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肺动脉闭锁合并室间隔缺损不同术式的疗效分析
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（)*OVG6FGWL 1XEYYZ[ \QGH]QH AL6QXGZ SHQ^LVUQW_[ \QGH]QH 8%%%'%，DEQHG；3*2LKGVW`LHW Ya DGV6QY^GUXFZGV 1FV;LV_[\QGH]QH DELUW bYUKQWGZ，

\QGH]QH 8%%8,%，DEQHGc

89*/.7&/ :;<-&/#6-= \Y XY`KGVL GH6 GHGZ_dL WEL UFV;QXGZ YFWXY`LU Ya 6QaaLVLHW UFV;QXGZ `LWEY6U QH WEL WVLGW`LHW Ya KFZ`YHGV_ GWVLUQG

eQWE ^LHWVQXFZGV ULKWGZ 6LaLXW f-./012g> >-/3+,*：ML VLUWVYUKLXWQ^LZ_ GHGZ_dL6 WEL XZQHQXGZ 6GWG Ya 3, KGWQLHWU eQWE W_KL 5 -./012 eEY

FH6LVeLHW UFV;QXGZ KVYXL6FVLU QH WEL 2LKGVW`LHW Ya DGV6QY^GUXFZGV 1FV;LV_h \QGH]QH DELUW bYUKQWGZ aVY` 1LKWL`iLV &%%# WY 1LKWL`iLV

&%)'h QHXZF6QH; )# `GZLU GH6 " aL`GZLU：& 6G_U j 34>9 _LGVU YZ6h iY6_ eLQ;EWk 8>, j 94>%:;> .H6hGXXYV6QH; WY WEL 6QaaLVLHW UFV;QXGZ `LWEY6U

ULZLXWL6h KGWQLHWU eLVL aFVWELV 6Q^Q6L6 QHWY WeY ;VYFKUk KGZZQGWQ^L UFV;LV_ ;VYFK GH6 VG6QXGZ UFV;LV_ ;VYFK>\EL XZQHQXGZ 6GWG GH6 QH6QXGWYVU

Ya WEL WeY ;VYFKU iLaYVLh 6FVQH; GH6 GaWLV YKLVGWQYH eLVL XYZZLXWL6 aYV XY`KGVGWQ^L GHGZ_UQU> ?-*0)/*：BGVZ_ KYUWYKLVGWQ^L `YVWGZQW_ eGU

3f4>"<g，iYWE QH WEL VG6QXGZ ;VYFK>\ELVL eGU HY UQ;HQaQXGHW 6QaaLVLHXL iLWeLLH WEL WeY ;VYFKU QH `YVWGZQW_（!=%>%'）>\EL XGFUL Ya 6LGWE eGU

VLUKQVGWYV_ aGQZFVL QH YHL XGUL GH6 ZYe XGV6QGX YFWKFW U_H6VY`L QH WEL YWELV>-YUWYKLVGWQ^L XY`KZQXGHWU QHXZF6L6 KFZ`YHGV_ QHaLXWQYH（"=8），

VL$LlKZYVGWQYH aYV GHGUWY`YWQX iZLL6QH; （"=!），iG6 ELGZQH; Ya UFV;QXGZ QHXQUQYH （"=!），ZLaW KFZ`YHGV_ GVWLV_ UWLHYUQU XY`KGVL6 eQWE

KVLYKLVGWQ^L（"=!）> mYZZYe$FK VGH;L6 aVY` !% `YHWEU WY ? _LGVU eQWE ! XGULU `QUUQH;>2FVQH; WEL aYZZYe$FKhWYWGZ KFZ`YHGV_ GVWLV_ QH6Ll

QHXVLGUL6 i_ 6QaaLVLHW 6L;VLLU>CH WEL KGZZQGWQ^L ;VYFKh, XGULU XY`KZLWL6 VG6QXGZ YKLVGWQYH> @+(&)0*#+(：2QaaLVLHW UFV;QXGZ `LWEY6U GVL UGaL

GH6 LaaLXWQ^L aYV 6QaaLVLHW W_KLU Ya KFZ`YHGV_ GWVLUQG eQWE ^LHWVQXFZGV ULKWGZ 6LaLXW> BGVZ_ LUWGiZQUE`LHW Ya KFZ`YHGV_ GVWLV_ GHWLVQYV iZYY6

aZYe KZG_U GH Q`KYVWGHW VYZL QH KVY`YWQH; KFZ`YHGV_ GVWLV_ 6L^LZYK`LHW>CW QU HLXLUUGV_ WY KVLYKLVGWQ^L L^GZFGWL WEL `YVKEYZY;QXGZ

6L^LZYK`LHW Ya WEL KFZ`YHGV_ GVWLV_ GH6 WEL GHGWY`_ Ya WEL A.-D.U XY`KVLELHUQ^LZ_hGH6 ULZLXW WEL QH6Q^Q6FGZQdL6 UFV;QXGZ `LWEY6>

A-' 5+.,* KFZ`YHGV_ GWVLUQGn^LHWVQXFZGV ULKWGZ 6LaLXWnKFZ`YHGV_ GVWLV_ 6L^LZYK`LHWn UFV;QXGZ `LWEY6U

肺动脉闭锁合并室间隔缺损（KFZ`YHGV_ GWVLUQG/

^LHWVQXFZGV ULKWGZ 6LaLXW，-./012）是一组少见而复杂

的紫绀型先天性心脏病，在婴儿中的发病率约为

%>93/)% %%%

o)p。此类疾病形态学及解剖复杂多变，病

人的严重和变异程度存在极大的变化，自然预后

差，病死率高。)""" 年国际儿童心脏外科数据和命

名会议上，根据是否存在固有肺动脉及主肺侧支动

脉 （`G]YV GVYWG KFZ`YHGV_ XYZZGWLVGZU GVWLVQLUh

A.-D.U），将此类疾病分为 8 型 o3p：. 型：存在固有

肺动脉，肺部血流由未闭的动脉导管供应，不存在

粗大的 A.-D.U；5 型：同时存在固有肺动脉和

A.-D.U，固有肺动脉及其分支可有不同程度的发

育不良，肺部血供主要来源于 A.-D.U，可能有动脉

导管未闭；D 型：固有肺动脉缺如，肺部血流全部由

A.-D.U 供应。对于 -./012 的外科手术治疗，长久
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以来，一直是先天性心脏病外科的挑战之一。临床

普遍认为，对此类疾病早期建立肺动脉的前向血流，

促进主肺动脉及其分支的生长发育是手术矫治的关

键!"#。目前国际上及国内对复杂型 $%&'()的外科手

术治疗方法仍没有完全统一的定论，不同手术疗效

差异较大，关于手术策略、手术方式等相关问题仍

值得我们不断反思与总结。现选取总结我院 *+,-

年 . 月至 /,01 年 . 月诊治的 /2 例 3 型 4%5'()

患儿（者）的相关临床资料，比较分析不同术式在其

治疗中的手术效果，以期为临床提供借鉴。

! !"#$%

/2 例患儿（者）术前均常规行多普勒超声心动

图检查，并进一步完善心脏 67 明确诊断，行心导管

造影以明确解剖结构，评估 8%46%9 的起源、走形、

直径大小、有无狭窄、供应的肺段数量及是否存在

双重供血等情况。/2 例 3 型患儿具体资料及手术情

况如下。

0:0 !"#$ /2 例患儿（者），其中男 0- 例，女

. 例，平均年龄（/:;!-:+）岁；体质量（.:2!.:1）<=。

术前经皮氧饱和度 2+>"?/>，平均（-.:0!1:+）>。

术前 8@ABBC 率 +:1"0:.，平均（0:/!+:;）；肺动脉指

数（DE<EFE 指数）G;:;"*;2:* HH

*

5H

*，平均（I/;:.!

22:.）HH/

5H

/； 新 的 肺 动 脉 指 数 （FBFEJ CKB L

MNJHBCEOP EOFKOP QCRKS，7D$%T）-?:."/1/:? HH

/

5H

/，

平均（IG2:1!2.:G）HH/

5H

/。术前综合评估肺动脉形态

发育及8%$6%9，选择不同的手术方式。I?例行姑息

性手术，1例行一期根治术。根据术式不同，分为两

组。两组术前临床资料比较见表 I。

据表 I，姑息组与根治组术前 8@ABBC 率、

DE<EFE 指数、7D$%T 差异有统计学意义，且根治手

术组肺动脉发育明显优于姑息手术组。

I:/ %&'( 术前根据心导管造影、心脏 67 等

评估 8%$6%9 的解剖，/2 例患儿（者）均有不同数量

及直径的 8%$6%9，其中 1 例存在一支或多支直径

超过 2HH 的 8%$6%9，对其中 2 例术前予以弹簧圈

封堵，其中姑息组 ; 例，根治组 / 例。

常规经静脉、吸入复合全麻，经鼻或口气管插

管。仰卧位，行胸骨正中切口，撑开胸骨，切除胸腺，

按需剪取大块心包并置于戊二醛中固定备用，悬吊

心包，探查患儿的固有肺动脉及分支的发育情况，

游离松解主动脉、固有肺动脉及左右肺动脉。

姑息性手术 I? 例。非体外循环下，行中央分流

术 2 例、改良 3L7 分流术 ; 例。根据患儿年龄、体质

量大小及术者经验，选取 G 或 2HHAUVWL7WX 人工

管道建立分流，* 例患儿（者）在浅低温体外循环辅

助下进行（肛温 ;*Y;G #），常规经主动脉L上下腔

静脉插管，建立体外循环，于心脏不停跳下行改良

3L7 分流术。体外循环辅助下，阻断主动脉，注入冷

晶体停搏液，于心脏停跳下，行自体心包补片扩大

法 - 例，佰仁思牛心包补片扩大法 * 例，以重建右

室流出道；术中均保留 8%$6%9。

根治性手术 1 例。建立体外循环前分离结扎动

脉韧带。建立体外循环方式同姑息手术。手术均在

体外循环辅助、低温下进行（肛温 *? #）。右心室流

出道重建方式包括补片扩大法 G 例，7 形切口切开

左右肺动脉融合部及固有肺动脉至右心室壁作为

流出道后壁，自体心包重建前壁；心包管道法 * 例，

因自体心包面积小，其中 I 例选用同种异体心包裁

剪缝合心包管道，据患儿年龄、体质量及术者经验，

分别选用 I+、I* 号探条测量心包管道尺寸，将管道

连接于肺动脉融合部及右心室切口；人工血管法 I例，

选用佰仁思 I*Z 肺动脉带瓣管道重建右室流出道，

心包修补室间隔缺损。姑息组和根治组的具体手术

方式见表 /。

I:; )*+'( 所有数据均保留 I 位小数，采用

!"#表示，采用 ($(( /2:+ 做统计学分析，姑息组与

根治组间的各临床参数首先进行方差齐性检验，满

足方差齐性则采用独立样本 ! 检验，两组死亡比例

对比采用 !

/ 检验，"$+:+2 为差异有统计学意义。

指标
姑息手术组 根治手术组

"

（I? 例） （1 例）

男5女 II51 25/

年龄5岁 ;:?!1:2 I:/!/:- +:I.

体质量5<= I/:.!I/:1 1:1!2:G +:I.

术前氧饱和度5> -1:/!1:; 12:?!-:. +:/I

8%$6%9 封堵5例 ; / +:/.

8@ABBC 比率 I:+!+:I I:G!+:; +:++

DE<EFE 指数5（HH

/

5H

/） .?:-!/.:2 I-.:G!2I:- +:+G

7D$%T5（HH

/

5H

/） I/.:?!;.:/ I?-:I!-I:- +:+;

& ! "'()*+,#-./0123456789:;<=>9:

;:?@A!BCD4!"#E

$%& ! '()*%+,-(. (/ *+0(*0+%1,20 34,.,3%4 5%1% &01600. *%44,%1,20

-7+80+9 8+(7* %.5 +%5,3%4 (*0+%1,(. 8+(7* ,. *%1,0.1- 6,1:

19*0 " ;<#=>?4!"$E

注："[+:+2 具有统计学差异

F @ "G()H+,#-./I12345E78;<=>;JK:

LMNO

$%& @ >04031,(. (/ 5,//0+0.1 -7+8,3%4 *+(3057+0- /(+ *%44,%1,20 %.5

+%5,3%4 8+(7*- ,. *%1,0.1- 6,1: 19*0 " ;<#=>?

项目 分流 补片扩大法 心包管道法 人工血管法

姑息组（I? 例） I+ ? + +

根治组（1 例） + G / I

注："[+:+2 具有统计学差异
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! !"

!"# !"#$%&'( !$ 例患儿（者）术中无死

亡。#% 例在体外循环下进行，体外循环时间 &$!

!!'()*，平均（+!,-%"$,"!）()*。%例根治手术，主动脉

阻断 !.!+!&()*，平均（,$-$"/&-%）()*。

术后均在重症监护病房（012）治疗，至麻醉清

醒，拔除气管插管，脱离呼吸机，血流动力学平稳，

达到 012 转出标准后，转回普通病房。3 型肺动脉

闭锁4室间隔缺损患儿（者）姑息组和根治组术后入

住 012 情况比较见表 /。

术后早期死亡 ! 例，均来自根治组，总体死亡

率 .-56。其中 + 例术后拔管困难，7 光胸片示双肺

广泛渗出，动脉血气分析提示呼吸衰竭，予药物辅

助治疗后症状未明显改善，术后 %8 死亡，死亡原因

考虑为呼吸衰竭；+ 例术后延迟关胸，予米力农等强

心药物辅助治疗，术后第 / 天关胸，关胸术后 $8 死

亡，死亡原因为低心排综合征。

术后早期，肺部感染 / 例，根治组 ! 例，姑息组

+ 例；胸腔积液需行胸腔穿刺术 ! 例，根治组及姑息

组各 + 例，无乳糜胸；吻合口出血心包填塞行开胸

止血 + 例，来自根治组；手术切口愈合不良需清创

缝合 + 例，来自姑息组；术后左肺动脉较术前狭窄 +

例，来自根治组，考虑术中操作致左肺动脉扭曲弯

折所致，术后早期未予处理。3 型患儿（者）呼吸机辅

助 5!/+! 9，平均（%5-,",,-'）9；术后经皮血氧饱和

度 $,6:5/6，平均（%!-+",-&）6；012 滞留 +!+% 8，

平均（$-5"&-&）8；总住院 ++!%+8，平均（!.-5"+$-!）8。

!-! )*+,-.!/0 !& 例术后通过门诊和

电话随访 +' 个月!, 年，失访 + 例。随访患者常规复

查多普勒超声心动图和心电图，定期复查心脏 1;

评估术后患儿（者）肺动脉发育情况及有无狭窄等。

患儿（者）经皮血氧饱和度均较术前好转，但生长发

育仍较同龄儿落后。

% 例根治组中，/ 例接受再次手术。再次手术的

患儿中，+ 例因左肺动脉较术前狭窄于根治术后 %个

月行球囊扩张术并植入 ! 枚肺动脉支架；! 例分别

于根治术后 5 个月、+/ 个月行肺动脉球囊扩张及侧

支血管封堵介入术。后续随访中，因肺动脉再次出

现不同程度狭窄，后 ! 例又分别于首次根治术后第

$年、第 , 年行第三次肺动脉球囊扩张术。

+, 例姑息组中，$ 例最终完成根治手术。其余

+/例中未完成根治术病人中，&例接受再次手术。再

次手术患者中，!例因主肺动脉或左右肺动脉分支开

口不同程度狭窄予肺动脉球囊扩张，并根据情况选

择是否植入肺动脉支架；+例因分流管道堵塞行再次

姑息手术；+例因伤口愈合不良行伤口清创缝合术。

" #$

<=>?@A 的治疗在世界范围内一直都是先天性

心脏病外科的难点。3 型 <=4?@A 的原生肺动脉可

有不同程度的发育不良，肺部血流主要来源于

B=<1=C

D#E。B=<1=C 在数量、粗细、起源、走行及结

构等方面均存在高度变异，解剖形态复杂多变，导

致了此类疾病病理学、血流动力学个体化差异大，

手术方法多样。然而，目前对此类疾病的相关基础

研究仍然不够深入，对于手术治疗方案的选择，仍

无统一的定论D&E。

BFGHH* 率、IJKJLJ 指数及 ;I<=0 是评估肺动

脉发育的常用指标，可用于指导一期行姑息或根治

手术的选择。目前多数学者认为，BFGHH* 率!+"!，

或 IJKJLJ 指数M+$'((

!

>(

!，或 ;I<=0M!''((

!

>(

!，

则可考虑行一期根治手术D/N $O%E。相较于 IJKJLJ 指数，

;I<=0 将 B=<1=C 考虑计算在内，但如存在较大

B=<1=C（直径 $((）或 B=<1=C 数量较多，及

B=<1=C 与固有肺动脉重叠供血的可能性，则导致

了使用这些指标对整体的肺血管床发育状态进行

评估时，其准确性不可避免的会存在一定的偏差。

因此，应综合看待这 / 项指标，并结合术前检查，根

据患儿（者）解剖和病理生理状态，制定适宜的个体

化手术治疗计划。事实上，术者理念及个人习惯选

择的不同，也会影响手术方式的选择，这也使得研

究结果存在着一定的局限性。

<=4?@A 的姑息手术，可分为体肺分流术和重

建右心室O肺动脉连接术D,O5E。其目的是增加肺循环

的血流量，促进肺动脉及其分支的发育，为二期根

治做准备D#PE。目前，常用的体肺分流术的方法主要有

中央分流术、改良 3O; 分流术、墨尔本分流术及

@J*H 分流等。右心室O肺动脉连接重建术包括右心

室O肺动脉补片扩大、心包管道法、人工血管法等。

注：!QPR'$ 具有统计学差异

项目
姑息手术组 根治手术组 !

（+, 例） （% 例）

呼吸机辅助时间>9 &5-,"%/-' +'$-.",%-' '-$&

术后氧饱和度>S %%R!".R, ,$R.",R$ PRP&

早期并发症4例 / $ PRP!

012 滞留时间48 &R."/R5 %R,"/R& PR5/

总住院时间48 !+R."+!R+ /+R+"+$R% PR,P

死亡4例 P ! PRP%

% " #&'()*+$,-./0123456789:;8<=>

? %&'@ABC3!"#D

()* " &+,-)./0+1 +2 -+03+-4.)3/54 %&' )6,/00/+1 /1 -)77/)3/54 )16

.)6/8)7 -)3/4130 9/3: 3;-4 # <=$>?@3!"$D

梅 闯，等R肺动脉闭锁合并室间隔缺损不同术式的疗效分析!
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两种术式都能够有效促进肺血管的生长发育，但关

于二者的选择及疗效存在争议。体肺分流术手术更

易操作，肺血管流量和压力可通过控制分流管道的

直径来调控，二期手术易拆除，但也存在着分流时

效短、血流动力学相对不稳定$%%&，分流管道容易发生

扭曲狭窄及管道堵塞，肺动脉发育不满意等不足$%'()*&。

重建右心室+肺动脉连接术能为肺血管提供一个生

理性、搏动性的前向血流，也可以做为根治术的一

部分，但术后可能发生灌注肺和右心功能不全$,-&。有

学者认为后者在术后早期肺动脉的生长发育中，可

能占据更大的优势，并且对于患者两侧肺血管的发

育更均衡有效$,!(,.&，但二者中远期的效果，仍需进一

步随访观察。

本次研究中，/- 例 0 型患儿（者），固有肺动脉

均存在且发育差，肺部血流主要源自于 123425，

对符合一期根治手术要求的患儿，予以行一期根治

术，其余患者行姑息性体肺分流术或重建右心室+

肺动脉连接术。行一期根治术的 # 例患儿，早期并

发症的发生率明显高于姑息组，且术后早期死亡 '例。

我们认为，对存在术前发育等状态差、低体质量、血

氧低的危重患儿，需个体化对待，全面考虑患儿的

肺血管及肺部的发育情况，即使满足根治手术条

件，也不应强求一期根治，可先实施姑息手术再择

期行根治手术。

姑息手术后，需定期评估肺动脉发育情况，当

肺动脉及其分支存在狭窄时，可应用球囊扩张或

置入支架 $'6&，对于双重供血的肺段，应考虑封堵

123425；当肺血管的发育达到根治手术的目标

时，应积极考虑行根治手术。根治手术者仍应定期

随访，对于术后并发症，如右心室流出道及肺动脉

分支的狭窄扭曲、侧支循环形成等，需再次手术。目

前再次手术行介入治疗的方法，可避免外科手术的

创伤，提高了治疗的安全性$')&。

本研究为回顾性分析研究，病例数有限，各指

标测量存在误差及手术方式选择的局限性，可能会

影响最终结果的准确性。远期随访，需进一步完善

肺动脉的发育情况和右心室功能等参数。综上所

述，不同术式治疗 0 型肺动脉闭锁合并室间隔缺损

的外科手术安全有效。早期建立肺动脉前向血流对

于肺动脉的发育有重要的促进作用，能使患儿（者）

获得良好的临床预后。术前应综合评估肺动脉的形

态发育和侧支血管的解剖情况，选择相应的个体化

的手术方式。姑息手术的患儿（者），应加强随访，通

过对其肺血管发育情况的评估，适时对有手术适应

症的患儿（者），行二期根治手术。
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