
动脉调转术治疗ＴａｕｓｓｉｇＢｉｎｇ畸形
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　　【摘要】　动脉调转术目前已成为治疗ＴａｕｓｓｉｇＢｉｎｇ畸形的主流术式。随着手术经

验的积累，在患儿２～３月龄时行一期动脉调转术已成为临床首选矫治方案。由于术式

复杂，诸多手术细节值得注意。术中须保证移植后的冠状动脉无张力且血流通畅，修补

室间隔缺损时注意保护新主动脉瓣，重建后的肺动脉无张力且对冠状动脉无压迫。动脉

调转术后患者中远期生存率较为满意，但中远期再干预比例较高，原因主要包括主动脉

及肺动脉吻合口再梗阻、新主动脉瓣反流，再干预一般能取得满意疗效。
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　　自从１９４９年Ｔａｕｓｓｉｇ和Ｂｉｎｇ
［１］首次报道１例

“大动脉转位、肺动脉瓣下室间隔缺损、肺动脉总干

扩张”即ＴａｕｓｓｉｇＢｉｎｇ畸形（ＴＢＡ）患儿以来，此种

青紫型先天性心脏畸形的外科治疗已经历了数十

年的发展。１９８１年Ｆｒｅｅｄｏｍ等
［２］首次报道了使用

动脉调转术（ＡＳＯ）治疗ＴＢＡ，此后随着手术经验的

不断积累，各中心报道的围术期死亡率逐渐降低。

随着术后随访时间逐渐延长，因各种原因需要再次

干预的案例也相继被报道。本文主要介绍ＡＳＯ治

疗ＴＢＡ围术期管理模式、术后死亡率及随访再干

预情况。

１　犜犅犃定义

１９６８年ＶａｎＰｒａａｇｈ
［３］将ＴＢＡ总结为“真正的

右心室双出口、两半月瓣侧侧位、双侧动脉下圆锥、

肺动脉瓣下室间隔缺损”，且强调无肺动脉二尖瓣

纤维连接。Ｓｔｅｌｌｉｎ等
［４］则认为更应强调心内形态学

结构对于手术操作的影响，淡化精确的解剖定义。

现在普遍接受的ＴＢＡ定义是肺动脉瓣下的非限制

性室间隔缺损，肺动脉发自双侧心室，升主动脉和

肺动脉干并行排列无螺旋关系，单侧或双侧大动脉

下圆锥，伴或不伴肺动脉二尖瓣纤维连接
［５］。

２　手术时机和方式

如未经治疗，ＴＢＡ患儿由于在心室水平存在较

大的双向分流，肺动脉接受全部左心和部分右心搏

出的血量造成过度充血，易早期出现肺动脉高压及

肺血管梗阻性病变。因此，欧美国家倾向于在新生

儿期即进行解剖矫治。虽然新生儿期矫治可一定

程度避免上述并发症，但围术期死亡率相对较高。

特别是ＴＢＡ患儿常合并主动脉弓病变，包括弓缩

窄、弓发育不良和弓中断，更高比例的患儿合并冠

状动脉畸形，同时还可能合并其他畸形如心室流出

道狭窄、房室瓣骑跨等，均增加了手术难度及术后

并发症发生的可能性。我国２０２０年专家共识建议

ＴＢＡ患儿的最佳手术时间为２～３月龄
［６］。

在开展ＡＳＯ手术早期，分期手术在合并主动

脉弓畸形的患儿中较为常见［７］。当时由于一期矫治

死亡率较高，一般会先治疗主动脉弓畸形，同时进

行肺动脉环缩，目的是控制肺循环血流量，保护肺

血管床，而后择期行ＡＳＯ根治。后来有文献报道

前期行肺动脉环缩是ＡＳＯ根治术后中远期新发主

动脉瓣反流的高危因素［７１０］。随着各中心ＡＳＯ手

术经验的积累，一期根治能够达到较为理想的围术

期生存率，目前主流观点认为应优先采取一期ＡＳＯ

矫治并同期治疗合并畸形。

３　手术操作要点

３．１　冠状动脉移植

移植方法与完全型大动脉转位无室间隔缺损、

完全型大动脉转位合并室间隔缺损患儿相同，但

ＴＢＡ患儿的冠状动脉畸形更为常见
［１１］，移植时需

要术者注意冠状动脉纽片剪裁的大小以及吻合在

新主动脉上的位置。若存在冠状动脉分支从原肺

动脉后方走行，须避免移植后的冠状动脉被粗大的

新主动脉牵拉、压迫并避免冠状动脉成角。若纽片
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长度过短，可视情况采用“滑门（ｔｒａｐｄｏｏｒ）”、“凸窗

（ｂａｙｗｉｎｄｏｗ）”、“风帽（ｐｅｒｉｃａｒｄｉａｌｈｏｏｄｓ）”等技术延

长吻合，减小冠状动脉张力［６］。壁内走行的冠状动

脉须去顶后再移植［１２］。术中复跳后行冠状动脉流

量测试以判断心肌灌注情况。

３．２　主动脉弓处理

合并主动脉弓缩窄的患儿，若缩窄范围局限，

可将缩窄段切除后行端端吻合。若主动脉弓存在

长段发育不良，则需采用心包补片扩大弓部。合并

主动脉弓中断的患儿可切除导管组织后行端端吻

合，也可以采用扩大端侧吻合或吻合口前壁补片扩

大进行修补［１３］。使用补片扩大弓部是否增加术后

远期再缩窄风险目前仍有争议，这可能取决于补片

的类型、术中吻合口扩大是否充分等［１４］。

３．３　室间隔缺损修补途径

ＴＢＡ患儿的室间隔缺损位于原肺动脉下，有的

室间隔缺损可延伸至流入道，同时还可能合并１个

或数个肌部室间隔缺损［１４］。修补途径主要有如下

４种：原肺动脉瓣、三尖瓣、原主动脉瓣、右心室切

口［８，１４１７］。原肺动脉瓣路径可较好地暴露缺损且便

于缝合操作，多数术者偏好此路径修补缺损。部分

缺损需要同时经三尖瓣暴露并进行缝合。因原肺

动脉瓣在ＡＳＯ术后会成为体循环的新主动脉瓣，

修补室间隔缺损时对其的牵拉在远期是否会增加

新主动脉瓣反流风险仍存在争议。经原主动脉瓣

修补的优点是可避免对新主动脉瓣进行操作，但原

主动脉瓣通常发育较小，暴露困难。经右心室切口

可很好地暴露圆锥隔，若存在圆锥隔肥厚可一并切

除，并可同期补片扩大右室流出道［１５］。然而，考虑

到右室切口可能增加术后心律失常或右室功能不

全的风险，多数学者不推荐经此路径修复。

３．４　升主动脉肺动脉交叉换位

对于大动脉前后位目前一致认为应进行升主

动脉肺动脉交叉换位，即Ｌｅｃｏｍｐｔｅ操作防止肺动

脉分支受压。对于大动脉侧侧位则要视情况而定，

主要目标是防止重建后的新肺动脉压迫冠状动脉

及换位后肺动脉张力过大。若行Ｌｅｃｏｍｐｔｅ操作后

发现扩张的肺动脉压迫右侧冠状动脉，可采用肺动

脉远端切口左侧缝闭，右侧切口向右延伸并与新肺

动脉近端吻合来防止冠状动脉受压［１８］。此外

Ｋｏｂａｙａｓｈｉ等
［１９］发 现 在 大 动 脉 侧 侧 位 时 行

Ｌｅｃｏｍｐｔｅ操作后，左肺动脉位于新主动脉前方，异

常增大的新主动脉窦部对前方的左肺动脉产生了

压迫，致使需要再次手术解除压迫。

４　术后死亡率及危险因素

目前发达国家的院内死亡率为５％～８％，相较

于完全型大动脉转位无室间隔缺损和完全型大动

脉转位合并室间隔缺损患儿偏高［８，１４，１７，２０］。原因可

能是ＴＢＡ患儿合并冠状动脉畸形和主动脉弓畸形

比例远高于前两者，手术操作难度大，持续时间长。

死亡多发生在术后２４ｈ内，死因主要为冠状动脉相

关并发症［１４］。国内报道的院内死亡率约在

１１％
［２１２３］。远期生存率约９０％，死亡多在出院后

１年内，死因主要是冠状动脉相关并发症
［８，１４，１７］。阜

外医院报道了８６例年龄大于６个月合并严重肺动

脉高压的完全型大动脉转位合并室间隔缺损或

ＴＢＡ患儿，行ＡＳＯ术后院内死亡率为７％，提示较

晚的手术年龄可能不是增加围术期死亡率的危险

因素［２４］。

５　中远期再干预情况

ＴＢＡ术后１０年再干预率为２５％～５３％。再

干预原因主要是右室流出道及肺动脉再梗阻、新主

动脉瓣下或吻合口狭窄、弓部吻合口再梗阻、新主

动脉瓣反流、残留室间隔缺损关闭、起搏器植入、冠

状动脉再植［１４，１７，２５］。

５．１　右室流出道及肺动脉再梗阻

Ｓｏｓｚｙｎ等
［８］和Ｖｅｒｇｎａｔ等

［１４］的研究表明，接受

ＡＳＯ后存活的ＴＢＡ患儿在平均随访１０年后约有

１５％需要进行右室流出道及肺动脉水平的再干预，

干预方式包括球囊扩张及外科手术。术前原主动

脉瓣环标准分数越小，右室流出道再干预的风险越

高［２６］。有学者认为在行ＡＳＯ同期应充分松解可能

导致右室流出道狭窄的异常解剖结构，如切除肥厚

圆锥组织、补片扩大右室流出道等［１４，２６］。

５．２　新主动脉瓣下狭窄及新主动脉吻合口再梗阻

新主动脉瓣下狭窄及新主动脉吻合口再梗阻

的发生率为５．４％～４４％
［１４，１７］。部分患儿在随访过

程中会出现主动脉瓣下纤维嵴，且随年龄增大逐渐

生长，形成原因至今尚不明确，解除梗阻通常需手

术切除纤维嵴。弓部吻合口狭窄也较为常见，推测

形成原因为补片组织钙化缩窄、人工补片无生长潜

力、残留缩窄段组织致吻合口生长受限。

５．３新主动脉窦部扩张和新主动脉瓣反流

ＶａｎＤｅｒＰａｌｅｎ等
［１０］在长期随访中发现，ＡＳＯ

术后患儿的主动脉瓣环、窦部、窦管交界均随着年

龄增加逐渐增宽，且始终显著高于同年龄正常值约
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２个标准差。在校正完全型大动脉转位亚型和性别

两个因素并考虑新主动脉生长的时间依赖性后显

示新主动脉根部直径每增加１ｍｍ，中度新主动脉

瓣反流的概率增加９％。另外也有研究发现冠状动

脉种植时采用“滑门”技术也是术后新主动脉窦部

扩张的危险因素［２７］。这种管壁延长技术破坏了原

本完整的窦部结构，可能会对新主动脉根部的血流

动力学产生不利影响，进而导致窦部扩张。有学者

建议在使用“滑门”技术时将冠状动脉纽片吻合口

置于窦管交界处，从而既避免冠状动脉成角、卷曲，

又可以使窦部保持原本完整的空间结构［２８］。目前

欧洲心脏学会对于ＡＳＯ术后新主动脉窦部扩张的

再干预指证是窦部内径＞５５ｍｍ（正常成年人）
［２９］。

对于儿童一般认为主动脉窦部Ｚ值超过２．５即为严

重扩张［３０］。有学者认为窦部扩张应在出现严重的

新主动脉瓣反流之前即进行干预，他们总结了非先

天畸形导致的窦部扩张的手术经验，发现若在出现

主动脉瓣反流后行保留瓣膜的主动脉根部置换术

（Ｄａｖｉｄ术），术后需再次干预的时间间隔显著

缩短［３１］。

新主动脉瓣反流近年来在长期随访的完全型

大动脉转位队列中较受关注。有学者的研究发现

解剖类型为ＴＢＡ的患儿术后新主动脉窦部扩张发

生率高于完全型大动脉转位无室间隔缺损的患儿，

且新主动脉窦部扩张发生率随年龄增长而逐渐增

加，２３．１％的患儿在最后一次随访时新主动脉窦部

扩张大于等于中度，考虑与新主动脉窦部扩张相

关［９１０］。有研究发现，术前若存在原肺动脉瓣反流，

会增加术后新主动脉窦部扩张的风险［９，３２］。由于目

前发表的研究均为回顾性队列分析，无法明确新主

动脉瓣反流与新主动脉窦部扩张之间的因果关系。

另一项针对完全型大动脉转位行ＡＳＯ的研究表明

ＡＳＯ术后出院时新主动脉窦部扩张程度与远期新

主动脉窦部扩张的进展相关，出院时即有新主动脉

窦部扩张的患儿在远期随访中更有可能进一步发

展为程度更重的新主动脉窦部扩张，且在随访１５年

后新主动脉窦部扩张出现了明显的进展趋势，到随

访２０年时２０％的患者出现了中度及以上的新主动

脉窦部扩张［３３］。

在已经发表的完全型大动脉转位队列中，因新

主动脉窦部扩张和新主动脉瓣反流需要再干预的

比例较低，１０年免于再干预率为９７．７％，１５年免于

再干预率为９６．８％
［３１，３４］。在需要外科再干预的病

例中，目前文献报道了如下几种处理方式：Ｂｅｎｔａｌｌ

术、Ｄａｖｉｄ术、瓣膜整形、机械瓣或同种异体瓣膜置

换术、Ｓｗｉｔｃｈｂａｃｋ术
［１０，１３，１６，２５，２８］。对于是否保留新

主动脉瓣仍存在争议。部分学者认为保留新主动

脉瓣可以避免机械瓣终身抗凝的麻烦；也有学者认

为新主动脉窦部扩张的根本原因在于肺动脉瓣自

身结构薄弱，更偏向施行Ｂｅｎｔａｌｌ术替换新主动脉

瓣［１６］。对于年龄更小的患儿，由于没有合适规格的

Ｂｅｎｔａｌｌ管道或机械瓣，可以视情况采用瓣膜整形或

Ｓｗｉｔｃｈｂａｃｋ术。Ｓｗｉｔｃｈｂａｃｋ术是将解剖主动脉瓣

移植到新主动脉瓣的位置，右室流出道和肺动脉间

采用外管道连接［２８］。该技术由于操作复杂且并发

症多，临床应用很少。

６　结语

目前ＴＢＡ患儿行ＡＳＯ有很好的围术期生存

率。中远期再干预率虽然相对偏高，但再手术后一

般能取得满意的疗效，需要重点关注新主动脉窦部

扩张和新主动脉瓣反流。由于开展ＡＳＯ的时间仅

有４０余年，需对行ＡＳＯ的人群进行终身随访，以患

者评估成年后直至老年的生存质量及心血管相关

事件的发生率。
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