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完全型肺静脉异位引流的外科治疗经验
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［摘要］：目的　 总结完全型肺静脉异位引流（ＴＡＰＶＣ）患儿的手术治疗经验，提高手术疗效。 方法　 ２０１０ 年 １ 月至 ２０１８
年 ４ 月，本院共手术矫治 １ 岁龄以内 ＴＡＰＶＣ 患儿 ７６ 例；其中男性 ４８ 例，女性 ２８ 例，年龄 １２０（１２０，２４０）ｄ，体重（５．１±１．２）ｋｇ；
心上型 ４６ 例，心内型 ２１ 例，心下型 ３ 例，混合型 ６ 例。 本组所有患儿术前均由超声心动图确诊，１４ 例患儿术前行多排螺旋 ＣＴ
检查明确肺静脉畸形类型，矫治手术均在中度低温体外循环下完成。 结果　 手术后早期死亡 ９ 例占 １１．８４％，其中心脏骤停 １
例，低心排血量综合征 ４ 例、呼吸衰竭 ４ 例；６７ 例存活的患儿中，２ 例出现肺动脉高压危象，１ 例患儿出现心包积液。 其他并发

症包括肺部感染 １５ 例、胸腔积液 ２ 例、术后出现结性心律失常 １ 例、胸骨延迟愈合 １ 例。 除胸骨延迟愈合患儿之外，均痊愈出

院。 随访 ６４ 例（９６％），随访 ６ 个月至 ８ 年，患者症状均消失，活动耐力明显增加，心功能 ＮＹＨＡ 分级 Ｉ～ ＩＩ 级，超声心动图检查

吻合口流速正常，无吻合口狭窄、肺静脉梗阻出现。 结论　 ＴＡＰＶＣ 患儿早期手术，围术期针对不同亚型制定合理方案，避免出

现吻合口狭窄、肺静脉梗阻等严重的术后并发症出现。
［关键词］：　 完全型肺静脉异位引流；先天性心脏病；外科治疗；心肺转流
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　 　 完全型肺静脉异位引流（ ｔｏｔａｌ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｖｅｎｏｕｓ
ｃｏｎｎｅｃｔｉｏｎ， ＴＡＰＶＣ）是一种罕见的先天性心脏病，
约占先天性心脏病的 １％～３％［１］。 随着术前诊断手

段、手术方案及术后监护水平的不断改进，ＴＡＰＶＣ
矫治术的效果已有了长足的进步。 本研究的目的是
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回顾和总结本院自 ２０１０ 年 １ 月至 ２０１８ 年 ４ 月共手

术矫治 １ 岁龄以内 ＴＡＰＶＣ 患儿 ７６ 例的手术经验，
现报道如下。

１　 资料与方法

１．１　 研究对象 　 在 ２０１０ 年 １ 月至 ２０１８ 年 ４ 月期

间，本院共手术矫治 １ 岁龄以内 ＴＡＰＶＣ 患儿 ７６ 例；
其中男性 ４８ 例，女性 ２８ 例，年龄 １２０（１２０，２４０） ｄ，
体重（５．１±１．２） ｋｇ；术前合并房间隔缺损（ａｔｒｉａｌ ｓｅｐ⁃
ｔａｌ ｄｅｆｅｃｔ， ＡＳＤ） 或 卵 圆 孔 未 闭 （ ｐａｔｅｎｔ ｆｏｒａｍｅｎ
ｏｖａｌｅ， ＰＦＯ）７１ 例，室间隔缺损（ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ ｓｅｐｔａｌ ｄｅ⁃
ｆｅｃｔ， ＶＳＤ）３ 例，三尖瓣关闭不全（ ｔｒｉｃｕｓｐｉｄ ｉｎｃｏｍｐｅ⁃
ｔｅｎｃｅ， ＴＩ）２６ 例，动脉导管未闭（ｐａｔｅｎｔ ｄｕｃｔｕｓ ａｒｔｅｒｉ⁃
ｏｓｕｓ， ＰＤＡ）２３ 例；术前肺动脉平均收缩压值为 ２７ ～
１００（７１．１±１６．８）ｍｍ Ｈｇ，垂直静脉梗阻 １５ 例，合并

肺炎 ２７ 例，急诊手术 ６ 例，术前因呼吸衰竭使用呼

吸机辅助呼吸 ５ 例，存在严重的代谢性酸中毒 ７ 例；
所有患儿经超声心动图检查评估心内畸形及心功能

储备；１４ 名患者行多排螺旋 ＣＴ 检查明确异常肺静

脉的精确位置和通路。 见表 １。
１．２　 手术方法　 患儿术中均取仰卧位，胸部正中切

口入胸，采用中度低温心肺转流 （ ｃａｒｄｉｏｐｕｌｍｏｎａｒｙ
ｂｙｐａｓｓ， ＣＰＢ）的方法，顺行灌注 ＨＴＫ 停搏液或冷血

心脏停搏液保护心肌，在 ＣＰＢ 前游离部分垂直静脉

并套带阻断，ＣＰＢ 开始后先行缝扎切断动脉导管或

导管韧带，心上型回流至上腔静脉的右侧的 ＴＡＰＶＣ
患儿行 Ｗａｒｄｅｎ 术，其余均由心上径路矫治，在上腔

静脉和升主动脉间暴露左房顶和共汇静脉干，在相

应的位置横行切开，用 ６－０ Ｐｒｏｌｅｎｅ 线连续缝合将其

吻合。 心内型 ＴＡＰＶＣ 回流入右房的患儿，修补时扩

大 ＡＳＤ，补片把肺静脉隔至左侧；回流至冠状静脉

窦者，剪出冠状窦和未闭合卵圆孔（或 ＡＳＤ）之间的

房间隔隔冠状窦壁，补片把肺静脉及冠状窦口隔至

左心房一侧。 心下型均通过心右侧途径分离共汇静

脉和垂直静脉，纵向切开左心房后壁，将左房后壁与

垂直静脉吻合。 混合型 ＴＡＰＶＣ 根据心上部分回流

至上腔静脉行 Ｗａｒｄｅｎ 术，心内开口于右房补片肺

静脉经心房内板障，ＡＳＤ 引流至左心房方法矫治。
１．３　 观察指标　 收集术前检查和评估情况，分析患

儿术中 ＣＰＢ 时间、主动脉阻断时间等相关数据，术
后心包积液、肺部感染等并发症、入住 ＩＣＵ 和住院

总天数，以及术后随访情况。

表 １　 患儿术前基本情况

观察数据 全组（ｎ＝ ７６） 存活组（ｎ＝ ６７） 死亡组（ｎ＝ ９） Ｐ 值

男［ｎ（％）］ ４８（６３．２） ４４（６５．７） ４（４４．４） ０．３８３１

年龄（ｄ） １２０（１２０，２４０） １２０（１２０，２５１） ９０（６０，１５２） ０．１０３４

体重（ｋｇ） ５．１±１．２ ５．２±１．２ ４．５±１．６ ０．０９６２

分型 ０．１０８１

　 　 心上型［ｎ（％）］ ４６（６０．５） ３８（５６．７） ８（８８．９）

　 　 心下型［ｎ（％）］ ３（３．９） ３（４．５） ０（０．０）

　 　 心内型［ｎ（％）］ ２１（２７．６） ２０（２９．９） １（１１．１）

　 　 混合型［ｎ（％）］ ６（７．９） ６（９．０） ０（０．０）

合并畸形

　 　 ＡＳＤ ／ ＰＦＯ［ｎ（％）］ ７１（９３．４） ６５（９７．０） ９（１００．０） １．０００３

　 　 ＶＳＤ［ｎ（％）］ ３（３．９） ２（３．０） １（１１．１） ０．３１９３

　 　 ＰＤＡ［ｎ（％）］ ２３（３０．３） ２０（２９．９） ３（３３．３） ０．８３１１

　 　 ＴＩ［ｎ（％）］ ２６（３４．２） ２１（３１．３） ５（５５．６） ０．２８８１

肺动脉平均收缩压（ｍｍ Ｈｇ） ７１．１±１６．８ ７３．２±１５．５ ７０．１±２０．８ ０．８５９２

垂直静脉梗阻［ｎ（％）］ １５（１９．７） １０（１４．９） ５（５５．６） ０．０１５１

急诊手术［ｎ（％）］ ６（７．９） ４（６．１） ２（２２．２） ０．１４９３

合并肺炎［ｎ（％）］ ２７（３５．５） ２３（３４．３） ４（４４．４） ０．８２２１

呼吸机辅助呼吸［ｎ（％）］ ３（３．９） １（１．５） ２（２２．２） ０．０３６３

代谢性酸中毒［ｎ （％）］ ７（９．２） ５（７．５） ２（２２．２） ０．１９１３

　 注：１卡方检验；２ ｔ 检验；３ Ｆｉｓｈｅｒ’ｓ 确切概率法；４ ｗｉｌｃｏｘｏｎ 秩和检验。
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１．４　 统计学处理　 统计分析应用 ＳＰＳＳ １９．０ 软件。
对计量资料先进行正态性检验，符合正态分布的计

量资料采用均数±标准差（􀭰ｘ±ｓ）进行统计描述，采用 ｔ
检验进行组间各指标的比较；不符合正态分布的计

量资料采用中位数（四分位数）进行统计描述，采用

ｗｉｌｃｏｘｏｎ 秩和检验进行组间各指标的比较；计数资料

采用频数和百分比表示，组间比较采用卡方检验或

Ｆｉｓｈｅｒ’ｓ 确切概率法。 所有的假设检验均以 Ｐ ＜０．０５
为差异有统计学意义。

２　 结　 果

２．１　 术中及术后　 所有患儿均顺利脱离 ＣＰＢ，ＣＰＢ
转流时间为 ４０～３５３（９２．７±５４．３）ｍｉｎ，主动脉阻断时

间 ２０～１７７（５３．８±２８．５）ｍｉｎ，术后呼吸机辅助呼吸时

间 ５７（２５，１１８）ｈ，ＩＣＵ 监护时间 １３７（９０，２９８） ｈ。 术

后早期死亡 ９ 人，死亡率约占 １１．８４％，死于心脏骤

停 １ 例，低心排血量综合征 ４ 例，呼吸衰竭 ４ 例； ６７
例存活的患儿中，２ 例出现肺动脉高压危象，１ 例患

儿出现心包积液。 其他并发症包括肺部感染 １５ 例，
胸腔积液 ２ 例，术后出现结性心律失常 １ 例，胸骨延

迟愈合 １ 例。 除胸骨延迟愈合患儿之外，均痊愈出

院。 早期死亡定义为术后 ３０ ｄ 内死亡及患儿家属要

求放弃治疗自动出院。 见表 ２。
２．２　 随访　 随访 ６４ 例（９６％），失访 ３ 例，随访 ６ 个

月至 ８ 年；患者症状均消失，活动耐力明显增加，心
功能 ＮＹＨＡ 分级 Ｉ～ ＩＩ 级。

３　 讨　 论

未经手术矫治的 ＴＡＰＶＣ 患儿，其疾病发展的自

然进程与充血性心力衰竭密切相关，出生后 １ 年内

的死亡率超过 ８０％ ［２］。 对于 ＴＡＰＶＣ 的诊断并不困

难，目前依然首选超声心动图检查，然而视野狭窄有

时可能导致诊断有误。 多排螺旋 ＣＴ 作为一种有用

的补充，可以精确识别患者的静脉连接部位，明确肺

静脉通路和静脉阻塞部位，为正确诊断及为后续的

手术计划提供了极有价值的指导［３］。

ＴＡＰＶＣ 患儿肺静脉异位引流的解剖变异很大，
可分为心上型、心内型、心下型及混合型［４］；对于

ＴＡＰＶＣ 术后病死率的报道目前仍报道不一，Ｓｅａｌｅ
等学者在大样本 ＴＡＰＶＣ 人群中统计的死亡率为

１４．３％ ［５］ 。 本组患儿术后早期死亡率约占 １１．８４％，
大体与其一致；另外统计学分析其解剖分型对死亡

率无统计学意义，考虑样本量较少所致。 ＴＡＰＶＣ 并

无自然愈合的可能，姑息性治疗通常远期效果极差，
一旦做出诊断即应该积极手术矫治，是否伴有垂直

静脉梗阻，对手术时机的选择意义不大［６］；而且早期

手术可降低因术前肺静脉回流梗阻而发生急性肺水

肿或心源性休克等意外；本研究发现术前使用呼吸

机辅助通气的患儿，术后早期的死亡率较高，且具备

统计学意义；在本研究中 ＣＰＢ 及主动脉阻断时间在

两组间有着明显的差异，术后的呼吸机辅助呼吸时

间同样存在差异，考虑这可能由于两者对心肌及肺

部功能的不良影响，增加了致命性并发症的出现。
ＴＡＰＶＣ 矫治术的关键在于吻合，不同中心及不

同术者的吻合效果不一，但笔者认为其总的原则应

该是要熟练掌握吻合技术，保证吻合口的大小，避免

术后出现吻合口狭窄引起的肺静脉梗阻等并发症。
景延辉等人［７］主张对于新生儿和小婴儿来讲，吻合

口的宽度应该保证在 ２．５～４．０ ｃｍ，不应过小，本中心

术中吻合宽度基本控制于此范围内。 矫治方案的制

定也十分重要，针对心上型 ＴＡＰＶＣ 的患儿本组采用

心上径路矫治，此法暴露良好，操作简单，减少了补

片组织的应用，心律失常的发生率非常低，同时也能

够很好的应对术中难以预料的复杂解剖畸形［８］。 心

内型 ＴＡＰＶＣ 的患儿，手术矫正的关键在于避免因剪

去的房间隔组织边缘毛糙面与心包补片发生粘连而

导致肺静脉回流梗阻，另外矫治时也需要注意避免

损伤房室结及传导束，本组中 １ 例患者术后出现结

性心律失常，考虑心内操作误伤传导束所致。 心下

型在 ＴＡＰＶＣ 中占比最低，较为少见，笔者所在的中

心手术矫治的病例数较少，后期还需要不断的总结

经验。

表 ２　 患儿术中及术后情况

项目 全组（ｎ＝ ７６） 存活组（ｎ＝ ６７） 死亡组（ｎ＝ ９） Ｐ 值

ＣＰＢ 时间（ｍｉｎ） ９７．２±５３．９ ８６．５±３６．１ １７４．６±８７．４ ０．００１

主动脉阻断时间（ｍｉｎ） ５３．８±２８．３ ４８．８±２２．９ ８８．４±３７．８ ０．００１

呼吸机辅助时间（ｈ） ５７（２５，１１８） ６６（２４，１２０） ２４０（１６４，２５２） ０．００１

ＩＣＵ 监护时间（ｈ） １３７（９０，２９８） １２８（８９，２３４） ２１３（１０８，４０５） ０．０７２

术后住院天数（ｄ） １４（１０，１７） １６（１０，２２） １３（１０，１７） ０．２１３

　 注：ｗｉｌｃｏｘｏｎ 秩和检验。
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　 　 术前的垂直静脉梗阻发生率较高，常见于心上

型与混合型，约占 ＴＡＰＶＣＡ 患儿的 ２０％ ～６０％［２］；本
研究两组患儿术前的垂直静脉梗阻发生率约为

１４．９％ ｖｓ． ５５．６％，另外术前的垂直静脉梗阻与矫治

术后患儿的死亡率也有着密切的联系。 一直以来术

中垂直静脉是否结扎的讨论争议不断，术中垂直静

脉完全结扎或开放的效果依然不明确，本中心均采

取不完全结扎原则，留垂直静脉分流口径约 ５ ｍｍ，
术后随访未见吻合口狭窄、肺静脉梗阻病例出现。

肺静脉闭塞（ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｖｅｉｎ ｏｃｃｌｕｓｉｏｎ， ＰＶＯ）的
出现是 ＴＡＰＶＣ 矫治术后最主要的并发症，其发展通

常呈渐进性，严重影响患儿术后的生存质量，发生率

可占 １０％～１５％，通常 ４０％未经干预的患儿于 ３ 年内

死亡［６，９－１０］。 自 ２０ 世纪 ９０ 年代以来，无内膜接触的

无缝合技术被引入作为 ＴＡＰＶＣ 矫治后缓解 ＰＶＯ 的

重要手段，开始被人们广泛接受，其缝合操作与肺静

脉内膜不直接接触，有效减少了血管内膜的炎症反

应。 最近的研究表明无缝合技术与传统方案相比，
明显缩短手术的 ＣＰＢ 与主动脉阻断时间，降低术后

吻合口狭窄的发生率及死亡率，对术前伴 ＰＶＯ 者尤

具优势。 大多数患儿在 ＴＡＰＶＣ 矫治后存活超过 ２
年的患者均为心功能Ⅰ级；尽管有利的早期和中期

结果已得到证实，但该技术的长期结果仍不清楚。
有待进一步随访观察［１１－１３］。

综上所述，ＴＡＰＶＣ 手术疗效归因于吻合口的大

小、垂直静脉梗阻的解除和手术时机的选择；术前积

极给予改善患儿症状，避免对手术效果造成较大的

影响；术中应不断提高吻合技术，避免术后出现

ＰＶＯ；术后更要复查吻合口直径与肺静脉最大血流

速度，出现 ＰＶＯ 时，应二次手术及时纠正。
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