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大于 ６ 月龄室间隔完整型肺动脉闭锁患者的
外科治疗策略和中远期随访分析
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［摘要］：目的　 本研究总结及分析近十年接受首次外科干预时年龄已超过 ６ 个月龄室间隔完整型肺动脉闭锁（ＰＡ ／ ＩＶＳ）
患者的外科治疗策略。 方法　 回顾 ２００７ 年 １ 月至 ２０１８ 年 １２ 月，上海儿童医学中心共收治 ６３ 例年龄超过 ６ 个月的 ＰＡ ／ ＩＶＳ
患者，其首次干预时的年龄为 ６．２～７９．６（２０．１）个月，体重为 ４．６～１７．５（９．５）ｋｇ，将其中 ５１ 例已获终期治疗的患者分为 ３ 组，包
括双心室组 １１ 例、一个半心室组 １８ 例和单心室组 ２２ 例，并对各组右室发育程度、术后生存率、再次手术干预率及中远期心功

能状况进行比较分析。 结果　 术后随访时间为 ０．６～１１．９（５．５）年，失访 ５ 例，死亡 ３ 例（５．９％，３ ／ ５１）。 其中，双心室组右室发

育不良均为轻或中度（中度占 ４５．５％），一个半心室组以中度为主（中度占 ９４．４％），单心室组则为重度为主（中度占 １３．６％），
各组三尖瓣 Ｚ 值比较具有统计学差异（ Ｐ ＜０．０１）。 双心室组、一个半心室组和单心室组大多数患者中远期随访结果良好，各
组术后十年免再手术干预率分别为 ７５．８％、８５．２％和 ７６．８％（ Ｐ ＞０．０５），心功能分级大多数患者均为Ⅰ或Ⅱ级，仅一个半心室 １
例和单心室组 ２ 例为Ⅲ级。 结论　 大年龄 ＰＡ ／ ＩＶＳ 患者由于右心室生长潜能受到限制而导致较大比例患者失去双心室矫治

机会，但依据右室发育不良程度选择个性化的手术方案，最终都可获得较低死亡率，且中远期生存质量良好。
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　 　 室间隔完整型肺动脉闭锁（ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ａｔｒｅｓｉａ
ｗｉｔｈ ｉｎｔａｃｔ ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ ｓｅｐｔｕｍ，ＰＡ ／ ＩＶＳ）是一种少见

的紫绀型先天性心脏病，占先天性心脏病的 １％ ～
３％［１］。 近十年来随着对病理解剖的进一步认识、新
生儿围术期处理水平的提高以及心内外科镶嵌治疗

的发展，ＰＡ ／ ＩＶＳ 的手术生存率有了明显提高。 ＰＡ ／
ＩＶＳ 多数需要分期治疗，其总的治疗原则是通过一

期手术建立一个经过右心室的前向血流以促进右心

室及三尖瓣发育，最终尽可能实施双心室矫治［２－３］。
因此，ＰＡ ／ ＩＶＳ 患者若就诊年龄较晚，错过最佳手术

时机，往往将失去双心室修补术的机会。 目前，关于

新生儿及小婴儿 ＰＡ ／ ＩＶＳ 的外科治疗已有广泛报

道，但是关于较大年龄 ＰＡ ／ ＩＶＳ 患者的外科治疗仍

缺乏相关报道，故在本研究中总结及分析本中心近

十年接受首次外科干预时年龄已超过 ６ 个月 ＰＡ ／
ＩＶＳ 患者的外科治疗策略。

１　 资料与方法

１．１　 临床资料　 ２００７ 年 １ 月至 ２０１８ 年 １２ 月期间

上海儿童医学中心共收治 ６３ 例年龄超过 ６ 个月的

ＰＡ ／ ＩＶＳ 患者，其中男 ３７ 例，女 ２６ 例，首次干预时

的年龄为 ６．２ ～ ７９．６（２０．１）个月，体重为 ４．６ ～ １７．５
（９．５）ｋｇ，经皮氧饱和度为 ６５％ ～ ８８％（７３．４％）。 所

有患者术前予超声心动图检查，５８ 例同时完成心脏

增强 ＣＴ 或 ＭＲＩ 检查，１５ 例行心导管和心血管造影

检查。 所有患者均伴有动脉导管未闭、房间隔缺损

或卵圆孔未闭以及不同程度的三尖瓣反流，其中肺

动脉膜性闭锁 ４７ 例，流出道肌性闭锁 １６ 例，三尖瓣

闭锁 １ 例，三尖瓣下移畸形 １ 例，肺动脉发育不良 ２
例，少量窦状间隙开放 ５ 例，未发现右心室依赖冠状

动脉循环（ ｒｉｇｈｔ ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ ｄｅｐｅｎｄｅｎｔ ｃｏｒｏｎａｒｙ ａｒｔｅｒｙ
ｃｉｒｃｕｌａｔｉｏｎ， ＲＶＤＣＣ）。 １２ 例完成初期手术，５１ 例完

成终期手术。 将已完成终期手术的患者分为 ３ 组，
包括双心室组 １１ 例、一个半心室组 １８ 例和单心室

组 ２２ 例，并纳入本研究分析。
１．２　 手术方法　 鉴于 ＰＡ ／ ＩＶＳ 病理解剖的复杂性和

多样性，其治疗方案亦多种多样，正确评价右心室的

解剖和功能对于手术方案的选择具有重要的临床意

义。 笔者根据右心室形态、三尖瓣 Ｚ 值和是否伴有

冠状动脉畸形进行个性化的手术治疗。 肺动脉瓣膜

性闭锁、右心室三部分存在、三尖瓣 Ｚ 值＞－２ 提示轻

度右室发育不良，均可完成双心室矫治，若右心室仅

存在二部分、三尖瓣 Ｚ 值位于－２～ －４ 之间且不合并

冠脉畸形提示中度右室发育不良，可行双心室或一

个半心室矫治，而右心室三部分仅存流入道，三尖瓣

Ｚ 值＜－４ 或伴有 Ｅｂｓｔｅｉｎ 畸形无法行三尖瓣整形或

伴有冠状动脉畸形提示重度右室发育不良，则只能

行单心室矫治。 本组初期手术包括单纯肺动脉瓣交

界切开 ３ 例，肺动脉跨瓣补片 ４ 例，体肺分流术 ２
例，双向格林（Ｇｌｅｎｎ）术 ２２ 例（表 １）。 终期手术包

括双心室矫治、一个半心室矫治和单心室矫治，其中

双心室矫治是关闭或部分保留心房分流，同时疏通

右室流出道梗阻。 一个半心室矫治则是在双心室矫

治的基础上通过双向 Ｇｌｅｎｎ 术将上腔静脉血流通过

腔肺吻合直接进入肺循环，并保留卵圆孔。 而单心

室矫治即为改良 Ｆｏｎｔａｎ 手术，包括心内侧通道 Ｆｏｎ⁃
ｔａｎ 手术和心外管道 Ｆｏｎｔａｎ 手术，除去少部分肺血

管压力不高的患者，大多数予开窗 ４ ｍｍ。
１．３　 随访　 各组已完成终期手术的病例进行追踪

随访观察，部分随访患者在长海医院完成，定期复查

超声心动图，并对术后早期死亡率、早期并发症、中
远期生存状况、再干预情况及心功能分级等进行比

较分析。
１．４　 统计学分析　 利用 ＳＰＳＳ １６．０ 统计软件进行统

计学分析，计量资料采用均数±标准差（􀭰ｘ±ｓ）表示，
计数资料以率（％）的形式表示。 组间分析采用多

因素方差分析， Ｐ ＜０．０５ 认为有统计学意义。

２　 结　 果

２．１　 术后一般情况　 全组 ５１ 例患者，共有 ３ 例死

亡，病死率为 ５．９％（３ ／ ５１）。 大多数患者已失去双

心室矫治的机会，双心室组病例仅占全组的 ２１．６％
（１１ ／ ５１），但术后无 １ 例死亡，术后早期并发症包括

低心排血量综合征（低心排）１ 例，肺部感染 １ 例，心
律失常 １ 例。 一个半心室组病例占全组的 ３５．３％
（１８ ／ ５１），术后早期无死亡，早期并发症包括低心排
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表 １　 大年龄 ＰＡ ／ ＩＶＳ 患者术前资料及手术情况

项目 双心室组（ｎ＝ １１） 一个半心室组（ｎ＝ １８） 单心室组（ｎ＝ ２２） Ｐ 值

男 ／ 女（ｎ） ５ ／ ６ ９ ／ ９ １５ ／ ７ ０．３８７

月龄（月） １５．７±１０．６ １９．２±１６．８ ２３．１±１８．２ ０．４６２

体重（ｋｇ） ８．８±２．８ ９．１±２．８ １０．１±３．５ ０．４３７

三尖瓣 Ｚ 值 －１．１±１．５ －３．６±０．３ －４．９±０．８ ＜０．００１

右室发育不全 ＜０．００１

　 　 轻度［ｎ（％）］ ６（５４．５） ０ ０

　 　 中度［ｎ（％）］ ５（４５．５） １７（９４．４） ３（１３．６）

　 　 重度［ｎ（％）］ ０ １（５．６） １９（８６．４）

首次术式 ＜０．００１

　 　 根治手术［ｎ（％）］ ７（６３．６） １３（７２．２） ０

　 　 分期手术［ｎ（％）］ ４（３６．４） ５（２７．８） ２２（１００）

　 　 　 　 肺动脉瓣交界切开术［ｎ（％）］ ２（１８．２） １（５．６） ０

　 　 　 　 肺动脉跨瓣补片扩大［ｎ（％）］ ２（１８．２） ２（１１．１） ０

　 　 　 　 体肺分流术［ｎ（％）］ ０ １（５．６） １（４．５）

　 　 　 　 双向 Ｇｌｅｎｎ 术［ｎ（％）］ ０ １（５．６） ２１（９５．５）

２ 例，肺部感染 １ 例，肾功能不全 １ 例，胸腔积液 ２
例，中期死亡 １ 例，该例因逐渐进展的右心功能障碍

而改行 Ｆｏｎｔａｎ 手术，之后因多脏器衰竭死亡。 单心

室组病例的比例最高，占全组的 ４３．１％（２２ ／ ５１），术
后早期死亡 １ 例，因反复恶性心律失常死亡，早期并

发症包括低心排 ５ 例，肺部感染 ２ 例，肾功能不全 １
例，胸腔积液 ３ 例，伤口感染 １ 例，远期死亡 １ 例，因
心功能衰竭死亡。
２．２　 右室发育与手术方法 　 双心室组均为轻度或

中度右室发育不良，一个半心室组以中度右室发育

不良为主，而单心室组则以重度发育不良为主，各组

三尖瓣 Ｚ 值比较具有统计学差异（ Ｐ ＜０．０１）。 进一

步单独比较各组中度右室发育不良情况，双心室组

内中度占 ４５．５％（５ ／ １１），三尖瓣 Ｚ 值平均为（ －２．４±
０．３），一个半心室组内中度占 ９４．４％（１７ ／ １８），三尖

瓣 Ｚ 值平均为（ －３．５±０．３），而单心室组内中度占

１３．６％（３ ／ ２２），三尖瓣 Ｚ 值平均为（－３．７±０．１），各组

三尖瓣 Ｚ 值总体比较具有统计学差异（ Ｐ ＜０．０１），尽
管一个半心室组和单心室组两两比较 Ｐ ＞０．０５。 双心

室组和一个半心室组相比较，尽管都表现为中度右室

发育不良，但三尖瓣 Ｚ 值大于－３ 倾向于行双心室矫

治，三尖瓣 Ｚ 值小于－３ 则倾向于行一个半心室矫治。
２．３　 中远期随访和生存状况　 术后随访时间为 ０．６～
１１．９（５．５）年，失访 ５ 例。 双心室组 １ 年、５ 年和 １０
年的生存率均为 １００％，一个半心室组 １ 年、５ 年和

１０ 年的生存率分别为 １００％、９２．０％和 ９２．０％，单心

室组 １ 年、５ 年和 １０ 年的生存率则分别为 １００％、
９４． ７％和 ８２． ９％，各组生存率比较无统计学差异

（图 １， Ｐ ＞０．０５）。 双心室组术后 １ 例因右心功能不

全加做双向 Ｇｌｅｎｎ 术，１ 例因肺动脉残余梗阻再次手

术，术后 １ 年、５ 年和 １０ 年免再手术干预率分别为

９０．９％、７５．８％和 ７５．８％。 一个半心室组术后 １ 例因

腔肺吻合口狭窄再手术，１ 例因逐渐进展的右心功能

障碍改为 Ｆｏｎｔａｎ 手术，术后 １ 年、５ 年和 １０ 年免再手

术干预率分别为 ９３．８％、８５．２％和 ８５．２％。 单心室组

术后 １ 例因腔静脉血栓行取栓术，１ 例因反复胸腔积

液再行外管道开窗术，１ 例因右肺动脉狭窄再手术，
术后 １ 年、５ 年和 １０ 年免再手术干预率分别为 ９５．０％、
８９．６％和 ７６．８％，各组免再手术干预率比较亦无统计

学差异（图 ２， Ｐ ＞０．０５）。 心功能分级大多数患者中

远期心功能均为Ⅰ或Ⅱ级，仅一个半心室组 １ 例和

单心室组 ２ 例为Ⅲ级。

３　 讨　 论

ＰＡ ／ ＩＶＳ 是一种少见及死亡率很高的先天性心

脏病，如果不进行药物治疗和手术干预，患者 ２ 周内

死亡率达 ５０％，６ 月内死亡率为 ８５％。 鉴于 ＰＡ ／ ＩＶＳ
病理解剖的复杂性和多样性，其治疗方案亦多种多

样，至今仍无统一的标准。 因此，正确评价右心室的

解剖和功能对于手术方案的选择具有重要的临床意

义。 对于新生儿和小婴儿，如果右心室相对发育良

好或仅轻至中度发育不全，可进行双心室矫治，如果
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图 １　 双心室组、一个半心室组和单心室组生存曲线比较

图 ２　 双心室组、一个半心室组和单心室组术后免再手术干预率比较

为重度发育不良，则进行单心室矫治，而对于右心室

介于两者之间的患者则可采用一个半心室矫治

术［４－５］。 在本研究中，这一治疗策略也同样适用于大

龄 ＰＡ ／ ＩＶＳ 患者。 然而，由于随着就诊年龄的延迟，
右心室的生长潜力逐渐下降，故针对大龄患者仍需要

根据其特定的解剖特性选择个性化的外科治疗策略。
目前，新生儿和小婴儿 ＰＡ ／ ＩＶＳ 的外科治疗已

有广泛报道，且已形成的共识是通过初期手术提供

确切的肺血流以改善体循环动脉血氧饱和度，并尽

可能建立一个经过右心室的前向血流以促进右心室

及三尖瓣发育，最终尽可能实施双心室矫治［２－３］。
但是，目前为止关于大龄 ＰＡ ／ ＩＶＳ 的外科治疗仍缺

乏相关的研究报道。 大龄 ＰＡ ／ ＩＶＳ 患者往往在发展

中国家较为多见，因为产前诊断尚未普及、早期临床

症状不明显、家长意识不足、治疗意愿差、局部偏远

地区医疗水平有限、经济困难等因素导致延误诊治，
就诊时已错过最佳手术时机。 与新生儿或小婴儿不

同，本组大于 ６ 个月的 ＰＡ ／ ＩＶＳ 患者主要表现为更

差的右心室发育、青紫严重、动脉导管未闭往往较大

和临床症状相对较轻。 本组病例同样依据右室发育

和是否伴有冠状动脉畸形进行个性化的手术治疗。
如果右心室发育良好或仅表现为轻度发育不全，大
龄 ＰＡ ／ ＩＶＳ 患者肯定可以获得双心室矫治，然而本

组仅只有一小部分患者（２２．３％）有机会得到双心室

矫治，表明大龄患者大多数已失去右室的生长潜能。
因此，ＰＡ ／ ＩＶＳ 的早期诊断尤为重要，若能在新生儿期

即进行干预，如通过经皮介入下利用激光或射频肺动

脉瓣打孔后再进行球囊扩张［６］，或通过经胸肺动脉瓣

球囊扩张的镶嵌治疗以提供肺动脉的前向血流，其最

终双心室矫治的机会将显著提高［７］。
对于中度右室发育不良的 ＰＡ ／ ＩＶＳ 病例，如何

选择合适的手术方法将决定患者的预后。 本组大龄

患者尽管有较高比例的中度发育不良，但如前所述

双心室矫治的比例很低，多数患者最终接受了一个
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半心室乃至单心室矫治。 然而有研究发现 ＰＡ ／ ＩＶＳ
双心室矫治术后患儿仍会存在异常的右心室舒张功

能，并且随着年龄的增长心脏储备能力和活动能力

会逐步下降，进一步通过与单心室矫治病例相比较，
这两项指标均下降，且两组之间并无统计学差

异［８］。 但是，笔者认为与单心室矫治相比较，大龄

ＰＡ ／ ＩＶＳ 尽管右室生长潜能有限，只要仍表现为中度

发育不良一个半心室矫治可能更为适合，因其可提

供相对平衡的血流动力学，且后期即使出现右心衰

竭仍可转换到 Ｆｏｎｔａｎ 手术。 而与双心室组三尖瓣 Ｚ
值相比较，本研究发现尽管都表现为中度发育不良，
但三尖瓣 Ｚ 值大于－３ 倾向于行双心室矫治，尽管有

１ 例后期因右心功能不全转为一个半心室矫治，而
三尖瓣 Ｚ 值小于－３ 则更为推荐行一个半心室矫治，
且大多数患者都获得良好的治疗效果。 而国外多中

心研究亦表明当右室发育处于临界边缘时，若行一

个半心室或单心室矫治可能会获得更好的远期效

果［９］。
毋容置疑，ＰＡ ／ ＩＶＳ 双心室矫治可获得更好的临

床治疗结果［１０－１１］。 本组双心室矫治病例中远期随

访无死亡，而一个半心室组和单心室组 １０ 年的生存

率分别为 ９２．０％和 ８２．９％。 然而，各组生存率相比

较并无显著差异，且与国外多数中心报道相仿。 如

澳大利亚墨尔本皇家医院报道一组 ８１ 例 ＰＡ ／ ＩＶＳ
患儿的术后中远期随访资料，最终死亡率 １９％，１０
年生存率为 ８１％［１２］。 近期，澳洲新西兰一项多中心

ＰＡ ／ ＩＶＳ 单心室矫治术后随访显示远期死亡率约为

９％，其中冠脉畸形是死亡危险因素［１３］。 另外，本组

术后再手术干预率亦无统计学差异，心功能分级亦

多数为 Ｉ 或Ⅱ级，提示个性化的手术治疗对大年龄

ＰＡ ／ ＩＶＳ 患者均可获得良好的疗效，中远期生存率和

生活质量良好。 当然本研究亦存在一定的局限性，
一方面 ６ 个月以上的病例数相对偏少，另一方面特

别严重的病例在就诊之前可能已经被自然淘汰，这
也可能在一定程度上降低了病死率。

４　 结 　 论

大龄 ＰＡ ／ ＩＶＳ 患者由于右心室生长潜能受到限

制而导致较大比例患者失去双心室矫治机会，但是

依据右室发育不良程度选择个性化的手术方案，最
终都可获得较低死亡率，且中远期生存质量良好。
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