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　　【摘要】　目的：观察外科畸形矫治术对右心室流出道重度狭窄的先天性心脏病的疗

效。　方法：２０１３年１月～２０１８年１２月，１３１例右心室流出道重度狭窄的先天性心脏病

患者在武汉亚洲心脏病医院行外科矫治手术，其中男性８８例，女性４３例，中位年龄４．８

岁（２个月～１７岁），体质量１３．６ｋｇ（３．７ｋｇ～４１．０ｋｇ）。所有患者均在全麻、体外循环下

行心脏畸形一期矫治术。　结果：患者平均手术时间为（１６６±４３）ｍｉｎ，体外循环时间

（５５±２３）ｍｉｎ，主动脉阻断时间（２５±１１）ｍｉｎ。术后发生低心排综合征３７例（２８．２％），其

中延迟关胸４例，房间隔留孔１１例，急诊行体肺分流术２例。根据术后中心静脉压

（ＣＶＰ），分为高ＣＶＰ组和低ＣＶＰ组，前者血管活性药物剂量和呼吸机使用时间低于后

者（犘均＜０．０５）。随访时间６～５４个月（中位数２８个月），均为纽约心脏病协会（ＮＹＨＡ）

心功能分级Ⅰ～Ⅱ级。在房间隔留孔的１１例患者中，５例在１年内转为左向右分流。

结论：右心室流出道重度狭窄的先天性心脏病患者行手术矫治的风险高，右心室舒张功能

不全是血流动力学的主要特点，维持较高的容量负荷有助于患者度过围术期。
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　　右心室流出道狭窄是最常见的先天性心脏病

独立或合并畸形之一，患者均有不同程度的右心室

肥厚［１３］。相对于左心系统而言，临床医生对右心功

能的认识及重视普遍不足［４５］。部分右心室流出道

重度狭窄的患者在术前很长时间可保持相对平稳

的状态，但在手术解除梗阻后反而出现循环不能维

持，甚至危及生命。右心室舒张功能不全是发生这

种情况的主要病理机制，称为“右心室自杀”现象。

目前，对右心室舒张功能的评价仍处于初级阶段［６］，

虽然有右心室舒张末期压力、右心室容积、舒张期

Ｅ／Ａ速率比值等指标，但应用价值有限
［７８］，因此，

对这类患者的围术期血流动力学管理是临床的难

点和挑战。目前国内关于这方面的报道很少，相应

的经验也较少，本研究回顾性分析了１３１例右心室

流出道重度狭窄患者手术矫治的疗效。

１　对象与方法

１．１　研究对象

入选２０１３年１月至２０１８年１２月在武汉亚洲

心脏病医院住院行手术矫治的１３１例右心室流出道

重度狭窄的先天性心脏病患者，其中男性８８例，女

性４３例，中位年龄４．８岁（２个月～１７岁），体质量

１３．６ｋｇ（３．７～４１．０ｋｇ）。

纳入标准：术前均行心脏超声心动图（部分还

同时行增强ＣＴ）明确右心室流出道重度狭窄（压

差＞８０ｍｍＨｇ），伴有右心室肥厚，可合并其他对

血流动力学影响小的畸形（包括卵圆孔未闭、

＜３ｍｍ的房间隔缺损或动脉导管未闭、主动脉窦

管交界轻度狭窄等）。排除标准：合并其他严重畸

形（如肺动脉闭锁、法洛四联症等），非首次手术或

本次未行畸形矫治术。所有患者均在全麻、体外

循环下行心脏手术，其中低温、心脏停跳１２４例，

常温、不停跳７例。

１．２　手术方法

解除右心室流出道梗阻，包括漏斗部异常肌束

切除６５例，肺动脉瓣膜交界切开４例，肺动脉瓣扩

张７例，流出道补片３０例，跨环补片１８例，主肺动

脉补片扩大７例。同期行卵圆孔缝闭２９例，动脉导

管结扎４例，房间隔缺损修补１２例。

１．３　统计学分析

采用ＳＰＳＳ１９．０软件进行统计学分析，计量资

料以均数±标准差表示，组间比较采用独立样本狋

检验，犘＜０．０５为差异有统计学意义。

２　结果

２．１　一般临床资料

本组病例平均手术时间为（１６６±４３）ｍｉｎ，平均

麻醉时间为（１８９±３７）ｍｉｎ，体外循环时间（５５±

２３）ｍｉｎ，主动脉阻断时间（２５±１１）ｍｉｎ，术后气管插

管呼吸机辅助时间（５．４±３．９）ｈ，重症监护室停留时

间（２．３±１．５）ｄ。出手术室时使用正性肌力药物评

分（１１．７±３．４）分。根据停体外循环后中心静脉压

（ＣＶＰ），分为高ＣＶＰ组（＞１０ｃｍＨ２Ｏ，狀＝５４）和低

ＣＶＰ组（＜１０ｃｍＨ２Ｏ，狀＝７７）。高ＣＶＰ组出室时血管

活性药物评分明显低于低ＣＶＰ组［（６．７±３．４）分对

（１２．１±５．２）分，狋＝３．０２，犘＜０．０１］。高ＣＶＰ组术后呼

吸机辅助时间少于低ＣＶＰ组［（１０．３±３．８）ｈ对 （１５．１

±５．８）ｈ，狋＝７．０２，犘＜０．０１］

２．２　围手术期情况

２例患者术后早期死亡，１例因肠穿孔，１例因

严重感染，此２例心脏畸形均矫正满意；其余１２９例

均顺利出院。术后发生低心排综合征 ３７ 例

（２８．２％），其中延迟关胸４例，房间隔留孔１１例，转

回重症监护室后因循环不能维持而紧急行体肺分

流术（改良ＢＴ分流）２例。３７例低心排综合征患

者手术前后的生命体征监测指标见表１。

表１　３７例低心排综合征患者围手术期生命体征

时间 血压／ｍｍＨｇ 中心静脉压／ｃｍＨ２Ｏ 心率／次·ｍｉｎ１ 动脉氧饱和度／％

术前 １１２±２５／７０±１６ ７．０±１．５ １１９±２７ １００

停体外循环后 ８８±２１／６３±１２ ９．０±２．３ １０７±１９ １００

术终 ９３±８／５９±１１ １１．０±２．７ １３７±３４ ９８．０±１．７
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２．３　随访情况

术后随访６～５４个月（中位数２８个月），患者心

功能均为Ⅰ～Ⅱ级，无死亡和二次手术。房间隔留

孔的１１例中，５例在１年内转为左向右分流。截至

最后一次随访（２０１９年３月１日），２例未见明显分

流，４例仍为双向分流，提示减轻右心室肥厚需要较

长时间。

３　讨论

右心室的生理作用过去一直被低估，尤其是自

从单心室类手术的顺利实施以后，临床医师一度曾

认为右心室可以旷置不用［５，９］。近年来，右心室的

功能及其特殊的生理机制逐渐被重视，右心室除了

维持正常静脉压和适当的肺血流外，还通过室间隔

与左心室相互作用，直接影响心脏整体的功能［１０］。

绝大多数先天性心脏病都涉及右心系统的畸形或

形态改变，因此，右心室功能不全是手术时必须要

考虑的因素。大部分右心室发育不良的患者选择

了腔肺分流等单心室类手术，相较而言，右心室肥

厚的病理生理常被忽略［１１１２］。我们回顾性分析了

本中心近５年右心室流出道重度狭窄合并右心室舒

张功能不全的手术疗效及并发症，总结如下。

最佳的右心室前负荷评估仍是难点，且在不同

的时期可能有不同的变化。ＣＶＰ和右心室舒张末

期容积不能准确反映右心室前负荷。采用较高的

容量负荷是右心室舒张功能不全时维持心输出量

的前提，一般需术中维持ＣＶＰ在１０～１５ｃｍＨ２Ｏ。

此外，食管超声是实时评估的重要手段。下腔静脉

的内径和塌陷程度及在呼吸相的变化是有用的指

标，但经食管超声显示困难。右心室的大小可实时

显示并准确测量，是我们的首选指标。通过足够的

前负荷来对抗右心室的限制性扩张，同时避免室间

隔出现“Ｄ”字征。临床中还发现，重度肺动脉瓣狭

窄行经皮介入球囊扩张后几乎不会出现循环波动，

推测与介入术后一般仍残留狭窄、右心室不会塌陷

有关，更进一步说明了术后高容量负荷对维持右心

室形态的重要性。

右心室流出道梗阻一般不合并肺动脉高压，但

是对于一些经常规处理后循环仍不稳定的患者，右

心室后负荷也是考虑的因素。我们在临床实践中

发现，静脉用曲前列尼尔或吸入用伊洛前列素有时

能帮助患者顺利度过围术期。术后早期当右心功

能不全为主要矛盾时，应维持呼气末正压（ＰＥＥＰ）

在较低值，在氧合满意的情况下，一般维持ＰＥＥＰ

在３～５ｍｍＨｇ
［１３］。

若通过调整前后负荷仍不能达到满意的效果，

则必须考虑外科手段进行干预，包括房间隔留孔、

体肺分流（ＢＴ分流）、延迟关胸等，其中前两者都可

增加左心室前向血流，改善循环。对于右心室肥厚

而循环不稳定的患者，关胸会造成慢性心脏压塞，

而右心室是首先被压迫的部位，形成恶性循环，危

及生命。延迟关胸一方面可给予心脏适应时间，另

一方面可等待心肌水肿减轻。本研究中有４例行延

迟关胸，均在术后３ｄ左右顺利关胸，无死亡病例，

提示延迟关胸为重要的围术期处理手段。

综上所述，合并右心室肥厚的先天性右心室流

出道狭窄行矫治手术的风险大，并发症发生率高。

充分掌握并识别其病理生理特点是前提，维持较高

的容量负荷、降低右心室后负荷、必要时采用延迟

关胸等手段，均为保障此类手术成功的关键。
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