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一期手术治疗主动脉弓中断１例

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　　主动脉弓中断（ｉｎｔｅｒｒｕｐｔｅｄａｏｒｔｉｃａｒｃｈ，ＩＡＡ）是
升主动脉与降主动脉之间没有直接连接的先天性

主动脉弓的畸形，发生率占新生儿的６６６／１００万，
约占先天性心脏病的 １５％。ＩＡＡ自然存活时间
短，发病早，病情重，合并畸形复杂，病死率高，约

７５％的病儿生后１周内死亡，平均生存４～１０ｄ。
近年来，随着心血管病诊治技术水平的提高，ＩＡＡ
手术矫治效果明显改善。２０１２年１月收治１例主
动脉弓中断患儿，手术治疗效果满意，报道如下。

１　临床资料

患儿，女，５岁，身高８０ｃｍ，体重１２５ｋｇ，于４
年前发现有心脏杂音，平素容易感冒，活动耐力差，

运动后心慌、气短。查体时发现轻微差异性紫绀，

上肢血压９５／５５ｍｍＨｇ，下肢血压７５／４５ｍｍＨｇ，心前
区隆起，可触及震颤，有抬举感，心界扩大，律齐，心

率１２６次／ｍｉｎ，Ｌ２～４肋间可闻及４／６级收缩期杂
音，Ｐ２亢进，下肢杵状趾。门诊超声心动图（ＵＣＧ）
示：室间隔缺损、动脉导管未闭、肺动脉高压、左右

心增大、心室水平双向分流。胸片示：肺血增多、肺

纹理增粗、肺动脉段凸出。心电图示窦性心律、左

右室肥厚。怀疑主动脉缩窄收入院，行心脏及主动

脉３２０ＣＴ（图１）示主动脉弓中断（Ａ型）、室间隔
缺损、肺动脉高压，主动脉弓中断距离约１６６ｍｍ，
室间隔缺损约１５ｍｍ，降主动脉起源于肺动脉，动
脉导管直径约６ｍｍ。血常规、肝肾功能及凝血均
未见明显异常。

积极术前准备后行手术治疗，麻醉诱导成功后

建立上、下肢动脉血压监测和中心温度监测。上肢

血压７６／４５ｍｍＨｇ，下肢血压 ５５／３４ｍｍＨｇ。解剖

游离右侧腋动脉及股动脉并套控制带备用，正中开

胸，切除双侧胸腺，留心包片备用，充分解剖游离升

主动脉、无名动脉、左颈总动脉、左锁骨下动脉及左

右肺动脉，并套控制带。经右侧腋动脉及股动脉插

动脉灌注管，上、下腔静脉插管建立体外循环，主动

脉根部缝合插管荷包线备用。开始体外循环转流

后于降主动脉起始部阻断降主动脉，待肛温降至

１８℃时阻断升主动脉，停循环，控制带阻断无名动
脉、左颈总动脉、左锁骨下动脉及左右肺动脉，切断

动脉导管近肺动脉端，６０ｐｒｏｌｅｎｅ线缝合肺动脉切
口，纵行切开动脉导管至降主动脉形成袖套，采用

６０ｐｒｏｌｅｎｅ线与主动脉弓左前侧行端侧吻合，吻合
口大小与远端主动脉大致相同，基本无张力。腋动

脉及股动脉插管转换为升主动脉插管，开放降主动

脉阻断钳，恢复体外循环，深低温停循环（ＤＨＣＡ）
时间约７５ｍｉｎ，中途腋动脉及股动脉灌注１次，取
自体心包片间断缝合修补室间隔缺损，逐渐复温，

充分排气，开放主动脉，心脏颤动，电除颤２次后复
跳，心率１３５次／ｍｉｎ，窦性律齐，４０ｐｒｏｌｅｎｅ线缝合
右房切口，充分辅助循环，逐步撤出体外循环。止

血时见吻合口少量出血，缝合 ２针修补后压迫止
血，输血小板及冷沉淀纠正凝血，吻合口未见明显出

血。术中转机２７０ｍｉｎ，阻断１７０ｍｉｎ。术毕返心外
科监护室（ＣＣＵ）监护治疗，呼吸机辅助呼吸，３ｄ
后顺利停机拔管，多巴胺、米力农、硝酸甘油、硝普

钠控制血压，上肢血压 １１５／７５ｍｍＨｇ，下肢血压
１１０／７０ｍｍＨｇ，前列地尔持续泵入１周，术后前３ｄ
尿量偏少，患儿轻度水肿，间断呋塞米利尿，第４天
开始尿量逐渐增多，逐渐消肿，血管活性药物逐渐

减停，于第８天转出监护室，术后第２０天康复出
院，出院前复查心脏及主动脉３２０ＣＴ及ＵＣＧ均显
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示吻合口通畅，直径约７１ｍｍ，左锁骨下动脉开口
处轻度狭窄。随访３个月，患儿一般情况好，活动
耐力及抵抗力增强，下肢动脉搏动有力，上、下肢血

压基本一致，复查３２０ＣＴ示吻合处血流通畅，室间
隔完整，未见残余分流（图２）。

图１　术前３２０ＣＴ显示ＩＡＡ
Ｆｉｇ．１　３２０ＣＴｇｒａｐｈｓｈｏｗｉｎｇＩＡＡ

ｂｅｆｏｒｅｓｕｒｇｅｒｙ

图２　术后３２０ＣＴ显示主动脉弓吻合通畅
Ｆｉｇ．２　３２０ＣＴｇｒａｐｈｓｈｏｗｉｎｇｔｈａｔａｏｒｔｉｃａｒｃｈ
ａｎａｓｔｏｍｏｓｉｓｗａｓｕｎｏｂｓｔｒｕｃｔｅｄａｆｔｅｒｓｕｒｇｅｒｙ

２　讨论

ＩＡＡ是一种罕见的先天性心脏病，常伴有室间
隔缺损或（和）动脉导管未闭，ＩＡＡ早期即出现肺
动脉高压，肺动脉高压随年龄增长进展迅速。随着

无创诊断技术的发展，ＩＡＡ的诊断并不困难，但是
临床医生如果经验不足、不注意上下肢脉搏及血

压，极容易漏诊。心脏彩色超声及３２０ＣＴ检查即
可明确 ＩＡＡ诊断，可以确定是否合并畸形、中断的
位置及长度，为选择手术提供依据。根据中断的部

位ＩＡＡ分为３型，Ａ型位于左锁骨下动脉远端；Ｂ
型位于左颈总动脉与左锁骨下动脉之间，此型最常

见；Ｃ型位于无名动脉与左颈总动脉之间，极为罕
见。有报道称患病儿中以 Ａ型最常见，本例即属
于Ａ型。

　　ＩＡＡ一旦确诊应尽早手术治疗，但是对采用一
期修复还是分期手术仍有争议［１］。目前多为一期

手术纠治，其优点包括减少了手术次数，有利于主

动脉弓生长，避免了二次手术风险，手术效果满意，

但仍存在手术复杂、费用高、疗效一般、再缩窄比例

高、神经系统并发症多、左支气管狭窄发生率高等

问题［２］。围术期的处理是手术治疗成功的关键，

婴儿期发现主动脉弓中断，应立即应用前列腺素

Ｅ１，使动脉导管保持开放，以改善下半身的血液供
应，同时纠正代谢性酸中毒；术前可适当应用小剂

量多巴胺，改善心功能及全身灌注，为手术治疗做

准备；术后早期常规镇静，尽量维持循环稳定，持续

监测上、下肢血压，有条件时可行床旁超声心动图

检查，评价手术效果。重建主动脉弓外科手术的方

法各异，有研究表明，采用补片扩大重建主动脉弓

术后再狭窄发生率偏高［３］；直接吻合法重建主动

脉弓的方法再狭窄干预和再手术率低［４］；因此目

前多采用广泛端端吻合术一期手术纠治［５］。本例

也采用了正中切口一期根治，直接吻合重建主动脉

弓，手术方法简单，术后出血少，恢复快，降低了医

疗费用，术后随访３个月，临床效果满意。
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