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儿童法乐氏四联症 104 例外科治疗

肖领彬 刘欲团 褚衍林 史槛运 张载 高 闰家新 王 学峰 陈 林 (第三军医大学新桥医院心血管外科 ) 6 3 0 0 37

19 8 4 年 1 月至 1 9 9 3 年 2 月间共收治 12 岁以下

法乐 氏四联症患者 10 4 例
,

全部在 中低温体外循环下

施行 了根 治术
。

手 术死 亡 率 1 1
.

5 %
,

近两 年降至

4
.

5%
。

本文着重分析 了影响手术成功率的因素
,

对如

何提高儿童法乐氏四联症手术疗效进行了讨论
。

1 临床资料
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体重 1 1
.

5 ~ 4 5
.

5 k g
,

平均 1 8
.

5土 5
.

8 k g
.

有紫维者 9 0 例
·

有喜蹲踞史者 95 例
,

有晕厥史者 12 例
。

有紫缉者有不同程度

之柞状指趾
。

血红蛋白低于 1 6 0 9 /L 者 48 例
,

160 ~ 180 9 /L 者

2 8 例
,

1 8 0 ~ 2 0 0 9 /L 者 1 5 例
,

高于 2 0 0 9 / L 者 1 5 例
.

尿蛋白阳

性者 23 例
。

全组均经心脏超声多普勒检查和选择性右心室造

影诊断为法乐氏四联症
。

室传导阻滞 5 例
,

均经心外膜临时起搏 Z h ~ 2 周恢复窦性心

律
。

右侧胸腔积液 6 例
,

左侧 1 例
。

右侧气胸 1 例
。

胸骨后感染

2 例
,

经清创及胸骨后闭式灌洗治愈
.

全组手术死亡 12 例
,

手术死亡率 1 1
.

5%
。

死于低心输出 t

综合征 8 例
,

肾功能衰竭 2 例
,

呼 吸功能衰竭 2 例
。
1 9 9 1 年 7 月

后手术 22 例
.

死亡 1 例 (4
.

3% )
。

随访患者紫缉消失
,

活动量增

大
.

无晚期死亡
。

4 统计分析

4
.

1 右 室流 出道狭 窄类型和手术死亡 率关系 ( 见衣 ”

在处及三处 以上狭窄 42 例的死亡率 21
.

4% 明显高于三处

以下狭窄 60 例的死亡率 5肠 (丫检验
,

尸 < 0
.

0 5 )
。

表 1 右室流出道狭窄类型和手术死亡率的关系

类 型 例 数 死亡例数 ( % )

2 手术治疗

病理解剖
:

术中见 10 4 例均为典型法乐氏四联症
。

单纯漏

斗部狭窄 22 例
,

漏斗部和肺动脉瓣膜狭窄者 38 例
,

三处 及三

处以上狭窄者有 42 例
,

左肺动脉缺如 2 例
。

室间隔缺损位于晴

下者 8 8 例
,

位于肺动脉瓣下者 16 例
.

合井右位主动脉弓畸形 8

例
,

动脉导管未闭 3 例
,

永存左上腔静脉 4 例
,

其中汇入冠状静

脉窦 3 例
,

汇入左心房 1 例
。

下腔静脉汇入 右上腔静脉同时伴

永存左上腔静脉汇入冠状静脉窦 1 例
.

手术均 在静脉复合麻醉

和中低温体外循环下施行
,

术中鼻咽温最 低在 23 ~ 25 ( :
,

心肌

保护采用升主动脉根部冷灌及心脏周围放小冰袋或冰泥
。

根治

手术采用 汪 氏方法川
,

全部采用右室切 口
.

剪除肥厚的 隔束
、

壁

束
,

室缺均用补片修补
,

右室流出道漏斗部补片加 宽 42 例
.

跨

瓣环流出 j直补片加宽 4 5 例
,

其 中带自体
J

亡包单瓣者 1 5 例
。

流

出道补片率 8 3
.

7 %
。

采用预凝人造血管片者 64 例
,

自体心包片

21 例
,

采用自体心包加宽肺动脉
,

下接人造血管片加宽漏斗部

的拼接补片者 2 例
。

阻断主动脉时间 2 6
.

2 5~ 1 0 7
.

5 m i
n
(平均

6 2
.

5 士 1 5
.

3 m i
n )

.

体外循环时间 4 6
.

4 5 ~ 1 8 0
.

7 5 m i n (平均

9 4
.

3士 2 3
.

1 m i n )
。

3 结果

术后发生低心输出量综合征 26 例
,

肾功能衰竭 2 例
,

呼吸

功能衰竭 2 例
.

肺不张 6 例
,

其中 2 例行气管切开
.

发生 ,
。

房

漏斗部狭 窄

诵 斗部 及肺动 脉瓣狭窄

多处狭 窄

合并左肺动脉缺如

合 计

2 2

3 8

4
。

5 )

5
。

3 )

9 ( 2 1
.

4 )

1 2 ( 1 1
.

5 )

4
.

2 右 室流出道重建方式与手术死亡率的关来

( 见表 2)

跨瓣环 流出道补 片组死亡率较其它两组偏高
,

但无显著统

计学意义 (丫检验
,

尸 > 。
.

0 5 )
.

表 2 右室流出道重建方式与手术死亡率的关系

类 型 例 数 死亡例 数 ( % )

单纯疏通

漏 斗部补片

跨 环补片

合 计

l 7

4 2 4 ( 9
.

5 )

4 5

10 4

8 ( 1 7
.

8 )

1 2 ( 1 1
.

5 )

4
.

3 术终测压结果与手术死亡 率关系 ( 见表 3)

P R ,’ , Lv

( 。
.

75 的 7。 例的手术死亡率 5
.

7%
,

明显低 于

P
, v z :万 > 0

.

7 5的 1 8例的手术 死亡率 5 3
.

3环 ( X
,

检 验
,

P <

0
.

0 1 )
。
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表 3术终测压结果与手术死亡率的关系

P kv/ l
.

v例 数 死亡例数 (%)

(《 )
.

50 45 2 (4
.

4)

0
.

51 ~0
.

7 5

>0
.

7 5

25

1 8

8 (
.

0 )

3 3 (
.

) 3

未测 △

合计

6 l

1 0 4

(1 2
.

) 5

1 2 (11
.

5)

注
:

△ 含木测压或循环 不德 定未能浏压者

5讨论

法乐 氏四联症是儿童期最常 见的紫给型先心病
,

及早施行根治术可以避免心脏及其它重要脏器发生慢

性缺氧损害
` , ·

3’ 。

影响根治术效果的主要因素是病变复

杂程度
,

多处肺动脉狭窄
,

尤其是存在肺动脉分叉及以

远肺动脉狭窄者
,

手术费时
,

矫治难以完全是导致术后

低心输 出量综 合征
,

增 加手 术死亡 率的主要 危险因

素
“ ’ 。

对于弥漫性肺动脉狭窄
,

周边肺血管及左心室发

育不 良者应视为根治术禁忌
` 5 ’ ` ’ 。

本组结果表 明
,

右心室流出道处理不够完善
.

术后

残余右心室高压 ( P yR .l/
v

> 0
.

7 5) 是导致手术死亡率偏

高的直接原因
。

妥善疏通和完善重建右心室流出道是

提高法乐氏四联症根治手术效果的关键技术
。

我们体

会应特点重视以下几个方面
。

(助妥善疏通右室流出道的同时
,

应注意尽可能减

少对权室前壁及室问隔心肌构筑完整性损害
。

右室前

壁及室间隔结构完整和活动方式对术后心脏功能有重

要意 义
` 7 ·

6 , 。

我们在近年的实践中注意尽量缩短右心室

切口
,

不过多剪除心肌组织
,

对隔束采取相对保守的态

度
,

只将其在与右室游离壁相连处剪断
,

而不向室间隔

面过多剪除
。

( 2 )对有多处肺动脉狭窄的患者
,

重视左右肺动脉

分叉处及以远手术可及的肺动脉狭窄的探查和有效解

除
,

而不应 只满足于肺动脉瓣 环及肺动脉主干狭窄的

加宽
。

选择性右心室造影有利于术前明确诊断
.

全而了

解右心室流出道狭窄状况和术 前进 行精 细的手 术设

计
,

应予提倡
。

( 3) 重视右心室流出道重建后的立体塑形和有效

性
。

不但要强调加宽补片的大小
,

亦应考虑选用合适的

材料
,

以保证重建的右室流出道构形 良好
。

儿童四联症

患者肺动脉细小
,

早年我们采用人造血管片加宽
,

有些

病例在加宽后补片与原血管壁呈夹层状
,

而造成严重

梗阻
。

近年我们采用 自体心包片加宽肺动脉
,

效果满意
.

( 4 )对于室缺位于肺动脉瓣 下者
,

应积极行跨瓣环

补片加宽右室流出道
。

这类病人主动脉右前移位更明

显
,

右室流出道严重肥厚以及肺动脉主干 向后水平走

行与右室流出道间的成角
,

修补室缺后会形成严重的

右室流出道梗阻
` , ’ 。

我们就有一例这样病人
,

修补室缺

后
,

只行漏斗部流出道加宽补片
,

而死于顽固右心衰竭

的教训
。

本组两例左肺动脉缺如者
,

1 例用 自体心包行跨

瓣环右室流出道加宽至右肺动脉起始处
。

另 1 例仅行

漏斗部流出道补片加宽
。

术后均恢复顺利
。

改进体外循环灌注技术和重视不断完善心肌保护

措施
,

这是我们近年手术成功率提高的重要因素
。

摒弃

了
`

体外循环是控制性休克
’

的观念
,

在灌注中力求满

足机体在低温体外循环这一特定条件下的代谢需要
,

减轻组织细胞的损害
。

重视胶体预充
,

转流中维持较低

的静脉压
,

减轻转流后的组织水肿
。

术后监护 治疗 以积极 有效地 支持心肺功能为中

心
.

强调监护治疗的连续性
。

重视病人出院后的随访和

继续治疗
,

对有残余右室高压者 ( P , v / . v > 。
.

50 )强心利

尿支持应使用 3 月到 6 月
。

关键词 法乐氏四联症 /外科手术
;
心脏缺损

,

先天性
;

儿童

中图法分类号 R 726
.
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大鼠烧冲复合伤后 P A M 和 P M N 呼吸爆发功能及循环内皮细胞变化

周继红 朱佩芳 刘怀林 刘大维 邹用志 杨 自力 (第三军医大学野战外科研究所 ) 6 3 0 0 42

机体很多病理生理过 程与血管内皮细胞 ( V E C )

有密切关系
,

而循环 内皮细胞 ( C E C ) 是 目前活体仅有

可作 为反映血管损伤的特 异而直接的指示物
,

因而受

到国内外学者的广泛关注
`” 。

本文就重度烧冲复合伤

大鼠 C E C 以及 多形核粒细胞 ( PM N )和肺泡巨噬细胞

( P A M )呼吸爆发功能变化进行了初步的探讨
.

材料与方法

1
.

1 分组与致伤

健康 W is t a r
大鼠 4 8 只

.

体重 2 5 8士 5 1 9
.

分成正常对照组

和致伤组
.

致伤前 1 天用 8 % 硫化钠脱动物背部毛
.

致伤组 用凝

固汽 油致大鼠背部 25 %体表面积 ,
。

烧伤 (病理解剖证实 ,后
.

用 路 T 一 I型生物激波管致成中度冲击伤 (病理解剖证实 )
.

随

后分别于伤后 叭 8
、

12 和 24 h 随机活杀取血
,

并立即做支气管

肺泡灌洗
。

1
.

2 C E C 分离计数

参照杨映波
` ” 的方法稍加修改

.

1
.

5 m l抗凝血 加等体积生

理盐水
,

随后加于 2 m l 比重 1
.

0 5 0 的 P
e r e o ll 之上

,

4 0 0 9 离心

2 0 m i
n 。

取上层 ( P
e r e o

ll 界面以上 )全部液体
,

2 0 0 0 9 离心 2 0

m i n
,

弃上清
,

沉淀加 0
.

5 m l 生理盐水充分混匀
;
中层 ( P

e r e o
l l

层 )取 1 m l ;下层 (红细胞层 )取 0
.

l ml
,

蒸馏水榕解红细胞后离

心 2 0 00 9 20 m in
,

沉淀加 。
.

s ml 生理盐水充分混匀
。

用细胞

计数板分别计上
、

中
、

下各层 C E℃ 数
,

计 9 个大方格中 C E C 数
.

同一样本重复 魂 次
,

取平均值
。

1
.

3 P A M 分离和发光

用 15 m l 生理盐水分 3 次作支气管肺泡灌洗
,

离心分离

P A M
,

用 R PM I 1 6」o 洗涤 2 次后将 P AM 调到
’

3 x 1 0 , / m l
,

台

盼蓝查 P A M 活力> 90 %
,

纯度> 90 %
.

取 l m ! 细胞悬液
,

加 20

尸1 1 1
.

2 m n 、 0
1儿 的件米诺 3 7〔

’

水浴 l o m i
n ,

在 以〕3 0 3 0 发光

仪 上加 。一 m l 已调 J里的 5 m g / m l酥母多糖后测 定 2 0 m i
n ,

记

录化学 发光峰伍
。

1
.

4 全血化学发 尤

参照徐孝仪
` 3 `

的 方法进行测 定
。

1
.

5 统计

用本校数理统计程序包作单因素方差分析
。

2 结果

致伤后各层 C E C 数和
.

总 C E C 数均增多
,

伤后 s h 达峰值
,

其中以上层 和下层增加尤为显 著
;
从各层所占比例看中层 C E C

在伤后 4 1
、
明显减少

.

而 上层和下层 C E C 在伤后 4 ~ s h 却明

显增 加
。

伤后 24 h 各层 C E C 数均 回到伤前水平 (见附表 )
.

附表 重度烧冲复合伤大鼠 C E C 的变化

伤后时 l飞,】 ( l
、 )

对照组

—
_

_

_
4 8 1 2 2 4

刀 1 0 9 1 ( ) 9 1【)

C E C 计数 (细胞 八 )
.

9 尸 l )

上 层 ( )
.

6 6士 《 )
.

1 2 ( )
.

8 2士 ()
.

1 ( )
·

( ,
.

6 7 士 O
.

3 1 ()
.

6 8士 ( )
.

2 4 0
.

6 0士 ( )
.

13

中 层 1
.

1 6士 ( )
.

1 - 一 哎) 8 兰
万 。)一 9 一 2 魂士 ()一 7 一 3士 ( )

.

2 4 ( )
.

9 6士 。一 2

下 层 ()
.

2 8士 一)
.

1 3 一)
.

3 2 士 哎,
.

1一) 一)
.

」 l 士 。
.

1 1
·

毛)
.

3厂士 ( )
.

1 6 一)
.

1 8士 ()
.

() 9

总 数 2
.

( )6士 〔)
.

1 2 艺
.

13士 一)
.

17 艺
.

2 7 士 一)
.

2 ( )
·

z一 3士 一)
.

5 9 1
.

7 5士 几)
.

2 4

各层 C E C 比率 ( 残)

上 层 3 1
.

。 士 6
.

4 3 8
.

。 士 ;
.

8’ 艺9
.

7」
一

7
.

艺 3 1
.

1士 5
.

7 立
.

1士 5
.

4

中 层 5 5
.

7士 5
.

2 4 7
.

。)士 3
.

1二 5 2
.

。)二 6
.

6 5 3
.

。 士 6
.

3 5 5
.

9士 5
.

1

下 层 1 3
.

3士 6
.

1 1 5
.

` )士 3
.

5 1吕
.

3 士 3
.

7
·

15
.

9士 3
.

9 1 2
.

0士 6
.

2

与对照纽比较
· :

P < 。
.

05
: · ` :

尸 < 0
.

01


