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［摘　要］目的：提高法乐四联症的外科治疗效果。方法：对１１８例法乐四联症患者进行外科根治手术，总结、
分析其治疗效果。结果：术后死亡９例（７６３％），１例手术台上死亡，５例于术后２周内死于低心排血量综合
征；出院后随访死亡３例，其中心力衰竭１例，肺部感染２例；１０９例随访２个月～９年，一般情况良好，无明显紫
绀，多数心功能明显改善。结论：低心排血量综合征是法乐四联症根治术的主要死亡原因，解除右室流出道及

肺动脉的梗阻，加强术后监护，预防相关并发症的发生是提高法乐四联症根治术成功率的关键。
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　　法乐四联症（ＴＯＦ）是常见的先天性心脏病之
一，在紫绀型先天性心脏病中居首位，自然预后不

佳。Ｋｉｒｋｌｉｎ和ＢａｒｒａｔｔＢｏｙｅｓ［１］指出，ＴＯＦ不经手术
治疗而自然死亡的患者中１岁以内的占２５％，３岁
以内的达４０％，１０岁以内 ７０％，４０岁以内 ９５％。
为进一步提高法乐四联症的诊治水平，将２００３年
８月～２０１２年８月收治并手术的１１８例 ＴＯＦ患者
的临床资料进行分析，就 ＴＯＦ患者的手术指征、手
术时机、围手术期的处理等方面进行讨论。

１　资料与方法

１．１　一般资料　ＴＯＦ患者１１８例，男７２例，女４６
例；年龄８个月～２７岁，平均（１１８±３５）岁，３岁
以下１２例；体重６０～５８５ｋｇ，平均（２６６±５４）
ｋｇ，１０ｋｇ以下者１６例。明显紫绀９２例，氧饱和度
都有不同程度的下降，最低为 ６０％，明显杵状指
（趾）的９２例；心功能（ＮＹＨＡ分级）Ⅱ级７６例，Ⅲ
级２８例，Ⅳ级１４例。１５例出现过缺氧发作的晕
厥史，６例有咯血史。全部病人在心前区都可闻及
Ⅲ～Ⅳ／６级收缩期杂音，肺动脉第二音减弱或消
失。Ｘ线显示不同程度的心影增大和肺纹理减少、
肺血减少、右室增大，肺动脉段凹陷１０２例，呈典型
的靴形心。心电图为窦性心律，电轴右偏，右室高

电压。超声心动图示：肺动脉瓣狭窄的６８例，漏斗
部狭窄３６例，肺动脉主干狭窄１３例，肺动脉分支
狭窄或缺如１例；室间隔缺损（ＶＳＤ）均较大，直径

在１５～３ｃｍ，其中嵴下型室间隔缺损９８例，肺动
脉下型室间隔缺损２０例；Ｂ超估测ＭｃＧｏｏｎ指数＜
１２的有１２例，＞１２的有１０６例；主动脉骑跨率
＜５０％的３２例，＞５０％的８６例；合并房间隔缺损
（ＡＳＤ）１８例，冠状动脉畸形 １例，动脉导管未闭
（ＰＤＡ）１６例。
１２　手术方法　全组病例均采用全身麻醉，低温
体外循环下行 ＴＯＦ根治术，９４例应用进口膜式氧
合器，２４例应用鼓泡式氧合器；跨瓣补片１０４例，
肺动脉瓣交界切开成形６例，直接经右心房疏通右
室流出道８例。１２例转机前结扎ＰＤＡ，４例切开肺
动脉缝扎 ＰＤＡ；术中松解并切除肥厚肌束的 １０８
例。ＶＳＤ采用自体心包片或涤纶片带垫片修补，
单纯间断缝合的９６例，间断加连续缝合的２２例，
同时直接修补 ＡＳＤ；扩大右室流出道及肺动脉均
采用０５％戊二醛处理后的自体心包片（右室流出
道的疏通情况参考北京阜外医院的标准：成人能过

１６ｃｍ探条，儿童为 １３ｃｍ，婴幼儿为 ０７～
１０ｃｍ）。体外循环转流时间 ７０～１５０ｍｉｎ，平均
（８５２±１８５）ｍｉｎ；主动脉阻断时间３５～９０ｍｉｎ，平
均（４６５±１６３）ｍｉｎ。术后常规呼吸机辅助呼吸６～
９８ｈ，平均（２２５±１５１）ｈ；常规多巴胺和多巴酚丁
胺持续泵入，必要时加肾上腺素、去甲肾上腺素或

异丙肾上腺素维持循环稳定；监测中心静脉压

（ＣＶＰ）及每小时的尿量；监测体温，注意保暖；常规
留痰培养或血培养，根据培养的结果选择敏感抗生

素；密切监测心包纵隔引流的情况，保持引流管通
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畅，预防术后早期的心包填塞。

２　结果

术后发生低心排血量综合征１８例，因出血再
次开胸的４例，心律失常的１６例，胸腔积液３４例；
手术台上死亡１例，术后早期５例（４２４％）死于
低心排血量综合征，１１２例治愈出院，手术后住院
１０～２８ｄ，平均（１４５±６２）ｄ。经过２个月 ～９年
的随访，死亡３例，心力衰竭１例，肺部感染２例，
均有残余ＶＳＤ，其余患者一般情况良好，无明显紫
绀及缺氧症状、心功能明显改善。

３　讨论

ＴＯＦ患者的预后不佳，绝大多数死于缺氧和心
力衰竭。出生后立即出现紫绀者预后最差，紫绀型

先天性心脏病患儿神经心理发育受到损害，少数病

人能活到成年［２－４］。因此，ＴＯＦ应该尽早手术治
疗，ＴＯＦ的手术治疗主要以根治手术为主，少数畸
形复杂或畸形严重的患者采取姑息手术治疗。汪

曾炜等［５］指出ＴＯＦ根治术的必备条件为左心室舒
张末期容量指数≥３０ｍｌ／ｍ２，ＭｃＧｏｏｎ指数 ＞１２，
Ｎａｋａｔａ指数 ＞１５０ｍｍ２／ｍ２，否则不能进行一期根
治手术。有学者认为年龄３～１１个月是 ＴＯＦ一期
根治手术效果最佳的年龄段，刘锦纷等［６］认为对

ＴＯＦ行根治手术以大于１岁为宜，对缺氧发作症状
明显的患儿则不受年龄限制。目前，国内外学者多

建议对ＴＯＦ患儿早期行根治手术，及早纠正患儿
血流动力学及缺氧状态，改善患儿发育［７］。

由于ＴＯＦ治疗住院费用高、求治心切、不能接
受二次手术等原因，本组患者均选择了一期根治手

术，治疗效果满意。总结经验如下：（１）对于一些
小龄和低体重的患儿，尽量采用超滤技术，有利于

改善微循环和心肌保护；（２）室间隔缺损修补时要
避免损伤传导束，室间隔缺损补片可为涤纶片或自

身心包片，大小应适宜，既不能因补片过小而导致

牵拉或心肌撕裂，又不能因补片过大引起皱折，形

成残余分流或影响右室流出道；（３）对于重症
ＴＯＦ，术毕房间隔开孔４～５ｍｍ，对预防术后早期
低心排有一定作用，本组有３例患者手术台上不能
拆除体外循环，行房间隔开孔后顺利拆除体外循

环；（４）尽量经右心房切口修补室间隔缺损和疏通
右室流出道，以保护右心室功能，促进术后康复；

（５）跨瓣补片时肺动脉部分的缝合采取全层缝合，
右室流出道部分缝合采取心外膜进针—心外膜出

针，心脏部分针距约小于心包补片针距，使补片外

形类似“香蕉”，避免补片过平，引起右室流出道疏

通不彻底；（６）术后尽量延长呼吸机辅助时间，一
般为４８～７２ｈ，特别是重症 ＴＯＦ，不要急于停机拔
管，否则会导致二次气管插管，影响治疗效果，增加

死亡率；（７）适当强心、利尿，补充足够血容量，维
持较高的ＣＶＰ，保证全身各器官的血流灌注。
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