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心上型完全性肺静脉异位引流的诊疗进展

周悦航　综述　吴春　审校

　　自１７９８年ｗｉｌｓｏｎ报道了第１例完全性肺静脉
异位引流以来，对该病的认识在数百年来已经有了

较好的理解和手术治疗方式［１］。１９５７年 Ｄａｒｌｉｎｇ对
于该病的分型更进一步使得该病的诊断具体化和合

理化［２］。该类畸形占小儿先天性心血管畸形的１％
～３％［３］。随着医疗技术水平的不断提高，完全性肺

静脉异位引流的手术效果已取得长足的进步，死亡

率大大降低［４］。但该类患儿若不采取手术矫治，

７５％的患儿在１岁内死亡［５－６］。因此，正确认识和

诊治该类疾病有着显著的意义。

一、病因学

完全性肺静脉异位引流是指肺静脉完全未能连

接至左心房的心血管系统畸形。肺静脉和左心房的

连接主要分为两个部分进行，主静脉和卵黄囊静脉

等连接体静脉丛在内肠腔发出肺芽后逐渐形成肺血

管，同时左心房房间隔基地左侧外翻发出共同肺静

脉与肺血管相连逐步形成肺静脉，待肺循环建立后，

主静脉和卵黄囊静脉便逐渐关闭，若未能关闭则出

现ｍａｒｓｈａｌｌ静脉等血管保留下来。在此过程中，若
未能建立肺血管的连接，即肺静脉无法与心房相连，

那么肺静脉将继续保持与体静脉系统的连接，从而

导致肺循环的含氧血液再次由右心室进入心脏，而

肺静脉与体循环的连接方式便是该类疾病分型的解

剖基础。

对于肺静脉不能与左心房相连的病因认识仍不

够清楚，其胚胎期前３～５周的发育异常导致，目前
主要倾向于基因突变和表达失衡导致的［７］。有团

队研究在一个家族性肺静脉异位引流的基因中发现

ｃｈｒｏｍｏｓｏｍｅ４ｐ１３－ｑ１２的位点表达相关［８］，更有报

道进一步指出完全型肺静脉异位引流 ＡＮＫＲＤ１的
错义突变［９］。我国先心患儿基因样本中发现 Ｔ－
ｂｏｘ２０的突变有着明显的意义［１０］。同时应该注意的

是该类畸形的性别比男性患儿明显高于女性患儿，

同时常见的伴发畸形主要有三房心及无脾综合征。

二、心上型肺静脉异位引流

心上型肺静脉异位引流是指肺静脉通路通过心

脏上方的血管与右心房的连接。在心上型完全肺静

脉异位引流中，常见的多为左右肺静脉汇合至共同

肺静脉干后，多数通过垂直静脉与无名静脉相连，少

数通过左垂直静脉连接于上腔静脉，甚至也有报道

发现其回流有更高位置，而且更加靠近浅部组

织［１１］。在左垂直静脉与左无名静脉或共同静脉干

连接部位，或回流静脉与上腔静脉连接处可能发生

局限性的狭窄，造成肺静脉梗阻。肺静脉梗阻可以

认为是在回流静脉中任何一段发生狭窄，在连接口

部位是最常见的类型，同时也有一些特殊征象值得

我们注意。有一种情况是由于左垂直静脉的特殊走

行造成的左垂直静脉通过左肺动脉后方发出，这样

左肺动脉与左主支气管分别在前后方压迫左垂直静

脉形成所谓的“血管钳”征象，从而造成左垂直静脉

梗阻［１２－１３］。

三、血流动力学及临床表现

该病患儿的临床表现主要取决于肺静脉回流梗

阻的存在及程度，心上型肺静脉异位引流在血流动

力学上属于肺多血类先心，且动静脉血完全混合，右

心室的高负荷使之压力增大，进一步导致肺动脉高

压出现。但因为房间隔缺损或室间隔缺损的存在患

儿生后可无明显临床表现而漏诊。若伴有回流梗阻

的新生儿主要表现为一个明显的急病形态，呼吸急

促，缺氧表现，有进行性加重的肺动脉高压，肺炎难

以得到控制。

四、辅助检查

对于有上述表现的患儿都应及时完善胸部影像

学检查及超声心动图；而超声心动图应该是我国的

首选检查。Ｓｍａｌｌｏｒｎ等报道了应用超声心动图准确
诊断 ２３例完全性肺静脉异位引流，准确率为
１００％ ［１４］。Ｇｏｓｗａｍｉ等在６０例右心导管手术结果对
照了６０例超声心动图，完全性肺静脉异位引流的病
例中诊断符合率 １００％，引流位置准确诊断率为
９６７％，５例混合型完全性肺静脉异位引流病例中
有２例漏诊［１５］。
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此外，心导管造影随着今年来介入技术的发展

得到在小儿外科得到广泛引用。对于肺循环压力的

判断及是是否存在肺静脉梗阻都有较好的诊断价

值。为外科手术提供了较好的参考，有利于制定更

合理的手术策略及方案。

五、手术方案

该类患儿术前在明确肺静脉异位引流后，应注

意合并心脏畸形的存在，对于大多数患儿存在动脉

导管未闭的情况下，应慎重使用吲哚美辛及氧疗，注

意改善患儿肺循环压力，控制肺部感染控制应该是

重点。可加用外周血管活性药物改善治疗，在条件

允许的情况下，应该尽早手术治疗。

对于心上型肺静脉异位引流，手术矫治有着显

著的意义，并且早期的干预是积极而有效的［１６］。手

术策略应该明确：尽可能建立正常的肺静脉血流通

道。体外循环建立后，垂直静脉应该得到充分的游

离，可明确肺静脉的走形和有无狭窄，虽然该静脉是

属于异位走行，现有报道指出，在心上型肺静脉异位

引流中，不对垂直静脉进行结扎更有利于患儿的术

后恢复［１７－１９］，而待患儿逐步恢复后经皮封堵垂直静

脉已得到证实［２０］。已有文献报道指出，在目前切口

的选择上，传统的心脏上翻法易导致吻合口的扭曲

狭窄，心肌保护欠佳，基本已弃用。经左房切口及左

右房联合切口是目前公认的两大选择，但左右房联

合切口需切断终嵴而对于传导束的影响明显，首都

医科大学附属儿童医院有报道指出经心上入路较左

右房联合切口者其远期心律失常发生率有明显下

降［２１］。

在缝合方法的选择上，追求自然形态连接是我

们的目标。我们应清楚的意识到对于肺静脉异位引

流术后的病人肺静脉梗阻是一个棘手的并发症。因

此，在选择缝合策略上，如何使血管能很好的与心房

连接便是重点。目前已证明因恰当的手术方式，术

前存在肺静脉梗阻患儿已不再是术前出现梗阻的危

险因素［２２］。重庆医科大学附属儿童医院吴春，安永

等使用的 Ｈ形裁剪的缝合技巧能够很大程度的利
用静脉及心房组织连接［２３］。使用无内膜接触缝合

技术治疗心上型全肺静脉异位引流有良好的效

果［２４，２５］。

六、术后监护

对于肺静脉异位引流术后的患儿主要面临两大

难题：肺血管的高张力和心功能不全。对于该病患

儿其术前的继发改变及术后损伤导致患儿肺动脉压

力增高甚至出现肌化，常常易出现肺动脉高压危象；

而术后患儿改变了血流途径后左心功能不能完全顺

应，易导致患儿肺静脉压力增高，肺水肿等情况出

现，进一步造成左心衰的发展。低心排综合征是围

术期完全性肺静脉异位引流患儿死亡危险因素之

一［２６］。因此，对于左心功能的评估及减轻患儿的心

脏负荷应是术后监护的重点。而对于排出因明显解

剖位梗阻导致肺静脉压升高的患儿来说，有条件的

话，可以先进行体外人工膜肺氧合［２７］，待患儿左心

功能逐步顺应后评估患儿肺血管情况。若术中出现

脱机较难或血流动力学极不稳定，可采取延迟关胸

的办法。对于该类患儿左心功能发育较差，左心房

的容积小，左室排出量小，因此术后应积极保证患儿

心脏输出功能的提高和稳定，应用血管活性药物改

善外周血管阻力。ＧｉｒｉｓｈＷａｒｒｉｅｒ等报道合理地应用
一氧化氮，西地那非和酚苄明和延迟关闭胸骨对于

新生儿能明显高术后恢复效果［２８］。ＴａｒａＫａｒａｍｌｏｕ
等认为尽早的手术及术后对于肾上腺素的应用对于

降低死亡率及二次手术有显著的意义［２９］。

七、远期随访

随着技术条件及监护水平的提高，肺静脉异位

引流患儿的存活率大大提高。而其随访注意警惕远

端肺静脉本身狭窄，必要时需二次手术，当然心导管

造影应积极应用于高度怀疑肺静脉狭窄的患儿。常

规患儿应评估其心功能及左心发育情况，肺动脉压

力，吻合口是否狭窄及心律传导是否正常。

八、展望

目前该类疾病的病因认识仍不完全明确，相信

随着基因组学的发展，会对该类疾病的发生有更深

层次的理解。肺静脉异位引流作为目前一类常见的

心脏畸形，随着围产医学的发展，其诊疗率逐年提

高，且目前的技术水平及医疗条件使该类患儿的存

活率得到了明显的提高。因此如何能更好地提高该

类患儿的围手术期恢复及远期生活质量，应该是我

们医务人员的努力的方向。
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