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·临床研究·

婴幼儿法洛四联症根治术８５例

高　宏　徐　伟　宋保国　张　曦　王　沙　李海明

【摘要】　目的　探讨经主肺动脉和右心房径路手术，根治婴幼儿法洛四联症（ＴＯＦ）的适应证和临
床疗效。 方法　对２００８年１月至２０１２年１２月我们收治的８５例ＴＯＦ患儿，采取经主肺动脉和右心房
径路施行ＴＯＦ根治术，占同期ＴＯＦ手术的７２．６％（８５／１１７）。 结果　８５例患儿均存活。术后均采用
小剂量多巴胺辅助循环。随访２～６０个月，无死亡病例。无明显肺动脉瓣反流，心功能良好。 结论

　肺动脉瓣环发育良好的ＴＯＦ婴幼儿可经主肺动脉和右心房径路行根治术，该术式肺动脉瓣完整，无
右心室切口，右心功能良好，围手术期并发症少，近中期随访疗效良好。
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　　１９６３年 Ｈｕｄｓｐｅｔｈ［１］首次应用右心房和肺动脉
径路矫治法洛四联症（ＴＯＦ），心脏外科专业书籍对
此有过介绍［２］。但国内有通过右心室小切口行

ＴＯＦ根治术的报道，没有通过肺动脉瓣解除肺动脉
瓣下肌性梗阻的报道［３］。２００８年１月至２０１２年１２
月，我们通过主肺动脉、右心房径路根治婴幼儿法洛

四联症（ＴＯＦ）８５例，取得良好的效果，现报告如下。

资料与方法

一、临床资料

本组共８５例，男５７例，女２８例；年龄５～３６个
月，平均（１６．８±９．１）个月，小于１岁者３７例；体重
５．０～１５ｋｇ，平均（９．２±２．８）ｋｇ，大于 １０ｋｇ者 １８
例；小于７ｋｇ者１９例；血色素１１９～２４１ｇ／Ｌ，平均

１５３．３ｇ／Ｌ；主动脉骑跨率３２％ ～６５％，平均（４９．２
±５．８）％。全组均有静息状态下紫绀和不同程度
杵状指（趾），吃奶或活动后气促，幼儿有活动受限

及蹲踞史。心电图显示右心室肥厚。６５例 Ｘ线胸
片提示心胸比率０．４１～０．６３，肺血减少，典型靴形
心。所有患儿均经心脏超声心动图和彩色多普勒检

查确诊。合并动脉导管未闭３例，房间隔缺损７例，
卵圆孔未闭 ２６例。肺动脉 ＭｃＧｏｏｎ指数：１．２～
２８，平均１．５３±０．３；左心舒张末期容积指数：２０～
５８ｍＬ／ｍ２，平均３１．７±９．２ｍＬ／ｍ２。

二、手术方法

取胸骨正中切口，于中低温（２１℃ ～２８℃ ）体
外循环下实行手术，见侧支循环丰富，左心回血较多

时降至１８℃～２０℃。心肌保护采用４℃高钾冷血
心脏停搏液，每隔２０～３０ｍｉｎ灌注１次。右心耳、
下腔静脉插管。经房间隔置入左心房引流管。主动

脉阻断时间２３～１００ｍｉｎ，平均５２ｍｉｎ；体外循环时
间３４～１２９ｍｉｎ，平均７８ｍｉｎ。停机后常规超滤，减
轻炎症反应及水肿，减少全身水负荷。

术中见室间隔缺损（ＶＳＤ）嵴下型８０例，干下型
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３例，膜周型２例，直径０．８～２．５ｃｍ，平均１．８ｃｍ；
单纯漏斗部狭窄３５例；漏斗部及瓣膜狭窄１２例；漏
斗部、肺动脉主干狭窄２２例；漏斗部、瓣膜及肺动脉
主干狭窄１６例。８５例均切开右房、肺动脉主干，通
过肺动脉瓣和三尖瓣进行右室流出道的疏通；其中

切开肺动脉瓣交界２７例，加宽主肺动脉４４例。肺
动脉瓣环发育状况及加宽标准按照刘迎龙制定的标

准进行判断［４］。

三、手术流程

①切开心包，依次探查心脏房室连接、心室发
育、冠脉走行及肺动脉瓣环发育状况。②心脏停跳，
切开右房，经卵圆孔放入左心引流管。观察室间隔

缺损位置、大小，右室流出道狭窄部位及程度。③纵
切肺动脉直至肺动脉瓣水平。显露肺动脉瓣，二瓣

畸形则切开交界，测量瓣口大小：发育不良，沿瓣膜

交界处切开瓣环至右室流出道０．５～１．５ｃｍ，按传
统术式进行。发育良好，可保留肺动脉瓣环，则按新

术式操作。④牵开肺动脉瓣，剪除右室前壁和室上
嵴肥厚肌束，辩清右室流入道后，剪除肥厚隔束，疏

通肺动脉瓣下流出道。疏通肥厚壁束时，牵开三尖

瓣前瓣进行显露、剪除，主动脉瓣环左侧肌束用小圆

刀切断，解除肌性环形狭窄，彻底疏通流出道。剪除

肥厚隔束时，不能过度牵拉，剪刀朝向右侧，以防剪

穿室间隔。剪除室上嵴肌束时谨防误伤主动脉瓣。

⑤通过三尖瓣，用５／０Ｐｒｏｌｅｎｅ线连续缝合等大新鲜
心包补片修补室缺、重建左室流出道。室缺上缘显

露不佳，可沿三尖瓣前－隔瓣根部切开三尖瓣，牵开
三尖瓣环操作，再用５／０Ｐｒｏｌｅｎｅ线连续缝合复原。

心脏复跳后，直接缝合或用新鲜心包补片加宽

肺动脉，２０１１年起我们在右心室放置术前颈内静脉
穿刺预留的中心静脉导管，术后监测右室压力变化。

测试三尖瓣，有反流者行三尖瓣成形，最后缝合右

房。停机后，有创测压了解右室流出道梗阻解除效

果。本组有６例因肺动脉直接缝合存在压差二次转
机，并行循环下加宽主肺动脉。

结　果

本组患儿均实施根治术，全部存活。停机后测

量心室压力，右心室／左心室：０．３～１．２７，其中 ５６
例＜０．７５，２９例 ＞０．７５，１２例≥１．０。６例肺动脉切
口上下端压差＞４０ｍｍＨｇ，二次转机，并行循环下加
宽主肺动脉。

７７例手术当天拔除气管插管，８例术后２４ｈ内

拔除气管插管，平均术后气管插管时间（８．８±４．３）
ｈ。小于１岁的３７例中，１例于术后２４ｈ拔管，其余
３６例手术当天拔管。１２例右心室／左心室压力≥
１０的患儿同样顺利拔管。循环功能稳定，只需小
剂量多巴胺、硝酸甘油维持，无一例使用米力农或肾

上腺素等药。

２０１１年后收治的５例术后右心室／左心室压力
＞０．７５，持续右室压力监测显示：２ｈ后右室压开始
下降，４ｈ后右心室／左心室压力 ＜０．７０，８ｈ后右心
室／左心室压力≤０．６０。

术后 ＩＣＵ滞留时间 ２０～８４ｈ，平均（４０．４±
７５）ｈ，出现少量胸腔积液４例，自行吸收。无一例
发生低心排出量综合征、心律失常、毛细血管渗漏综

合征、灌注肺、低氧血症等。术后住院 ６～１４ｄ，平
均（８．９±１．３２）ｄ。

出院患者门诊随访２～６２个月，共１４６人次，无
晚期死亡病例，紫绀消失，患儿生长发育正常，无右

心功能不全。心脏超声心动图和彩色多普勒检查提

示：肺动脉瓣上速度加快 ５例，跨瓣压差 ＞
４０ｍｍＨｇ，目前患儿无不适，继续随访中；４例室间
隔缺损有少量残余分流，无需处理；仅１例有肺动脉
瓣少量反流，无ＴＯＦ术后常见的肺动脉瓣水平往反
性血流现象。

讨　论

我们对本组病例采取切开主肺动脉、右心房，通

过肺动脉瓣、三尖瓣进行右室流出道肌性梗阻疏通，

完整保留肺动脉瓣及右心室，完成婴幼儿 ＴＯＦ根治
术，占同期同类手术的７２．６％（８５／１１７）。最小年龄
５个月，最低体重５．０ｋｇ，说明此术式适合于大部分
婴幼儿ＴＯＦ。

临床结果显示，术后患儿循环功能稳定，只需小

剂量多巴胺、硝酸甘油维持，无一例使用米力农或肾

上腺素等药。１２例术后测量心室压，右心室／左心
室≥１．０的患儿也顺利拔除气管插管。本组气管插
管时间仅（８．８±４．３）ｈ，３７例１岁以内的 ＴＯＦ婴儿
均顺利拔管，无一例死亡，无一例出现严重低心排出

量综合征、灌注肺、严重低氧血症、急性肾功能不全、

肝功能不全和昏迷等婴幼儿ＴＯＦ术后常见并发症，
体现了右心室的完整性对围术期呼吸、循环功能稳

定的重要临床价值。

５例右心室／左心室压力＞０．７５的患儿中，３例
右室压＞左室压的患儿术后持续右室压力监测表
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明，２ｈ后右室压开始下降，４ｈ后右心室／左心室压
力均＜０．７０，８ｈ后右心室／左心室压力均≤０６０。
说明术后早期右心室高压力是由于低血容量、正性

肌力药物作用及体外循环后肺血管阻力升高所致。

即使右室流出道梗阻得到满意矫治，显著的右室收

缩压和右心室／左心室压力高仍会发生。随着炎性
介质的排出，容量负荷补充，右室流出道发生重塑，

右室游离壁外展，其收缩性降低，右室收缩压和右心

室／左心室会逐步降低［６］。

目前多数单位根治婴幼儿 ＴＯＦ采用切开右室
流出道并加宽的方法解除右室梗阻，死亡率在３％
～５．９％，术后低心排出量综合征、肺水肿成为重要
的死亡原因［７－９］。本组患儿术后呼吸、循环功能稳

定，血管活性药物用量少，拔管顺利，无一例发生低

心排出量综合征、肺水肿等并发症，住院时间短，无

死亡病例，均痊愈出院。我们认为，只要注意操作细

节，肺动脉瓣环发育良好，对婴幼儿 ＴＯＦ实施保留
肺动脉瓣、无右心室切口的根治术，是一种值得推广

的手术方式。右心室／左心室压力高不能作为 ＴＯＦ
矫治不全的硬指标，建议把有无肺动脉瓣跨瓣压差

作为右室流出道梗阻解除的重要参数，此术式的远

期效果仍需今后长期随访。
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显，心脏缩小明显。我们认为，此方法操作简单，值

得临床推广。
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