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%摘要& 法洛四联症是最常见的先天性心脏病之一"位居紫绀型先天性心脏病的首位% 随着心脏外科诊疗技术的不断提高"尽
早采用外科手术纠治心脏畸形"消除或减轻乏氧症状已成为业界共识% 其中"一期根治术因可显著地改善法洛四联症患儿的生活质
量"保护脏器功能和避免再次手术风险等优势"逐渐成为外科治疗法洛四联症的焦点"但关于一期根治术的时机选择&手术适应证的
确定及并发症的避免等问题"相关报道较少% 现参考国内外近年来相关文献"对一期根治术的手术指征&手术时机以及手术并发症
的防治做一综述%
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法洛四联症!IKIH,.58U5VN,..5I$L?N"是最常见的
紫绀型先天性心脏病$由于心脏畸形所造成的特殊乏
氧状态$此类患儿的生长发育乃至生存都受到严重影
响* L?N患病率约为全部先天性心脏病的 '!Y g
'DY$为紫绀型先天性心脏病的 0"Y gE"Y* 未经外
科干预$约 !0Y的患儿将于 ' 岁内夭折$J"Y的患儿
生存期不超过 '" 岁.'/ * 成人 L?N患者具有特殊性$
其继发心脏病变严重$机体长期处于缺氧状态$体内形
成丰富的侧支循环$各脏器受到不同程度损害$常伴随
严重红细胞增多和蛋白尿等并发症* 随着心脏外科诊
疗技术的不断提高$近年来越来越多学者主张尽早施
行外科手术治疗* 其中$临床对L?N患者外科治疗的

标准术式为+一期根治术,* 其具体外科操作主要包
括室间隔缺损的修补及右心室流出道的疏通和加宽*
对于右心室流出道梗阻问题现已开发出不同的手术技

术$如通过经心房或经心房经肺入路$可最大程度地减
少心室切开术的需要$或尝试在不引起严重残留右心
室流出道梗阻的情况下$保持肺动脉瓣及瓣环功能$或
限制使用跨瓣环补片等多种方法被广泛采用

.!/ * 对
于重建单瓣的材料包括最初的 ;5H*LK_血管片-自体
或异源心包片以及其他生物材料或合成膜等* 其中$
同种移植瓣膜或生物修复瓣膜是肺动脉瓣置换术

!T=.+57,HUP,.PKHKT.,4K+K7I$QbR"的首选瓣膜.(/ *
对于一期根治术手术时机的选择及手术指征的把
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握$目前学术界尚未形成统一结论* 一期根治术逐渐
成为外科治疗 L?N的焦点$对手术指征及时机的选
择$目前国内外仍存在争议$且进行手术修复后$常伴
随不同并发症* 现参考国内外近年来相关文献$从以
下几方面进行阐述%一期根治术的手术指征-手术时机
以及手术并发症的防治$以期为L?N患者的治疗提供
更多理论及临床依据*
;<NRV一期根治手术的时机与指征选择
;K;<NRV一期手术时机选择

由于L?N患者心脏畸形所造成的动静脉血混合$
此类患者自出生就处于全身乏氧状态$从理论上讲$早
期进行外科干预$减少或消除心脏畸形所造成的乏氧$
无论对心脏本身$还是对身体的其他系统脏器都大有
裨益

.D/ *
关于外科手术方式的选择$传统观点认为$对于年

龄过小和有临床症状的L?N患儿$可先行姑息性分流
术缓解乏氧症状$依据肺动脉发育情况再行二期根治
手术

.0/ * 而成人L?N患者其肺动脉发育尚可$有足够
的左心室容积$认为可施行 L?N一期根治术$且远期
效果较好

.&/ *
近年$随着外科手术及相关麻醉-体外循环和重症

监护技术的不断成熟$无论患儿是否有症状出现$尽早
对L?N患儿实施一期根治术已成为一种趋势* 但具
体治疗的时间窗该如何设定$不同的专家则见解不同*
[55+Z,等.J/

认为%& 个月以内的L?N患者$年龄小-体
质弱-心肌细嫩-缝合易撕裂$且右心室腔较小$可操作
空间非常有限$从而影响手术效果$此外也会增加患者
机械通气的时间和并发症的发生率$故对无明显临床
症状者不主张尽早干预* 而 $5等.1/

认为早期手术可

降低长期发病率$因此建议行早期根治* X,HI-7C等.E/

综合术后死亡率-远期生理功能-围手术期和术后并发
症-再次手术的需要以及死亡率等多方面因素考虑$认
为最佳手术年龄是 ( g& 个月* 当然$目前更多的研究
显示%L?N一期根治的效果与年龄无关* X-+-4等.'"/

的一项比较修复时年龄l& 个月和j& 个月的结果也显
示$两组早期临床结果和再手术率无差别*

因此$对 L?N的一期根治手术并无固定的时间
表$各中心应依据患儿有无临床症状-合并畸形的复杂
程度-相关兄弟科室的能力以及术者自身的经验水平
进行综合考量$在最大限度保障患儿安全的基础上
+尽早,实施手术*
;K,<NRV一期手术指征的选择

当前$学术界普遍认为L?N能否实施一期根治术
主要取决于患者肺血管发育情况及左心室容积的大

小* X4;557指数-:,/,I,指数以及左心室舒张末期容

积指数是衡量上述指标最重要的三个客观参数
.''/ *

左心室舒张末期容积指数是指 L?N患者左心室舒张
末期的容积与体表面积的比值$当比值!(" +[A+!

时$通常认为根治手术安全* X4;557 指数是 X4;557
等提出的用以评价肺血管发育情况的指标$可表示为
左-右肺动脉近第一分支处的直径之和与膈肌水平降
主动脉直径的比值$X4;557 比值正常值应l!F"$当其
值l'F! 时可考虑行一期根治术* 因该指标易受患者
体型及不同病种的影响$:,/,I,等又提出了 :,/,I,指
数的概念$即用左-右肺动脉第一分支处的截面积之和
与体表面积的比值来反映肺动脉发育的情况并中和体

型等因素的影响$正常值应!((" ++! A+!$当其值!
'0" ++! A+!

时可行一期根治术* 但从临床实践看$上
述指标都存在一定的局限

.'!/ * 因此$有专家提出了
+改良:,/,I,指数,的概念$即用左-右肺动脉最狭窄
处的截面积相加的和除以体表面积的比值$该指标通
过心导管造影测量$被认为与肺血管容量有更好的相
关性* 但对L?N合并动脉导管未闭或存在大的侧支
向一侧肺动脉供血造成单侧肺动脉扩张时$该指标的
应用仍受限*
;K=<其他影响NRV一期手术的指标

除了上述指标外$L?N患者拟行一期根治术前还
有一些因素值得考量%!'"大主*肺动脉侧支 !+,B5H
,5HI5T=.+57,HU45..,IKH,.C$X#QG#C"情况%国内外研究
已证实$L?N患者X#QG#C的存在是增加其术后恶性
事件的独立危险因素* 对于肺血流由肺动脉和多支
X#QG#C双重供血的或存在左-右肺动脉并由动脉导
管未闭和多支X#QG#C双重供血的$可采用介入技术
弹簧圈封堵0对于开口狭窄的侧支血管$狭窄部位距离
侧支血管起源 "F0 4+以内$呈丛状或蔓状的侧支血管
改变$由肺动脉或动脉导管未闭和单支 X#QG#C双重
供血的$可在术中直接游离和结扎 X#QG#C0对于合并
'型或)型肺动脉闭锁-直径l"F0 4+-与固有肺动脉
无交通及重叠供血以及无狭窄或仅有局限性狭窄的

X#QG#C需行单源化处理.'(*'0/ * 近年来主张通过持续
性动脉导管的导管支架置入术!Q5IIC分流术"和房间
隔造口术治疗X#QG#C$另外药物治疗也是一种选择$
包括磷酸二酯酶b型抑制剂-内皮素拮抗剂和前列环
素类似物等

.'&/ * !!"在实施 L?N根治术前应综合考
虑患儿的体重-营养以及是否合并染色体异常或合并
畸形%如冠状动脉畸形-先天性肺动脉瓣缺如-一侧肺
动脉缺如和完全性房室间隔缺损等$并同时手术治疗*
,<NRV一期根治术的常见并发症及其防治措施

虽然一期根治术对于L?N患者的治疗效果较好$
极大地提高了患者的生存率$但根治术后可能会表现
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出不同的并发症$影响手术预后及患者的生活质
量

.'J/ *
因此$如何有效地防治L?N患者一期根治术后并

发症$以改善手术预后及患者生活质量也十分重要*
,K;<肺动脉瓣反流

肺动脉瓣反流 ! T=.+57,HUHK8=H8-I,I-57$QR" 是
L?N根治术后最常见的远期并发症$有研究证实%L?N
根治术后 '0 g!" 年的随访中$近 ("Y的患者会发生
中*重度反流$几乎所有患者都存在轻度反流.!$'1/ * 多
数患者的QR在术后早期未引起明显损害$但随着时
间进展$最终可引起右心室扩大及右心功能衰竭-恶性
心律失常甚至猝死等不良后果

.'E/ * 由于实施跨瓣环
修补是导致 QR公认的原因$有学者提出将 L?N的治
疗时间点提前$在婴儿期甚至新生儿期就完成保留肺
动脉瓣环的右心室流出道疏通$许多患儿的肺动脉甚
至瓣环可在术后获得一定程度的发育而避免跨瓣补片

的加宽
.!"/ * 但对于肺动脉瓣环狭窄严重或已错过婴

幼儿期的 L?N患者$实施跨瓣环修补不可避免* 目
前$一个通行的做法是行跨瓣环修补时在肺动脉瓣环
水平做一个单瓣以重建肺动脉瓣$但随访显示中-远期
同样不可避免地出现退化而造成QR$且存在社会伦理
问题或有人畜共患病的风险* 近期一项报道显示%一
种具有非合成和非免疫原性表面的组织工程瓣膜有作

为终生置换瓣膜的潜力$且在目前评估动物和人类组
织工程瓣膜的研究中具有满意的早期结果

.!'/ * 构建
理论上具有全部生物活性$可从结构到功能完全替代
自体瓣膜的组织工程心脏瓣膜$是解决上述困境的希
望所在*
,K,<心力衰竭

L?N患者术后早期出现的心力衰竭!心衰"多与
手术相关$因此加强术中心肌保护$轻柔操作$提高手
术技巧$确切纠治心内畸形以及加强围术期监护支持
是预防术后急性心衰的有效手段* 导致 L?N术后远
期心衰的最主要原因是由于右心室流出道跨瓣补片导

致的QR* QR使得L?N术后右心室容量长期超负荷$
其发展必然导致右心室扩张和右心功能不全$这已被
国内外多项研究证实*

对于心衰特定的生物标志物的检测可利于早期治

疗和靶向治疗* 最近$有研究表明$左心衰竭患者的
+-4H5R:#水平随心衰的进展而下降.!!*!D/ * #Z=*
$,.-+,等.!0/

分析了 L?N术后患者中的 +-4H5R:#表
达谱$结果显示有症状的右心衰竭的L?N患者的+-R*
D!'-+-R*'!((*(T和+-R*&!0*0T的表达水平低于无症
状的L?N患者* 此外$\,88K7 等.!&/

进行回顾性研究

表明$通过心肌延迟强化成像检查到 L?N患者术后右

心室心肌纤维化与收缩功能障碍和不良的临床预后有

关$但这种方法不能识别弥漫性间质性心肌改变* 克
服这一障碍的新概念是通过心脏超声计算细胞外体积

分数* $,77K+,7 等.!J/
证实$L?N术后患者的右心室

细胞外体积分数升高与不良心脏事件!如心脏骤停和
心衰等"的较高风险相关* 总之$现发现的新技术$如
+-4H5R:#的检测-延迟强化成像-对细胞外体积分数
的测量$都将成为早期检测心衰及其并发症的有用工
具

.!1/ *
,K=<心律失常

心律失常可发生于L?N根治术后 !D M内$其中房
性心动过速-室性心动过速和完全性房室传导阻滞是
最常见的类型$并发的各种恶性心律失常导致的心搏
骤停也是导致L?N术后患者死亡的最主要原因之一$
这可能与患者内环境紊乱-术中操作损伤及术后心功
能不全相关

.!E/ * 相较而言$成人 L?N患者由于长期
右心室超负荷和缺氧$继发的右心室心肌肥厚-心肌纤
维化-高血红蛋白血症-血栓栓塞-感染-侧支循环形
成-三尖瓣关闭不全和肾功能不全等原因$更易出现恶
性心律失常* 因此对成人L?N患者$除了确切消除畸
形$加强心肌保护外$更应对其发生恶性心律失常的可
能性进行个体化评估* 对于合并三尖瓣和肺动脉瓣重
度反流的患者$同期行三尖瓣和肺动脉瓣置换或可降
低术后恶性心律失常的发生率$而对心律失常患者应
适时安装可植入除颤器

.("/ *
,K><急性肾损伤

急性肾损伤!,4=IK/-S7KU-7B=HU$#a@"是目前L?N
术后常见的早期并发症之一* 高婕等.('/

对一组 E"1
例L?N术后患儿采用R@N[)标准进行分级诊断$发现
#a@的发生率为 'DY* 而潘沱等.(!/

采用 #a@标准统
计的另一组结果为 ((F'Y* 综合来看$导致L?N患者
术后#a@高发率既有疾病本身原因$也有手术原因%
L?N患者通常年龄较小$体重低$发育差$肾组织发育
不成熟$还受到长期乏氧的影响$本身就存在着发生
#a@的易患因素0并且在手术和体外循环过程中$存在
着低灌注-缺血再灌注损伤-术后的低心排血量综合征
和炎症反应综合征等都会诱发并加重 #a@.((/ * 此外$
部分学者近期的一些新的研究发现值得关注* 如潘沱
等

.(!/
提出$中国 L?N术后 #a@的发生与患者年龄呈

正相关$这可能与中国 L?N患者整体手术年龄偏晚$
重要脏器经历的低氧血症时间较长有关$术中输注红
细胞或新鲜冰冻血浆也会增大 #a@的发生率* 因此$
笔者认为$改良手术和体外循环方式$缩短手术时间$
提高术中组织灌注以及减少围术期红细胞和血浆的使

用$可最大限度地降低L?N患儿术后#a@的发生*

1!1''1 心血管病学进展 !"!" 年 '' 月第 D' 卷第 '' 期%90>+$%0,)>$5-!,5$@)>"'A"%!"!"$B).CD'$@)C''



另外$一些相关的生物标志物也有助于早期判断
心脏术后#a@的发生$中性粒细胞明胶酶相关的脂蛋
白-半胱氨酸蛋白酶抑制剂 G和肝脂肪酸结合蛋白被
认为是发生#a@时最早出现的 ( 种敏感的生物标志
物$可在#a@发生后 ! gD M增加.((/ *
=<总结与展望

L?N是常见的先天性心脏病之一$目前随着对该
病整体认识及相关技术的不断提高$术后的死亡率和
并发症发生率已较前明显下降* 本文结合国内外近年
来相关研究$对 L?N患者一期根治术的时间选择-手
术指征以及术后并发症的预防做了详尽阐述$但目前
国内外对上述许多问题仍无定论$还需继续努力进行
相关研究$为L?N患者的治疗提供更多理论及临床依
据*
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