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!!$摘!要%!目的!观察并探讨右心室双出口"W,&0#手术矫治的疗效和治疗方法' 方法!分析 $886 年 $ 月至 "#$# 年 $ 月间

$97 例W,&0病人手术治疗的疗效' 其中男 $#< 例!女 9$ 例!$"4 例室缺"0.W#位于主动脉口下!$" 例室缺位于肺动脉口下!5" 例

室缺位于两大动脉开口下!6 例室缺远离两大动脉开口' $$4 例建立室缺到主动脉口心内隧道!或者同时行右室流出道加宽!"$ 例

行内隧道外管道手术"&GEF?22A#!$6 例行改良(2?@@分流术!$$ 例行X1@FG@纠治术!9 例行大动脉调转术".MAFKH#' 结果!住院期间

死亡 $6 例&出院后 $$7 例获随访!时间为 7 个月至 6 年!临床效果满意' 结论!W,&0解剖类型复杂多样!心室内隧道或补片要简

洁!以确保左心室流出道顺畅' 室缺位置及左室发育状况决定手术方案及疗效'

!!$关键词% 先天性心脏病&右心室双出口&心脏外科治疗

!!$中图分类号% &<4$3$&&7<43" !$文献标识码% )! $文章编号% $79";<#4"""#$$##";#$9$;#5

!
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!!右心室双出口 " Q1N>2?;1NF2?F1_DABHF̀ ?@FDAK2?!

W,&0#是介于法洛四联征和完全性大动脉转位的一

组复杂的先天性心脏病!其解剖类型多种多样!室间隔

缺损和大血管的位置关系对手术方法的选择及患者的

预后有明显影响$$;5%

' 我院 $886 年 $ 月至 "#$# 年 $

月共对 $97 例W,&0患者进行外科手术治疗!取得了

满意效果!现就手术方法及治疗结果分析如下'

34资料与方法

$3$!临床资料

!!本组 $97 例患者中男 $#< 例!女 9$ 例!年龄 5 个月至 "7

岁!体重 537 T46 ^B' 患者均经手术证实为 W,&0' 术前诊断

依靠心脏彩超)心导管造影或三维 L+重构$4%

' 所有病例按

G̀@ -DGGHB病理分型!其中 .WW型 $<7 例!.WP型 $7 例!SPP型

5 例!SWW型 $ 例!按 .F?MGDQ 对该畸形室间隔缺损"0.W#位置

的分类(主动脉口下 $"4 例!两大动脉开口下 5" 例!肺动脉口

下"+GNEEAB;:A@B畸形#$" 例!远离两大动脉开口 6 例' 合并肺

动脉狭窄 7" 例!肺动脉高压 97 例!动脉导管未闭 $6 例!左室发

育不良 $6 例!永存左上腔静脉 $5 例'

$3"!手术方法

!!手术均在中度低温体外循环下进行$<%

' 室缺位于主动脉

口下方或两大动脉口下者!以 (1D?;+?]补片做室缺;主动脉口

心内隧道矫治!右室流出道狭窄者用自体心包片加宽!跨瓣环

补片加宽应用带单瓣牛心包补片或同种带瓣补片' 室缺位于

肺动脉口下方!行 .MAFKH 手术或 &GEF?22A手术' 远离大动脉开

口!可建立室缺到主动脉口心内隧道!否则行 .MAFKH 手术或

&GEF?22A手术' 肺动脉及分支发育不良者行双向 (2?@@ 手术或

:;+手术!左心室发育不良者行X1@FG@ 手术' 患者均建立主动

脉与室缺心内隧道连接!或同时行右室流出道加宽 $$4 例!&GE;

F?22A手术 "$ 例!双向 (2?@@ 手术 $6 例!X1@FG@ 纠治术 $$ 例!

.MAFKH手术 9 例!:;+手术 < 例'

54结果

!!住院期间死亡 $6 例!死亡率 $#3"R!其中术中无法停机 5

,$9$,
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例!术后低心排 < 例!顽固性室性心律失常 7 例!肾衰 " 例!脑

出血 " 例' $" 年间死亡率逐年下降!从 $886 年的 $739R降至

"#$# 年的 <37R' 随访 $$7 例!随访时间 7 个月至 6 年!所有患

者症状显著改善!心功能
-

级 9" 例!心功能
.

级 44 例!复查心

脏彩超示心内隧道或心外管道通畅良好!无梗阻' 行根治术者

动脉血氧饱和度".G,

"

#均在 8<R以上!:;+手术)双向 (2?@@

手术和X1@FG@手术者 .G,

"

在 6<R以上'

H4讨论

!!W,&0的分类很多!经典概念为两大动脉完全起

源于右心室!室缺为左心室的唯一出口!二尖瓣与主动

脉瓣无纤维连接$7%

' 按 G̀@ -DGGBH 字标命名法!在临

床上多见的是 .WW型!其次为 .WP型和 SPP型!还有

少数为 .PP型)SWW型和SWP型等!其手术方法应按畸

形的类型)室间隔缺损的位置和有无肺动脉狭窄等而

定'

!!对于不合并肺动脉狭窄者早期即出现肺血增多)

肺动脉高压应该尽早手术!否则预后差' 目前积极主

张在婴幼儿早期"宜在 7 个月以内#手术行根治术$7%

'

5 岁以内幼儿仍有手术机会!学龄前儿童则可能因器

质性肺动脉高压而禁忌手术' 本文认为只要肺动脉高

压为可逆性!均应积极进行矫正手术!适当时可应用同

种带瓣主动脉或肺动脉补片或带单瓣牛心包补片矫

治' 合并肺动脉狭窄的 W,&0!$ 岁以内婴儿手术死

亡率明显高于其他年龄段患者' 这类患儿因合并较严

重的肺动脉发育不全!缺氧严重而不能延迟手术' 因

此!为保证手术安全!对婴儿可选择分期手术!先行体;

肺动脉分流!待 $ T" 年后再做解剖根治术' " 岁以上

幼儿则多可采取一期根治手术' 如果条件允许!要求

患者的年龄最好在 5 岁以上!以减少再次手术几率$9%

'

!!W,&0的手术原则为建立精确的心内隧道并将右

室压降到满意程度' 术中根据实际的解剖结构重建通

畅良好的左室和右室流出道是手术成败的关键!而明

确0.W与大血管的位置是选择 W,&0手术方案最重

要的条件' 对于主动脉瓣下或双动脉下的 0.W!一般

做0.W补片连接左心室与升主动脉建立心内隧道&若

伴有肺动脉或右室流出道狭窄者!一般只切除壁束侧

肥厚肌束!尽量保留隔)壁束和调节束!同时采用自体

心包片)同种带瓣主动脉或肺动脉补片或带单瓣牛心

包补片跨瓣环加宽右室流出道及肺动脉' 若 0.W的

直径小于主动脉口!则将其扩大' 对于肺动脉瓣下的

0.W!做心内补片连接左心室与肺动脉!再加做 .MAFKH

手术!或行 &GEF?22A手术!近年更多地采用动脉调转加

0.W修补术' 本组 4 例 +GNEEAB;:A@B畸形不伴有肺动

脉瓣狭窄的病例!我们在心内隧道补片连接0.W;肺动

脉后!再行 .MAFKH 手术' 心室内隧道或补片要简捷!

以确保左心室流出道顺畅' 对于 W,&0合并多种心

内外畸形或严重左心室发育不良者!采用单心室功能

矫治术或姑息手术!以降低根治术的风险!通常用改良

X1@FG@ 手术或 (2?@@ 分流术' 在本组病例中!双向

(2?@@手术 $6 例!X1@FG@ 纠治术 $$ 例!均取得较好手

术效果' W,&0行全腔肺动脉吻合术因其合并症如房

室瓣关闭不全)肺静脉和腔静脉异常!肺动脉发育不良

等!在一定程度上限制了该手术的应用' 故双向

(2?@@ 分流术成为安全可行的选择!在一定程度上可

有效减轻心脏容量负荷和紫绀!提高患者健康状况'

这些患者将来是否可行全腔;肺动脉连接术!则应根据

将来的临床情况和检查结果而定'

!!W,&0术后并发症最常见为低心排综合征!本组

< 例死亡病例是由于顽固性低心排!主要因流出道疏

通不足)右心室切开损伤过大)体外转流时间长)扩大

0.W时造成心肌功能损害所致' 本组术后常规给予

多巴胺)多巴酚丁胺)肾上腺素)米力农等血管活性药

物支持!效果较好' 其中磷酸二酯酶抑制剂可增加心

室舒张功能!改善心输出量!降低体)肺血管阻力等优

点!在一定程度上降低了低心排的发生!效果较好'

!!本组患者手术死亡率逐年下降!取得了较好的近

期疗效!这主要归功于心脏外科水平的整体提高!包括

麻醉)体外循环和围手术期治疗等方面!使心脏和其他

重要脏器的功能得到更好的保护!明显减轻和减少了

手术创伤和并发症$<%

' W,&0畸形复杂多样!术前应

尽量诊断明确!包括心脏超声)右心导管造影及三维

L+重构检查!术中应仔细探查!根据病人不同的病理

解剖和病理生理正确地选择手术方式' 例如对 0.W

位于肺动脉瓣下的病例!近年更多地采用动脉调转加

0.W修补术' 对合并肺动脉严重发育不全!左心室容

积明显减小!以及合并其他严重畸形的病例!更多地采

用单心室功能矫治术或姑息手术!以降低根治术的风

险' 总之!尽量缩短手术时间!加强围手术期的心肌保

护!提高术后监护质量是提高手术成功率的关键'
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!个案与短篇!

联合血管内支架治疗肌纤维发育不良性颈内动脉狭窄 3 例

姜蔼玲!林!航!

"南京军区福州总医院神经内科!福建 福州 5<#####

!!$关键词% 颈内动脉&肌纤维发育不良&支架&治疗

!!$中图分类号% &7<5 !$文献标识码% :!$文章编号% $79";<#4"""#$$##";#$95;#$

!!肌纤维发育不良"_A>D1ONEKN2GDQIEC2GEAG!X[W#以血管壁

纤维及平滑肌细胞异常增生)内弹力板分裂)中层弹力纤维减

少为主要病理特征!病变呈节段性!可引起全身中小动脉狭窄)

闭塞)动脉瘤或夹层形成!临床较为罕见$$%

' 目前X[W治疗仍

很棘手' 我院近期应用血管内支架成形术成功治疗X[W颈动

脉狭窄 $ 例!现报告如下'

34资料与方法

$3$!临床资料

!!患者男!75 岁!于入院前 < Q午睡后出现视物模糊不清!无

法读清报纸上文字!遇障碍物尚能躲避!未予重视' 于次日饮

酒后感症状明显加重!眼前仅有光感!伴头晕)恶心)额部及右

颞部搏动样疼痛' 神经系统查体未见明显阳性体征' 头颅磁

共振"图 $#)数字减影血管造影"W.)#结果"图 "#如图所示'

彩超"颈部血管#(双侧颈总动脉)双侧颈内动脉粥样硬化"考

虑多发钙化斑)混合斑形成#!右侧颈内动脉粥样硬化伴狭窄!

狭窄程度 9#R T98R!左侧颈内动脉粥样硬化伴狭窄!狭窄程

图 34头颅磁共振影像

!

$收稿日期% "#$#;$";$8!!$修回日期% "#$$;#$;$#

度 <#R T78R!双侧椎动脉)双侧颈内静脉血流显像好'

$3"!治疗方法

!!入院后给予抗血小板聚集)改善循环)神经保护)调脂)稳

定斑块等治疗!4 Q后视物不清症状逐渐改善!$# Q后患者能看

清报纸上较大的文字' 入院后第 $# 天行 W.)检查!术中见右

侧颈内动脉狭窄超过 9<R!颅内段呈串珠样改变!考虑为肌纤

维发育不良&双侧椎动脉起始段狭窄超过 <#R!考虑为动脉粥

样硬化所致&分别给予行右侧颈内动脉起始段及左侧椎动脉起

始段球囊扩张及支架置入术!术后造影示支架展开良好!血流

通畅' 术后给予口服拜阿司匹林每日 5## OB!氯吡格雷每日

9< OB!疗程 5 个月!之后改为长期口服拜阿司匹林每日

$## OB'

54结果

!!经过治疗后该患者视物模糊症状逐渐消失!视力基本恢复

正常'

G(右侧颈内动脉&>(右侧颈内动脉颅内段

图 54数字减影血管造影"!E6#影像
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