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法乐氏四联症外科治疗及术后低心排诱因探讨

张载高 刘欲团 史鉴运 褚衍林 高公清 王惠春 (第三军医大学新桥医院 胸心血管外科 ) 6 3。。3 7

提 要 木文总结 10 7例法乐氏四联症治疗经验
。

1 例采用人工血管行升主动脉与主肺动脉分

流
,

其余均施行一期矫正术
。

其中 1 例用带瓣导管作右心室
一

肺动脉重建通道
,

手 术 死亡率 13 %
。

低心排综合症发生率24 %
。

本文对其产生低心排诱因进行分析
,

发现病情重
,

右室流出道 改造不

满意所致的右室残余高压是引起低心排和死亡的主要因素
。

关锐词 先天性心脏病 , 体外循环多 心脏手术
.

低心排综合症

法乐 氏四联症是一 常见先天性紫给型心脏病
。

其重要意义在于大多数病员经手术可得以

矫正
。

不手术者 自然预后不佳
。

我院从 1 9 8 3年 1 月至 1 9 8 9年 12 月共施行法乐 氏四联症手术治

疗 10 7例
。

手术死亡 14 例
,

低心排综合症 26 例
,

兹就治疗体会报告如下
。

1 临 床 资 料

男 67 例
,

女 40 例
,

年龄 4 岁一 22 岁 (平均 11 士 6
.

4 )
。

全组均有不同程度心悸
,

气短和紫给
。

其中缺氧

性昏厥 12 例
,

除 1例无杂音外
,

均于胸骨左缘第 2 一 4 肋间闻 l ~ F 级收缩期杂音
。

平均血 红 蛋 白 17
。
2 9 / L

(9
.

7一 2 4 )
。

右室造影 10 3例
:
单纯漏斗部狭窄 14 例

,

漏斗部 + 肺动脉 瓣狭窄 52 例
,

漏 斗 部 + 肺动 脉 瓣 +

瓣环狭窄 9 例
,

漏斗部 十 瓣膜 十瓣环 十 肺动脉干狭窄 28 例
。

同时伴左或右肺动脉起始部狭窄 6 例
。

2 术中所见及手术方法

1例在浅低温
、

休外循环下行主动脉和肺动脉分流
,

其余均在以一 2 6 ℃低温体外循环下施 行 心 内 矫 正

术
。

所有病例均符合典型法乐氏四联症改变
。

室间隔缺损晴下型 91 例
,

肺动脉瓣下型 15 例
,

全组均有右室

流出道狭窄
。

37 例多处狭窄中 10 例为弥漫性狭窄伴肺动脉瓣或环严重发育不良
。

单纯心内修复术采 用 右室

流出道横切 口或斜切 口
。

需跨肺动脉环补片采用纵切 口或与肺动脉作联合切口
。

切除漏斗部肥 厚 隔 、 壁朋

束
,

切除或切断右室腔内粗大肌小梁和异常肉束
。

同时将肺动脉瓣下纤维环及漏斗腔内增厚心 内 膜一并权

除
。

室上靖左右侧充分切除或切断
,

中央部分多保留不切除
。

室间隔缺损修补
:
均用聚四氟 乙 烯片

,

大小

与缺损相仿
。

婿下型缺损后下缘肌缘带垫片褥式浅缝
,

后缘在三尖瓣隔瓣根部由右房向右室 面 进 针
,

置 2

~ 3个垫片于右房面
。

肺动脉瓣下型缺损
,

均作一圈褥式带垫片补片
。

选一适当宽度人工血管或 自体心包

作流出道或跨环扩大补片
。

肺动脉瓣功能不良或预计补片宽度超过肺动脉周长宽度 1 / 3时
,

作带单瓣补片
,

安放单瓣位置略高于原有肺动脉瓣平面
。

扩大后肺动脉环或主干直径为
: 4 岁一 10 岁为 1

.

c4 m
,

11 岁~ 15 岁

为1
.

6 c m
,

大于 15 岁为 1
.

sc m
。

本组以此为标准作右室流出道补片 50 例 , 跨肺动 脉 环扩大补片 37 例
,

其中

20 例带单瓣膜 , 单纯心内修复 18 例
。

另 1例因右冠状动脉异常起源并骑跨于右室流出道
,

在修补室缺后用

22 m m直径带猪瓣膜外管道行右室与右肺动脉重建通道
。

平均转流时间 9 1m in
,

平均主动脉阻断为 62 m扭
。

停机后 Z o m i n ~ 3 o m i n 测压
:

右室 / 左室收缩压比率 ( P R v / L
v ) 平均 0

.

5 0士0
.

2 ;
。

其中( 0
.

7 5者 6 2例
,

)

0
.

7 5者 1 3例
。

3 结 果

手术死亡 14 例
,

占全组 13 %
。

其 中死于低心排综合症 n 例
,
肾功能衰竭

、

呼 吸 功 能衰

竭及心室纤颤各 1 例
。

死亡时间
:
手术室死亡 3 例

, 4 h8 内 8 例
,
另 3例分 别 死 于 手 术 后

d4 ~ 17 d
。

术后主要并发症为低心排 ( 26 例 )
,

占所有并发症 70 %
。

存活 93 例 中
,

除 5 例出院

时尚伴右心功能不全外
,

余均恢复良好出院
。
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统计分析
:

将术后非低心排和低心排组各参数进行比较
,

结果见表 1
。

右室流出道狭窄

部位与产生低心排关系
:

镇 3 处狭窄 79 例
,

发生低心排 14 例
,

) 4 处狭窄 28 例
,

发生 12 例
,

两组比较相差显著 (尸 < 0
。

0 2)
。

右室流出道重建方式与低心排及死亡率关系见表 2
。

表 1 法乐氏四联症娇正术后低心排和 非低心 排组 各参数比 较

T a b
.

1 C o m p a r i s o n o f V e r i a b l e s b e t w e e n L C O S a n d

N o n 一

L C O S a f t e r p o s t o p e r a t i o n o f T O F

V e r
i a b l e s N o n 一

L C O S ( n ) L C O S ( n ) P

匕é户QóU丹U>>少哎丈//

H e 田 a t o e r i t

L V D E V I ( m l / m
Z
)

P A / A
o ( d i a m e t e r )

R + L P A / D e s e .

T h
.

A o .

a o r t i e
e r o s s e l a m P ( m i

n
)

C P B ( m i n )

P o s t o p e r a t i v e P况v / L v

0
.

5 7士0
.

1 0 ( 7 2 )

4 4
.

8 2士 1 5
。
0 ( 7 0 )

0
.

5 8士 0
。

2 1 ( 6 3 )

2
.

0 4 6士 0
。
4 3 ( 6 6 )

6 1
.

1 4士 1 6
。
0 7 ( 8 1 )

9 0
.

2 3土 2 0
。
0 ( 7 9 )

0
.

4 8士 0
.

2 2 ( 5 8 )

0
.

6 1士 0
.

1 2 ( 2 6 )

3 9
。

0士 ] 5
。

5 2 ( 2 4 )

0
。

5 2士 0
。
1 5 ( 1 8 )

1
.

9 1土 0
.

3 0 ( 1 7 )

7 0
.

1 2士 1 9
.

4 6 ( 2 5 )

1 0 3
.

2 3土 1 9
.

0 ( 2 6 )

0
.

6 3士 0
.

3 0 ( 1 7 )

< 0
。
0 5

。
0 5

。
0 5

。
0 1

。
0 5

L C O S = L o w C a r d i a e O u t p u t S y n d r o m e (低心手作综合征 ) ; L V D E V I = L e f t V e n t r
i e u l a r

D i a s t o l i e E n d V o l u m e I n d e x (左室舒张末明容积指数 ) ; T O F = T a t r a l o g y o f F a l l o t (法乐氏四

联企 )
; P A / A o 二 P u lm o n a r y a r t a r y / a o r t a (肺功脉 /主功脉 )

; R + L P A / D e s e l
’

h A O (右 + 左肺

动脉 /隔肌平面降主动脉直径 ) ; C P B = C a r d i o p u l m o n a r y b y p a s “ (体外循环 )

表 2 手术方法与低心排及死亡率关 系

T a b
.

2 T y p e s o f o p e r a t io n r e l a t e d t o L C O S a n d m o r t a l i t y

C a s e S

t y P e s o f o P e r a t i o n
N o o f P a t i e n t s

L C O S

( % )

H o s P i t a l d e a t h s
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5 i m P l e r e P a i r

i n f u n d i b u l a r P a t e h

t r a n s a n n u l a r P a t e h

R V
一

P A v a l v e d e o n d
u i t

t o t a l

l ( 5
.

6 )

1 1 ( 2 2 )

1 4 ( 3 7 )

1 ( 5
。
6 )

5 ( 1 0 )

8 ( 2 1
。
6 )

11850舒

1

10 7 2 6 ( 2 4 ) 1 4 ( 1 3 )

RV
一

R A = R i g h t V e n t r i e u l a r 一

P u lm o n a r y a r t e r y (右室
一

肺动脉 )

4 讨 论

法乐氏四联症矫正术后低心排综合症发生率较高
,

约 1 8
.

5% ~ 35 % (` ) ( 岛 )(3 ) ,

是引起手术死

亡的主要因素
,

一组报告 (’) 低心排占死亡病例 60 %
。

汪曾炜等 (` ’报告 1 1 7 4例娇正手术中
,
死亡

38 例
,

全部死于此综合症
。

本组 14 例 中 11 例因低心排而死亡
。

本组有限资料表明导致术后低

心排和死亡的诸多危险因素中主要 与病倩重
、

右室流出道改造不完善致使术后残余右室高压

等因素有关
。

( 1 ) 病情重手术危险性大
。

其主要包括
:

①血细胞比率高
,

一般达。
.

55 即可使住院死



亡率增加 (5 )
。

本组术后发生低心排者
,

其平均比率为 0
.

61
,

明显高于非低心排组 (表 1 )
。

血细胞比积高
,

反映组织缺氧重
。

②右室流出道狭窄程度和范围
夕

此常作为衡量病情轻重的

指标
。

管状型弥漫性狭窄或多处狭窄因手术难度大
,

体外循环及阻断主动脉时间长
,

术后容

易诱发低心排
。

本组资料显示这类病变低心排及死亡率均较高 (表 2 )
。

③一些作者将术后

低心排和死亡部分原因归咎于左心室过小或周围肺血管分支发 良不 良
,

故人们常将其列为增

加手术的危险因素或手术禁忌 (` )(2 )(5 )
。

本组将术前 L V D E V I (左室舒张末期容积指数 ) 与术

后发生低心排和非低心排关系作比较
,

发现两者无差异 (表 1 )
。

虽然低心排组 L V D E V I较

小
,

但未 < 正常值 65 % (s)
。

可见左心室大小在本组并不突出
。

周 围肺血管发育不 良可能是引

起低心排的潜在诱因
。

本组部分病例 右室流出道扩大补片后均达到理想标准肺动脉宽度
,

但

术后测右室压依旧很高
,

除考虑测压距停机间隔时间较短和手术本身等因素外
,

周围肺血管

发育不 良可能是其诱发因素之一
。

( 2 ) 病变矫正不 彻底如残余心内分流
, 皿度房室传导阻滞和残余右室流出道阻塞是导

致手术失败或手术后残余右室高压 的重要因素
。

前二者本组并不明显
,

而右室流出道跨环改

造不善可能是造成死亡或术 后血液动力学改善不佳的直接原因
,

因为跨环补片死亡率和低心

排发生率明显高于非跨环 组 (表 2 )
。

而这部分病员术后右室收缩压下降多不满意 ( PR’J / L ,

> 0
.

75 者 13 例
夕 7例属跨环补 片 )

。

右室流出进 重建后人 工 植 物 造 形不 良 可能 是引起本组术后右室高压另一原因
。

加宽

后人工血管应有一定外凸 自然弧度
,

第一层缝合应严密
,

对合要好
,

缝后最好不再加针
, 以

免造成人工血管变形
,

扭曲
。

本组两例缝 合后加针止血使血管变平塌
,

停机后心缩无力
,

右

室压力高
。

再次辅助循环
,

并将平塌人工血管中部吊起
,

方才脱机
。

术后右室压降至满意水

平
。

右室流出道扩大补片会造成肺动脉瓣返流
。

一组研究 (6) 发现补片宽度 > 5 m m 即出现返

流
,

补片越宽返流量越大
,

其亦为产生右室残余高压 的因素
夕

轻度返流多可代偿
夕

重则严重

影 n向心搏指数
,

加重右室负荷 引起低心排或慢性右心功能不全
。

应用带单瓣补片可减少其返

流
。

才反多报告证明带单瓣后低心排和右室压下降幅度均较不带单瓣明显 (̀ )(5 )(6 )
。

本组跨环补

片3 7例中
,

带单瓣 20 例
,

死亡 5例 ;
未带单瓣 17 例

,

死亡 3 例
,

二者统计无差异
。

带瓣者结

果不 良可能与单瓣设计
、

制作和手术缝合技巧等因素有关
,

而未带瓣则可能系肺动脉瓣返流

所致
,

因为此类病员补片宽度均超过肺动脉周 长 1 / 3 ,

有些甚至达到或超过 1/ 2 ,

可见其返流

是严重的
。

因此
,

我们 同意
,

不带单瓣者补片宽度不宜超过标 准肺动脉周长的 1 3/
。

所带瓣膜

应够大
,

作用应确切可靠
,

以使肺 动脉返流降至最低限度
。

否则
,

使用不当将会招致右室流

出道阻塞
。
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