left lower extremity deep vein valve insufficiency. This article mainly 
discusses the association between congenital heart disease and left central retinal artery occlu-
sion and the risk factors for central retinal artery occlusion. 
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1. 研究背景 

视网膜中央动脉阻塞(Central retinal artery occlusion, CRAO)是一种严重的眼部疾病，起病急，大多数

病例表现为数指到光感范围内的无痛性突然持续性视力丧失，预后较差。在老年患者中，它通常是由颈

动脉粥样斑块衍生的栓子和瓣膜性心脏病以及在年轻患者中由胶原病和动脉炎引起的。在这里，我们报

告一例先天性右位心合并有单心房、室间隔缺损、动脉导管未闭以及右心室双出口患者突发左侧视网膜

中央动脉阻塞。 

2. 病例 

病例特点 

患者女，36 岁，因“发现心脏杂音 36 年，左眼视力下降半月余”入院。 
入院后查体：T：36.0℃，P：93 次/分，HR：19 次/分，BP：91/69 mmHg，全身浅表淋巴结未触及，

眼睑无浮肿，双侧瞳孔等大等圆，右眼对光反射及调节反射均灵敏，左眼对光反射及调节反射均迟钝。

结膜稍充血，口唇及肢端发绀，伸舌居中，双侧扁桃体无肿大，咽无充血。颈软，无抵抗感，气管居中，

颈动脉搏动明显增强，颈静脉无怒张，肝颈静脉回流征阴性，甲状腺未触及肿大，双肺呼吸音清，双下

肺可闻及少量湿罗音，心尖搏动位于右锁骨中线外 1.0 cm，心前区无异常搏动。各瓣膜听诊区可触及震

颤，心界向右扩大，心率 93 次/分，律齐，胸骨右缘三、四肋间可闻及 3/6 级粗糙收缩期杂音。腹部柔软，

无腹部压痛、反跳痛、肌紧张，肝脏不大，肾未触及。脊柱生理性弯曲，活动无障碍，无压痛及叩击痛。

双下肢静脉曲张，左下肢为甚。生理反射无异常，病理反射未引出。双下肢无浮肿。既往否认高血压、

糖尿病等慢性病病史。 
辅助检查：心脏彩超提示：1) 先天性心脏病：镜面右位心，右心室双出口；2) 室间隔缺损，双向

分流；3) 二尖瓣中度关闭不全，二尖瓣瓣上隔膜；4) 升主动脉内径增宽，主动脉瓣少量反流；5) 左室

发育不良。腹部超声提示：1) 内脏反位；2) 弥漫性肝损害，考虑淤血肝超声改变。胸部 CT 提示：(如
下图 1)。颈部 CTA 提示：左侧颈内动脉全段闭塞。(如图 2~4)头颅 MRI 平扫示：1) 两侧侧脑室旁白区

及半卵圆中心区少许斑点状脱髓鞘改变。2) 双侧上颌窦及筛窦少量慢性炎症。3) 左侧颈内动脉信号异常。

球后全部血管超声示：1) 左侧视网膜中央动脉、睫状动脉血流速度降低。2) 右侧睫状动脉血流速度降低。

双下肢血管超声示：左下肢深静脉瓣功能不全并大隐静脉曲张声像。入科心电图示：1) 房扑；2) 完全性

右束支传导阻滞。  
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Figure 1. Chest CT 
图 1. 胸部 CT 

 

 
Figure 2. Head CT 
图 2. 头颅 CT 

 

 
Figure 3. Carotid CTA orthometry 
图 3. 颈动脉 CTA 正位 

 

 
Figure 4. Carotid CTA lateral 
图 4. 颈动脉 CTA 侧位 
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初步诊断：1) 先天性心脏病室间隔缺损单心房动脉导管未闭右室扩大心房扑动心功能 II 级；2) 左
侧视网膜中央动脉阻塞；3) 左侧颈内动脉阻塞；4) 双下肢大隐动脉曲张。 

3. 讨论 

该病例是一个复杂的先天性心脏病(先心病)，先心病指出生前胎儿心脏发育异常导致的一系列结构性

心脏异常。先天性镜面右位心，其在先心病中较为特殊，是一种罕见的先天性异常，除心脏正常结构有

所改变外，其位置也和正常人相反。该患者右位心合并有单心房、室间隔缺损、动脉导管未闭以及右心

室双出口。右室双出口(Double Outlet Right Ventricle, DORV)国际上的影像学诊断标准是：一条大动脉(肺
动脉或主动脉)完全来自于解剖右心室，另一条大动脉(主动脉或者肺动脉)不低于 50%来自于右心室[1] [2] 
[3]。DORV 是临床上一种较为复杂的紫绀型先天性心脏畸形，心室动脉连接异常,发病率约占先天性心脏

病的 5% [2]。DORV 是指主动脉和肺动脉完全或绝大部分起源于右心室，二尖瓣与主动脉瓣或肺动脉瓣

有或无纤维连接，同时伴有其他畸形的复杂性先心病[4]。我们通过询问病史得知，该患者在成长过程中，

常有头痛，偶有心悸，其他无特殊不适，在此次左眼视力减退前一晚发生过剧烈头痛，有短暂性的视力

减退，随即又恢复正常。第二天清晨，该患者左眼视力完全丧失，后至我院眼科就诊，完善相关检查提

示左侧颈内动脉全段闭塞。予对症处理后视力无明显改变，后因房扑发作至我科进一步就诊，接诊过程

中发现患者先天性心脏异常。 
先心病是最常见的先天性畸形，随着医疗技术水平的进步，先心病的患儿可以从小进行手术干预，

长大成人的先心病患者日益增多。CRAO 常见危险因素有高血压、糖尿病、高血脂、动脉粥样硬化等。

先心病并非是引起 CRAO 的常见病因，但是通过研究其两者之间的关系，可以减少以及预防该类患者发

生心血管疾病的风险。大量研究证据支持，CRAO 可能是全身心脑血管事件发生的首发症状，故发生

CRAO 后及时进行全身评估对于降低心脑血管事件的发病率非常重要[5]。 
先心病是一种伴随终身的慢性疾病，而且该类人群通常合并一些其他的疾病。先心病目前是我国新

生儿出生缺陷中最常见的一类疾病[6]。右位心是由心脏引起的罕见转位先天性发育不良，根据其内部的

解剖关系分为三种类型：镜面右位心、右旋心和孤立右位心[7]。在先心病中，镜面右位心更为罕见，心

脏以及胸部和腹部脏器的位置都转位。据报道，在一般人群中，镜面右位心的发生率为 0.01% [8]。而镜

面右位心伴有血管畸形的发生率为 1/10,000 [9]。结合本病例中该患者的左侧颈内动脉闭塞、双下肢静脉

曲张及左下肢深静脉瓣功能不全，该患者发生血管畸形可能性较大。 
CRAO是由于视网膜中央动脉发生阻塞而造成的视网膜急性缺血性疾病,是导致患者视功能严重受损

甚至完全丧失的急症。其不仅严重影响患者的生活质量，且增加了后续发生心脑血管事件的概率。视网

膜中央动脉阻塞危险因素包括：高血压、糖尿病、颈动脉疾病、冠状动脉疾病、短暂性脑缺血发作(TIA)
或脑血管意外，以及吸烟[10]，有 67%的患者至少含有一个与心血管相关的危险因素[11]。大多数 CRAO
是由动脉粥样硬化疾病引起的血小板纤维蛋白血栓和栓子引起的，占所有CRAO病例的三分之二以上[12]，
而同侧颈动脉狭窄是 CRAO 发病中最有意义的危险因素[10]。本病例通过颈部血管彩超发现左侧颈内动

脉全段闭塞，而患者否认高血压、糖尿病病史，所以考虑患者突发视力下降与颈内动脉闭塞相关。颈内

动脉闭塞，眼内血管供血减少，导致视网膜中央动脉阻塞。 
该患者导致视网膜中央动脉阻塞的病因如下：1) 先天性心脏病：室间隔缺损，动静脉血混合，体内供

氧不足，长期会导致患者杵状指、趾，体内红细胞代偿性增加，血液凝滞，血流动力学改变，血栓形成；

2) 患者先天性血管发育畸形(参考左下肢先天性静脉瓣发育畸形)，左侧颈内动脉完全性闭塞，导致同侧视

网膜中央动脉阻塞，眼部血管供血不足，患者左眼视力下降。血流动力学改变导致颈内动脉闭塞(在患者长

期缺氧的状态下，狭窄或者畸加重，但是在长期的慢性闭塞中，逐渐形成侧支循环代偿，导致患者本次就
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诊时是因视力下降就诊，而并未造成脑梗塞)；3) 发生 CRAO 时，因动脉阻塞导致视网膜组织缺血，诱发光

感受器在短时间内因缺氧而发生了不可逆的死亡[9] [13]，导致患者视力下降，这种改变常常为不可逆改变。 

4. 预后 

先心病合并视网膜中央动脉阻塞的预后较差，患者出院时房扑、气短症状好转，视力较入院时无明

显变化。邵毅等人[14]在视网膜中央动脉阻塞诊疗规范中提到，在起病后 4.5小时内无溶栓禁忌症的CRAO
患者可进行急诊溶栓治疗，而患者就诊时超过溶栓时间窗入院后予以保守治疗。随访中患者视力无明显

变化，视力减退改变为不可逆，目前尚无有效的治疗手段帮助 CRAO 患者提高视力。本例患者由于其心

脏疾病较为复杂，并未接受手术治疗。发生 CRAO 后，患者还有可能再次发生其他部位的血管栓塞而引

起不同程度的心脑血管事件[5]。先心病并 CRAO 的患者常存在多种心血管危险因素和影像学检查异常，

应常规评估和治疗，如动脉粥样硬化危险因素的评估，对于没有动脉粥样硬化危险因素的患者，尤其是

年轻患者，应探索其他不太常见的因素，包括血管炎、镰状细胞病、骨髓增生性疾病、高凝状态以及使

用口服避孕药或静脉注射药物[15] [16]。通过寻找引起该类疾病的病因及危险因素，提前进行干预，改善

其预后，提高生存质量。 
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