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! ! ! ! 完全性肺静脉异位引流 $4’4+, +*’<’*’(=
>(,<’*+)7 ?2*’(= 3)+/*+62@AB18C% 是一种少见的
先天性心脏畸形! 占全部先天性心脏畸形的 ;9DEF
%EG;H& 我院近期收治 ;例!现报告如下&
患儿!男!D岁!因发绀 D年入院&患儿出生后不

久即发现口周发绀!哭闹时明显!平时体质差!易患
上呼吸道感染!不能耐受剧烈活动&体查#呼吸稍促!
口周四肢末梢轻度发绀& 心前区隆起!未触及震颤!
心音有力!胸骨左缘第二肋间可闻及 ! I $ 级收缩期
杂音!第二心音分裂!肝于肋下两指扪及!双下肢无
浮肿&四肢末梢经皮氧饱和度为 J#E F K%E!血气分
析#1+L! #J << M6!5+L! KNE& 心脏彩超提示房间隔
缺损$混合型%’三尖瓣返流(中度%’肺动脉高压(中
度%& 胸部 O线片提示心脏扩大’肺部充血&
术中取正中胸骨劈开切口!打开心包!见上腔静

脉相对粗大& 建立体外循环!于常温下冷晶体停跳
后!切开右心房!通过房间隔缺口探查左心房!未见
肺静脉开口!见两肺静脉汇集至共同静脉干!向左垂
直静脉引流!然后通过无名静脉回流至右上腔静脉
再进入右心房!证实为心上性完全性肺静脉异位引
流&将肛温降至 !J!!行 .’’,27 术式!切开房间隔及
左心房后壁!将肺静脉总干与左心房吻合!内径为 %
0<!并将下行的垂直静脉结扎!闭合房间隔缺损&术
后常规应用多巴胺和扩血管药! 呼吸机辅助呼吸!
#! P 后撤机!痊愈出院&
讨论 完全性肺静脉异位引流是由于胚胎期

血管丛与体静脉系之间的通道存留以及肺总静脉发

育异常所致& 其左右肺静脉不与左心房连接!而直
接或间接与右心房连接!左’右心房血源由房间隔缺损
或卵圆孔未闭而来G!H!易误诊为单纯的房间隔缺损&

C+,/*6 于 ;KD# 年根据肺静脉畸形连接部位将
AB18C 分为心上型’心内型’心下型’混合型 N 种&
其主要表现为呼吸困难’紫绀及右心衰竭& 影响症
状严重程度的因素为是否合并其他畸形!肺静脉回

流梗阻的严重程度!房间隔梗阻程度G%H& 患儿病情预
后差!其中 D"E于生后 % 个月内死亡!在卵圆孔未
闭或房间隔缺损较小的病例! 混合静脉血流入左心
房很少!引起的紫绀较轻!但能引起右心房高压和严
重的被动性肺动脉高压和右心衰竭! 病儿多于出生
后 $ F ;!个月内死亡(#DE%& 本例患儿房间隔缺损
较大!混合静脉血流入左心系统多!引起的紫绀较明
显!但缓解了右心系统的负担!发生肺动脉高压较迟
也较轻& 超声心动图是明确诊断 AB18. 的重要手
段!但对复杂病变者还需心导管辅助& AB18. 合并
肺静脉回流梗阻一旦确诊应及早手术! 择期手术应
在 D岁以内! 防止右心负荷过重及长期大量左向右
分流引起的肺血管病变& 常需在中低温体外循环下
进行& 要求术中肺静脉总干与左房吻合口要足够大
! F % 0<!如左心房较小!可暂不结扎垂直静脉!有作
者认为如肺静脉回流通畅!垂直静脉可自行闭合GNH&
本病例仅在胸骨左缘听到柔和的收缩期杂音!

加上超声心动图检查的医师经验不足或检查不仔

细!因而易误诊为单纯的 B5C& AB18C 患儿出现症
状时间比单纯 B5C 患儿早而病情重! 所以对年龄
小且早期出现肺动脉高压’ 紫绀的 B5C 要进行详
细检查& 如发现肺静脉与左心房不连接!超声心动
图在左心房后方探查到液性暗区!血流自右心房经
房间隔向左分流! 这是与单纯 B5C 的重要鉴别依
据& 对可疑病例应行心导管检查和选择性心脏造
影以避免误诊&
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