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合并大型体肺侧支的肺动脉闭锁Ⅰ期单源化分期Ｆｏｎｔａｎ术的探讨
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　　［摘要］　目的　探讨合并大型体肺侧支（ｍａｊｏｒａｏｒｔｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｃｏｌｌａｔｅｒａｌｓ，ＭＡＰＣＡｓ）的肺动脉闭锁患儿通过分期手术
干预后行全腔肺静脉连接（Ｆｏｎｔａｎ）术的临床效果。方法 　 １例肺动脉闭锁、单心室合并 ＭＡＰＣＡｓ患儿于出生后３个月
Ⅰ期行单源化手术及改良Ｂｌａｌｏｃｋ分流术，１２个月行Ⅱ期双向Ｇｌｅｅｎ术，４１个月时完成Ｆｏｎｔａｎ术，定期监测患儿肺动脉发
育状况。结果　 通过前期的手术干预，肺动脉发育迅速，肺动脉指数持续增长，最终患儿良好耐受功能单心室化。结论　
早期单源化及分期手术干预最终能使合并ＭＡＰＣＡｓ的肺动脉闭锁患儿肺血管充分发育，满足Ｆｏｎｔａｎ手术要求。
　　［关键词］　 单源化手术；肺动脉闭锁；Ｆｏｎｔａｎ术
　　［中图法分类号］　Ｒ６５４．２　　 ［文献标志码］　Ｂ

［通信作者］　赵曙光，Ｅｍａｉｌ：ｓｈｔｊｄｏｃｔｏｒ＠ｙａｈｏｏ．ｃｏｍ．ｃｎ

　　合并大型体肺侧支（ｍａｊｏｒａｏｒｔｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｃｏｌｌａｔｅｒ
ａｌｓ，ＭＡＰＣＡｓ）的肺动脉闭锁患者固有肺动脉由于缺乏
足够前向血流而发育极差，目前主张早期单源化手术

治疗，并积极开展解剖矫治手术［１］。而部分合并单心

室、右室发育不良等畸形的此类患者的治疗方案及病

情转归存在争议，姑息性单心室矫治术可能会受限于

肺血管的发育状况而无法开展［２］。现对此类患者的

１例成功案例加以探讨。

１　资料与方法

１．１　一般资料
　　患儿，女性，体质量６．２ｋｇ，出生３个月后因“全身紫绀，易
哭闹”于２００８年１１月来我院就诊，入院查体，患儿紫绀明显，
呼吸急促，安静状态下经皮血氧饱和度（ＳｐＯ２）为６５％，活动耐
力差。超声心动图提示：大室缺近单心室，肺动脉瓣水平未见

前向血流，主肺动脉未探及，双侧肺动脉发育极差，主动脉增

粗，可见发自主动脉的大型侧支。右心导管造影确诊为肺动脉

闭锁、单心室。动脉导管造影示：合并 ＭＡＰＣＡｓ，３支较大侧支
发自降主动脉，分布于所有肺段，主肺动脉缺如（图１）。

!

!

!

↑：发自降主动脉的３支较大的侧支血管
图１　肺动脉闭锁合并大型体肺侧支患儿３个月主动脉胸降部导管

造影观察

１．２　分期手术
　　患儿出生后３个月行Ⅰ期单源化 ＋改良 Ｂｌａｌｏｃｋ术，通过

胸骨正中切口进胸，游离暴露左锁骨下动脉备用，建立体外循

环，打开双侧胸膜，通过牵拉暴露从降主动脉开始游离侧支至

肺门，通过松解在无张力下剖开两支侧支上壁，端端吻合下壁，

自体心包补片拓宽修补上壁，形成共汇血管；另一侧支与共汇

血管行端侧吻合，应用直径６ｍｍ的聚四氟乙烯（ＰＴＦＥ）血管端
侧吻合与左锁骨下动脉与左侧共汇血管之间。１２个月时行Ⅱ期
双向Ｇｌｅｅｎ术，正中开胸，建立上腔静脉与右房转流，游离上腔
静脉及右侧共汇后，行端侧吻合。４１个月时行Ⅲ期 Ｆｏｎｔａｎ术，
体外循环下应用２０ｍｍ涤纶编织人工血管行下腔静脉与右侧
共汇血管吻合，切断并闭合改良Ｂｌａｌｏｃｋ分流管。

２　结果

　　Ⅰ期单源化＋改良Ｂｌａｌｏｃｋ分流术中监测共汇血管平均压
力１５ｍｍＨｇ，术后ＳｐＯ２７５％。１２个月导管造影监测示：双侧肺
动脉较前有明显发育，肺血管无明显扭曲变形，部分外周肺动

脉见轻度狭窄（图 ２），肺动脉指数（ＰＡＩ）１４７，肺动脉压力
１０ｍｍＨｇ。Ⅱ期Ｇｌｅｅｎ术中监测肺动脉平均压力１６ｍｍＨｇ，术
后ＳｐＯ２８４％。４０个月导管造影监测示：双肺肺动脉发育充分，
外周肺动脉狭窄不明显，ＰＡＩ为１９３，肺动脉压力１２ｍｍＨｇ。Ⅲ期
Ｆｏｎｔａｎ术中监测中心静脉压力１７ｍｍＨｇ，术后ＳｐＯ２９８％，术后
早期胸腔积液，随访６个月病情稳定，行心导管检查示：人工血
管及各吻合口通畅，肺动脉发育好（图３）。
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↑：左右侧支血管汇总；△：肺野外带肺动脉发育较差
图２　肺动脉闭锁合并大型体肺侧支患儿Ⅰ期单源化＋改良Ｂｌａｌｏｃｋ

分流术后９个月经左侧锁骨下动脉分流管造影观察
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↑：连接下腔静脉与肺动脉的人工血管；△：外周肺动脉

图３　肺动脉闭锁合并大型体肺侧支患儿Ⅲ期Ｆｏｎｔａｎ术后６个月

右心导管造影观察

３　讨论

　　合并室间隔缺损的肺动脉闭锁严重患者，常合并
ＭＡＰＣＡｓ循环，而固有左右肺动脉直径常在 １．５～
２．５ｍｍ，此类患者不仅固有肺动脉因缺乏足够前向血
流而发育迟缓，侧支血管最终可能导致肺内血管的狭

窄病变［３］，此类患者的术式选择与手术时机掌握对外

科医生具有较大挑战性。

　　关于在什么情况下合并 ＭＡＰＣＡｓ的肺动脉闭锁
患者可以行Ⅰ期根治手术存在混淆，但肺动脉必须能
提供大部分肺段的肺血流，肺动脉树才有可能承受心

输出量，且右室压力不会过高［４］。无论行根治手术或

姑息性治疗，对于此类患者良好的单源化手术效果将

成为后续手术治疗的基础［５］。本例患儿合并单心室

畸形，无法实施Ⅰ期根治手术，姑息性手术治疗成为唯
一选择，术前中心导管造影提示侧支循环分布于所有

肺段，由此推断单源化后的血管可能面临并不是很高

的肺阻力［６］，同时我们也认为由侧支来源的肺实质内

的血管会更像固有肺动脉，而肌性的侧支则节段呈现

渐进狭窄倾向［７］，在侧支血管有明显狭窄的情况下，

有条件的医院采用球囊扩张加以干预将得到更好的手

术效果。行单源化手术的效果依赖于患儿早期肺动脉

的巨大生长发育潜能，因此早期手术干预十分必

要［８］。本例患者于出生后３个月行单源化手术，同时
行改良Ｂｌａｌｏｃｋ分流术，我们认为左锁骨下动脉能够将
血流限制在一个合理的量，且通过使用更大的移植物，

患儿很少会发生极度发绀［９］。而部分学者反对过早

行分流术的原因是肺动脉区域的游离以及远端分流吻

合口的缝合将影响肺动脉分支的顺应性，有造成肺动

脉分支狭窄的重大风险。在本例中我们调整了各侧支

血管顺应性，拒绝应用人工材料重建共汇血管，同时应

用自体心包来调整各吻合口的张力，有效地杜绝了术

后的血管扭曲［１０］。

　　行Ⅰ期单源化及改良Ｂｌａｌｏｃｋ分流术后，患者肺动

脉的生长发育是迅速的，术后９个月双肺动脉已有明
显发育，肺动脉指数达１９３。但面临全腔肺动脉连接
术的选择，其肺血管发育状态尚无法满足全身静脉流

量，所以我们在Ⅱ期行双向Ｇｌｅｅｎ术，使肺血量进一步
得到补充，在随后的两年里肺血管继续发育，同时血氧

含量的提升也促进了患儿的发育，使得我们在４１个月
时完成了Ｆｏｎｔａｎ手术的准备，同样我们认为该患儿在
Ｆｏｎｔａｎ术后肺血管依然具有发育潜能，活动耐量将进
一步提升。

　　总结该病例，我们认为合并 ＭＡＰＣＡｓ的部分复杂
先心病患者，在不具备行根治手术条件的情况下，在婴

幼儿早期行单源化手术干预，将明显改善肺血管发育

状况，Ｆｏｎｔａｎ术在通过后期多次的手术干预后将得以
实施。
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