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·个案与短篇·

１例３个月婴儿主动脉双弓畸形合并肺动脉闭锁的体外循环管理
陈祥舟，刘　梅，王学锋，方　骏，韦　洋　（第三军医大学新桥医院全军心血管外科研究所体外循环组，重庆 ４０００３７）
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　　主动脉双弓畸形是一种少见的先天性主动脉畸形，其发生
率仅占先天性心脏病的１％～２％。在胚胎发育过程中，右背侧
主动脉在第７段间动脉起始部及其与背侧主动脉交接处之间的
部分均留存发育，则形成主动脉双弓畸形［１］。左前弓通常位于

气管的左前，右后弓越过气管和食管后，两弓汇成降主动脉，形

成完全性血管环［２３］。血管环抱气管、食管，并对其进行压迫，

从而可造成严重的呼吸和吞咽困难。主动脉双弓畸形常合并

房、室间隔缺损、法洛氏四联症等多种心内畸形，对于未经治疗

且伴有严重呼吸道梗阻的患儿尤其是出生后即有症状者，多在

６个月到１岁内死亡，对于该类患儿一旦确诊，应该积极予以手
术治疗，由于此类患儿普遍存在年龄小、体重轻、发育迟缓的特

点，这对术中的体外循环管理提出了更高的要求。

１　资料与方法

１．１　临床资料
　　患儿，男，２０１２年８月３１日出生，２０１２年１２月１日入院。
因发现颜面及口唇发绀３个月，咳嗽、声嘶，颜面、嘴唇紫绀加重
４ｄ入院。行心脏彩超及６４排 ＣＴ心血管造影提示：先天性心
脏病，主动脉双弓畸形；肺动脉闭锁，室间隔缺损，房间隔缺损，

动脉导管未闭（图１）。营养不良，体质较同龄患儿差，呼吸急
促，可见明显鼻翼煽动、点头呼吸及吸气性三凹征。面色、口唇

发绀。胸部ＣＴ提示双肺少血改变。患儿于２０１２年１２月５日
在全麻体外循环（ｃａｒｄｉｏｐｕｌｍｏｎａｒｙｂｙｐａｓｓ，ＣＰＢ）下行主动脉双弓
之右后弓离断，肺动脉重建术。

１．２　ＣＰＢ方法及简要术式
　　使用德国 ＳｔｏｃｋｅｒｔⅢ型人工心肺机，意大利 Ｄｉｄｅｃｏ９０１膜
式氧合器，天津塑料研究所订制新桥医院型婴儿 ＣＰＢ管道，意
大利ＳｏｒｉｎＢＬＳ８０３超滤器，宁波菲拉尔婴儿动脉微栓过滤器及
１２Ｆｒ升主动脉插管，美国Ｍｅｄｔｒｏｎｉｃ２０Ｆｒ单根腔静脉插管，常规
建立ＣＰＢ，意大利ＤａｔａＭａｓｔｅｒ全程动态监测ＳＶＯ２。ＣＰＢ预充为
勃脉力Ａ１２０ｍＬ，悬浮红细胞０．５Ｕ，２０％人血白蛋白５０ｍＬ，
万汶５０ｍＬ，５％ＮａＨＣＯ３１０ｍＬ，２０％甘露醇１０ｍＬ，１０％ＫＣｌ２．５
ｍＬ，２５％ＭｇＳＯ４２．５ｍＬ，甲泼尼龙１２０ｍｇ，乌司他丁１０万单位，
预充总量３５０ｍＬ，晶胶比０．３～０．３５。
　　全麻正中开胸，解剖主动脉弓各分支，游离右后弓起始处和
右锁骨下动脉起始处，再建立ＣＰＢ。转流后重复结扎并切断右
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ａ：双弓畸形示意图；ｂ：双弓畸形 ＣＴ三维重建（１：左前弓，２：右
后弓）

图１　主动脉双弓畸形图像
后弓，之后用１０Ｆｒ气囊尿管将动脉导管暂时阻闭，予自体心包
加宽右室流出道至左右肺动脉分叉处。由于患儿肺血流量少，

仅进行肺动脉重建，旷置心内室间隔缺损、房间隔缺损及动脉导

管，以增加左心向右心的分流量。

　　采用浅低温不停跳 ＣＰＢ方法，转流前将预充液加温至
３５℃，激活全血凝血时间（ＡＣＴ）＞４８０Ｓ之后开始 ＣＰＢ。转流
平稳后均匀降温至鼻咽温３１℃，直肠温３２℃，保持灌注流量在
３．０～３．２Ｌｏｍｉｎ－１·ｍ－２。切开肺动脉后，由于回血多，降温到
鼻咽温２８℃，直肠温 ３０℃，降流量到 ２．６～２．８Ｌｏｍｉｎ－１·
ｍ－２，并加用美国Ｍｅｄｔｒｏｎｉｃ１２Ｆｒ心内软管吸引头作为肺动脉吸
引，以显露术野，肺动脉重建到最后１／３时开始复温，加入呋塞
米４ｍｇ，均衡复温，保持鼻咽温与直肠温差在２℃以内，保持
ＳＶＯ２６５％以上，复温后行常规超滤（ｃｏｎｖｅｎｔｉｏｎａｌｕｌｔｒａｆｉｌｔｒａｔｉｏｎ，
ＣＵＦ），停机后行改良超滤（ｍｏｄｉｆｉｅｄｕｌｔｒａｆｉｌｔｒａｔｉｏｎ，ＭＵＦ），３８℃变
温毯保温。转流过程从２１％的氧浓度开始，随温度的降低约１０
ｍｉｎ后，逐渐提高氧浓度至４０％ ～５０％，复温后升高到６０％ ～
７０％。ＣＰＢ中患儿心律保持窦性，心率维持在７０～１５０ｂｐｍ，平
均动脉压（ＭＡＰ）２５～４０ｍｍＨｇ，转中Ｈｃｔ０．２０～０．２４，Ｌａｃ０．７
～２．０ｍｍｏｌ／Ｌ，Ｋ＋３．７～５．４ｍｍｏｌ／Ｌ，Ｂｅｂ５．６～３．４ｍｍｏｌ／Ｌ，Ｇｌｕ
４．１～７．８ｍｍｏｌ／Ｌ，ＳＶＯ２６５％～９３％。血气采用α稳态，精细调
节气血比、酸碱度及电解质平衡。

２　结果

　　转流时间１１５ｍｉｎ，转中尿量２０ｍＬ，清亮，转中ＣＵＦ５０ｍＬ，
ＭＵＦ１８０ｍＬ，停机后Ｈｃｔ０．３３，ＰａＯ２６２ｍｍＨｇ，ＰａＣＯ２４３ｍｍＨｇ，
ＳＯ２９１％，紫绀明显好转。围术期（包括预充液在内）使用１Ｕ
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悬浮红细胞，０．５Ｕ新鲜冰冻血浆。术后患儿循环稳定，４ｄ后
顺利脱离呼吸机，术后２１ｄ顺利出院。

３　讨论

　　主动脉双弓畸形常合并房、室间隔缺损、法洛氏四联症等多
种心内畸形，合并肺动脉闭锁的病例则更少有报道。患儿出生

后由于肺动脉闭锁即出现口唇、颜面部紫绀，后又因血管环对其

气管和食管的压迫，造成呼吸困难，进一步加重缺氧，也严重影

响其生长发育。术前患儿整个机体的防御和储备能力均很差，

因此完善的ＣＰＢ管理是辅助手术成功的关键因素。
　　浅低温不停跳ＣＰＢ技术，首先是维持转流中鼻咽温在３０～
３２℃之间，在此温度下能使机体多种酶促反应处于一个相对低
的代谢状态，也能使心率减慢，心脏收缩力减弱，有利于心肌和

全身其他脏器的保护［４］。同时浅低温缩短了ＣＰＢ中降温、复温
时间，从而缩短了总的 ＣＰＢ时间，这对于减轻 ＣＰＢ产生的全身
炎症反应具有重要意义［５］。其次术中无需阻断主动脉，心肌得

到了持续的氧供，既能满足心肌的代谢需要，又能有效避免心肌

的缺血再灌注损伤，减少了氧自由基的产生［６］。对于本例患儿

由于采取分期手术，主要缓解主动脉双弓畸形对气管和食管的

压迫，再行肺动脉重建，所以我们首选浅低温不停跳技术，以减

轻ＣＰＢ对患儿未成熟心肌和其他脏器的损伤。
　　患儿年龄小、体重轻，发育迟缓，各器官尚未发育成熟，机体
对液体的调节能力较差，尽管我们只预充了３５０ｍＬ，但还是相
当于将患儿血容量稀释了一倍，为减少容量过多导致的心脏负

荷过重及血液过度稀释造成的组织水肿，我们采用了 ＣＵＦ加
ＭＵＦ相结合的超滤方式，一方面可以部分滤出血液中的内皮
素、白介素８等多种炎性介质，减轻炎症反应［７］，另一方面还能

有效浓缩血液，提高Ｈｃｔ及胶渗压，减轻细胞水肿，改善肺功能，
增加心排量［８］，有利于维护各器官的功能，减少术后并发症。

　　制定优化个体化的 ＣＰＢ预充方案对于 ＣＰＢ患者具有极为
重要的意义，但迄今为止对预充成分、血液稀释度等尚有很大的

争议。有研究表明，ＣＰＢ中适当的血液稀释对于新生儿和婴儿
的脑保护以及远期智力发育都有明显的意义［９］。我们的体会

是在婴幼儿常规手术中维持 Ｈｃｔ０．２３～０．２８，Ｈｃｔ不能低于
０．１８，否则会直接影响脑组织的氧供，并增加发生脑水肿的几
率［１０］。婴幼儿体重低，血容量少，为达到理想的血液稀释度，不

可避免要预充库存悬浮红细胞，但应减少用量，避免预充过多对

患儿血流动力学，电解质等的不利影响［１１１２］；同时尽量保持预

充液晶胶比在０．３～０．４，预充胶体以人血白蛋白和新鲜冰冻血
浆为好。

　　此外针对患儿的病理生理特点及外科手术步骤需要，在
ＣＰＢ过程中我们还采取了以下措施：①严格注意温度与灌注流
量的对应关系。体温每下降１℃，代谢下降７％，低温可降低机
体代谢率，提高组织缺血缺氧的耐受力，因此在行肺动脉重建

时，由于术野回血多，显露困难，为配合术者操作，主动将鼻咽温

从３１℃降到２８℃，直肠温从３２℃降到３０℃，从而将灌注流量
从３．０～３．２Ｌ·ｍｉｎ－１·ｍ－２降到２．６～２．８Ｌ·ｍｉｎ－１·ｍ－２，转
中ＭＡＰ２５～４０ｍｍＨｇ，Ｌａｃ０．７～２．０ｍｍｏｌ／Ｌ，表明在减少术野

回血同时，也能满足患儿机体的有效灌注。②紫绀先心，启动
ＣＰＢ用平氧。有很多实践证明，对于术前心肌严重缺氧的紫绀
先心在用高氧合预充液灌注时，极易发生心肌顿抑，为术后低心

排设下前奏［１３］。我们在转流过程中从氧浓度２１％开始即ＰａＯ２
８０～１００ｍｍＨｇ启动 ＣＰＢ，之后随温度的降低在１０ｍｉｎ内逐渐
提高氧浓度至４０％～５０％，复温后升高到６０％～７０％。③积极
抗炎。除常规ＣＰＢ所造成的全身炎症反应外，紫绀先心患儿常
伴有大量的侧支循环，术中需要加大各吸引泵的流量，以显露术

野，此过程中不可避免产生负压吸引，也增加了血液与空气直接

接触的机会，造成血液破坏。我们预充大剂量甲泼尼龙（３０ｍｇ／
ｋｇ）、乌司他丁（每千克体质量１～２万单位），力求减轻机体炎
症反应，增强患儿抵抗应激的能力。④精细管理。患儿体重低，
血容量少，采用单根腔静脉插管，转流中时刻注意氧合器储血槽

内的静脉回流情况，及时调整灌注流量，参照血气，精细调节患

儿的通气、电解质及酸碱在正常范围内。适当延长后并行时间，

平稳复温，完全以 ＳＶＯ２作为参照，复温过程中保持 ＳＶＯ２＞
６５％，充分偿还氧债。此外转流前及停机后保温对于婴幼儿微
循环的灌注也很重要，不能忽视。
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