先天性心脏手术的最新进展：婴幼儿主动脉弓修复的替代灌注策略
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摘要：本文讨论目前用于婴儿主动脉弓修复的插管策略，并将其与其他传统使用的技术方法进行比较。最近研究显示婴儿主动脉弓部重建仍采用传统意义上的深低温停循环技术，其必然会导致全身各重要脏器的缺血缺氧。这与术后并发症增加密切相关，包括出血、肾功能不全和神经系统损伤。体外循环灌注技术的进步使得弓部修复期间的脏器保护取得进一步发展，从仅保留大脑的灌注，到允许持续灌注心脏，甚至保留下半身灌注。总结：在目前的灌注技术下，婴儿主动脉重建可以在保留大脑、心脏、下半身循环下施行手术，这些进一步的技术改良是有利的，目前有必要研究评估一下这些技术策略的优势。
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内容介绍
新生儿和婴幼儿主动脉弓重建手术传统上均在深低温停循环（DHCA）下进行。DHCA包括通过体外循环技术将身体降温至极低温（通常为18°C）附加或者不附加一些辅助的局部降温装置。一旦达到目标温度，全身血液循环停止，患者的血液暂时储存到CPB回路的储血罐中，体外循环插管此时可以临时拔除，便于在无血清晰的手术野中进行主动脉弓部修复手术。关键部分吻合完成后，重新置入插管，体外循环重新开始，并逐步开始复温。DHCA存在一些潜在的问题，包括终末器官功能障碍的可能性，术后出血增加，以及最令人担忧的神经系统损伤。为解决神经系统损伤的问题，促进了局部脑灌注（RCP）的产生和发展，RCP是在深低温停循环期间提供了持续的脑灌注。重要的是，尽管RCP为大脑提供了血流，但此时心脏通常因主动脉阻断钳的钳夹和高钾停搏液的灌注而处于缺血停跳中。此外，下半身包括肾脏，处于缺血的状态，只能接收些许从上半身侧支下半身的流量。因此，术后存在的心肌及远端脏器功能障碍增加了手术的并发症和死亡率。最近，在行主动脉弓重建时保证心脏和远端脏器血供的改良灌注技术得到实践和发展。在本文中，我们将针对这些灌注策略和临床应用进行讨论。
传统灌注技术
DHCA的临床应用有很多原因。从技术角度，DHCA由于其在主动脉弓重建手术的关键部分保证手术视野无血，不妨碍手术等具备一定的优势。且在弓部重建时，主动脉插管可以拔除，避免了主动脉阻断钳占用手术视野。这些优势有利于外科医生更快更有效的缝合，更少导致解剖结构变形，还有可能使手术重加更加准确。在手术重建完成后，需要仔细地进行主动脉弓及其分支的排气，重新置入主动脉插管恢复灌注。然而上述优势确需深低温和牺牲全身组织和器官的缺血缺氧来获取。深低温可导致代谢产物显著减少，保护身体及其器官在一定时间内不受缺血的伤害。大量的研究试图是确定深低温停循环的安全时限，然而这似乎个体差异性较大。此外，大量研究表明DHCA可能会造成严重后果，许多后果甚至是不可逆的，最让我们关心的是患者远期神经系统结果。另一个重要的研究领域是监测和保护机体功能，尤其是DHCA对人类缺血最敏感的大脑的影响，目前很多的临床技术都来源于这项研究，包括头部冰帽使用，间歇性灌注，神经监测策略，以及特殊药物的使用试图减少或消除DHCA的有害影响。随着越来越多的文献积累和技术的持续改进，如何在弓部重建手术中避免全身停循环的策略也在逐步应用。
区域性脑灌注（Regional Cerebral Perfusion，RCP）
为了应对不断增多的文献资料报道对使用DHCA后神经系统的影响，人们对开发新的技术以避免其使用越来越感兴趣。低流量体外循环是一种早期使用的策略，但这在主动脉弓重建中并不实用，因为在重建手术中，弓部是需要开放下进行吻合的。在21世纪初，RCP技术被广泛应用，并且逐步发展和完善。这项技术采用了单独大脑灌注（以及部分上半身），通常采用单独灌注弓部血管的一个分支-无名动脉，做到这点有多种方法。在成年人中，最常见的方法是通过右腋动脉插管，需要灌注时可通过用阻断钳暂时阻断无名动脉近端的方式，与身体其他部位隔离而实现单独灌注脑部；而婴幼儿由于腋动脉太细无法进行插管，但其他方法已经正在积极尝试中，也许最简单的方法是当需要RCP时，可将现有的升主动脉插管推送入无名动脉，并用阻断带固定，收紧无名动脉将血液直接灌注脑循环。在RCP结束后，可将插管退入主动脉以提供完整的全身灌注。这项技术是可行的但不适用于所有情况，在升主动脉相对较粗大时较适用。它有缺点是潜在的升主动脉扭曲和在近端弓吻合时存在一定的牵引张力，必须得注意在牵引张力消失后避免出现血管的扭转。
为婴儿提供RCP最常见的方法是人工血管缝合到无名动脉上，类似腋动脉处理。然后将动脉插管置入人工血管中。这种方法的优点包括：通过人工血管可以灌注全身，无需在自身血管上放置套管，不会损害无名动脉，也可用于任何体重大小的婴儿，避免重建过程中的弓部和分支血管变形扭曲。然而，它的潜在风险是出血，增加了手术时间。
另一种不经常使用的技术是直接在无名动脉上插管。这样就避免使用人工血管，必须重新放置主动脉插管，并能够在手术过程中根据需要进行充分地全身灌注。这必须非常小心地操作，许多人不喜欢这样做是因为插管粗细与无名动脉接近，担心术中或术后的插管远端出现动脉阻塞，且如果选择小一号插管无法完成足够流量的灌注。
RCP的支持者认为，与单独DHCA相比，RCP具有脑保护作用，即在DHCA期间，允许更长时间进行更加仔细地弓部重建。尽管RCP存在理论上的优势，它是否比DHCA对神经系统有更好的保护效果仍然需要进一步讨论。
现行技术
通常DHCA和RCP技术会联合应用在升主动脉阻断心脏灌注停跳后的主动脉弓部重建手术中。然而在没有伴随心内畸形需要矫治的情况下，并没有一个很好的理由使心脏出现缺血，因为弓部重建本身并不需要心脏停跳。我们和其他同事已经开始使用隔离弓部重建技术，甚至弓部重建与其他先天性心脏疾病矫治相结合的技术，可以在弓部重建期间提供持续的冠状动脉灌注。为了实现这一点，我们将一个标准的心脏停跳液插管置于升主动脉的下方，主动脉阻断钳反向阻断（与正常心脏停跳相比），心脏停跳液插管在弓部重建时保证所在温度下持续灌注血液。左心引流管排气吸引用于避免通过静脉回流到左心室内的血液喷射出阻断的主动脉钳远处。心电图监测是否出现心肌缺血的指征，一旦出现及时调整插管的位置和流量。通常心肌灌注需要10 ml/kg的流量，可根据需要进行调整。当病变累及升主动脉时，采用RCP技术，可以在心脏、大脑无缺血的情况下进行弓部重建。有一例患者是Norwood手术行弓部和主动脉的新建，他的升主动脉非常细小，放置2mm的橄榄针头替代心脏停跳液导管灌注，并且还是在升主动脉切开后直接放置的。如果需要完成重建，需要一段时间的心脏停跳用。
使用这种方法，在主动脉弓重建手术中心脏和大脑免于受缺血的干扰，但下半身则接受了相对较低的灌注流量。鉴于这一特点，适度的低温（25°C）通常用于保护腹部器官的缺血。有证据表明，在婴儿主动脉弓重建过程中较低的温度灌注与腹腔相对缺血可能导致肾功能不全等并发症。为了避免这种情况，可以三个器官同时灌注。在该系统中，通过RCP对大脑进行灌注，通过插管对心脏和下半身分别进行持续灌注。一些报道通过体外循环连接股动脉或脐动脉保证向下半身进行灌注，这种方式因可能会达不到预定的流量而引起人们的关注。为了避免出现这种情况，降主动脉插管在不同的方式下进行，或许最直接的方式是将插管直接插入开放的降主动脉内（主动脉切开后或横断动脉导管的远端），我们最近有很多病例使用了直接插入的大号橄榄针套管进入主动脉的开放管腔（图1a和b）。阻断圈套放置在降主动脉周围，并系紧套管，以防止血管后方出血，并确保流量输送远端。
另一种提供远端主动脉灌注的方法是由Hammel及其同事报道的通过心包背面或壁层胸膜直接插入降主动脉。这项技术更具有挑战性，因为插管不在手术区域内，使弓部重建相对容易些，它也可使用较大号的插管，提供更加匹配均衡的血流。缺点是一旦停止CPB后会出现手术部位的出血，且不是太容易处理。两种方式的远端灌注均增加和改善了下半身的灌注。在Hammel的回顾性分析中，与RCP和DHCA的结合的技术相比，这种技术降低了肾功能不全的发生率。当建立远端灌注管时，建议监测下半身血压以保证灌注充足。
因此，使用三区域灌注可以使婴儿主动脉弓部重建时有连续血液灌注身体各个部位，避免心脏、大脑和下半身器官缺血。尽管这可能会加快恢复，出现更低的并发症，但还需要进一步的研究来证实这些发现。
未来方向
按照目前的实践来看三区域灌注法确实有点过于复杂，运用现有的设备（插管和阻断夹）完成此较新的CPB策略，有时会与手术视野有冲突。我们目前最常用的降主动脉插管是一个大号长型的橄榄针头（管腔小于标准的体外循环用插管），它更加灵活，通过性更好，头端呈球形，可以防止脱落；但管腔直径较小，流量受限，需要完善。降主动脉阻断带的放置也是一个挑战，最好在助手的帮助下完成以保证放置较远，给弓部重建足够的空间。消除挑战需要创新，专门为降主动脉灌注设计一种套管—不需要直接插管，如薄壁弹性插管，可能带有气囊，避免使用阻断夹。或者另外设计一个专门用于婴幼儿降主动脉的类似于Javid的阻断夹以避免使用套管，可以放置到手术视野外较远的位置。我们目前正在设计制造这种定制的阻断夹。
结论
在当前可用的仪器、灌注设备和技术下，在新生儿和婴儿中的主动脉瘤修复中不再需要使用DHCA。大脑、心脏，甚至下半身也可以持续灌注。理论上，这些技术有利于术后恢复并降低出现低心排综合征、脑出血损伤、肾功能不全等并发症的风险。但还需要进一步研究证实这种技术的优势。
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图1：描述了婴儿期左心发育不全综合征伴升主动脉或整个主动脉弓发育不全行主动脉弓重建术中多区域灌注策略。在这些插图中，主动脉和分支血管突出显示，其他心脏结构以灰色显示。a 通过缝合在无名动脉上的3.5-4mm人工血管进行持续性脑灌注，这种方式也可用于整个体外循环灌注用，选择性阻断降主动脉，左锁骨下动脉（LSA），左颈总动脉（LCA），近端升主动脉后使主动脉弓充分游离，持续的冠状动脉灌注则是通过橄榄状导管放置在主动脉近端来实现。插管处需要血管阻断带进行固定，主动脉阻断钳放置于心脏停搏液导管生物远心端（未显示）。连续的降主动脉灌注可通过使用较粗的橄榄状导管，周围加固止血带，防止血管后方出血。b 在这种情况下，无名动脉直接用体外循环插管代替人工血管。为了便于理解，插图中描述了比手术中典型位置更远的位置，未显示冠状动脉灌注插管。c 在本例中，降主动脉通过体外循环插管直接灌注，而不是通过临时插管。图片未标注一种血管夹，可以放置在主动脉切口和降主动脉插管之间。
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