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婴幼儿法洛四联征根治术 77 例治疗分析

吴士强

[摘要]目的:总结婴幼儿法洛四联征根治术的治疗经验,提高手术技巧,降低死亡率。 方法:对行法洛四联征根治术的 77 例

患儿临床资料进行回顾分析。 手术方法采用正中切口,中低温 /深低温低流量,单纯右心室流出道补片 15 例,跨肺动脉瓣环补

片 62 例。 结果:手术死亡 1 例,主要死亡原因是低心排综合征。 其他并发症有呼吸机相关性肺炎、心律失常、心包填塞、胸腔

积液等,通过治疗痊愈。 随访 3 ~ 24 个月,无一例死亡。 结论:法洛四联征在婴幼儿期行根治术,手术效果满意。 早期彻底矫

治心脏畸形,加强术后管理,可以有效降低患儿死亡率。
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The treatment experience of tetralogy of Fallot radical operation in 77 infants
WU Shi鄄qiang

(Department of Cardiothoracic Surgery,Maternal and Child Health Hospital of Linyi,Linyi Shandong 276001,China)

[Abstract] Objective:To summarize the experience of tetralogy of Fallot radical operation in infants,improve surgical technique and
reduce mortality. Methods:The clinical data of 77 cases treated with tetralogy of Fallot radical operation were retrospectively analyzed.
Pure right ventricular outflow tract patch in 15 cases and pulmonary valve ring patch in 62 cases were implentmented through median
incision under the condition of middle and low temperature / profound hypothermia low flow. Results:One case died after the operation,
which was mainly caused by low cardiac output syndrome, other cases with ventilator鄄associated pneumonia, arrhythmia, cardiac
tamponade and pleural effusions were cured. None died during the period of following鄄up for 3 to 24 months. Conclusions:The effects of
radical operation in the treatment of tetralogy of Fallot in infants are good. Early correcting cardiac malformation and strengthening
postoperative management can effectively reduce the mortality rate of infants.
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摇 摇 法洛四联征( tetralogy of Fallot,TOF)是小儿最

常见的发绀型先天性心脏病,婴儿期自然死亡率约

为 25% 。 TOF 患者都需要手术治疗。 随着麻醉、体
外循环、手术和术后监护技术的不断进步,越来越多

的国内外学者提倡早期行 TOF 根治术,多能行一期

根治术且手术死亡率在逐步降低[1]。 2006 年 11 月

至 2012 年 10 月,我中心对 77 例 TOF 患儿实施一期

根治术,手术效果满意,现作报道。

1摇 资料与方法

1. 1摇 一般资料 摇 77 例中男 45 例,女 32 例;年龄

5 个月至 3 岁,婴儿 30 例,幼儿 47 例; 体质量

< 10 kg 55 例。 患者均有不同程度的口唇发绀、呼
吸困难等表现。 术前检测血氧分压(SpO2)70% ~
95% ,5 例患儿术前有明确的缺氧发作史,15 例为单

纯右心室流出道漏斗部狭窄,其余病例均为肺动脉

瓣和瓣环狭窄、肺动脉干及左右分支发育不良。 患

者均经二维超声心动图和心血管造影确诊,提示有

不同程度的主动脉骑跨,室间隔缺损,右心室流出道

狭窄(流出道、肺动脉瓣和 /或肺动脉狭窄)和右心

室肥厚。 根据心血管造影检查计算 McGoon 比值均

>1. 2,左心室舒末容积指数 > 30 ml / m2。 其他合并

畸形有房间隔缺损(ASD)9 例,动脉导管未闭(PDA)
3 例,冠状动脉异常 1 例,左上腔静脉残存 2 例。
1. 2摇 手术方法摇 静脉吸入复合全身麻醉,经鼻腔或

口腔气管插管辅助通气。 采用胸骨正中切口进胸,
常规建立体外循环,根据需要选择中低温或深低温

体低流量体外循环下手术。 自主动脉根部顺行灌注

4 益含血冷心肌保护液,经卵圆窝行左心引流。 心

脏停跳后,选择右心室流出道无冠状动脉及分支处,
做一纵行切口,术中切除部分肥厚的隔束、壁束异常

肌束,使右心室流出道疏通满意。 根据患儿体质量

探查肺动脉瓣环的狭窄程度,若瓣环不够大,则应将

右心室切口向头侧延伸,跨越肺动脉瓣环至肺动脉,
尽量避免切除瓣膜,减少肺动脉反流。 当肺动脉狭

窄需要处理时,常常应切开肺动脉至左右肺动脉分

叉处。 根据室间隔缺损暴露情况经右心房或右心室
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切口,用经 0. 6% 戊二醛处理过的自体心包片连续

缝合修补室间隔缺损,单纯右心室流出道(ROVT)
自身心包片扩大或跨瓣环扩大 ROVT 取决于肺动脉

瓣环发育情况。 合并 PDA、房间隔缺损均同期纠

治,根据右心功能、流出道疏通情况来决定是否保留

卵圆孔。 本组患儿均行 TOF 一期根治术,其中单纯

右心室流出道加宽补片 15 例,跨环补片 62 例,
12 例保持卵圆孔开放。 术毕常规改良超滤,置中心

静脉压(CVP)测压管。 体外转流 31 ~ 61 min,主动

脉阻断 19. 5 ~ 45. 5 min。 停体外循环后即给予心

肌正性药物多巴胺、磷酸二酯酶抑制剂等,持续应用

3 ~ 5 d。 术后合理使用机械通气 5 ~ 48 h,常规强心

利尿补钾等药物治疗 3 ~ 6 个月。 出院前常规检查

心脏超声心动图、胸部 X 线片、心电图。

2摇 结果

摇 摇 全组手术死亡 1 例,主要病死原因是低心排并

多器官功能衰竭。 其他并发症呼吸机相关性肺炎、
心律失常、心包填塞、胸腔积液等,通过治疗痊愈。
小残余分流 2 例(分流口 < 2 mm),残余梗阻 1 例压

差 36 mmHg。 患者术后定期随诊,门诊行心脏超声

心动图、胸部 X 线片、心电图检查。 随诊时间 3 ~
24 个月,无病死,发绀消失,活动量明显增加,残余

梗阻的患者无症状。

3摇 讨论

3. 1摇 手术指征及手术时机的选择摇 术前心脏造影、
二维超声心动图检查评价肺动脉、左心室发育情况,
计算 McGoon 比值、肺动脉指数和左心室舒末容积

指数是非常重要的。 McGoon 比值是反映肺动脉分

叉远端狭窄程度的实用指标。 McGoon 比值的正常

值 > 2. 0,当 McGoon 比值 > 1. 2 时可考虑一期 TOF
根治术[2]。 肺动脉指数(PAI)是反映肺动脉发育情

况,其正常值逸330 mm2 / m2;当 PAI逸150 mm2 / m2

时方可考虑一期 TOF 根治术[2]。 左心室舒张末容

积指数也是决定 TOF 根治术比较重要的参考指标,
一般认为 > 30 ml / m2 者选择根治术比较安全。 而

我们认为只要在不搬动心脏的条件下可见冠状动脉

前降支,并探查见左右肺动脉发育好,即使达不到上

述标准亦可以行根治术。 Derby 等[3]甚至认为,TOF
根治术没有绝对的禁忌证,主张常规行根治手术,而
不需要考虑年龄大小和症状、病理形态的轻重。 早

期行 TOF 根治术不仅可促进肺血管、肺泡、中枢神

经系统发育,而且还有利于右心室功能的保护,降低

心律失常、低氧血症对心脏和神经系统的侵害等。
尽早纠正肺部异常的血流,既能促进肺动脉接近正

常发育,又降低了姑息手术带来的不良影响。 我们

认为只要临床症状不严重、发育无明显落后、无反复

缺氧发作史,SpO2 > 80% ,McGoon 比值 > 1. 2,均可

行根治术,根治手术的最佳年龄为 3 个月至 1 岁。
对于严重缺氧发作经内科对症处理不能缓解的患儿

应采取急诊或亚急诊手术,年龄则不受限制。
3. 2摇 手术技术要点摇 为了避免影响右心室收缩功

能,右心室流出道切口不宜过长,以能充分显露右心

室流出道异常肌束即可,避免损伤冠状动脉大分支。
由于婴幼儿期心肌继发性肥厚不严重,所以仅需切

断或切除少部分异常肌束即可,不必过度疏通,以切

断异常壁束为主。 本组死亡 1 例为术后低心排,考
虑与右心室流出道过度疏通有关,应吸取经验。 术

中注意保留调节束,避免过分切除右心室肌束,保持

较好的三尖瓣功能,彻底解除 ROVT 梗阻和保护

ROVT 圆锥动脉才是治疗根本[4 - 5]。 通常以从右心

室流出道切口能够很好地看到三尖瓣组织作为疏通

良好的标准。 用经戊二醛处理的自体心包片重建右

心室流出道;对于肺动脉瓣环、肺动脉及分叉远端狭

窄者,应采用跨环补片扩大,充分疏通右心室流出道

及肺动脉,本组 1 例补片扩大至左肺门。 跨环补片

右室流出道疏通的标准为: 体质量 < 5 kg 者右心室

流出道及肺动脉瓣环可通过 8 ~ 10 号探条,体质量

5 ~ 10 kg 者右心室流出道及肺动脉瓣环处可通过

10 ~ 11 号探条。 跨环补片时应该沿瓣叶交界处切

开瓣环,尽量保持瓣膜完整,保存原有肺动脉瓣的功

能,减少术后发生肺动脉瓣重度反流,能够进一步提

高 TOF 根治术后远期效果。 若估计 RVOT 加宽后

会引起较重的肺动脉瓣反流,可考虑使用带瓣管道。
对于严重肺血管发育不良者予保留卵圆孔开放[6],
以减少术后右心功能不全。

室间隔缺损的修补也至关重要。 室间隔缺损后

下缘缝合应注意避开传导束,我们常常采取转移针

及超越缝合的方法并注意浅缝;室间隔缺损靠近主

动脉瓣缘处缝合时,应自主动脉瓣环靠肌肉缘进针,
远离主动脉瓣环 2 ~ 3 mm,以免主动脉瓣叶损伤。
TOF 根治术中注意保护三尖瓣功能,避免损伤三尖

瓣瓣叶及腱索,减少三尖瓣关闭不全发生,远期有利

于保护右心室功能。
3. 3摇 术后监护及处理摇 术毕常规放置左心房、中心

静脉、肺动脉测压管,便于术后动态监测血流动力学

变化。 早期、及时、适当补充血容量十分重要。 血容
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量的判定应依据其末稍灌注、肝脏大小、尿量多少和

酸碱平衡及动脉血压、左心房压、CVP 等综合判断,
容量补充以全血、血浆、白蛋白为主,适当限制晶体

摄入量。
婴幼儿 TOF 根治术后低心排综合征及肺部感

染较为常见,低心排综合征发生率达 10% ~ 20% ,
是术后死亡主要原因之一。 低心排应尽早发现,一
旦明确应根据左心房压及静脉压快速扩容,输入血

浆或全血,根据术中是否跨瓣环及心功能情况给予

儿茶酚胺类药物(多巴胺、多巴酚丁胺、肾上腺素

等)、磷酸二酯酶抑制剂等提高心肌收缩力。 对于

心率稍慢,血压稍低的患者应持续泵入小剂量异丙

肾上腺素,保证适宜的心率,维持足够的心排量。 因

低心排所导致肾功能衰竭的病死率较高,建议尽早

腹膜透析,以保证液体平衡,经常规利尿等治疗无效

及时进行腹膜透析[7]。 腹膜透析应在重症患儿中

积极应用,以预防为主,尽早干预,在少尿时即积极

腹膜透析,减轻组织水肿及心肾负担,不要等待无尿

时再采用。
TOF 患儿因术前缺氧等原因普遍处于营养不良

状态,呼吸肌无力,术后经常出现呼吸机撤机困难。

术后应及早给予肠外营养加强营养支持治疗,并间

断应用普通冷冻血浆、白蛋白,必要时给予丙种免疫

球蛋白以增强机体抵抗力,有利于促进患儿康复。
总之,掌握好手术时机,提高手术操作技巧,加

强术后早期监护,婴幼儿 TOF 根治者手术才能取得

良好效果。
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