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７５ 例低龄低体重先心病急诊、亚急诊
心内直视手术疗效分析

刘宇航　 文　 平　 刘启龙　 朱全伟　 王　 宁　 卢绪宁　 刘大为　 崔　 琳

【摘要】 　 目的　 探讨 ６ 月龄以内体质量 ５ ｋｇ以下低体重婴幼儿先天性心脏病急诊、亚急诊心内直
视手术的围手术期处理方法，并评估其干预效果。 　 方法　 以 ２０１４ 年 １ 月至 ２０１７ 年 ４ 月于大连市儿
童医院接受急诊、亚急诊心内直视手术治疗的 ６ 月龄以内、体质量 ５ ｋｇ以下的 ７５ 例先天性心脏病患儿
为研究对象。 平均体重（４． ２ ± ０． ８）ｋｇ，年龄 ６ ｈ 至 ６ 个月。 接受根治性手术者 ６９ 例，接受姑息性手术
者 ６ 例。 对患儿的临床资料、各项检查结果及治疗情况进行分析。 　 结果 　 ７５ 例中住院死亡 ５ 例
（６． ６７％ ），死亡原因：低心排综合综合征 ３ 例，重症感染 １ 例，急性心包填塞 １ 例。 存活 ７０ 例，均获随
访，随访时间 １ ～ ４０ 个月。 接受根治性手术后存活的 ６４ 例中，室间隔缺损少量残余分流 ２ 例，主动脉弓
血流速度加快 ２ 例，肺静脉吻合口血流速度加快 １ 例，其余患儿均生长发育良好，心影缩小，肺动脉压正
常；接受姑息手术的 ６ 例症状明显减轻，２ 例已顺利完成二期手术。 　 结论　 随着围术期管理、麻醉以
及体外循环技术的提高，对 ６ 月龄以内、体质量 ５ ｋｇ以下低体重婴幼儿先天性心脏病实施急诊、亚急诊
心内直视手术安全性较高，且疗效良好。
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　 　 先心病是指胚胎发育时期由于心脏及其重要
的血管分支在形成和发育的过程中出现异常，最终

导致解剖结构异常并影响正常生理功能的一种疾

病。 近年来越来越多的医者开始认识到，对危重婴

幼儿先心病患者进行有效的风险评估分级、准确把

握手术时机、进一步加强围手术期治疗和管理是降

低此类患儿病死率的关键。 然而，对于此类患儿危

重状态的判定和手术时机的把握目前尚无统一意
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见。 因此本研究将针对接受急诊、亚急诊心内直视

手术的低龄、低体重先心病患儿进行疗效分析，为

此类患儿治疗方案的进一步规范提供参考依据。

材料与方法

一、临床资料

所有病例依据临床表现、胸片、心电图、超声心

动图检查及主动脉 ＣＴＡ等检查明确诊断，最终共纳
入 ７５ 例。 男 ３８ 例（５０． ７％ ），女 ３７ 例（４９． ３％ ）；平
均体重（４． ２ ± ０． ８） ｋｇ，年龄 ６ ｈ 至 ６ 个月。 主要临
床表现为紫绀、反复肺炎、生长发育迟缓、活动耐力

减退、反复心功能衰竭、呼吸困难及缺氧发作等症

状。 患儿基本临床资料详见表 １。

表 １　 患儿基本情况情况表
Ｔａｂｌｅ １　 Ｂａｓｉｃ ｐｒｏｆｉｌｅｓ ｏｆ ｃｈｉｌｄｒｅｎ

病种
性别

男 女

月龄

＜ １ 个月 １ ～ ３ 个月 ３ ～ ６ 个月

体重

＜ ３ ｋｇ ３ ～ ４ ｋｇ ４ ～ ５ ｋｇ

室间隔缺损 ／房间隔缺损
（ＶＳＤ ／ ＡＳＤ）

２３ ２５ ３ ３２ １３ １ １６ ３１

主动脉缩窄 ＋室间隔缺损
（ＣＯＡ ＋ ＶＳＤ）

５ ３ ２ ４ ２ ２ ３ ３

完全型肺静脉异位引流

（ＴＡＰＶＣ）
５ ２ ２ ４ １ ０ ２ ５

完全型大动脉转位（ｄＴＧＡ） １ ２ ３ ０ ０ ２ １ ０

肺动脉闭锁（ＰＡ ／ ＩＶＳ） ２ ３ ３ ２ ０ ０ ４ １

右室双出口 （ＤＯＲＶ） １ ０ ０ ０ １ ０ ０ １

完全型心内膜垫缺损

（ＣＡＶＳＤ）
１ ０ ０ ０ １ ０ ０ １

左心发育不良综合征（ＨＬＨＳ） ０ １ １ ０ ０ ０ １ ０

心脏肿瘤 ０ １ １ ０ ０ １ ０ ０

总计
３８

（５０． ７％ ）
３７

（４９． ３％ ）
１５

（２０． ０％ ）
４２

（５６． ０％ ）
１８

（２４． ０％ ）
６

（８． ０％ ）
２７

（３６． ０％ ）
４２

（５６． ０％ ）

　 　 二、治疗方法
（一）手术指征

急诊手术指确诊或接诊后预计 ２４ ｈ 内必须实
施手术的情况，其指征包括： ①情况危重，经规范治
疗后效果不佳； ②心房、心室腔内有巨大赘生物，且
随时有梗阻或脱落栓塞的可能。 亚急诊手术（限期

手术）则是指确诊或接诊后，经适当治疗病情趋于

稳定或症状有所缓解，完善术前检查后尽快实施外

科手术的情况，手术时间一般不超过确诊或接诊后

１０ ｄ。 其指征包括： ①部分复杂先心病（如大动脉
转位等）使用前列腺素 Ｅ１、吸入 ＮＯ、机械通气等相
应治疗后呼吸循环稳定，血乳酸水平下降，仍处于

最佳治疗窗口期； ②合并心力衰竭、反复缺氧发作、
难治性肺炎或严重感染等经治疗后症状有所缓解。

（二）围术期治疗

所有病例入院后均给予持续心电及外周血氧

饱和度监测，并定期监测乳酸水平，同时尽快行超

声心动图以明确诊断。 对于合并血管畸形和（或）

反复出现呼吸道症状者，应尽快行心脏 ＣＴＡ 检查，
进一步明确血管及气管畸形，并制订初步治疗方

案。 对于动脉导管依赖型先心病患者持续静脉泵

注前列腺素 Ｅ１；合并心力衰竭者严格控制液体入量
以减轻左心室前负荷，同时应用米力农、多巴胺、多

巴酚等血管活性药物支持；合并难治性肺炎或肺不

张者均积极调整抗生素并加强雾化和肺部体疗，病

情危重者给予气管插管，必要时采用呼吸机辅助

通气。

（三）手术方法

所有病例均采用静脉复合麻醉，经胸部正中切

口气管插管。 接受常温高流量体外循环手术者 ５４
例，接受中低温体外循环手术者 １２ 例，接受深低温
体循环手术者 ９ 例。 体外循环均采用膜式氧合器，
预充液以胶体为主（维持胶体渗透压在 １３ ～ １５ ｍｍ
Ｈｇ之间），使用 ＨＴＫ 液作为停跳液，并常规行血液
超滤，危重患儿术中平衡超滤；深低温体循环者经

主动脉做右头臂动脉干插管进行选择性脑保护，流

量为每分钟 １０ ～ ２０ ｍＬ ／ ｋｇ。 所有室间隔缺损（ｖｅｎ
ｔｒｉｃｕｌａｒ ｓｅｐｔａｌ ｄｅｆｅｃｔ，ＶＳＤ） 者及房间隔缺损（ ａｔｒｉａｌ
ｓｅｐｔａｌ ｄｅｆｅｃｔ，ＡＳＤ）患者均经右房切口补片修补，合
并动脉导管未闭（ｐａｔｅｎｔ ｄｕｃｔｕｓ ａｒｔｅｒｉｏｓｕｓ，ＰＤＡ）者在
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开始体外循环前游离结扎。 主动脉缩窄（ｃｏａｒｃｔａｔｉｏｎ
ｏｆ ａｏｒｔａ，ＣＯＡ）者先在深低温体循环下行主动脉成形
术，３ 例行补片加宽，５ 例行狭窄段切除扩大的端侧
吻合术，然后在复温同时修补 ＶＳＤ。 完全性大动脉
转位（Ｄｔｒａｎｓｐｏｓｉｔｉｏｎ ｏｆ ｔｈｅ ｇｒｅａｔ ａｒｔｅｒｉｅｓ，ｄＴＧＡ）者均
行 ｓｗｉｔｃｈ术（大动脉调转术），合并 ＶＳＤ者同期修补
ＶＳＤ。 肺动脉闭锁（Ｐｕｌｍｏｎａｒｙ Ａｔｒｅｓｉａ，ＰＡ）者均并行
循环下阻断上下腔静脉切开扩大 ＡＳＤ，之后行 ＢＴ
分流术。 右室双出口（Ｄｏｕｂｌｅ ｏｕｔｌｅｔ ｒｉｇｈｔ ｖｅｎｔｒｉｃｌｅ，
ＤＯＲＶ）者经右房切口补片修补 ＶＳＤ，建立内隧道连
接 ＶＳＤ与左室。 完全性房室间隔缺损（Ｃｏｍｐｌｅｔｅ ａｔ
ｒｉｏｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ ｓｅｐｔａｌ ｄｅｆｅｃｔ，ＣＡＶＳＤ）者采取双片法修
复。 完全性肺静脉异位引流（Ｔｏｔａｌ ａｎｏｍａｌｏｕｓ ｐｕｌｍｏ
ｎａｒｙ ｖｅｎｏｕｓ ｃｏｎｎｅｃｔｉｏｎ，ＴＡＰＶＣ）者，心内型 ２ 例均切
除冠状窦与卵圆窝之间组织，补片修补房缺；心上

型 ４ 例均行汇总静脉与左房顶吻合；心下型 １ 例行
汇总静脉与左房后壁吻合。 左心发育不良综合征

（ｈｙｐｏｐｌａｓｔｉｃ ｌｅｆｔ ｈｅａｒｔ ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＨＬＨＳ） 者行 Ｎｏｒ
ｗｏｏｄ Ⅰ期术，其中 ６ 例为姑息性手术（分别为 １ 例
Ｎｏｒｗｏｏｄ Ⅰ期术，５ 例 ＡＳＤ 扩大 ＋ ＢＴ 分流术），其
余均为根治性手术。

图 １　 完全性肺静脉异位引流（心上型）心脏三维重建图：四
支肺静脉未进入左心房，汇成公干，经左侧垂直静脉进入无

名静脉

Ｆｉｇ． １　 Ｔｈｒｅｅｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ ｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎ ｏｆ ｔｏｔａｌ ａｎｏｍａｌｏｕｓ ｐｕｌ
ｍｏｎａｒｙ ｖｅｎｏｕｓ ｃｏｎｎｅｃｔｉｏｎ （ｓｕｐｒａｃａｒｄｉａｃ ｔｙｐｅ）： Ｆｏｕｒ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ
ｖｅｉｎｓ ｄｉｄ ｎｏｔ ｅｎｔｅｒ ｌｅｆｔ ａｔｒｉｕｍ． Ｔｈｅｒｅ ｗａｓ ａｎｏｍａｌｏｕｓ ｃｏｎｎｅｃｔｉｏｎ
ｔｏ ｌｅｆｔ ｉｎｎｏｍｉｎａｔｅ ｖｅｉｎ ｖｉａ ｌｅｆｔ ａｓｃｅｎｄｉｎｇ ｖｅｒｔｉｃａｌ ｖｅｉｎ

结　 果

一、基本情况

本组 ７５ 例体外循环时间（８６． ７ ± ４７． ５）ｍｉｎ，主
动脉阻断时间（４９． ６ ± ２５． ７）ｍｉｎ；深低温体外循环
者依据术中情况选择性进行脑保护，体循环时间

（２９． １ ± ３． ６）ｍｉｎ。 术中延迟关胸 １１ 例，均于术后

７２ ｈ内关胸。 术中 ／术后行腹膜透析 ８ 例。
二、治疗及随访结果

本组存活 ７０ 例，住院死亡 ５ 例（６． ６７％ ）。 死
亡原因：低心排综合征 ３ 例，重症感染 １ 例，急性心
包填塞 １ 例。 接受根治性手术存活的 ６４ 例中，室间
隔缺损少量残余分流 ２ 例；主动脉弓血流速度加快
２ 例（分别为 ２． ５ ｍ ／ ｓ、 ２． ８ ｍ ／ ｓ）；肺静脉吻合口血
流速度加快 １ 例（１． ６ ｍ ／ ｓ）；其余患儿均生长发育
良好，心影缩小，肺动脉压正常；接受姑息手术的 ６
例症状明显减轻，１ 例伤口愈合不良，经每日伤口换
药后治愈出院，２ 例已顺利完成二期手术。 本组无
死亡病例。

讨　 论

一、复杂先心病的治疗趋势

近年来，随着医疗水平和先心病诊出率、就诊

率的提高，先心病治疗开始逐渐面临来自“小、杂、

急、重”病人的挑战［１］ 。 近年来，本中心收治的先心

病患儿呈现出低龄化、重症复杂先心病比例升高的

趋势，且大多病例病情恶化迅速，常需接受急诊或

亚急诊手术治疗。 据不完全统计，约 １ ／ ３ 的先心病
患儿在 １ 岁内疾病处于危重状态，但在临床特征上
并不完全等同于复杂先心病，其疾病谱也表现出明

显的年龄阶段特征。 本组病例中 ６４％判定为简单
先心病，３６％判定为复杂先心病。 新生儿期（ ＜ １ 月
龄）以复杂先心病为主，而 １ ～ ６ 月龄的小婴儿以简
单先心病为主。

二、手术的时机和指征

目前各医疗中心对先心病急诊手术的时机和

指征均有各自的见解，但尚无统一的意见。 有些复

杂畸形患儿即使能暂时存活，但生存质量很差。 有

些简单畸形继发病变也可能出现进行性加重，即使

接受手术治疗预后也极差。 本组 ５ 例死亡病例中，
有 ３ 例在术前接受了较长时间的内科保守治疗，但
病情逐渐加重，且出现严重代谢性酸中毒，接受急

诊手术后 １ 例死于重症感染，２ 例死于严重低心排
综合征。 １５ 例最终诊断为重症肺炎，经内科保守治
疗无效，但接受急诊手术后均预后良好。 因此我们

认为，不论是复杂畸形还是反复肺炎，只要是心衰

不能得到有效控制的先心病患儿，均应在内科保守

治疗无效的情况下尽早接受手术，以免延误手术时

机。 重症肺部感染虽然是术后预后不良的高危因

素，但并非手术的绝对禁忌证。
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三、术中节约用血策略

与成人相比，体外循环下行心脏外科手术的新

生儿、小婴儿在围术期需要更大量的血制品输入。

一方面库存血在保存过程中可能产生大量代谢废

物及炎症介质，大量快速输入将导致婴幼儿 ＣＰＢ 后
炎症反应加重，进而导致患儿术后肺功能不全，直

接关系到患儿预后［２，３］ ；另一方面，停止 ＣＰＢ 后几乎
还有占据患儿总血容量 １０％的 ＣＢＰ 管路余血被丢
弃，不利于临床节约用血［４］ 。 因此自 ２０１６ 年起，本
中心术前将库血经血液回收机洗涤后再预充入管

道，术后将管道中的余血回收。 本组病例有 ２９ 例术
中应用此技术，患儿用血总量、肺部并发症发生率、

呼吸机使用时间均有所降低。

四、延迟关胸技术的应用

在心脏直视手术中，有多种因素可能导致患儿

出现一过性的心肌水肿或肺水肿。 因胸腔容积相

对变小，常规关胸可能会出现心脏压迫症状，影响

血流动力学的稳定，不利于术后早期的恢复。 因

此，延迟关胸技术已成为心肺功能处于边缘状态患

儿（尤其是新生儿、小婴儿、危重症患儿）的常规治

疗方案［５］ 。 但大多数中心行延迟关胸时均强调胸

骨需撑开固定，虽然可以保证胸廓的容积及稳定

性，但对一些危重症患儿（如术后早期水肿消除缓

慢者），这样做会增加术者判断关胸指征的困难程

度，也会增加关胸失败及再次开胸的风险。 我们在

延迟关胸时仅以无菌敷料封闭切口，不撑开胸骨，

在考虑关胸前，以蝶形胶布或弹力绷带并拢胸骨进

行关胸实验。 如在此状态下循环不稳定，可随时恢

复延迟关胸状态；如维持 ２ ｈ 仍循环稳定、尿量好、
血气乳酸正常，则可进行关胸。 本组中 １１ 例患儿实
施延迟关胸，除 ２ 例死亡外，余 ９ 例均一次性关胸成
功，其中 １ 例在术后 ７２ ｈ 行关胸试验，但由于循环
不稳定，遂恢复延迟至术后 ９６ ｈ时关胸，预后良好。

五、腹膜透析的应用

急性肾功能不全是婴幼儿先心病术后早期常

见并发症及导致死亡的因素之一，其发生主要和婴

幼儿肾脏发育不完善、肾小球滤过率低、术前肾功

能不全、术后体外循环时间过长及术后低血压有

关［６］ 。 据统计危重复杂先心病术后急性肾功能衰

竭的发生率约 １０％～ ２０％ ［７］ 。 相比于血液透析，腹

透具有操作简单安全、对循环基本无影响等优势，

尤其适用于新生儿及婴幼儿。 通过有效的脱水，可

改善机体水肿、肺部氧合情况，打破低心排量引起

的恶性循环，从而为心肾功能的恢复赢取时间。 我

们认为，腹膜透析的使用应更积极。 对于复杂先心

病、术中状态较差者可预留腹透管道；一旦患儿出

现尿少、水肿明显、经扩容利尿后效果不佳等情况

时应该尽早考虑腹膜透析，而不必等血钾、尿素氮、

肌苷等指标升高后再进行［８ － １１］ 。 本研究中早期使

用腹膜透析的指征为： ①术中尿少，水肿明显，心功
能差，中心静脉压 ＞ １２ ｍｍＨｇ，左心房压 ＞ １０ ｍｍ
Ｈｇ，术中预留腹膜透析者； ②术后全身水肿明显，中
心静脉压 ＞ １２ ｍｍＨｇ，经呋塞米 １ ～ ２ ｍｇ ／ ｋｇ 利尿后
每小时尿量 ＜ ２ ｍＬ ／ ｋｇ 且持续正平衡者。 本组中 ３
例患儿术中预留腹透管道，５ 例术后早期实施腹透，
均取得良好效果。

六、房间隔留窗的应用

部分患儿（如 ＴＡＰＶＣ、ＣＯＡ ＋ ＶＳＤ 或大 ＶＳＤ
等）术前常伴有中至重度肺动脉高压。 虽然术后这

些患儿肺动脉压力大多较术前下降，但由于术前已

有一定程度的肺小动脉平滑肌增厚，且术后早期缺

氧、酸中毒等因素易诱发肺血管床收缩，因此有可

能导致患儿肺动脉压力进一步升高，甚至出现肺高

压危象。 保留小 ＡＳＤ 可通过右向左分流减轻右心
室负荷，降低右心功能衰竭的发生率，同时还可辅

助增加左心室充盈量，维持心排血量及血压［１２，１３］ 。

本组 ２ 例 ＴＡＰＶＣ和 １ 例 ＣＯＡ ＋ ＶＳＤ 患者房间均设
置隔留窗（约 ４ ｍｍ），超声证实 １ 例术后早期出现
右向左分流，术后第 ３ 天恢复左向右分流；３ 例患儿
术后血流动力学均稳定，未出现肺高压危象。 随访

中 １ 例自愈，２ 例仅存在少量左向右分流，对血流动
力学无显著影响。
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