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·小儿先天性心脏病诊治专题·论著·

两种手术方法对肺动脉闭锁伴室间隔缺损

预后影响的探讨

郁夏风　刘锦纷　董　卫

【摘要】　目的　对近年来本院实施的肺动脉闭锁伴室间隔缺损（ＰＡ／ＶＳＤ）一期根治术患儿手术方
式及右室流出道重建方法进行总结，结合术后院内各项指标进行比较分析；对比同期一期姑息ＰＡ／ＶＳＤ
手术的术后生存率、并发症等情况，藉此对一期手术方案的选取进行评价。 方法　本院２００８年１月至
２０１４年３月施行单纯ＰＡ／ＶＳＤ一期根治手术１２９例为根治组，收集患儿性别、手术时年龄、身高、体重、
术前经皮氧饱和度、ＭｃＧｏｏｎ、Ｎａｋａｔａ指数、手术方式、右室流出道重建材料、术中体外循环、主动脉阻断
时间、术后置 ＣＩＣＵ时间、住院时间、术后最大正性肌力药物评分、院内并发症及死亡率情况；另外收集
本院１２０例Ｐ／ＶＳＤ一期姑息手术患儿相应资料作为对比，为姑息组。 结果　一期根治组早期院内死
亡１０例，病死率７．８％；术前ＭｃＧｏｏｎ指数１．６±０．５，体外循环时间（１３０．０±４５．６）ｍｉｎ；主动脉阻断时间
（７７．２±２３．５）ｍｉｎ；呼吸机支持时间（８７．０±９２．８）ｈ；住院时间（２２．６±１１．４）ｄ。一期姑息组院内死亡１１
例，病死率９．２％；ＭｃＧｏｏｎ指数１．２±０．３，体外循环时间（８９．７±４６．４）ｍｉｎ；呼吸机支持时间（４７．４±
５０５）ｈ；住院时间（１８．６±７．０）ｄ；　结论　术前ＭｃＧｏｏｎ≥１．２，ＳｐＯ２≥７５％可视为一期根治术的适应证；
术中监测ＲＶＰ／ＬＶＰ比值是预防术后早期院内死亡的重要方法；对于伴有粗大主肺动脉侧支（ＭＡＰＣＡｓ）
的患儿，提倡采取早期根治手术。
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　　肺动脉闭锁（ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｔｒｅｓｉａ，ＰＡ）伴室间隔缺
损（ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒｓｅｐｔａｌｄｅｆｅｃｔ，ＶＳＤ）是一种少见的紫绀
型先天性心脏病，其临床症状的严重程度取决于心
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外体动脉支供应肺动脉血流的多少。一般可分为３
种：动脉导管未闭（ｐａｔｅｎｔｄｕｃｔｕｓａｒｔｅｒｉｏｓｕｓ，ＰＤＡ）及
主肺侧支动脉（ｍａｊｏｒａｏｒｔｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｃｏｌｌａｔｅｒａｌａｒｔｅｒｙ，
ＭＡＰＣＡｓ）．另外，近年来可见有关冠状动脉—肺动脉

侧支（ｃｏｒｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙｔｏｐｕｌｍｏｎａｒｙａｒｔｅｒｙｃｏｌａｔｅｒａｌａｒ
ｔｅｒｉｅｓ，ＣＡＰＡ）单纯存在或与其他类型共同供血的病
例报道［１］。根据 Ｃａｓｔａｎｅｄａ分类将 ＰＡ／ＶＳＤ分为四
类，第一类：膜性 ＰＡ，存在肺总动脉，左右肺动脉发
育不良，肺血流动脉导管供应，第二类：肺总动脉短

且细小或呈条索状或无 ＭＰＡ，肺血流由动脉导管供
应，左右肺动脉发育不良，第三类：肺血流由动脉导

管和ＭＡＰＣＡｓ供应，肺动脉发育不良，第四类：肺血
流完全由 ＭＡＰＣＡＳｓ供应，纵隔内无真正的自身肺
动脉。早期疏通右心室与肺动脉连续性以及合适的

根治或姑息手术，能提供良好的肺动脉血流，并促使

右心室和肺动脉的生长发育［２］。在外科治疗中，肺

血管的解剖和形态很大程度上决定了手术方法和治

疗结果［３］。现对近年来本院实施的 ＰＡ／ＶＳＤ一期
根治术患儿手术方式及右室流出道重建方法进行总

结，并与同期一期姑息ＰＡ／ＶＳＤ手术进行比较，探讨
一期手术方案的选择。

材料与方法

一、临床资料

１．根治组：２００８年１月至２０１４年３月我们施
行单纯ＰＡ／ＶＳＤ一期根治手术１２９例，其中男性６７
例，女性６２例；手术年龄 １个月至１７岁，平均年龄
（２３．２±３４．６）个月，术前 ＭｃＧｏｏｎ指数 １．６±０．５；
术前经皮氧饱和度（ＳｐＯ２）７６．４％ ±８．８％（表１）。
合并畸形主要包括：房间隔缺损、动脉导管未闭、主

肺动脉侧支血管（ＭＡＰＣＡｓ）形成、右室双出口、多发
室间隔缺损等。

２．姑息组（对照组）：同期施行 ＰＡ／ＶＳＤ一期
姑息手术１２０例，其中男性６８例，女性５２例；手术
年龄１０ｄ至１６岁，平均年龄（２０．９±２８．３）个月，一
期姑息术前ＭｃＧｏｏｎ指数 １．２±０．３；一期姑息术前
经皮氧饱和度（ＳｐＯ２）７１．８％±８．４％（表１、表２）。

表１　ＰＡ／ＶＳＤ手术患儿术前基本情况（例，％）
Ｔａｂｌｅ１　 ＢａｓｉｃｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅｐｒｏｆｉｌｅｓｏｆＰＡ／ＶＳＤｃｈｉｌｄｒｅｎ（ｃａｓｅｎｕｍｂｅｒ，％）

手术方式 总例数
性别

男 女

年龄

（月）

体重

（ｋｇ）
身高

（ｃｍ）

一期根治术 １２９ ６７（５１．９％） ６２（４８．１％） ２３．２±３４．６ ９．６±５．８ ７６．７±１９．９

一期姑息术 １２０ ６８（５６．７％） ５２（４３．３％） ２０．９±２８．３ ９．０±５．２ ７３．９±１８．１

术前指标 Ｃａｓｔａｎａｄａ分类

ＭｃＧｏｏｎ Ｎａｋａｔａ ＳｐＯ２ 第一类 第二类 第三类 第四类

１．６±０．５ １７７．０±７７．０ ７６．４±８．８ ６６（５１．２％） ４５（３４．９％） １８（１３．９％） ０（０％）

１．２±０．３ 　１３２±２６　 ７１．８±８．４ ２１（１７．５％） ７８（６５．０％） ２１（１７．５％） ０（０％）

表２　ＰＡ／ＶＳＤ一期根治组及一期姑息组术前情况对比
Ｔａｂｌｅ２　 Ｃｏｍｐａｒｉｓｏｎｓｏｆｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅｓｔａｔｕｓｆｏｒｏｎｅ－ｓｔａｇｅＰＡ／ＶＳＤｒａｄｉｃａｌｖｅｒｓｕｓｐａｌｌｉａｔｉｖｅｇｒｏｕｐ

项目 身高（ｃｍ） 体重（ｋｇ） 年龄（月） 术前ＳｐＯ２（％） 术前ＭｃＧｏｏｎ

一期根治 ７６．７±１９．９ ９．６±５．８ ２３．２±３４．６ ７６．４±８．８ １．６±０．５

一期姑息 ７４．０±１８．１ ９．０±５．２ ２０．９±２８．３ ７１．８±８．４ １．２±０．３

Ｆ值 ０．２７７ ０．１１５ ０．９７７ ０．０７０ ５．２８６

Ｐ值 ０．６００ ０．７３５ ０．３２４ ０．７９２ ０．０２３

ｔ值 ０．９４８ ０．７７７ ０．４８０ ３．３０４ ７．５３６

Ｐ值（双侧） ０．３４５ ０．４３９ ０．６３２ ０．００１ ＜０．００１

　　二、手术方法
（一）一期根治手术

１．ＶＳＤ及肺动脉分支处理：首先经右房或右室
流出道修补ＶＳＤ，再剪开ＭＰＡ后探查左右肺动脉情
况，对ＬＰＡ起始部与ＭＰＡ成锐角者，将ＭＰＡ和ＬＰＡ
剪开，后壁上下缘直接对缝使 ＬＰＡ起始部与 ＭＰＡ

呈钝角，前壁用心包扩大［４］；对 ＬＰＡ与 ＭＰＡ成角，
且均匀性狭窄或 Ｌ／ＲＰＡ均狭窄者采用两片心包扩
大，以减少近远期再狭窄的可能性［５］。

２．ＲＶＯＴ重建：对仅存在ＭＰＡ，左、右肺动脉发
育不良的患儿，采用心包扩大 ＭＰＡ及 ＲＶＯＴ，本组
５４例用自体心包补片扩大；９例因 ＭＰＡ闭锁达１～

·０２２·
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２ｃｍ左右，采用离断ＭＰＡ，拖下后壁与右心室（ＲＶ）
切口做吻合，前壁再用心包补片扩大；７例用牛心包
补片扩大；１例采用Ｈｏｍｏｇｒａｆｔ带单瓣补片扩大。

对ＭＰＡ短且细小或呈条索状或无 ＭＰＡ，肺血
流由动脉导管供应，左右肺动脉发育不良的患儿进

行ＲＶＯＴ重建：３３例采用 Ｇｏｒｅｔｅｘ管道；１８例采用
牛颈静脉带瓣管道；３例因考虑肺血管阻力较高，采
用Ｇｏｒｅｔｅｘ管道 ＋自体心包做单瓣；１例采用主动
脉Ｈｏｍｏｇｒａｆｔ，三瓣改两瓣管道；１例采用自体主动脉
段（升主动脉）连接ＭＰＡ—ＲＶ，见表３。

表３　根治组ＲＶＯＴ重建材料及并发症（例）
Ｔａｂｌｅ３　ＲＶＯＴｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎｍａｔｅｒｉａｌｓａｎｄｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓｏｆｏｎｅｓｔａｇｅｒａｄｉｃａｌｇｒｏｕｐ（ｃａｓｅｎｕｍｂｅｒ）

项目

ＲＶＯＴ重建方法

自体心包

跨瓣扩大

后壁下拉，

前壁扩大

牛心包

跨瓣扩大

Ｈｏｍｏｇｒａｆｔ
带单瓣补片

Ｇｏｒｅｔｅｘ

补片 管道

牛颈静脉

带瓣管道

Ｈｏｍｏｇｒａｆｔ
带瓣管道

自体主

动脉段

Ｇｏｒｅｔｅｘ
管道＋心包瓣 总数

ｎ ５４ ９ ７ １ １ ３３ １８ ２ １ ３ １２９

死亡 ４ １ ０ ０ ０ ３ ２ ０ ０ ０ １０

ＬＣＯＳ ６ １ １ ０ ０ ５ ２ ０ ０ ０ １５

ＶＳＤ留孔 ２ １ １ ０ ０ ６ ２ ０ ０ ０ １２

ＲＶＯＴ残梗 １ ０ ０ ０ ０ １ ２ ０ ０ ０ ４

ＰＡ远端残梗 １ １ ０ ０ ０ ０ １ ０ ０ ０ ３

呼吸功能不全 ２ ０ １ ０ ０ １ ２ ０ ０ ０ ６

　　３．ＭＡＰＣＡｓ的处理：原则为单独供应肺野者行
单源化（ｕｎｉｆｏｃａｌｉｚａｔｉｃｎ）手术，双重供应肺血者予结
扎。本组有９例单独供应肺段者行单源化手术，其
中１例术中将降主动脉发出的３根侧支与右肺动脉
吻合，术后２个月行左侧侧支结扎；８例双重供应者
于术中结扎或术中予镶嵌治疗进行封堵，其中１例
术后２年行心导管检查发现一残留侧支与 ＰＡ有连
接，于心内科行侧支封堵；３例ＭＡＰＣＡｓ较小者作旷
置处理。

４．ＶＳＤ留孔：本组有１２例预先 ＶＳＤ留孔，其
中１例留孔后术中经食管心脏彩超（ＴＥＥ）检查提示
ＶＳＤ分流方向为左向右，再次建立体外循环，阻断
主动脉后修补 ＶＳＤ。４例停体外循环后 ＲＶＰ／ＬＶＰ
≥１．０，在并行体外循环下，阻断上下腔静脉，切开右
心房，经三尖瓣在 ＶＳＤ补片上开窗 ２～４ｍｍ后
ＲＶＰ／ＬＶＰ降至０．５～０．７。１例复跳后出现Ⅲ度房
室传导阻滞（ＡＶＢ），予拆除ＶＳＤ补片。
５．其他：卵圆孔关闭８７例，保留４２例，患儿动

脉导管均结扎或离断，多数患儿在中度低温体外循

环下手术，２例因术中回心血流过多而采用深低温
停循环技术，停循环时间分别为１７ｍｉｎ和 ２２ｍｉｎ。

（二）一期姑息手术

对年龄小、紫绀重的２２例患儿施行 Ｂ—Ｔ分流
术。对年龄小、紫绀重的７例患儿施行中央分流术。
均采用升主动脉与 ＭＰＡ间 Ｇｏｒｅ—ｔｅｘ管道连接。对
仅存在ＭＰＡ，左、右肺动脉发育不良的患儿，２６例采
用自体心包补片，３例采用牛心包补片。对 ＭＰＡ短

且细小或呈条索状或无 ＭＰＡ的患儿，５９例采用
Ｇｏｒｅ—ｔｅｘ管道，３例采用牛颈静脉管道，详见表４。

表４　姑息组ＲＶＯＴ重建材料及并发症（例）
Ｔａｂｌｅ４　ＲＶＯＴｒｅｃｏｎｓｔｒｕｃｔｉｏｎｍａｔｅｒｉａｌｓａｎｄｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓ

ｏｆｏｎｅｓｔａｇｅｐａｌｌｉａｔｉｖｅｇｒｏｕｐ（ｃａｓｅｎｕｍｂｅｒ）

项目

ＲＶＯＴ重建方法

自体心包

跨瓣扩大

牛心包

跨瓣扩大

Ｇｏｒｅｔｅｘ
管道

牛颈静脉

带瓣管道
总数

ｎ ２６ ３ ５９ ３ ９１

死亡 ２ １ ９ ０ １２

ＬＣＯＳ ２ １ １０ ０ １３

ＲＶＯＴ残梗 １ ０ ３ ０ ４

呼吸功能不全 ０ ０ ２ ０ ２

　　ＭＡＰＣＡｓ的处理：共２２例合并ＭＡＰＣＡｓ，４例单
独供应肺段者行单源化手术；９例双重供应者于术
中结扎，其中１例术后当日出现低氧血症，给予松解
ＭＡＰＣＡ后好转；１例 ＭＡＰＣＡｓ术中圈套后 ＳｐＯ２下
降，予保留；８例因ＭＡＰＣＡｓ细小，作旷置处理。

三、统计学处理

采用 ＭｉｃｒｏｓｏｆｔＥｘｃｅｌ进行数据的录入和管理，
ＳＰＳＳ１９．０ＦｏｒＷｉｎｄｏｗｓ软件进行统计学分析。数
据以均数 ±标准差（ｘ±ｓ）表示。统计学方法有描
述性统计分析、ｔ检验。Ｐ＜０．０５为差异有统计学
意义。

结　果

一、根治组治疗结果

·１２２·
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１．早期死亡：早期死亡 １０例，死亡率 ７．８％。
死亡患儿术后均发生低心排综合征，其中３例出现
Ⅲ度ＡＶＢ，４例术后出现多器官功能衰竭，２例术后
ＲＶＰ／ＬＶＰ＝１．０，予再次补片开窗。
２．术后并发症：ＡＳＤ残余分流３例；ＶＳＤ残余

分流１０例；ＲＶＯＴ及肺动脉远端残余梗阻１０例，未
处理；Ⅲ度 ＡＶＢ３例，均早期死亡；Ⅱ度 ＡＶＢ２例；
延迟关胸１４例，死亡３例；急性肾衰１９例，均放置
腹膜透析管，其中 ７例早期死亡；房性心律失常 ５
例，给予可达龙治疗后好转；三尖瓣中—重度反流３
例，其中１例行三尖瓣整形术，颅内出血１例；膈肌
麻痹 ４例，均行膈肌折叠术；术后低心排综合征
（ＬＣＯＳ）２３例，其中８例于院内死亡，其余病例经大
剂量强心药物治疗后好转；呼吸功能不全７例，撤机
困难或需再插管、呼吸机支持通气 ２００ｈ以上；肺部
感染９例；低氧血症２例；胸腔积液５例，其中２例
诊断为乳糜胸，留置胸腔引流管，保持引流通畅后均

好转；心包填塞１例，因术中ＰＤＡ离断处出血，术后
当天给予床边开胸结扎止血。１２９例患儿中，有４５
例出现不同并发症，并发症的发生率为３４．９％
３．术中及术后情况：体外循环时间（１３０．０±

４５．６）ｍｉｎ；主动脉阻断时间（７７．２±２３．５）ｍｉｎ；呼吸
机支持时间（８７．０±９２．８）ｈ；术后置ＣＩＣＵ时间（８．５
±５．７）ｄ；住院时间（２２．６±１１．４）ｄ；术后最大正性
肌力药物评分（ＩＳ）１７．１±１１．２；术后经皮氧饱和度
（９８．５±２．８）％。（计算公式：正性肌力药物计分

（ＩＳ）：多巴胺×１＋多巴酚丁胺 ×１＋米力农 ×１５＋
肾上腺素×１００＋异丙肾上腺素×１００）

二、姑息组治疗结果

１．早期死亡：早期院内死亡 １１例，死亡率
９２％，８例术后第１天出现低心排综合征，经抢救
无效死亡；２例术后出现心包填塞，术后第１天死于
低心排综合征。１例术前气管狭窄，术中予气管重
建，后脱机困难，死于高碳酸血症，低心排综合征。

２．术后并发症：ＲＶＯＴ残余梗阻 ５例；术后
ＬＣＯＳ１３例，３例经大剂量强心药物治疗后好转，１０
例死亡；１例因室性心律失常于早期死亡；急性肾衰
竭９例，８例经腹膜透析后好转，１例死亡；膈肌麻痹
１例，行膈肌折叠术；呼吸功能不全３例，１２０例中，
有５２例出现各种并发症，发生率４３．３％。
３．术中及术后情况：体外循环时间（８９．７±

４６．４）ｍｉｎ；呼吸机支持时间（４～３２０）ｈ，平均（４７．４
±５０．５）ｈ；术后置 ＣＩＣＵ时间２～２２ｄ，平均（５．８±
３．０）ｄ；住院时间８～４０ｄ，平均（１８．６±７．０）ｄ；术后
最大正性肌力药物评分１５．０±６．６；术后经皮氧饱
和度（８７．０±４．０）％。

三、ＰＡ／ＶＳＤ一期姑息术后行二期根治术
至２０１４年３月，１２０例一期姑息手术患儿中，

４９例行二期根治术，间隔时间 ４～５２个月，平均
（２０．７±１２．２）个月，术前平均ＳｐＯ２（８２．４±７６）％，
术前ＭｃＧｏｏｎ值平均１．６±０．３。死亡１例，病死率
２．０％，详见表５。

表５　ＰＡ／ＶＳＤ一期根治术及二期根治术后患儿院内情况对比
Ｔａｂｌｅ５　ＣｏｍｐａｒｉｓｏｎｓｏｆｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅｉｎｈｏｓｐｉｔａｌｓｔａｔｕｓｆｏｒｏｎｅｓｔａｇｅｖｅｒｓｕｓｔｗｏｓｔａｇｅＰＡ／ＶＳＤｃｈｉｌｄｒｅｎ

项目 ＣＰＢ时间（ｍｉｎ） 阻断时间（ｍｉｎ） 呼吸机时间（ｍｉｎ） ＣＩＣＵ时间（ｍｉｎ） 住院时间（ｍｉｎ） 正性肌力药物

一期根治 　１３０±４５．６ ７７．２±２３．５ ８７．１±９２．８　 ８．５±５．７　 ２２．６±１１．４ １７．１±１１．２

二期根治 １５０．７±７３．４ ８０．０±３０．７ ７２．５±２１９．４ ７．３±１０．５ ２２．４±１６．２ １５．２±４．０　

Ｆ值 ４．１５ ２．１０７ ０．１１４ ０．０２３ ０．１９６ ２．２７３

Ｐ值 ０．０４４ ０．１４９ ０．７３６ ０．８７９ ０．６５８ ０．１３４

ｔ值 －１．９５２ －０．５５８ ０．５１４ ０．８１６ ０．０７８ １．０４６

Ｐ值（双侧） ０．０５３ ０．５７７ ０．６０８ ０．４１６ ０．９３８ ０．２９８

讨　论

ＰＡ合并ＶＳＤ患者肺血流供应处于相对平衡状
态，临床表现多样。因此，术前要了解肺动脉总干、

肺动脉与右心室的连接方式、肺动脉的血供来源、

ＭＡＰＣＡｓ的起源、走向，两侧肺动脉发育情况等，并
结合患儿临床表现及体征，制定最佳手术方案。

一、一期手术适应证

随着心外科技术的不断完善，越来越多的学者

认识到对ＰＡ伴ＶＳＤ及侧支血管行一期根治术的重
要性，大多数学者认为ＭｃＧｏｏｎ指数≥１．２即可行一
期根治术，年龄最好小于１８个月，因为此时肺微血
管床的数量尚未受到严重影响，有利于术后恢

复［６］。在本组一期根治术患儿中，ＭｃＧｏｏｎ指数≥
１．２的患儿院内死亡率５．２％，明显低于 ＭｃＧｏｏｎ指

·２２２·
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数较低的患儿。而年龄方面，大于１８个月的患儿与
小于１８个月的患儿在院内死亡率及并发症的发生
率上比较，无明显差别。而比较一期根治组术前

ＳｐＯ２也能发现，ＳｐＯ２≥７５％的患儿院内死亡及并发
症的发生率等均远低于术前ＳｐＯ２＜７５％的患儿。因
此，在不存在其他复杂心内结构异常（如 ＣＡＶＣ、
ＴＡＰＶＣ等）的情况下，术前 ＭｃＧｏｏｎ≥ １．２、ＳｐＯ２≥
７５％可视为一期根治手术的适应证，年龄较大患儿在
肺动脉发育情况良好的情况下可施行一期根治术。

二、ＲＶＰ／ＬＶＰ测量及ＶＳＤ补片开窗
术中监测右心室／左心室（ＲＶ／ＬＶ）收缩峰压比

值，是预防术后早期院内死亡的重要方法，根治术后

ＲＶＰ／ＬＶＰ＞０．８是早期病死率高的影响因素，如
ＲＶＰ／ＬＶＰ比值 ＞０．８，需再次打开修补好的室间隔
缺损。术毕ＲＶＰ／ＬＶＰ＜０．８是安全的，＜０．６５则死
亡率明显降低。国外有学者认为，对于 ＰＡ伴 ＶＳＤ
患者，若肺血管床发育不良，室缺补片预开窗处理可

以有效降低右心室压力，而对于术前肺动脉发育较

好的患儿，无需预开窗，术后监测 ＲＶＰ／ＬＶＰ比值既
可［７］。本研究一期根治组中共 １２例预先 ＶＳＤ开
窗，１７例术中测量 ＲＶＰ／ＬＶＰ，１３例 ＜０．８，４例停体
外循环后ＲＶＰ／ＬＶＰ≥０．８，在平行循环下，ＶＳＤ补片
上开窗２～４ｍｍ后，ＲＶＰ／ＬＶＰ降至０．５～０．７，院内
情况满意。窗口直径一般为４ｍｍ，根据右心室压力
的高低，窗口大小略作调整。文献报道预先开窗死

亡率低，术后开窗死亡率高［７］。但本组术后开窗病

例均存活，远期生存质量有待进一步随访。

三、ＭＡＰＣＡＳ的处理
ＭＡＰＣＡＳ的外科处理原则是单独支配肺段的侧

支应进行单源化以避免肺梗塞，双重供应的侧支予

以关闭避免肺充血。由于单源化技术难度大，本院

对选择性病例进行单源化手术。另外，围手术期镶

嵌（Ｈｙｂｒｉｄ）治疗技术近年来也得到开展，该技术不
仅可以简化、完善手术程序，还可提高合并较多

ＭＡＰＣＡｓ的ＰＡ患儿总体治疗效果。根治术前行选
择性侧支血管造影发现与固有肺动脉有交通的

ＭＡＰＣＡｓ，可先行ＭＡＰＣＡｓ栓堵，再行根治手术。对
技术上无法栓堵的 ＭＡＰＣＡｓ，可留置导丝以利手术
中识别和游离结扎。对少数因 ＭＡＰＣＡｓ供血过多
术前没有发现而术后引起充血性心衰或肺部损伤

者，术后侧支封堵术可明显改善心肺功能，是外科矫

治术后重要的挽救手段。本组病例中，镶嵌手术后

患儿情况满意，而出院后情况还有待进一步随访。

四、术中ＲＶＯＴ重建处理

右室流出道的重建是肺动脉闭锁一期根治术的

关键环节，可根据患儿主肺动脉及肺动脉分支情况

选择补片扩大及管道重建两种途径。

跨肺动脉瓣环补片扩大：单纯跨肺动脉瓣环补

片在解除右室流出道梗阻的同时，也产生了肺动脉

瓣关闭不全和反流，造成右心室容量负荷增加，严重

者会导致右心功能不全及心律失常等并发症［８］。

相比其他补片，自体心包补片有明显优势：①源于
患者自身，无抗原性；②自体组织易于获得，无需额
外成本；③有弹性，可以自我塑形，结构致密，止血
操作相对简单；④自体心包补片的远期效果较
好［９］。而对于肺血管阻力较高的患儿，避免肺动脉

瓣反流的方法就是应用同种血管带瓣补片或在跨瓣

环补片的基础上加用心包片制成单瓣，有报道术后

超声心动图显示在跨瓣环补片上加用心包片制单瓣

的方法，其抗反流效果比带瓣同种血管补片差［１０］。

管道重建：包括 Ｇｏｒｅ—ｔｅｘ管道、同种带瓣管道
（Ｈｏｍｏｇｒａｆｔ）、牛颈静脉带瓣管道等。对 ＭＰＡ短且
细小或呈条索状或无ＭＰＡ的患儿，无法通过跨瓣环
补片重建 ＲＶＯＴ，必须使用管道重建。较理想的材
料是组织相容性好、血流动力学性能好、取材容易、

大小易匹配。其中因组织相容性原因首选为同种带

瓣管道，而牛颈静脉带瓣管道较之于同种带瓣管道

的优点为：来源丰富、管径多样、韧性好，适于吻合，

其瓣膜对抗反流作用也很明显；但术后管道再狭窄

的概率较高。可能是由于异体、异种组织的内皮细

胞等引起免疫反应导致管道缩小和退化，甚至 ＡＢＯ
血型系统不相容也会影响到异体组织管道的钙化、

退化［１１，１２］。Ｇｏｒｅ—ｔｅｘ管道是运用最广泛的ＲＶＯＴ重
建材料，其优点是管径多样易控制、剪裁方便、数量

保障。而肺动脉瓣膜的缺失同样会引起反流，术后

右心功能下降，但在术后死亡率方面 Ｇｏｒｅ—ｔｅｘ管道
与带瓣管道无明显差异。

五、并发症的预防及处理

术后心律失常是常见并发症之一。本组最为严

重、病死率最高的并发症为Ⅲ度ＡＶＢ（发生２例，均
于院内死亡），不同先心病的发生率不同，心脏畸形

越复杂，发生率越高。因 ＰＡ／ＶＳＤ一期根治术中需
要修补ＶＳＤ，且由于复杂心脏畸形患儿的心脏传导
系统变异较大，因此术中损伤心脏传导束的情况也

较易发生。一旦出现Ⅲ度ＡＶＢ后，多预后不佳。因
此，术后心律失常的重点应放在预防上：①术前应
行心电图检查，排除术前心律失常；②术中仔细操
作，尽量避免损伤传导束，一旦发现应拆除 ＶＳＤ补

·３２２·



　　　　　　　　　　　　　　　　 　　　临床小儿外科杂志２０１６年６月第１５卷第３期 ＪｏｕｒｎａｌｏｆＣｌｉｎｉｃａｌＰｅｄｉａｔｒｉｃＳｕｒｇｅｒｙ，Ｊｕｎｅ２０１６，Ｖｏｌ．１５，Ｎｏ．３

片或术中置临时起搏器；③术后起搏治疗，同时给
予β受体兴奋剂及肾上腺激素类药物，增加心输出
量，并帮助心肌组织消除水肿。

术后呼吸功能不全也是较常发生的并发症，将

术后呼吸机支持时间超过２００ｈ及撤机困难、反复
插管的患儿归为呼吸功能不全，最常见诱因为气管

狭窄。先天性心脏病伴气管狭窄术前诊断易被忽

略，治疗棘手，疗效不十分满意，近远期病死率约

７％～４５％［１３］。本院２００１年至２００５年收治７８０８例
先天性心脏病患儿，其中气管狭窄的发生率为

０４８％［１４］。本研究两组患儿中存在术后脱机困难８
例，平均呼吸机支持时间（３２６．１±１２６．５）ｈ，８例存
在不同程度气管狭窄及气道受压情况。另有１例术
后脱机困难，于术后３周死于高碳酸血症。两组有
２６例术前经 ＣＴ及 ＭＲＩ诊断存在气管狭窄。术后
呼吸机支持天数及住 ＣＩＣＵ时间均有不同程度增
加。因气管狭窄对患儿术后生存及恢复有很大影

响，所以术前要重视这类患儿的筛选，除仔细询问病

史外，如心导管造影术、心脏ＭＲＩ、ＣＴ检查时发现畸
形，应及时行气管三维重建和纤维支气管镜检查，以

提供诊断依据和判断是否需要外科治疗。

六、手术注意事项

１．术前ＭｃＧｏｏｎ≥１２，ＳｐＯ２≥７５％可视为一期
根治术的适应证，而年龄较大患儿在肺动脉发育情

况良好的情况下也可施行一期根治术。

２．右室流出道重建补片材料可优先选择自体心
包补片，如术前考虑肺血管阻力较高，可考虑同种带

瓣补片及Ｇｏｒｅｔｅｘ补片＋自体心包制带瓣。而右室
流出道重建管道材料的选择：对于年龄较大患儿

（＞４岁），且材料来源能保证的情况下，可优先考虑
同种带瓣管道；对于年龄较小患儿或无同种管道来

源，可选择牛颈静脉带瓣管道，但其瓣膜的远期效果

仍有待验证。Ｇｏｒｅｔｅｘ管道有其优越性与利用价
值。

３．术中监测ＲＶＰ／ＬＶＰ比值是预防术后早期院
内死亡的重要方法，术毕 ＲＶＰ／ＬＶＰ＜０．８是安全
的，如＞０．８应选择 ＶＳＤ补片开窗。如术前肺血管
发育不理想应预先开窗，且预先开窗在患儿预后方

面优于术后开窗。

４．对于伴有 ＭＡＰＣＡｓ的患儿，提倡早期根治，
原则为单独支配肺段的侧支应进行单源化，双重供

应的侧支应予以关闭，细小侧支可行旷置，另围手术

期镶嵌治疗技术可以简化完善手术程序，提高合并

较多ＭＡＰＣＡｓ的ＰＡ患儿总体治疗效果。

５．针对术后心律失常及 ＬＣＯＳ等并发症，重点
应放在预防上，并加强监护，早期发现，早期治

疗［１５，１６］。
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