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【摘) 要】目的：探讨婴幼儿完全肺静脉异位连接的外科治

疗方法及围手术期处理+ 方法：回顾性分析 $& 例婴幼儿全肺

静脉异位连接手术资料，年龄 $ [ (0 2;（ 平均 !’+ * \ !"+ !）

2;，体质量 $+ & [ !/+ " V7（平均 *+ * \ /+ (）V7+ 均在中度低温

体外循环下施行全肺静脉异位连接矫治术，其中 0 例为急诊

或亚急诊手术+ 结果：全组手术死亡 $ 例（死亡率 ’+ &W ），术

后低心排血量 ’ 例，肺动脉高压危象 ! 例，肺部感染 0 例，膈

肌麻痹 ! 例+ $% 例随访 ! 2; [ * 3（平均 !/+ $ \ &+ ’）2;，失访

$ 例，无远期死亡及明显肺静脉回流梗阻，心功能 X 级 $( 例，XX
级 / 例+ 结论：全肺静脉异位连接疾病一旦发现，应尽早外科

矫治，特别是回流梗阻症状严重者，必要时可实施急诊或亚急

诊手术+ 术后要注意控制液体入量和避免过高的体循环后负

荷，适当给予强心、利尿、控制肺动脉压治疗，尤其要重视呼吸

道管理及营养支持+
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EF 引言

完全肺静脉异位连接（ A;A3. 3=;23.;GF ?G.2;=3@:
E-=;GF <;==-<A4;=，,QRSC）约占先心病的 !+ "W [
!+ 0W + 大龄儿童和成人外科治疗已相对安全，婴幼

儿大多数由于病情危重，近年来手术成功率虽已明显

提高，但死亡率仍较高［!］+ 我院 !&&%#"( ^ $""0#"/ 实

施 $& 例 ,QRSC 矫治术，死亡率 ’+ &W，就其手术方

法、治疗经验及疗效报告如下+

GF 对象和方法

G+ GF 对象F 本组 $&（男 !*，女 !!）例，年龄 $ [ (0 2;
（平均 !’+ * \ !"+ !）2;，体质量 $+ & [ !/+ " V7（ 平均

*+ * \ /+ (）V7+ 临床诊断：心上型 !’ 例，心内型 !$
例，混合型 ! 例+ 合并畸形包括：卵圆孔未闭 ( 例，房

间隔缺损 $’ 例，室间隔缺损 ! 例，动脉导管未闭 !
例，三尖瓣中度关闭不全 $ 例+ 轻度肺动脉高压 %
例，中度肺动脉高压 !’ 例，重度肺动脉高压 ’ 例+ 术

前反复心衰，肺炎 !! 例+ 胸部 I 线提示右房、右室增

大，心胸比 "+ 0! [ "+ %/（"+ 0& \ "+ "*）+
G+ HF 方法F 全组均在全麻中度低温体外循环下施行

手术+ 心上型经上腔静脉与主动脉间后径路吻合 $
例，其余均采用 C;;.-: 方法［$］+ 心内型引流入右心房

者均扩大卵圆孔未闭或房间隔缺损，以自体心包补片

修补，引流入冠状窦者采用 S3= R@3376 方法［$］+ 合并

畸形同期矫治+
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!" 结果

全组手术死亡 ! 例（ 死亡率 "# $%），均为 & ’(
患儿，) 例为术后低心排；) 例为术后肺充血，脱离呼

吸机困难，肺部感染# 术后并发症包括：低心排血量 "
例，肺动脉高压危象 ) 例，肺部感染 * 例，膈肌麻痹 )
例，行膈肌折叠后顺利康复出院# !+ 例随访 ) ’( , -
.（平均 )&# ! / $# "）’(，失访 ! 例，无远期死亡及明

显肺静脉回流梗阻，心功能 0 级 !1 例，00 级 & 例#

#" 讨论

23456 是比较少见的先天性心脏病之一，重症

病例病情发展迅速，死亡率极高# -7% 于 ) 岁内死

亡，其中一半死于 1 ’( 以内# 因此尽早诊断和手术

治疗是延长这类患儿生存期关键#
## $" 早期诊断是救治的关键" 婴幼儿 23456 若伴

有肺静脉回流梗阻，易早期形成肺动脉高压，出现呼

吸功能不全和严重的心力衰竭，而导致早期死亡，仅

!7%伴有较大房间隔缺损的患儿能生存至 ) 岁以上#
因此，对出现呼吸急促、喂养困难、青紫不明显、心脏

杂音较弱者，以及胸部 8 线示心影大和明显肺充血

者，应警惕此类病变存在# 及时进行多普勒超声心动

图检查多能确诊，本组 !$ 例均为多普勒超声心动图

检查确诊# 对可疑复杂的混合型肺静脉异位连接者，

需行心导管造影检查，目的是明确各肺静脉异位连接

的部位和方式# 9:;<=.: 等［1］提出，心脏螺旋 62 也有

助于明确肺静脉连接方式，是另一种可供选择的检查

方法#
## !" 合理选择手术方法" 手术时机取决于肺静脉梗

阻程度# 对于严重肺静脉梗阻，特别是伴有低氧血症

和酸中毒患儿，应急诊手术# 23456 手术方式多种

多样，可根据不同病情，采取不同的手术方法# 心上

型大多经右房横切口，切开房间隔及左房后壁进行吻

合，优点是吻合口足够大，肺静脉不易扭曲，较大儿童

手术 视 野 好，但 术 后 心 律 失 常 发 生 率 较 高# 最 近

>;?=;@A(B 等［&］介绍经上腔静脉C主动脉间入路，左房

后上壁与共同静脉侧侧吻合的方法，取得较好效果#
术组 ! 例采用该术式# 对于婴幼儿不仅显露好，且对

心脏损伤小，阻闭时间短，效果满意# 肺静脉异位连

接冠状静脉窦型者，术中注意冠状静脉窦顶部与左房

间组织切除要彻底，以防止术后再梗阻# 术后再梗阻

早期原因为吻合口过小，晚期多为吻合口部位纤维化

和内膜增生［*］，多发于 " ’( 以内患儿，心下型及冠状

静脉 窦 型 多 见，对 此 类 患 儿 手 术 中 应 特 别 注 意#
6=.BD 等［"］术中应用食道超声心动图检查，以便及时

发现和解除吻合口狭窄，并指出开胸后应用食道超声

心动图检查对循环影响小，是安全的# 垂直静脉是否

结扎尚存争议，大多认为停机后循环不稳定或肺动脉

压过高者可不结扎垂直静脉，部分可自行关闭，但未

闭合者会造成左向右分流，增加心脏负担，需再次手

术结扎，也有人持反对意见［+］# 本组 ) 例术后未结扎

垂直静脉，术后随访多普勒超声心动图检查未见垂直

静脉血流#
## #" 体外循环和心肌保护" 本组患儿均采用膜式氧

合器，预充液中加入白蛋白和 E 或库血，以提高血细胞

压积和胶体渗透压，减少间质水肿# 同时辅以血液改

良超滤，目的是减少炎性介质，并使术后血液迅速浓

缩，减轻心肺和全身水肿，改善心肺功能# 完全肺静

脉异位连接患儿，右心系统高负荷，大多存在肺动脉

高压，容易产生心肌肥厚，因此右心室心肌保护非常

重要# 本组 !$ 例均存在不同程度肺动脉高压，其中

中、重度肺动脉高压 !! 例# 我们应用 &F冷晶体心脏

停跳液，辅以 &F 冰水心包腔浸泡降温，灌注压维持

在 &7 , "7 ’’GD（) ’’GD H7# )11 I4.），预计阻闭时

间在 &7 ’;B 以内者行单次灌注，心脏全部自动复跳，

心功能恢复良好，收到较好效果# 研究表明，未成熟

心肌的血管较脆弱，毛细血管通透性高，多次灌注可

引起心肌细胞水肿和线粒体损伤，停搏液的高灌注压

和高流量的冲刷及剪切力可导致血管内皮细胞损伤，

在 17，&* 和 "7 ’’GD 灌注压下多次灌注使心肌含水

量随灌注压升高而增加，冠状动脉流量恢复率逐渐降

低，血管内皮细胞肿胀明显，管腔变窄，冠脉血管阻力

增大［- J $］#
## %" 围手术期处理" 23456 患儿术前大多心肺功

能和全身状况较差，死亡率极高，因此术前治疗也异

常重要，术前应尽可能将患儿调整到“最佳或相对最

佳状态”# 要加强抗感染，给予强心、利尿、扩血管等

治疗，同时要给予适度吸氧，注意纠正酸碱平衡# 术

后应减少刺激，用吗啡、安定等持续镇静，必要时可用

肌松剂# 良好的镇静可以降低气道压，减少肺、心脏

做功和氧耗# 持续监测肛温，注意保温，避免高热#
低心排血量综合征是术后主要并发症和死因之一，一

般要给予多巴胺、多巴酚丁胺、硝普钠、米力农等加强

心功能支持，降低肺动脉压# 另外，术后还应严格控

制液体入量，左心室前、后负荷都不宜过高# 由于长

期肺瘀血，呼吸道并发症也是术后主要并发症和死亡

原因之一，本组 ) 例死亡即为术后不能脱离呼吸机，

肺部感染，因此呼吸道管理格外重要# 主要措施为：

定时拍背、翻身、吸痰，预防肺部感染和肺不张，呼吸

机治疗采用低潮气量［（)! , )* ’K）E ID］，高频率

［（!7 , !*）次 E ’;B］，呼气末正压［（! , &）?’G!L］，
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低 !"#$%［（&’ ( &)）**+,］方法，根据心肺功能情

况宜尽早撤离呼吸机- 膈肌麻癖虽不多见，却对呼吸

功能影响较大，一旦发生，患儿往往脱离呼吸机困难-
膈肌麻癖可能与胸腺切除或分离垂直静脉动作粗暴

等因素有关，若发现患儿呼吸深大、呼吸困难，应怀疑

此并发症，胸部 . 线透视或摄片可确诊，膈肌折叠是

有效的解决方法- 本组发生 / 例左侧膈肌麻癖，术后

/ 01 不能脱离呼吸机，经胸部 . 线透视确诊，立即行

膈肌折叠术，当天顺利拔除气管插管- 另外，术后加

强营养支持，预防低血糖非常必要- 此类患儿大多术

前存在不同程度营养不良，免疫功能低下，需给予适

量血浆、白蛋白、球蛋白等，可静脉营养与消化道营养

配合应用- 研究发现，术后营养不良，氨基酸水平降

低可明显影响呼吸功能［/’］，有营养不良者 ))2 需要

呼吸机支持，而营养正常者 3&2能在 & 4 内撤离呼吸

机- 有报道，婴幼儿期实施 56!7# 矫治，患儿成长至

学龄阶段存在脑部发育问题，主要表现为运动功能、

视觉感官综合功能和注意力发育迟缓- 但总体来说，

婴幼儿期实施矫治远期效果还是令人满意的［//］-
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［3］黄‘ 杰，高尚志，程邦昌，等- 停搏液单次及不同压力多次灌注对

未成熟心肌保护的效果［ R］- 中 华 胸 心 血 管 外 科 杂 志，/333，

/)（/）：X) ; X:-

［/’］苏肇伉，史珍英，孙爱敏，等- 小婴儿危重先天性心脏病的急症手

术［R］- 中华小儿外科杂志，/339，/3（%）：%T’ ; %T%-

［//］VA@CH[>* !8，?LO<< 5_，#L"<=O JJ，BK "L- D"KB <BF@>4BPBL>N*B<M
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