
33 2第三军医大学学报 1 98 7年第 9卷第 3 期

外科治疗法乐氏三联症1 9例报告

( 着重讨论重型三联应的诊断及手术要点 )

路作新 执笔 (第二附属医院 胸外科 )

指导者
:刘欲团 史鉴运 杨国泰

我院胸外科从1 978 年 5 月至 1 8 6 9年 8 月

外科手术治疗法乐氏三联症1 9例 (其中重型

的 n例 )
,

现报道如下
。

临 床 资 料

19 例中男 6 例
,

女 13 例
,

年龄 6 ~ 37 岁
,

其中

6 ~ 2 2岁 1 0例
,

1 3 ~ 2 0岁 s 例
,

57岁 1 例
。

病史中

均有活动后心慌及气喘
,

有紫绪者 14例
。

体查
:

15

例发育尚可
, 4 例发育差

。

左心前区隆起者 11 例
,

有柞状指 (趾 ) 者 10 例
。

胸骨左缘 2 ~ 3 肋间均闻

及 I ~ 万 / 6级收缩期喷射性杂音
,

15 例们及收缩期

震颤
,

15 例肺动脉第二音减弱
,

’

4 例增 强 , 血压

徐 日兴 (第二附属医院 胸外科 )

2 3 5 , 8 0 /5 4~ s o m m H g
。

血色素 1 9
.

5~ 1 0
.

7 9 %
,

血球容积 72 一 39 %
。

X线胸片 13 例肺血减少
,

6 例

肺血增多
,

13 例肺动脉段突出
,

2 例肺动脉 段平

直
,

心胸比例为。 。

43 一 。 .

73
。

E C G 检查为窦性心

律
,

均有右室肥大
,

其中 3 例右房肥大
,

1例双室

肥大
,

5 例有 S T ~ T改变
,

提示部分心肌供血不足

伴劳损
,

3 例有不完全右束支传导阻滞
,

1例窦性

过缓
,

完全性房室分离
。

17 例做了右心导管检查
,

右心室收缩压 6 0 ~ i z o m m H g 6例
,

2 2 1~ 2 3 2皿 m H g

1 1例
,

我们按照这两组的压力分重型组和非重型组
,

两组的差别见表
。

右室收缩压
紫 绪 柞状指 左心前区隆起

% %
血色素 ( g % ) 血球压积% 肺动脉瓣

(平均 ) (平均 ) 膜 口

8

7 2
。

7 %
1 2

。
7 wt l g

。
5

( 1 6
。

5 )

8

5 0 %

1 0
。

7 ~ 1 4
。

1

( 1 2 )

4 8~ 7 2
`

( O
。

s c m

( 5 6 )

3 9 ~ 4 8 > 0
。

6 c ln

( 4 5 )

P 《 0
.

0 5

%%月才no

重型组n 例 > 120 m m H g _
8

了2
。

非重型组 6例 6 0~ 1 2 o m m H g

p 值 P 《 0
.

0 1

病变情况及手术
:

狭窄的肺动脉瓣口 。
.

2~ 。。
5

c m ll 例
, 。 。

6 ~ 1
.

c0 m 5 例
,

1
.

cI m 以上的 3 例
。

二叶瓣畸形 7 例
,

余为三叶瓣
,

狭窄均为瓣叶增厚

交界融合
,

其中 1例伴明显肺动脉瓣环狭窄
。

有右

室流出道狭窄者 6 例
,

其中 6 例为流出道壁增厚呈

环形狭窄
,

1 例是室上峰
、

隔束
、

壁束肥厚
,

食指

尖不能通过
。

房缺继发孔型 9 例
,

r

l 例下腔型
、

8

例中央型
,

缺损长轴大小为 1
.

2 ~ 4
.

oc m ,

其 中 1

例合并卵圆孔未闭
,

1 例合并动脉导管未闭
,

有两

例合并右上肺静脉畸形引流
。

单纯 卵圆 孔 未闭 10

例
,

长轴大小。 .

5~ 1
.

sc m
。

全组均采取胸 骨正 中

切 口
,

18 例在体外循环下手术
, 1例在低温阻断循

环下施行
。

对狭窄的肺动脉瓣均行交界处切开
,

能

通过直径 13 一 24 m m子宫探条
。

13 例经肺动脉切 口

完成瓣膜分离
,

余 6 例切开右室完成瓣膜分离
,

其

中 4 例切除肥厚的隔束
、

壁束
、

室上蜡等肥厚肌束

疏通右室流出道
,

其中 3 例再补片加宽
, 1例跨环

带瓣补片
,

此例先切开肺动脉完成瓣膜分离后又发

现肺动脉环及流出道狭窄
,

再切开瓣环及右室
,

疏

通流出道
。

另 1 例因右室流出道呈均匀 的环 行狭

窄
,

未予疏通
,

仅给加宽补片
。

对 9 例继发孔房间

隔缺损均给缝合修补
,

矫治部分肺静脉畸形引流
,

8 例经切开右房修补
,

1 例经右室切口经三尖瓣完

成修补
。

对卵圆孔未闭有 4 例经右房切 口缝合
,

余

未做修补
。

讨 论

一
、

重型三联症的诊断

法乐氏三联症的病理改变是右心血流出

受阻和左
、

右房间隔交通
,

由此产生右心腔

压力增高
,

右室肥大
,

进而导致右至左的分

流
,

病员出现紫给
。

我们将右室 压 力高 于
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120 m mHg 的为重型三联症组
,

低于 1 20 m m H g

为非重型组
。

两组对比在年龄
、

性别
、

E C G

检查及心胸比例均无明显差别
。

从表 1 看出

重型组紫给
、

柞状指 (趾 ) 及左心前区隆起

较为多见
。

血色素及血球容积较高
,

肺动脉

瓣膜 口狭窄程度较重
。

图是 根 据 肺 动脉瓣

膜口的大小及其各自压力值制做的瓣膜 口与

压力的关系图
,

从中看出瓣膜 口的狭窄程度

和右室压力呈负相关
,

瓣膜 口 兰 O
。

sc m 压力

多在 1 20 m m H g 以上
,

瓣膜 口在o
.

sc m 以上的

其压力多低于 12 Om m H g
,

所 以对重型三联

症的诊断除用右室压力作为标准外
,

可否用

肺动脉瓣膜 口狭窄程度做为 重 要 参考
,

乙

。
.

sc m 为重型三联症
,

> o
.

sc m 为 中型
、

轻

型三联症
。

0
。

牙 1
.

[ }

肺动脉瓣膜 「r ( C“ )

持
,

右室测压 1 04 m m H g ,

肺 动 脉 测 压 20

m m H g
,

经再次开始转流
,

阻断升主动脉
,

切开肺动脉环及右室
,

疏通流出道
,

加宽补

片方得完成手术
,

但手术后13 天死于右心及

呼吸衰竭
。

另 1例 7岁女孩
,

术前诊断继发孔

型房间隔缺损
,

经右房修补缺损
,

心脏复跳

后们及肺动脉有收缩期震颤
,

再 次 体 外 循

环
,

阻断升主动脉
,

切开肺动脉们及瓣膜 口

狭窄
,

切开分离后可通过 16 m m 子宫探条完

成根治手术
。

以上病例均说明解 除 右 室流

出道的阻塞是这一手术的关键
,

尤其漏斗部

的肌肉肥大或一致性的弥漫性增厚
,

解除肺

动脉瓣膜 口狭窄后
,

右心腔阻力下降
,

失去

了支撑流出道于收缩期张开的作用
,

肥厚的

肌肉壁于收缩早期即迅速完成收缩
,

造成右

室流出道阻塞 (` )
。

J o
h

n s o n 侈 ) 统计肺动脉瓣

膜狭窄60 例
,

在瓣膜狭窄切开前表现有漏斗

部狭窄的 n 例
,

而在瓣膜狭窄切开后又有27

例出现漏斗部狭窄
,

说明狭窄的肺动脉瓣膜

切开后往往加重漏斗部狭窄
。

另外切开的肺

动脉瓣膜 口在右室舒张期时血液多少有些回

流
,

这样使更多的血液在收缩期时限制在右

室 (l)
,

更加重了右室的负荷
。

对此作者认为

有流出道壁肌肉肥大或弥漫性增厚的病例均

应给疏通和 / 或加宽补片
,

以保障彻底解除

右室流出道的阻塞
。

三
、

手术的径路

本组行右室流出道疏通或 / 和加宽补片

的 6 例
,

瓣膜口均在 .0 c5 。 以下
,

右室压力

1 0 4一 1 2 0 m m H g Z例
, 1 2 1一 1 8 Om m H g 3 例

,

18 o m m H g 以上 1 例
。

这些说明肺动脉瓣膜

口狭窄越重
,

右室压力越高
,

更易继发右室肥

大和流出道狭窄
。

本组对有右室流出道或肺

动脉瓣环狭窄者取右室切开
,

此径路可完成

肺动脉瓣膜分离及流出道疏通补片
。

必要时

可经此径路通过三尖瓣口完成卵圆孔未闭的

缝合修补
,

本组 1例经右室切 口完成肺动脉

瓣膜切开
,

缝合未闭卵圆孔及补片加宽流出

道
,

效果满商
。

自引n日

ǎ少
ō-。口二

n甘几月U比亏

只日州娜

}、 了。 0 工

图 右室压力和肺动脉瓣膜口的关系

二
、

手术的关健

三联症的受阻部位是肺动脉瓣膜狭窄
,

少数有肺动脉瓣环狭窄
,

部分病例有继发性

右室流出道狭窄
。

因此外科手术的 目的是解

除右室血流 出的阻塞
,

缝闭房间隔通道
。

本

组有 1例系 g 岁女孩
,

经肺动脉切口完成瓣

膜狭窄切开
,

手指探查们及肺动 脉 瓣 环 增

厚
,

流出道肌肉呈一致性弥漫性增厚
,

但均

可通过 15 m m 子宫探条
,

考虑已够通畅标准
,

松开主动脉心脏复跳
,

但停机后血压不能维
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四
、

卵圈寻七未闭的处理

本组有卵圆孔未闭共 n例
,

重型 9 例
,

非重型 2例
,

有 4 例切开右房予以缝合
,

’

其

中 2例肺动脉瓣膜口为 0
.

c3 m
,

右室收缩压

分别为 i ”
、

18 Om也H g ,

未闭卵圆孔为 2
.

0

x 1
.

cS m
,

这两例均做了右室流出道疏通和

加宽补片
。

余 7 例卵圆孔均在 1
.

cs m 以下
,

未做缝合
。

两组术后近期观察均恢复良好
,

术后低心排的持续时间及所用升压药剂量对

比无显著差异
。

我们认为对法乐氏三联症只

要手术能彻底解除右室血流出的阻塞
,

右心

腔压力恢复
,

对较大的未闭卵圆孔以缝合为

好
,

以彻底矫正心脏之畸形
,

但从近期效果

看对较小的未闭卵圆孔似乎也可 以 不 予缝

合
,

因本组缺乏长期随访资料
,

目前尚不能

定论
。
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精索脂肪纤维瘤一例报告

姚长乐
. 王 炳春 赖启新 (解放军一五O 医院 外科 )

脂肪纤维瘤是脂肪组织和结缔组织混合组成
,

瘤体以脂肪组织为主
,

多见于含脂肪组织较多的肩

背和臀部等
。

.

精索脂肪纤维瘤十分罕见
。

我院最近

收治一例
,

经手术治愈出院
。

现报告如下
:

患者孙某
,

`

男
,

53 岁
,

住院号 了。 3 7 4
。

因左阴

囊肿大十年余于 8 5年 3 月27 日入院
。

患者十年前发现左阴囊内有一核桃大 小之 肿

块
,

质软无压痛
,

逐年增大
,

近半年来生长迅速
,

且明囊下坠并影响生活
。

发病以来无畏寒发热
,

无

腹胀呕吐
,

无尿路刺激症状
。

检查发现两侧阴囊不对称
,

左侧阴囊肿大且下

垂
,

皮肤完整无红肿
,

阴茎大部陷入阴囊
。

触诊包

块约 16 x 13 x 1 c3 , . ,

质地软硬不均
,

呈分叶状
、

无压痛
,

包块与阴囊皮肤无粘连
,

透光试验阴性
,

肇丸位于肿块底部
,

正常大小
,

左侧肇丸及附肇大

小正常
,

无压痛
。

两侧腹股沟淋巴结不肿大
。

血沉

5 血切 / h ,

血清硷性磷酸酶值正常
,

尿妊娠试验阴

性
。

B型超声波检查报告
:

左侧阴囊实质性肿物
。

术中所见及病理诊断 于85 年 凌月 8 日在硬膜

外麻醉下行左侧精索肿瘤切除术
,

术中肉眼所见肿

瘤源于精索
,

肿瘤体积约 16 火 13 x 1 c3 m a ,

为脂肪

组织
,

分叶状
,

质地不均
,

包膜薄而完整
,

切面呈

黄色
,

有纤维间隔
,

摸之有油腻感
。

争丸附架与肿

瘤无粘连
,

输精管被肿瘤组织包绕
,

瘤体重 5 0 3 9
,

石腊切片镜下所见为大小不一的圆形脂肪细胞
,

空

泡状
,

成群排列
,

其间夹有少量结缔组织
,

成纤维

细胞及其中走行的毛细血管
。

病理报告与冰冻切片

同为精索脂肪纤维瘤
。

.

原第三军医大学学员


