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本书共分十八章，第一章～第四章介绍了婴幼儿心脏病的分子胚胎学、心肌细胞和心脏血
管的生理等内容；第五章～第八章则依据临床表现的主要临床证据———青紫和肺血过多，分情
况讲述各类型婴幼儿心脏病的诊断与处理；第九章～第十一章概念性地介绍了镶嵌治疗与急
诊外科治疗，第十二章～第十八章对于心肌病、心律失常和心血管疾病药物治疗等内容都简明
而富有逻辑地阐述了概念与具体应用思路。全书邀请了国内最具丰富经验的婴幼儿病诊治方
面的专家撰写，旨在对致力于新生儿、婴幼儿心脏病诊治的心血管科医师、新生儿科医师参考。

科学技术文献出版社是国家科学技术部系统惟一一
家中央级综合性科技出版机构，我们所有的努力都是为
了使您增长知识和才干。
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随着现代医学的飞速发展，小儿心血管疾病已经可以在胎儿时期进行明确的
诊断，越来越多的小儿先天性心脏病可在胎儿期及新生儿期及时得以确诊，而且
随着心外科手术技术的不断创新和改进，几乎所有的先心病均可以得到外科的救
治（包括根治和姑息手术）。但是，新生儿、婴幼儿先心病的手术时机的选择是摆
在小儿心血管科医师面前的非常重要的课题，就像我们经常强调的儿童不是成人
的缩影一样，新生儿、婴幼儿也不是简单的儿童的缩影，此年龄段的患儿有其明显
的生理学、病理生理学特性，这也决定了新生儿、婴幼儿诊治的难度。

上海交通大学医学院附属上海儿童医学中心心脏中心从２０世纪７０年代在
全国率先开展小儿先天性心脏病的诊治工作，迄今已经完成２５ ０００例左右心脏手
术（不包括介入治疗数量），总年治疗量估计已位列全世界儿童医院中的首位。经
过这３０年的发展，花费几代人的努力和心血，已逐渐形成了以治疗新生儿及小婴
儿先心病及疑难复杂先心病为特色的小儿心血管中心，该中心对１岁的新生儿、
婴儿先心病手术已达总手术量的６０％左右，而且手术成功率已经可以达到
８０％ ～９０％。但与国外先进的心血管中心相比（其１岁以下新生儿和婴幼儿先心
病手术已占８０％左右），国内新生儿、婴幼儿先心病的诊治水平仍然存在较大的差
距。另外需要提出的是，虽然我国已有多家心血管中心，包括成人及儿童心血管
中心已经开展了小儿先天性心脏病的诊治，年治疗量可达５万多例，但是相比我
国先心病年发病率６ ７‰，每年新出生１５万～ ２０万名先心病患儿的医疗现状，可谓



捉襟见肘。因此，大力开展先心病尤其是新生儿、婴幼儿先心病的诊治是小儿心
血管领域的发展趋势和必然的要求。

目前我国已经有不少的有关小儿先天性心脏病的专著或译著，但迄今为止尚
无有关新生儿、婴幼儿心脏病诊治的专门书籍可以作为临床上的参考，因此，本书
邀请国内在新生儿、婴幼儿先心病诊治方面具有较丰富经验的专家，结合国际上
新生儿、婴幼儿心脏病诊治的进展，围绕先天性心脏病诊治为重心，共同合作撰写
本书，旨在对致力于新生儿、婴幼儿心脏病诊治的心血管内外科医师、新生儿科医
师、放射及超声学科医师及护士在具体临床诊治中有所参考和帮助。

本书注重新生儿、婴幼儿患儿特殊的病理生理特点、国际上婴幼儿心脏病治
疗技术的进展，用简明、富有逻辑、逐步深入的思路来阐述婴幼儿心脏的概念，而
且本书探讨的主要是新生儿、婴幼儿心血管系统疾病诊断和治疗的一般方法和思
路，包括病史、体格检查和辅助检查。根据任意一种临床表现，结合病史和检查结
果给出初步诊断和基本治疗方案。尽管一些复杂性心脏病合并多种畸形存在，但
是即使再复杂的病例，在众多主要临床表现中总有一个占据主要地位作为主要矛
盾提示一类疾病的线索，因此本书重点即介绍在新生儿、婴幼儿期占据主要地位
的疾病。

由于本书编纂时间比较仓促，组织编写经验及能力有限，希望读者提出宝贵
的意见和建议，以利再版时加以改进。

孙 　 锟
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儿科疾病虽然与成人疾病在许多方面具有共同之处，但也往往存在自身的特
点，而且各个年龄段儿童的疾病谱、疾病特征也有明显区别。《婴幼儿心脏病学》
由孙锟教授领衔撰写，针对婴幼儿的特点，并结合上海交通大学医学院附属上海
儿童医学中心在婴幼儿心脏病诊治方面开创性的工作和经验，联合国内知名小儿
心血管病专家共同完成。该书作为一本全面系统介绍婴幼儿时期心脏病诊治的
专著，对于提高我国小儿心血管疾病诊治水平将具有重要价值，可作为儿科医生、
心脏内外科医生及医学生的重要参考工具书。书中内容以著者单位长期积累的
资料为基础，结合国内外的最新进展进行编写，图文并茂，不仅具有较高的学术价
值和权威性，也具有较高的临床应用和参考价值。其特点有：①编写人员均具有
丰富的婴幼儿心脏病诊治临床经验；②全书尽量包括婴幼儿时期各种常见心脏疾
病及少见的复杂心脏疾病；③尽量引用国际上最新的文献资料并介绍最新的诊治
技术；④努力使小儿心内科与小儿心外科密切结合及多学科协作；⑤贯彻实用的
思想；⑥临床与实验理论互相结合。读者可以从书中获得婴幼儿心脏病诊治的全
面系统知识，并吸取国内外婴幼儿心脏病早期诊断与治疗的先进理念和技术。

该书的主编孙锟教授长期从事小儿心血管疾病诊断和内科介入治疗工作，且
对婴幼儿心脏病基础与临床应用有深入研究，多年积累了大量的资料，并在国内
外学术刊物上发表了许多有影响的研究论文。作者们均具有丰富的临床经验和
扎实的理论基础，他们工作的质和量基本上代表了婴幼儿心脏病在我国的水平。
通读《婴幼儿心脏病学》，觉得该专著是一本难得的佳作，欣然命笔作序，特向医学
界同仁推荐。

丁文祥





第一章
心脏是人类最早形成的重要器官之一，由多个胚层来源的细胞发育而来，是各种细胞经过

准确的分化、迁移和组织结构的折叠、屈曲的结果。这一系列复杂的形态变化及精细的血流动
力学改变均由基因予以调控。心脏是在形成的同时就具有自身功能，并且不依靠人体而独立
运作的少数器官之一。先天性心脏病是由于胚胎发育过程中基因异常，导致心脏血管发育异
常所形成的一组心血管系统畸形，是小儿死亡的主要原因之一。因此，对心脏及血管的胚胎发
育过程进行分子生物学研究，可以阐明先天性心脏病的发病机制，更好地理解先心病的病理形
态及血流动力学变化，以便进行有效的产前诊断和产前干预，也可从基因水平探索治疗和预防
先心病的措施，提高患者的生存质量。

目前关于人类心血管胚胎发育的资料大多来源于对动物在不同胚胎发育阶段的心脏血管
发育演变的观察，以及动物的实验胚胎学研究发现，部分人类心血管胚胎发育的现象尚属推
测，由于伦理学的原因，目前还不能对人类胚胎发育过程进行系统的观察。近年来，通过对不
同种类先心病试验模型进行研究，人们所认识的基因越来越多。果蝇（Ｄｒｏｓｏｐｈｉｌａ）被广泛用来
研究先心病的相关基因，与其他模型相比，它具有以下优点：①基因组简单；②繁殖迅速；
③最重要的是，其ＤＮＡ可通过化学方法随机进行突变，然后通过表型分析来判断突变与畸形
的关系。作为脊椎动物，斑马鱼（Ｚｅｂｒａｆｉｓｈ）具有复杂的两腔心，比果蝇更适合作为人类心脏发
育的实验模型；另外，斑马鱼的胚胎生长发育均在水中，比较容易观察。虽然某些遗传学方法
对鸡胚并不适用，但鸡胚具有四腔心，在蛋壳内容易进行外科及分子生物学干预，因此也经常
被用于研究心脏的胚胎发育。实验鼠是具有与人类相近心血管系统的哺乳类动物，在确定人
类疾病机理方面十分有用。随着技术的进步，现在可以通过定点突变或剔除实验鼠某一基因
组的特定基因后判断突变或缺失基因对纯合子及杂合子鼠造成的影响。虽然不同物种的生物
构型存在差异，但这些动物实验在研究循环系统早期形成的遗传程序方面十分重要。

胚胎发育阶段或胚龄一般以受孕后时间表示，也可用胚胎的顶臀长表示。在同一胚胎发
育阶段心脏血管的不同部位均发生着形态结构的变化，为了阐述方便，本章将正常心脏血管胚
胎发育按心肌细胞的形成、原始心管的形成、心袢的形成、心腔的形成、心肌的发育、心脏瓣膜
的形成、圆锥动脉干及主动弓的发生、心脏神经嵴的作用、心脏传导系统的发育等分别阐述，从
解剖、分子生物学及临床方面探讨先心病的发生机制。
一、心肌细胞的形成
卵子在输卵管内受精后经过分裂，细胞不断增加，大约在排卵后第４天，形成实体的细胞



团称为桑椹胚（Ｍｏｒｕｌａ），并逐渐移行入子宫腔。受精后第４天，桑椹胚内出现空腔形成囊胚
（Ｂｌａｓｔｏｃｙｓｔ）。囊胚早期有外层细胞（滋养层）和内层细胞团。内层细胞团最初分化为２层，即
外胚层及内胚层，并形成椭圆形的盘状结构。在第３周初期，外胚层表面出现纵行的原线
（Ｐｒｉｍｉｔｉｖｅ ｓｔｒｅａｋ），它是新细胞层的起源处。外胚层细胞向原线移行，而陷入外胚层与内胚层
之间形成中胚层。中胚层是心血管系统的原始胚层，其中间充质细胞密集成团，发育成血岛，
血岛周围的细胞分化为内皮细胞，由内皮细胞相互连接形成原始的血管，血岛中央的细胞分化
为原始血细胞，即造血干细胞。血岛的相互连接形成原始的毛细血管网，在胚胎第３周末出现
节律性搏动，开始胎儿早期的血液循环。

心肌细胞的形成机制尚不清楚，但转化生长因子β（ＴＧＦβ）基因家族，包括骨形态发生蛋
白２（ＢＭＰ２），似乎起到了重要作用。果蝇的背血管，与脊椎动物胚胎发育中的心管相似，通
过有节律的收缩活动泵出血液。Ｄｐｐ属于果蝇ＴＧＦβ基因家族成员，在心胚细胞的形成中起
重要作用。Ｔｉｎｍａｎ属于心脏特异性同源盒基因，在初期中胚层内的心肌干细胞的分化中起重
要作用，Ｔｉｎｍａｎ基因突变和缺失会引起背血管的完全缺如，提示果蝇心脏形成该基因是必不
可少的。

二、心管的形成
在囊胚期，发育成不同器官的细胞群占据相应的空间位置，前心细胞位于沿原线二侧中

１ ／ ３外胚层，前心细胞移行经原线达Ｈｅｎｓｅｎ结二侧的中胚层组成生心区，并在前脊索（ｐｒｅ
ｃｈｏｒｄａｌ）区中线联合而形成新月形的生心板。在胚胎发育第１５天左右，在胚盘的两侧和前部，
靠近中线的中胚层增厚形成一半月形结构，称为心包原始基质，外侧部分较薄并迅速分裂为两
层，脏壁层和体壁层，二层之间为胚内体腔，以后衍化成心包腔、胸膜及腹膜腔。在卵黄囊与
左、右胚内体腔突起间的中胚层处形成左、右纵行的心内膜管，颅侧与第一对动脉弓相连，尾侧
与回流静脉相连。心内膜管有二层，内层为心内膜，外层为心肌外膜，二层之间为心脏胶质层。
随着胚胎头褶的形成及中枢神经系统的迅速发育，导致位于前脊索区的生心区沿横轴１８０°旋
转移至口咽膜的腹、尾侧。胚胎外缘向腹侧弯曲，使二侧心管相互靠拢，从颅侧向尾侧融合成
单一的原始心管，心管周围的细胞增厚，形成心肌心外膜套，以后发育成心肌和心外膜。心管
内皮即为心内膜，两者间的结缔组织为心胶质。大约在胚胎发育的第２３天出现心管搏动。

ＧＡＴＡ是激活心脏的特异性基因，位于染色体８Ｐ２２２３，是心脏形成中重要的转录因子。
有学者在小鼠和斑马鱼的研究中发现，ＧＡＴＡ基因与原始心管的靠拢融合有关，但有关心胚细
胞运动与融合的机理尚不清楚。

Ｎｋｘ２ ５属于Ｔｉｎｍａｎ同源盒基因家族，定位于染色体５ｑ３４，其功能首先是诱导心原基的发
育，并在原始心管和内胚层中表达。在小鼠的基因研究中发现，若Ｎｋｘ２ ５基因突变，可引起
心肌细胞发育异常，原始心管可以发育，但却不能形成完整的袢。在人类的基因研究中，发现
多个房间隔缺损、传导系统异常的家系存在Ｎｋｘ２ ５基因的杂合突变，甚至于在一些散发的先
心病例中也发现了Ｎｋｘ２ ５基因异常，但Ｎｋｘ２ ５基因是如何影响人类心脏发育的尚不清楚。
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三、心袢的形成
原始心管形成后为短的直形结构，外形上有若干膨大的部分，从尾侧向颅侧分别为成对静

脉窦、共同心房、原始心室、心球、主动脉囊。静脉窦有左右两个分支，分别与同侧的卵黄静脉
和脐静脉相连。心球端的延伸部分为动脉干，与腹主动脉相连。随后心管发生环转，由原来纵
直的管道产生弯曲。第一个弯曲发生在心球与心室之间，呈“Ｕ”形，凸面位于右腹侧。第二个
弯曲发生在心室和心房之间，心房移向心室的背上方，使整个心管呈“Ｓ”形。由于心房腹侧是
心球，背侧是食管，所以心房向左右两侧膨出。心球的尾端扩大为右心室，原来的心室成为左
心室。同时，原先分别位于心管头尾两侧的动脉干和静脉窦也汇聚到心脏的头端。原始心室
最早形成，以后发育成为左心室的心尖部和两个心室的流入道部。静脉窦掩埋在横膈的间质
中，与共同心房之间的凹陷为窦房沟，窦房段左、右边缘最终形成左右心房。共同心房与原始
心室结合处为房室管。心球也称圆锥，发育为两个心室的流出道部及右心室的心尖部。原始
心室与心球之间结合处为球室孔。主动脉囊最后形成，位于心管的最前方，被掩埋在位于前肠
前的腮弓间质中，心袢形成后延长而成为心包内的结构。心球远端与主动脉弓连接。

Ｄｅｌａ Ｃｒｕｚ等在鸡胚实验中发现，直形原始心管仅有心室的小梁化部分的始基存在，右室
在颅侧，左室在尾侧，此时尚未出现圆锥和心房。直形原始心管经过迅速发育而形成弯曲的Ｓ
型管即心袢形成。正常胚胎发育时，心球心室段先向腹侧，继而向右弯曲，即为右袢。由此导
致解剖右心室始基位于右侧，解剖左心室始基位于左侧。心球心室段向右弯曲时，房室管也向
背侧弯曲，心房及静脉窦也同时向颅侧弯曲移至心室的背上方。

起初原始心管的形态左右对称，但两侧特定部位的细胞分布不一致，左、右位置已预先确
定，表明心管右袢形成是遗传所决定，但心管弯曲发生机制仍未完全明确，可能是以下机制联
合作用所致：细胞骨架的局部收缩作用使心管周围不同区域细胞变形；细胞增生和分化差异；
心脏胶冻层压力的影响；心管机械压迫等。

最近的研究表明，心袢发育左右不对称由多种基因控制，在鸡胚的研究中发现，形态发生
素ｓｈｈ在左侧ｈｅｎｓｅｎ结上的不对称表达，导致左侧中胚层表达ＴＧＦβ家族的ｎｏｄａｌ和ｌｅｆｔｙ基
因，信号从ｈｅｎｓｅｎ结到中胚层的传递由ｃａｒｏｎｔｅ调节，ｃａｒｏｎｔｅ可以抑制左侧ＢＭＰ（ＢＭＰ为一类
酸性糖蛋白，是由２个单体以１个二硫化物键结合而成的一种二聚体分子，活性的同二聚体或
异二聚体ｂｍｐ通过与受体结合而发挥生理效应），减少左侧中胚层由ＢＭＰ介导的ｎｏｄａｌ基因
的抑制作用，左侧ｎｏｄａｌ基因的表达导致心脏右袢。成纤维生长因子（ＦＧＦ）和ａｃｔｉｖｉｎ受体介
导旁路抑制ｃａｒｏｎｔｅ在右侧的表达，导致ＢＭＰ信号抑制右侧中胚层ｎｏｄａｌ基因的表达。相反，
ｃＳｎＲ１锌指转录因子在右侧中胚层持续表达，而在左侧中胚层被ｓｈｈ所抑制。这些信号路径
被激活，最终导致Ｐｉｔｘ２基因在左侧表达，右侧抑制。Ｐｉｔｘ２不对称表达导致了心脏、肺和肠道
的左右不对称性。

对于控制心脏成袢方向的机制，在左右不对称性结构异常的突变鼠中的遗传学研究发现，
心袢形成还与ｉｖ ／ ｉｎｖ基因有关。ｉｖ基因定位在第１２条染色体，ｉｎｖ基因在第２、第４条染色体
上。小鼠ｉｖ基因突变，心脏和内脏转位方向可发生变化；ｉｎｖ基因突变，可使心袢折叠、旋转的
方向和不对称性发育将发生异常，但ｉｖ、ｉｎｖ基因影响心脏发育的确切机制目前尚不清楚。
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心脏成袢畸形可导致多种先天性心脏病。在原始心管中，心脏的各个节段仍然成直线排
列，必须经过折叠、旋转等一系列位置变动，才能使心房与心室、心室与大动脉正确连接。房室
间隔把共同房室瓣分隔为左右侧房室瓣，并与相应的心室对合。同时圆锥干区域开始分隔为
主动脉与肺动脉，随着圆锥干的左移，圆锥间隔与房室间隔正确连接。房室间隔右移、圆锥干
左移将原始心管的单流入道、单流出道分隔成心房流入道、心室流出道的四腔心。

房室间隔与圆锥干不移动或部分移动，则可导致流入道及流出道对位不良。如果房室间
隔不能向右侧移动，则两组房室瓣均与左心室连接，称作左心室双入口（ＤＩＬＶ）。

如果房室间隔部分向右移动，右侧房室瓣部分与右心室连接、部分与左心室连接，称作不
平衡型房室间隔缺损。与此类似，如果圆锥干不能向左移位，则主、肺动脉均与右心室连接，称
作右心室双出口（ＤＯＲＶ）。故从胚胎发育角度，右室双入口和左心室双出口比较少见。相反，
心室成袢异常则可造成左室双入口或右室双出口以及相关畸形。

内脏完全反位的患者各种畸形的发生率较低，而内脏心房位置不定的患者往往合并心脏、
肺和胃肠道畸形，这种情况在ｉｖ ／ ｉｎｖ基因缺失的小鼠模型上得到证实。这种患者可以合并各
种心脏畸形，右侧或左侧信号占优势可以导致双侧右房结构（无脾综合征）或双侧左房结构
（多脾综合征）。例如，１９９７年Ｏｈ等通过目标敲除技术发现激活素（Ａｃｔｉｖｉｎ）Ⅱｂ型受体
ＡＣＶＲ２Ｂ基因异常的小鼠模型可出现双侧右房结构，伴有心、肺、胃肠道等其他畸形。除ｉｖ和
ｉｎｖ两种特定的遗传位点突变和Ｎｋｘ２ ５无义突变与心脏环化相关外，尚发现第一个与人先心
病相关的基因———小脑锌指蛋白３基因（ＺＩＣ３），该基因主要通过ｓｈｈＺＩＣ３ｎｏｄａｌ信号途径影
响心脏的成袢方向，从而引起心脏先天性发育异常。

如果圆锥干移动到房室间隔但未能进行旋转，则可形成完全性大动脉转位。此时，肺动脉
与左心室连接，右心室与主动脉连接，形成两个独立的循环，体循环的血液不能进行氧合。完
全性大动脉转位的分子生物学机制可能与ｎｏｄａｌ基因与ｓｍａｄ２基因突变有关。

四、心腔的形成
在进化中随着机体复杂程度的提高，要求更加精细的心血管系统。独特心腔的形成具有

特异的功能。鱼的循环系统只有一个心房与心室腔，形成一个流入道和一个流出道。单一的
心室通过鳃泵血到全身，氧合血和非氧合血的分隔并无必要。两栖类青蛙有一个过渡型三腔
心，两个心房与一个心室可将氧合血部分分隔。人类心脏心袢完成后，心脏的外形类似成熟的
心脏，但内部结构仍为单一的，带有若干膨大部分的圆柱形管道，其内部分隔过程约在第２６ ～
３７天之间进行。
（一）心房的分隔
大约在胚胎发育的第４周，原始心房的背壁中部出现镰形第一隔，其下缘朝向心内膜垫生

长，二者会合前游离缘之间的空隙称为原发孔，也即第一房间孔。原发隔继续生长与心内膜垫
组织闭合第一孔，在闭合前第一隔颅背侧的部分出现第二房间孔，也称为继发孔。在胚胎第
５、第６周时，在第一隔的右侧心房壁出现镰形的第二隔，其下缘朝向下腔静脉，形成不完整的
卵圆形。胎儿时期第二隔与第一隔形成活瓣，可使下腔静脉回流血液经卵圆孔进入左房。出
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生后第一隔与第二隔融合则卵圆孔闭合，在房隔的右侧面上可见卵圆窝的特征。第一、二房间
孔闭合障碍则形成原发型及继发型房间隔缺损。
（二）房室管的分隔
房室管在心袢形成初期呈颅尾纵行的管道，向后弯曲后房室管的纵轴呈腹～背侧方向。

胚胎发育第４周时，房室管内出现２个间质组织块，称为上（腹）心内膜垫和下（背）心内膜垫。
同时在房室管的左、右壁出现２个侧心内膜垫。上、下心内膜垫相互融合，将房室管分隔成２
个孔。心内膜垫也参与房隔第１孔的闭合，下心内膜垫参与形成分隔左、右心室流入道的间
隔，下心内膜垫可能也参与形成膜部间隔的房室及心室间部分。心内膜垫的发育、融合异常可
形成房室间隔缺损、共同房室瓣、瓣膜裂缺等畸形。
（三）心室的分隔
胚胎发育第４周时，原始心管的肌肉嵴发育形成心室间隔，将原始心室分隔成左、右心室，

室间隔的组成来源于三个部分。①肌部室间隔：与房室沟相对应的原始心室底壁向上生长，形
成一个新月形的肌性室隔组织，向心内膜垫方向生长，部分地将心室分开，所留未分隔部分为
室间孔。②圆锥间隔：胚胎发育第４周末，心球的近心段圆锥部背侧及腹侧出现局部突出的
嵴，远、近二对嵴的方位呈螺旋状，相互会合形成螺旋状的圆锥间隔。③膜部室间隔：来自肌部
室间隔、圆锥间隔和心内膜垫发出的膜样组织，封闭室间孔，组成室间隔的膜部。因三尖瓣环
横跨于其上，而将其分为二部分，三尖瓣环之上的为房室部分膜部间隔，分隔左心室与右心房；
三尖瓣环之下的为心室部分膜部间隔。室间隔任何部位均可发生畸形，形成室间隔缺损，其中
膜周部缺损最常见。

许多先天性心脏畸形都与心管特定节段的异常有关。左或右心室发育不良是心管节段异
常所致，而其他三个心腔可以完整发育，无论在生理上还是电活动上均属正常。由于每个心腔
的发育都受到血流动力学的影响，凡是影响血流进入心室的原发畸形都可以造成继发性发育
不良。比如有人结扎鸡胚二尖瓣，造成了与左心室发育不良相似的表型。

近年来，发现两种ｂＨＬＨ相关基因：ｄＨＡＮＤ和ｅＨＡＮＤ，可以在心管袢及心脏袢上进行表
达，应用鸡胚进行试验，导入反义ｄＨＡＮＤ寡核苷酸可以抑制ｄＨＡＮＤ和ｅＨＡＮＤ的表达，从而
使心管袢形成终止。ｄＨＡＮＤ基因的缺失造成右心室发育不良，而ｅＨＡＮＤ基因则在左心室的
发育过程中起重要作用。敲除ＮＫｘ２ ５基因的小鼠ｅＨＡＮＤ基因在心脏的表达障碍，可出现心
室的严重畸形，表明ｅＨＡＮＤ受ＮＫｘ２ ５基因的调控参与左心室的发育。斑马鱼只有一个心
室，只有一个ＨＡＮＤ基因被发现，ＨＡＮＤ基因突变则导致心脏的心室段缺如。心肌细胞增强
因子（ＭＥＦ２Ｃ）属于ＭＡＤＳＢＯＸ转录因子，它是许多心肌细胞基因如：ＭＬＣ２ＶβＭＨＣ的正常
表达所必需的因子，在心房、心室的形成中起重要作用。小鼠的ＭＥＦ２Ｃ基因缺失则左右心室
发育不良，可见早期胚胎死亡。上述心室发育的途径被打断是否可造成人类左或右心室发育
不良还不清楚。

有关心房发育相关基因的研究较少。与心室特异性转录因子相反，ＣＯＵＰＴＦＩＩ仅在心房
发育中表达，在心室的生长中不表达。在鸡胚胎心脏研究中发现：限制性ＲＡＬＤＨ２（视黄酸脱
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氢酶２）的表达，在生心区前端的表达与心房的发育有关。
虽然人们已描述了许多节段特异性基因，但对心脏的不同节段基因表达的明显的边界却

知之甚少。果蝇Ｎｏｔｃｈ信号通路通过“侧向抑制”进行区域基因表达。ｂＨＬＨ转录因子毛
蛋白可以部分激活Ｎｏｔｃｈ信号通路，在心脏胚胎的节段发育中起重要作用。ｂＨＬＨ家族ＨＲＴ
蛋白与心脏的基因表达方式有关，ＨＲＴ１与心房的祖细胞形成有关，ＨＲＴ２与以后的心室细胞
形成有关。由于ＨＲＴ蛋白调节Ｎｏｔｃｈ信号通路，ＨＲＴ１和ＨＲＴ２在房室交界区的表达具有明
显的边界，它们可能与早期心管的分段有关。Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形患者三尖瓣下移至右心室，部分右
心室“心房化”，房室分界位置异常，ＨＲＴ基因是否在Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形中起作用尚不清楚。

五、心肌的发育
四腔心形成后，心室壁心肌逐步紧合，部分心室内壁肌肉不断吸收，心室腔相对扩大，粗大

肌小梁形成。许多基因异常都可导致小鼠心室室壁肌肉发育不良。ＲＸＲα基因突变可导致心
肌发育不良和心肌不紧合，表型与儿童海绵样心肌变性相似，心室肌肉不紧合可导致致命的心
脏病；而这种疾病的家族遗传性也提示该病与遗传有关。小鼠Ｎｍｙｃ、ＴＥＦ１、ＮＦ１基因突变
也可引起类似的表型。

心内膜与心肌间的信号通路对心室的生长十分重要。神经角质生长因子的表达与肌小梁
的发育有关。缺乏神经角质生长因子或其受体ｅｒｂＢ２、ｅｒｂＢ４的小鼠，可能是由于心内膜信号
下降，导致心室肌小梁不能形成。血管生长因子在小鼠的心内膜表达，若缺乏也可造成肌小梁
发育障碍。斑马鱼ｃｌｏｃｈｅ基因的突变则导致心内膜的完全缺失，在线性心管刚融合后，心肌和
外周血管的内皮细胞均已形成，但无心内膜结构，说明ｃｌｏｃｈｅ基因可能与心内膜细胞来源组织
的分化有关。

六、心脏瓣膜的形成
瓣膜合适的位置及功能对心脏心腔的分隔及控制血流方向非常重要。房室瓣的发育来源

于房室管心内膜垫、叶背侧圆锥嵴和心室壁。二尖瓣后叶起源于左侧房室管心内膜垫，二尖瓣
前叶来源于上、下心内膜垫。三尖瓣后叶来自右侧心内膜垫，隔叶来自下心内膜垫，前叶则起
源于右背侧圆锥动脉干隆起和右侧心内膜垫。房室瓣叶组织开始为肌性，经细胞分化而转变
为薄的结缔组织，呈膜状。房室瓣的腱索、乳头肌由心室壁分层游离而形成。

圆锥动脉干形成后，沿管腔背腹两面纵行发生两条嵴，这两条嵴不断隆起增高并相互会合
而形成一条纵行的间隔，称为圆锥动脉干间隔。近端动脉干左、右壁的内膜同时隆起，与动脉
干间隔同时参与，形成左、右侧的肺动脉瓣叶及主动脉瓣叶，背侧动脉干隆起参与形成主动脉
无冠瓣叶，腹侧的动脉干隆起参与形成肺动脉瓣前叶。

心内膜垫区域心肌与心内膜间信号系统部分由ＴＧＦβ基因家族调控，可使心内膜细胞转
变为间质细胞，移行进入心内膜垫细胞外间质。间质细胞分化为瓣膜的纤维组织，将共同房室
瓣分隔为右侧和左侧的房室瓣口。人类２１三体综合征常合并房室瓣的不完全分隔，２１号染
色体上的基因如何影响瓣膜发育尚不清楚。采用人类２１三体综合征的小鼠１６三体模型进行
基因分析，可进一步理解心脏胚胎瓣膜发育分隔的机理。
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小鼠目标基因剔除技术揭示了ＮＦＡＴｃ和ｓｍａｄ６转化因子在心脏胚胎瓣膜形成中的作
用，ＮＦＡＴｃ目标基因剔除则可导致瓣膜形成缺陷。ｓｍａｄ６可在ＴＧＦβ信号的作用下激活，与
心脏瓣膜原始细胞的形成有关，ｓｍａｄ６异常则导致小鼠瓣膜增厚、凝胶样变性。但在人类先心
病中，瓣膜畸形常表现为瓣膜增厚或凝胶样变导致瓣膜狭窄或关闭不全。不同的瓣膜形态及
功能各不相同，但每个瓣膜是如何发育形成其独特特点尚不清楚。

七、圆锥动脉干及主动脉弓的发育
圆锥动脉干及主动脉弓畸形，包括先天性心室流出道、主动脉弓、动脉导管、近端肺动脉畸

形，大约占所有先心病的２０％ ～ ３０％。该区域的心脏胚胎发育十分复杂，对其发生过程及机
理进行研究十分必要。心室流出道由肌性圆锥及其连接的动脉干组成，合称圆锥动脉干，发自
原始的右心室。
（一）圆锥动脉干的分隔
原始的心脏出口是一根直筒状动脉总干，在胚胎发育第５周时，动脉干远端内膜上出现圆

锥及动脉干嵴，不断增长，并相互会合形成间隔而最终分成主、肺动脉两个管道。在心袢形成
初期，沿圆锥部内壁出现右背侧及左腹侧圆锥嵴，同时在动脉干内壁也出现右上及左下动脉干
隆起。在分隔过程中，右背侧圆锥嵴顺时钟旋转至左腹侧，左腹侧圆锥旋转至右背侧，远端部
分也同样地旋转，最后圆锥嵴相互会合形成圆锥间隔将圆锥段分成前外侧及后内侧圆锥。肺
动脉下圆锥位于前外侧，与解剖右心室连接；主动脉下圆锥位于后内侧，与解剖左心室连接。
发育过程中主动脉下圆锥大部分吸收，肺动脉下圆锥吸收较少。因此，主动脉瓣与二尖瓣连接
部位无肌肉组织，而肺动脉瓣与三尖瓣之间仍存在肌性圆锥结构。

动脉干的分隔由动脉干隆起及主动脉与肺动脉间隔发育完成。主动脉与肺动脉间隔起源
于第４与第６对主动脉弓之间主动脉囊的心外间隔，将远端动脉干分隔为升主动脉及主肺动
脉。在未旋转前，升主动脉及主动脉瓣口同在右侧，主肺动脉与肺动脉瓣口同在左侧。由于主
动脉弓位置固定圆锥动脉干顺时钟旋转后，主动脉瓣口向左后方旋转，肺动脉瓣口向右前方旋
转，以致升主动脉与主肺动脉从平行关系变成螺旋形的关系。在动脉干内部分隔的同时，其表
面出现两条相应的纵沟，使肺动脉与主动脉完全分离。

圆锥动脉干分隔或旋转不完全可导致几种先天性心脏病，如圆锥动脉干分隔不完全可导
致永存动脉干；动脉分隔完全但旋转障碍，可形成完全性大动脉转位；部分但不完全旋转可造
成右室双出口或法洛四联症。
（二）主动脉弓的发育
胚胎发育第４周，在原始心管形成后，主动脉囊与第１对主动脉连接，主动脉分别沿前肠

两侧向背侧延伸，在胚胎背部沿中线平行向尾侧走行，并在胚体各体节间发出节间动脉。主动
脉囊分出的主动脉位于腹侧称为腹侧主动脉，绕围前肠弯曲部分称为主动脉弓，走行于背侧部
分为背侧主动脉。在第１对主动脉弓与背侧主动脉之间相继出现第２ ～第６对主动脉弓。第
１对主动脉弓参与形成上颌动脉，第２对主动脉弓参与形成镫骨动脉。第３对主动脉参与形
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成颈总动脉及颈内动脉的近端。第４对主动脉弓右侧近端和部分主动脉囊形成无名动脉，右
侧远端形成右锁骨下动脉的近端部分；左侧第４主动脉弓形成左颈总动脉与动脉导管之间主
动脉弓段。第５对主动脉弓出现后即消失。右侧第６主动脉弓的远端部分消失，近端部分形
成右肺动脉近端，左侧近端部分形成左肺动脉近端，远端部分成为动脉导管。右锁骨下动脉的
远端部分起源自右背主动脉和右侧第７节间动脉。从胚胎起源的角度推断，主动脉弓轻微的
畸形大多与第３对主动脉弓发育异常有关，主动脉弓中断及迷走的右锁骨下动脉与第４对主
动脉弓发育异常有关。动脉导管未闭、近端肺动脉畸形则与第６对主动脉弓发育异常有关，第
５对主动脉弓残存畸形则与第５弓不消失有关。

基因研究：Ｍｆｈ１（Ｆｏｒｋｈｅａｄ Ｔｒａｎｓｃｒｉｐｔｉｏｎ Ｆａｃｔｏｒ）与小鼠第４对主动脉弓发育有关，基因突
变可导致主动脉弓横部缺失，其表型与人类主动弓中断Ｂ型类似。缺乏维甲酸受体或同源盒
基因ｐａｘ３的小鼠，可出现不同类型的流出道或主动脉弓畸形。斑马鱼ｇｒｉｄｌｏｃｋ基因突变可导
致主动脉缩窄，这种畸形在人类也比较常见。动脉导管未闭在先心病中比较常见，排第三位，
提示第６对主动脉弓的发育基因调控相对独立。ＴＦＡＰ２Ｂ突变可导致家族性ＰＤＡ，提示
ＴＦＡＰ２Ｂ在动脉导管的关闭或开放中起重要作用。

八、心脏神经嵴的作用
神经嵴在脊椎动物胚胎中仅短暂存在，在第２周末于胚胎背面正中，外胚层的上皮增厚而

成神经板，第３周神经板的两侧隆起形成神经褶，神经褶之间的凹陷称为神经沟，至第４周两
侧神经褶逐渐靠近融合，组成神经管。在神经板的外侧和神经褶之间长出左右各一的细胞索，
称神经嵴。当神经管形成时，神经嵴内的细胞即逸出向特定部位播散。神经嵴分为两部：脑部
和干部。干部起自第５体节水平直至尾部，将来演发周围神经节，所有周围神经的Ｓｃｈｗａｎｎ细
胞和支撑细胞、肾上腺髓质和嗜铬细胞。脑部的神经嵴自第５体节向上至间脑的中部，除能演
发与干部相同的结构外，且能散发出间叶细胞至头部和胸部组织，这种细胞来自外胚层，所以
称之为外胚叶间细胞。脑部神经嵴参与构成面部和咽部的器官，每一咽弓及其咽囊将演变成
特定的组织，包括骨骼、肌肉及腺体等。外胚叶间细胞组成骨骼，并提供肌肉和腺体的结缔
组织。

外胚叶间细胞也在主肺动脉间隔和总干间隔上发现，如在细胞转移之前将鸡胚的神经嵴
切除，则可导致心血管畸形，表明神经嵴在心脏的胚胎发育上起重要作用。鸡胚神经嵴切除可
导致不同程度的流出道及主动脉弓畸形，比如法洛四联症、永存动脉干、右室双出口、主动脉弓
中断、迷走的右锁骨下动脉、右位主动脉弓等。因此神经嵴细胞移行和分化障碍可能与人类的
许多先天性圆锥动脉干畸形及主动脉弓畸形有关。

鼠Ｓｐｌｏｔｃｈ突变体是１号染色体上长约３２ｂｐ的ＤＮＡ结合转录因子ｐａｘ３突变所致，可导致
永存动脉干及主动脉弓畸形。维生素Ａ也是心脏发育的重要调节因子，过度表达或缺失都可
造成圆锥动脉干畸形。敲除鼠与维生素Ａ有关的维甲酸受体基因，可导致圆锥动脉干及主动
脉弓畸形。同样，Ｈｏｘａ３及神经纤维瘤基因１（ＮＦ１）突变可导致心脏流出道畸形。

对小鼠的研究表明，当缺乏信号肽内皮素１或者内皮素Ｇ蛋白偶联受体ＥＴＡ时，可出现
迁移后心脏神经嵴缺陷，腭裂，以及其他类似于人类２２ｑ１１微缺失综合征的颅面畸形。
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ｄＨＡＮＤ和ｅＨＡＮＤ是含有碱性螺旋环螺旋蛋白二聚体（ｂＨＬＨ）结构的转录因子，正常情况下
在神经嵴衍化的咽部及主动脉弓表达，而在ＥＴ１及ＥＴＡ缺陷的小鼠的上述结构中表达减低，
与之相一致，ｄＨＡＮＤ缺失的小鼠的咽部及主动脉弓出现异常的程序化细胞死亡。Ｎｅｕｒｏｐｉｌｉｎ１
是ｓｅｍａｐｈｏｒｉｎ和血管内皮血管生长因子（ＶＥＧＦ）的受体，在ｄＨＡＮＤ突变体中表达降低，而
Ｎｅｕｒｏｐｉｌｉｎ１的定点突变可出现类似于ＥＴ１突变的表现型。上述现象提示ＥＴ１、ｄＨＡＮＤ和
Ｎｅｕｒｏｐｉｌｉｎ１在对神经嵴发育的调节中存在于同一通路中。

九、心脏传导组织的发育
心脏是在形成的同时就有自己功能的少数器官之一，第２２天心脏就有搏动并有胚胎血

供，触发心肌收缩是有节律的去极化电波，它可迅速向每个心肌细胞传导，使心脏同步自发收
缩和舒张。副交感神经作用于心脏，调节心率，但对心脏的触发无作用。

胚胎的起源：心脏传导组织为具有特殊传导功能的肌束，在心管发育过程中，与各段心管
之间即原始静脉窦、原始心房、原始心球和心室之间形成的缩窄环有关。从头侧向尾侧分别有
心球心室环、心房心室环和静脉窦心房环，心脏传导系的走行位置基房上与这些心脏环的最终
位置相一致。

窦房结：胚胎发育到第９周时，窦房环上缘相当于上腔静脉入口处局部增厚，随后发育成
窦房结。

房室结：自房室沟后方的特殊组织向前生长发育而成，在胚胎早期这条由后房室环长入的
特殊组织铺设在后部室间隔的上缘并延续至室间孔的后缘，这一段特殊组织最终发育成心脏
的房室结；后房室环特殊组织发育成房室孔的纤维环，使心房肌和心室肌之间的连续中断。

房室束：是由后房室环组织发育而来，左右束支是由心球心室环的特殊组织发育而来。
有关心脏传导组织发育形成的分子生物学研究较少，有研究显示Ｈｏｍｏｅｂｏｘ基因与心脏

传导系统的形成和发育有关，若该基因发生突变，可引起传导系统发育异常，产生传导障碍。

十、肺的发育
肺发育的整个过程分为５期：
（１）胚胎期（受精后头５周）。此期主要形成近中心的气道。在胚胎约第２６天时出现肺

的原基，由内胚层头端衍生的咽近食管处的底壁内胚层，向腹侧突出一长形囊，在咽腔内形成
一条纵沟，称喉气管沟，为喉、气管和肺的基质。此沟逐渐加深，在原始咽腔外面相应形成一
嵴，膨大形成憩室，周围为中胚层间质包绕，以后发育为结缔组织、软骨、平滑肌、血管、淋巴管
和胸腺的原基。进而在喉气管憩室两侧各出现一条纵沟，向内突出为气管食管嵴，从憩室尾端
开始，逐渐靠拢融合成气管食管隔，将前原肠分隔为喉气管和食管两部分。喉气管沟的中部发
育成气管，末端分为左右两支，渐扩大成肺芽。肺芽管逐渐伸展，发育为左右支气管，在胚胎第
５周时，肺芽管上出现叶芽，左侧２个，右侧３个，将来形成右肺３叶，左肺２叶。

（２）假腺体形成期（５ ～ １７周）。为形成传导气道期。此期的肺组织类似腺体，组织增生
活跃，其管壁由高柱状细胞组成。通过双歧分支方式，叶芽一再分支形成各级支气管雏形。
７０％的分支形成于第１０ ～ １４周。至１６ ～ １７周，所有气管、支气管分支和肺的主要成分均已形
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成，通气系统建立。
（３）小管形成期（１３ ～ ２５周）。为形成呼吸性细支气管期。此期各级支气管继续增长，形

成管腔，覆盖立方上皮细胞，支气管及细支气管的管腔变大，肺组织有了丰富的血液供应。由
于肺的头侧较尾侧各段发育快，此阶段与前阶段有重叠。至第２４周时，各终末细支气管生长
出两个以上的呼吸性细支气管。这一阶段末，上皮细胞较间质增殖迅速，其盲端扩张形成终末
囊泡，以后发育成肺泡管，间质中出现毛细血管，逐渐增多并向囊泡接近，最后形成原始气体交
换单位。

（４）终末囊泡期（２４周～出生）。为气体交换单位扩大期。此期原始终末气腔逐渐完善，
终末细支气管产生３级或４级呼吸性细支气管，最后一级的末端为成对的，细软的薄壁肺囊
泡，形成原始肺泡。其周围间质的毛细血管迅速增长，突向原始肺泡内。原始肺泡内的结缔组
织中有许多毛细淋巴管，其上皮变薄，转变为Ⅰ型或Ⅱ型细胞。胚胎２４ ～ ２６周仅有少量细胞，
肺泡血气交换的能力及表面活性物质很少。至胚胎第２６ ～第３２周，Ⅰ型、Ⅱ型细胞转化增
多，而肺泡表面活性物质仍不足，但肺泡囊逐渐成熟，间质组织减少，毛细血管增生。至第３４ ～
第３５周时，表面活性物质数量才陡峭上升。

（５）肺泡期（胎儿后阶段～生后８岁）。为肺表面积扩大期。终末囊泡的上皮为极薄的单
层扁平上皮，肺泡毛细血管很薄，足以进行气体交换。出生前，肺已具有气体交换功能，但仍须
充分发育，以便生后能进行呼吸。在肺泡开始形成时，每个呼吸性细支气管终末成为薄壁的终
末囊泡群，由疏松结缔组织将各个终末囊泡分开，逐渐形成肺泡管。出生前，在呼吸性支气管
与终末囊泡的壁上，突出未成熟的肺泡。出生时空气进入，使肺泡稍扩张。肺泡的发育主要在
出生后，出生时约有原始肺泡２ ０００万个，直径约１５０ μｍ。生后第１个月，肺泡体积增大，近端
毛细支气管上产生少数大肺泡，在生后第２个月末，周围呼吸单位也完全发生了改变，肺泡囊
的肺泡变得更大。末梢细支气管伸长，肺泡呈向心性增加，终末气道变成典型的肺泡管和呼吸
性细支气管，此过程约持续到生后第８年。在婴儿期和儿童期，肺容积的增大是由于肺泡量增
多和体积增大所致，肺功能也渐趋完善。从出生到成年，肺的体积约增加２８倍，气道数目增加
约１０倍，肺泡数增加约１２倍，肺泡直径较出生时增大约２倍，气液交界面增加约２７倍。

在胎儿的发育过程中，肺本身也产生液体，即肺液，其量随孕周而增加。肺液的存在有利
于呼吸的建立，充盈后使肺泡半径增大，降低肺膨胀所需的压力，使肺易于扩张，防止生后发生
气道阻塞和肺不张。

ＣＨＤ的发生常合并有肺脏发育异常，如因气管及支气管发育不良所致的狭窄，因肺脏供
应血管来源异常所致的肺隔离症等。更重要的是，出生后心脏功能和肺脏功能密切相关，这些
都对生后ＣＨＤ的转归发展以及治疗产生直接影响。如疑有合并气管狭窄时，术前不仅要通过
ＣＴ、ＭＲＩ，甚至气管镜检查以明确诊断，而且术前决策还要兼顾到气管狭窄可能对术中麻醉管
理和术后监护的影响，必要时可能须同期手术矫治。

十一、先天性心脏病的人类遗传学
先心病是胎儿时期心血管发育异常导致的先天性畸形，其确切病因及复杂的发生机制尚

不明了。随着分子生物学及基因技术的发展，人们已经掌握了一些先心病的染色体异常位置，
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越来越多的相关基因正在被人们认识（表１１）。
表１１　 染色体异常及基因突变导致的先心病

心脏疾病 染色体位置 基因
ＡＳＤ ５ｑ３４ Ｎｋｘ２ ５

ＡＳＤ ／ ＶＳＤ １２ｑ２４ ＴＢＸ５

ＰＳ ／ ＴＯＦ ２０ｐ１２ ＪＡＧＧＥＤ１

ＰＤＡ ６ｐ１２ ＴＦＡＰ２Ｂ

ＳＶＡＳ ７ｑ１１ Ｅｌａｓｔｉｎ

Ａｏｒｔｉｃａｎｅｕｒｙｓｍ １５ｑ２１ Ｆｉｂｒｉｌｌｉｎ

ＴＯＦ ／ ＰＴＡ ／ ＩＡＡ ２２ｑ１１ ？
注：ＡＳＤ，房间隔缺损；ＶＳＤ：室间隔缺损；ＰＳ：肺动脉瓣狭窄；ＴＯＦ：法洛四联症；ＰＤＡ：动脉导管未闭；ＳＶＡＳ：主动脉瓣上狭窄；
Ａｏｒｔｉｃａｎｅｕｒｙｓｍ：主动脉瘤；ＰＴＡ：永存动脉干；ＩＡＡ：主动脉弓中断

（一）ＣＡＴＣＨ综合征
２２号染色体１区１带（２２ｑ１１）微缺失常导致心脏神经嵴异常，是仅次于２１三体的先心病

病因。２２ｑ１１缺失存在于５０％的主动脉弓中断Ｂ型、３０％的永存动脉干、１５％的法洛四联症。
２２ｑ１１微缺失患者常合并神经嵴异常的其他缺陷，如异常面容（Ａｂｎｏｒｍａｌ Ｆａｃｅｓ，Ａ）、胸腺发育
不良（Ｔｈｙｍｉｃ Ｈｙｐｏｐｌａｓｉａ，Ｔ）、腭裂（Ｃｌｅｆｔ Ｐａｌａｔｅ，Ｃ），以及低钙血症（Ｈｙｐｏｃａｌｃｅｍｉａ，Ｈ）等，与心
脏缺陷（Ｃａｒｄｉａｃ Ｄｅｆｅｃｔｓ，Ｃ），一起称之为ＣＡＴＣＨ综合征。ＣＡＴＣＨ综合征常表现为Ｄｉ Ｇｅｏｒｇｅ
综合征、腭心面综合征、Ｓｈｐｒｉｎｔｚｅｎ综合征，上述综合征均合并２２ｑ１１微缺失，提示神经嵴的发
育，可能与２２号染色体１区１带上的某个或多个基因有关。

目前２２ｑ１１缺失区域的近３０个基因图谱已全部测序完成，有几个基因在神经嵴细胞的形
成中表达。由于该综合征遗传的复杂性，很难确定该区域的关键基因。在类似于人类２２ｑ１１
区域的小鼠的１６号染色体上的１５个基因片段的杂合缺失，可部分表现为第４对主动脉弓畸
形，比如主动脉弓中断与迷走的右锁骨下动脉。对该区域基因的进一步研究将有可能确定Ｄｉ
Ｇｅｏｒｇｅ综合征的病因。

最近关于Ｎｋｘ２ ５及ＴＢＸ５转录因子的遗传学研究表明，模型动物的研究有助于了解人类
先心病的发病机制。在房间隔缺损及心脏传导系统异常患者家系中，发现转录因子Ｎｋｘ２ ５
多个位点突变。在ＴＯＦ及三尖瓣病变患者中，也发现散发的Ｎｋｘ２ ５转录因子突变。这些突
变如何导致心血管系统畸形尚不清楚，但特定的功能缺失型突变与特定的心血管畸形之间的
联系，提示Ｎｋｘ２ ５的不同结构在决定心脏的发育中具有不同的功能。
（二）ＨｏｌｔＯｒａｍ综合征
又称手心综合征，是一种常染色体显性遗传病，主要表现为心脏畸形及上肢畸形，心脏畸

形主要表现为房间隔缺损、室间隔缺损、动脉导管未闭、法洛四联症、大动脉转位等，上肢病变
表现为前臂、腕、手桡侧骨骼变异或缺如。该病是１２号染色体上ＴＢＸ５基因突变的结果。有
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趣的是，造成心脏及上肢畸形的突变位于蛋白质的不同区域，提示ＴＢＸ５在这些组织具有不同
的下游基因或辅因子。心手综合征与其他综合征同时合并心脏及上肢畸形，提示这些来源于
外胚层的结构在发育调控机制上具有共性。斑马鱼ｄＨＡＮＤ基因突变可导致心腔缺如、鳍畸
形和ＴＢＸ５表达障碍，提示ｄＨＡＮＤ与ＴＢＸ５可能共同作用于心脏和上肢的发育通路中。同
样，在鸡与小鼠胚胎研究中发现，ｄＨＡＮＤ通过控制ｓｈｈ基因表达调控上肢ＡＰ极的发育。
ｄＨＡＮＤ在心手颜面部形成中的作用提示单基因缺如可造成身体不同部位缺陷。
（三）ＷａｔｓｏｎＡｌａｇｉｌｌｅ综合征
又称肝内胆管发育不良和先天性心血管畸形综合征，是一种常染色体显性遗传的多脏器

发育异常，以胆道闭锁、右心发育缺陷、椎骨缺陷、特殊面容为特征，典型的心血管畸形主要是
肺动脉瓣狭窄、法洛四联症。是由于Ｎｏｔｃｈ受体的配体ＪＡＧＧＥＤ１基因突变所致。至今在该
综合征中发现了１１种基因突变类型，其中心脏畸形ＴＯＦ有关的突变有三种错义突变
（ＧＬＹ２７４ＡＳＰ、ＣＹＳ２３４ＴＹＲ、ＡＲＧ１８４ＣＹＳ），一种插入突变（１ｂｐＩＮＳ，６８４Ｇ），一种缺失突变（１
ｂｐ ＤＥＬ，２０６６Ｃ）。
（四）Ｄｉ Ｇｅｏｒｇｅ综合征
包括面部、胸腺、甲状旁腺和心血管畸形的发育缺陷，面部表现为眼距宽，嘴如鱼口，耳壳

异常，下颏小，眼裂朝外下垂；胸腺及甲状旁腺缺如或发育不良可导致低钙惊厥，免疫缺陷及屡
发感染；心血管系统常伴发永存动脉干或主动脉弓中断畸形。２００１年Ｊｅｒｏｍｅ等发现小鼠杂合
型ＴＢＸ１无义突变，可导致心脏流出道畸形发生率增高，而纯合型ＴＢＸ１基因突变小鼠在宫内
死亡，并表现出几乎所有的ＣＡＴＣＨ２２综合征的表现：包括胸腺、甲状旁腺发育不全、心脏流出
道畸形、颅面部畸形等，提示ＴＢＸ１基因是Ｄｉ Ｇｅｏｒｇｅ综合征发病机制中最重要的基因之一。
Ｌｉｎｄａｓｙ在小鼠模型中发现ＴＢＸ１基因对正常主动脉弓的发育是必需的，并呈现基因表达剂量
依赖，认为ＴＢＸ１基因的单倍体功能不全在小鼠体内至少可以产生ＣＡＴＣＨ２２综合征的心脏表
现。目前就人类ＴＢＸ１基因的表达模式尚不明白，在一些患者中发现ＴＢＸ１基因完整，提示人
类与小鼠不同，可能与人类心脏发育过程的调节尚需要其他重要的调节基因有关。
（五）Ｗｉｌｌｉａｍｓ综合征
主要表现为特殊面容、心血管畸形、高钙血症、智力障碍等，８０％以上的患者合并心血管畸

形，主要表现为主动脉瓣上狭窄及肺动脉分支狭窄。该综合征的发病率为０ ００１％，是一种临
近基因缺失综合征，有关键区７ｑ１１ ２３内约２０个基因共同缺失造成。目前发现参与该综合征
发病机制的基因可能有：弹力蛋白基因（ＥＬＮ基因）、复制因子Ｃ亚单位２（ＲＦＣ２）、ＬＩＭ结构域
激酶１（ＬＩＭＫ１）、细胞质联接因子２（ＣＹＬＮ２）、普通转录因子３（ＧＴＦ３）等。主动脉瓣上狭窄是
一种常染色体显性遗传性心脏病，可能病因为遗传因素和环境因素的共同作用导致ＥＬＮ基因
异常所致。
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（六）Ｎｏｏｎａｎ综合征
又称为先天性侏儒痴呆综合征，发病率大约在０ １％。患者表现为身材矮小、耳位低、睑

裂下斜等特征性面容，５０％可合并心血管畸形，主要表现为肺动脉狭窄、房间隔缺损、室间隔缺
损、肥厚型心肌病、肺动脉瓣发育不良、动脉导管未闭、主动脉缩窄等。是一种常染色体显性遗
传，发病相关基因定位在１２ｑ２４ ２ ～ ｑ２４ ３１。非受体型酪氨酸磷酸激酶１１（ＰＴＰＮ１１）属于酪氨
酸磷酸激酶，编码非转膜型蛋白酪氨酸磷酸激酶ＰＴＰ２Ｃ，广泛表达于人类心脏、大脑、骨骼肌等
组织中。目前共发现ＰＴＰＮ１１ 基因突变类型有ＡＬＡ７２ＳＥＲ、ＡＬＡ７２ＧＬＹ、ＡＳＮ３０８ＡＳＰ、
ＡＳＮ３０８ＳＥＲ、ＳＥＲ５０２ＴＨＲ、ＴＹＲ６３ＣＹＳ、ＴＹＲ６２ＡＳＰ、ＡＳＰ６１ＧＬＹ、ＴＨＲ７３ＩＬＥ、ＰＨＥ２８５ＳＥＲ等。
（七）Ｍａｒｆａｎ综合征
又称蜘蛛样指趾综合征，是一种累及全身结缔组织的常染色体显性遗传性疾病，主要涉及

骨骼、眼及心血管系统。心血管系统畸形主要表现为主动脉根部及升主动脉进行性扩张，最终
出现夹层动脉瘤。确切的病理机制目前还不清楚，大多认为与染色体１５ｑ２１区的原纤维蛋白
１（ＦＢＮ１）基因突变有关。该基因突变导致原纤维的分泌与合成障碍，导致微纤维及弹力纤维
成熟障碍，造成血管壁结缔组织对血流冲击力抵抗能力的下降，形成主动脉根部及升主动脉扩
张，局部动脉瘤的发生率明显升高。
（八）先天性肺动静脉瘘
肺动静脉瘘是一种先天性肺血管畸形，肺动脉血不经过肺泡直接流入肺静脉形成短路，本

病具有家族性，与遗传密切相关，可能与ＥＮｄｏｇｌｉｎ基因、激活素受体样激酶１（ＡＬＫ１）基因的突
变有关。
（九）原发性肺高压
原发性肺动脉高压是一种严重的先天性肺血管畸形，主要表现为持续性肺动脉高压导致

右心室衰竭，治疗效果较差。家族性ＰＰＨ是一种常染色体显性遗传性疾病，约占ＰＰＨ的
１０％。２０００年国际ＰＰＨ协会等研究认为ＰＰＨ是由ＢＭＰＲ２基因杂合性突变所致，目前共发现
６６个突变位点，包括错义突变、无义突变、剪切异常、缺失突变、插入突变等。另有研究认为
ＡＬＫ１基因可能与ＢＭＰＲ２基因突变有协同作用。
（十）房间隔缺损
房间隔缺损是最常见的先天性心脏病，约占整个先心病的１５％，绝大多数为多基因遗传，

极少数为单基因病。环境因素包括胎儿风疹病毒感染，母亲患系统性红斑狼疮和苯丙酮尿症
等。属于常染色体显性遗传的有家族性房间隔缺损伴房室传导时间延长、ＨｏｌｔＯｒａｍ综合征和
Ｎｏｏｎａｎ综合征等，如心手综合征的心脏畸形大多为房间隔缺损，ＴＢＸ５基因是该病的致病基
因。也可由染色体畸变导致，如ＭＩＤＡＳ综合征的心脏畸形以继发型房缺为主，由染色体
Ｘｐ２２ ３１缺失造成。
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（十一）房室间隔缺损
包括完全性与部分性房室间隔缺损，占先天性心脏病的７ ７％，常合并于唐氏综合征患

者。１９９２年Ｃａｒｍｉ等研究认为８ｐ２３的微缺失可能是ＡＶＳＤ的关键病因，１９９７年Ｓｈｅｆｆｉｅｌｄ等研
究认为ＡＶＳＤ患者在１Ｐ３１Ｐ２１区域可能存在一个ＡＶＳＤ易感基因。而Ｇｒｅｅｎ等的研究则发现
３ｐ２５ｐｔｅｒ缺失可导致一种综合征，心脏畸形主要表现为ＡＶＳＤ，其他系统还包括智力低下、上
睑下垂、小颌等。
（十二）动脉导管未闭
动脉导管未闭是一种常见的先天性心脏病，发病率大约０ ０２％，呈多基因遗传规律，大多

为散发患者。Ｃｈａｒ综合征是一种常染色体显性遗传性疾病，主要表现为心脏畸形、面部畸形
和第五指（趾）畸形。心脏畸形绝大多数为ＰＤＡ，面部畸形包括：额部高宽，眼裂向下歪斜，上
睑下垂，厚唇等；第五指（趾）可缺失。Ｓａｔｏｄａ等的研究发现，致病基因可能在６ｐ１２ｐ２１。以后
在两个该病家系中发现ＴＦＡＰ２Ｂ基因的两种突变（ＡＬＡ２６４ＡＳＰ，ＡＲＧ２８９ＣＹＳ），认为该基因在
导管、面部及上肢的发育中可能起到重要作用，推测可能是神经嵴细胞衍生物紊乱的结果。
（十三）法洛四联症
是最常见的紫绀型先天性心脏病，为多基因遗传性疾病，可能有以下四种遗传学改变所

致：Ｃｓｘ基因突变，ＣＡＴＣＨ２２综合征，唐氏综合征，ＪＡＧ１基因突变。Ｃｓｘ基因又称为Ｎｋｘ２ ５基
因，是一种心脏特异性同源盒基因。Ｂｅｎｓｏｎ等的研究发现四联症患者中可发生Ａｒｇ２５Ｃｙｓ、
Ｔｙｒ２５９ｔｅｒ基因突变。Ｇｏｌｄｍｕｎｔｚ采用ＤＮＡ测序法对１１４例四联症患者进行研究，结果在６例
散发性病人中发现了４种杂合性突变（Ｇｌｕ２１Ｇｌｎ，Ａｒｇ２１６Ｃｙｓ，Ａｌａ２１９Ｖｌａ，Ａｒｇ２５Ｃｙｓ）。１９８９年
Ｌｅ Ｍａｒｅｃ等的研究发现，２２ｑ１１微缺失影响神经嵴细胞的发育，而神经嵴细胞是心脏流出道组
织的主要细胞来源，可导致不同类型的圆锥动脉干畸形，最常见的为主动脉弓中断、共同动脉
干及法洛四联症。唐氏综合征是由２１号染色体三体型造成，约５０％合并先天性心脏病，其中
最常见的畸形包括心内膜垫缺损及法洛四联症。人类Ｊａｇｇｅｄ１基因（ＪＡＧ１）编码一种Ｎｏｔｃｈ家
族受体配体蛋白ＪＡＧＧＥＤ１，Ｌｏｏｍｅｓ等研究发现胚胎发育过程中该基因在右心表达，对处于早
期发育阶段的心脏、大血管细胞分化具有决定性的意义，认为该基因突变可能与法洛四联症的
形成有关。２００１年，Ｅｌｄａｄａｈ等在一个临床表现为四联症的四代家系研究中发现了Ｊａｇ１基因
的错义突变（ＧＬＹ２７４ＡＳＰ）。
（十四）原发性心肌病
原发性心肌病根据病理生理可分为肥厚型、扩张型、限制型三种，其中肥厚型及扩张型心

肌病常呈家族性发病，而后者很少遗传。
肥厚型心肌病的发病率为０ １％ ～ ０ ２％，主要病理变化为左、右心室肥厚，出现心悸、胸

闷、运动性呼吸困难等，严重的室性心律失常常可导致猝死。ＨＣＭ呈常染色体显性遗传，由编
码肌小节蛋白的基因突变所致，现已证实的有１１种基因、４００余种突变，突变的基因有：β肌
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球蛋白重链（βＭＨＣ）基因、肌球蛋白结合蛋白Ｃ基因、心肌肌钙蛋白Ｔ（ｃＴｎＴ）基因、α原肌球
蛋白基因、肌球蛋白轻链１基因等。不同的基因突变临床表现不同，预后也不同。

扩张型心肌病占所有心肌病的６０％左右，约２０％ ～３５％的病人有家族史。主要表现为左
右心室扩张和收缩功能不全，可伴有室性或房性心律失常。遗传方式主要为常染色体显性遗
传和Ｘ连锁遗传，致病基因有：１ｐ１ｑ１、１０ｑ２１ｑ２３、６ｑ２３位点致病基因。不同的基因突变临床
表现不同，预后也不同。

（十五）纤毛不动综合征
亦称Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ综合征，是一种常染色体隐性遗传病，主要表现为纤毛运动功能障碍，约

有一半合并内脏反位，这可能是由于左右不对称的随机性所致，目前研究认为是由于ＤＮＡⅠ
１、ＤＮＡＨ５、ＤＮＡＨ１１基因表达异常有关。在器官形成前，Ｈｅｎｓｅｎ结内含有控制纤毛运动的基
因，在发育过程中逐渐移形成左侧的不对称表达，导致了心脏与其他器官的偏利缺陷，出现心
脏左右不对称。

十二、展望
心脏的胚胎发育非常复杂，发育过程中微小的异常即可造成严重的心脏畸形，这就不难理

解为什么这么多基因突变可以造成心脏畸形了。像Ｎｋｘ２ ５、ＴＢＸ５等单基因突变造成的先天
性心脏病非常复杂，要想明了每个基因的功能非常困难，基因与外界环境共同作用非常重要。
调控影响突变基因的中间因子至少可以阻止一部分先心病的发生，也给先心病的防治提供了
一点希望。

成人心肌细胞的不能分裂再生，给成人心血管疾病的药物治疗带来了巨大的障碍。通过
对先心病的分子生物学及基因方面的研究，可以明了心脏发育的基因网及机理，有可能通过基
因调控的方法使非肌肉细胞转化成心肌细胞，最终进行心肌细胞再生或移植。

最后，对人类及模型器官所有基因进行测序，可加速明白心脏的胚胎发育。描绘人类先心
病基因谱虽然十分困难，但这项工作将有助于我们对造成先心病的异常基因进行筛查。对心
脏发育基因及不同疾病基因的对比分析，可使我们识别模型器官的致病基因。当我们进入后
基因时代，心脏发育的基因蓝图将使我们明白人类常见、复杂的基因。
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第二章
心脏的发育经历了系列复杂过程，其中包括组织学上心脏细胞功能发育和器官形成的过

程。近年来，对这些过程的基因调控的研究已经取得了很多成果。生物学中重要的原则是，心
肌细胞的收缩和舒张功能的改变必须和心血管系统的形态学变化相一致。但是，迄今为止，对
哺乳动物胚胎发育过程中调控心脏收缩功能的基因、分子和细胞水平的变化过程的了解甚少。

虽然心脏对任何药物或者生理改变，都会出现与年龄相关的变化，但人们对其机制并不十
分了解。尤其对于年龄对调控兴奋收缩偶联影响的基本机制了解甚少。只有全部认识了调控
收缩功能的分子和细胞过程后，才可能建立起与胚胎发育和年龄匹配的针对胎儿和新生儿的
药物应用策略。

本章主要阐述心肌收缩、舒张，以及兴奋收缩偶联在发育方面的一些现代概念。这些概念
包含了一些来自于人类心肌的研究成果，但主要来自动物模型。由此，可以建立胎儿和儿童心
肌收缩功能调控的科学基础。

一、心脏功能的细胞学
静息状态下，主动的转运过程（主要是钠钾泵）可以维持细胞膜内外的电化学梯度，因此

静息膜电位能维持细胞内比细胞外更负的状态。细胞膜的除极化主要是由于钠通道的开放导
致钠内流，使得膜电位快速自负值上升为正值所致。这个膜电位的变化引起细胞液内钙浓度
的快速上升，钙和心肌纤维的收缩蛋白复合体结合，导致细胞缩短（即收缩）。当静息膜电位
再次建立时，细胞液内钙浓度下降，钙自收缩肌钙蛋白复合体脱离，细胞舒张。

细胞内的这些活动过程必须受到密切调控以维持体内钙的平衡，从而控制心肌细胞的收
缩和舒张。在过去几年中，已经阐明的是许多细胞径路和蛋白参与了心肌细胞的发育调控。
因此，在心脏收缩、舒张调控的机制方面，存在显著的与年龄相关的差别。

目前，我们认识到的大多数关于心肌收缩功能发育方面的知识都是来自于动物模型。人
类心脏的相关知识来自于对这些动物模型的推断，所以肯定存在着一些问题。但是，因为心脏
的发育和成熟是由基因和其他因素所调控的，所以对一个具体的动物模型来讲，一定存在种属
之间的不同。人类心脏形态学发育方面的许多过程和其他物种非常类似，人类与动物在心肌
细胞发育过程的研究结果也很类似。应用人类组织研究人类心肌细胞的发育过程，毋庸置疑
会提供更为确定的关于人类的信息，但这些研究在目前的可能性仍然相当有限。



二、心肌细胞及其参与心肌收缩和舒张的结构成分
（一）细胞大小和形态的变化
人类胚胎中，大约在孕３周开始，心脏有了节律性收缩和舒张的需求。心肌细胞的主要功

能单元包括心肌细胞膜，内质网，线粒体以及收缩蛋白。在胎儿和胚胎的早期，心肌细胞和成
熟心脏完全不同。心肌细胞的超微结构的形态和细胞结构的空间排列在整个成熟过程中一直
在发生变化。总的来说围产期心脏成熟阶段最大的变化是与收缩和舒张有关的细胞成分增加
和细胞结构更为精细的空间排列。

新生儿心肌细胞中，肌原纤维排列方向有一定的随机性，而且肌原纤维节不完整。肌原纤
维通常位于次级肌纤维膜处。规则分布于整个细胞的是核糖体，粗内质网和线粒体。细胞核
呈圆形，位于中央。与细胞逐渐肥厚相一致，细胞核在出生以后占细胞容积的百分比稳步下
降。核糖体、粗内质网及高尔基体的变化，都和细胞快速生长过程中的蛋白复合体的变化相
一致。

虽然，从整体上变化趋势是一样的，但不同物种间，超微结构的变化的确切时间和时程却
不相同。需要指出的是，即使在同一物种、相同的心脏中，心肌细胞成熟发生的时间也不统一。
而且同一个心脏中，心肌细胞的形态学表现也有多种。因此，在解释年龄相关的收缩功能变化
的时候，更应该考虑到物种之间的差别。

出生后生长发育的重要变化之一是体表面积容积的比值逐步下降。这主要是由于出生
后生长发育过程中，肌细胞容积逐步增加的结果。在胎儿晚期和出生后早期成熟过程中，心脏
的生长包括了增生和肥厚两个方面。许多物种在出生后的短时间内肌细胞仍然继续分裂，在
生后几天或几周内心肌肥厚逐渐降低至一个很低的水平。再后来，心脏的生长主要是心肌肥
厚的结果。最近的大量研究把兴趣集中在调控心肌自增殖向肥厚转化的分子机制方面。对这
些机制的精确理解对将来可能的心肌梗死、心肌病和先天性结构异常进行治疗有着重要的
意义。
（二）肌纤维膜和横桥
在心脏发育的很早期，细胞被膜上就存在多糖蛋白质复合物。横桥是肌纤维膜内陷入细

胞内部形成的，它可以允许细胞外环境延伸到细胞内部的结构中。在一些小心室肌细胞物种
（如鸟和鱼），一般没有Ｔ管系统。可能是因为它们并不需要有效的兴奋收缩偶联。但在大的
心肌细胞中，需要Ｔ管系统来保证细胞深部能产生透膜的离子流。Ｔ管系统克服了由于细胞
体积增大导致的可能的电扩散的障碍。因此，Ｔ管系统在哺乳动物心肌细胞中是心肌收缩舒
张的重要组成部分。它是高密度钙通道存在的地方（用于钙内流），该处的肌纤维膜与肌浆网
（心肌细胞收缩的活性钙的储存处）有密切的生理关系。

在哺乳动物，Ｔ管是最晚发育的器官之一，通常在出生后才出现。各种物种Ｔ管出现的时
间不一。出生以后的心肌成熟阶段，虽然细胞在快速伸展，但细胞的面积容积比相对恒定，这
是Ｔ管发育伴随细胞面积增加的结果。
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（三）肌浆网
随着发育的逐步进行以及Ｔ管系统的成熟，肌浆网开始出现，并且肌浆网的功能逐渐形

成。肌浆网是一种特殊形式的内质网，是哺乳动物心脏收缩舒张的重要成分。在成熟的心肌
细胞，收缩和舒张过程中需要的大部分的钙由肌浆网来储存、释放和再聚集。

肌浆网由纵向成分和连接部分组成。纵向肌浆网通常指游离肌浆网。成熟过程中，肌浆
网的出现及其数量和功能的重要变化主要出现在胎儿晚期和出生后的早期。在成人，肌浆网
膜排列整齐并且主要与粗肌丝相关。接合部的肌浆网直接和Ｔ管相邻，称为二联体。正因为
二者有此密切的生理关系，所以才能传导肌纤维膜的电位变化以及钙内流的信息到肌浆网，从
而触发钙离子释放，引起收缩。在所有哺乳动物中，均可以观察到接合部肌浆网和肌纤维膜的
这种关系。

在成熟心肌，接合部肌浆网包含肌浆网的钙释放通道，它在兴奋收缩偶联时允许储存的钙
离子释放至细胞质中，引起收缩。肌浆网钙释放通道又叫斯里兰卡肉桂碱（Ｒｙａｎｏｄｉｎｅ）受体，
由于此类通道对斯里兰卡肉桂碱有很高的亲和力而得名。接合部肌浆网包含高浓度的集钙蛋
白，它是一种钙结合蛋白。这是储存绝大部分在肌浆网和收缩蛋白之间往来的钙离子的地方。
三联体和细胞连接是存在于结合部肌浆网的较小的蛋白，它对于维持集钙蛋白和钙释放通道
的空间关系非常重要。其他的结构蛋白尚包括ＦＫ结合蛋白，它的作用是稳定钙通道的位置。

纵向肌浆网包含极高浓度的ＡＴＰ依赖的钙泵，用来把钙离子再摄取到肌浆网中。这些蛋
白被称作肌浆网钙ＡＴＰ酶（ＳＥＲＣＡ）。心脏特异的同工酶是ＳＥＲＣＡ２ａ。ＳＥＲＣＡ２ａ再摄取钙离
子进入肌浆网受调节性受磷酸蛋白的调控。在基础状态下，该蛋白处于脱磷酸化状态，抑制
ＳＥＲＣＡ２ａ的活性和钙离子的重摄取至肌浆网。当肌浆网受磷酸蛋白磷酸化（例如受β肾上腺
素能刺激）以后，抑制就被移除，ＳＥＲＣＡ２ａ活性提高，钙离子的重摄取增加，促进心肌舒张。

胎儿晚期和新生儿早期，在Ｔ横管系统形成之前就可以观察到在结合肌浆网和肌纤维膜
之间的外周肌膜下偶联。但是，随着细胞增大以及Ｔ横管系统的发育，就需要内在的偶联（即
二聚体）。在胎儿晚期和新生儿早期成熟阶段肌浆网的容积和分布均显著增长。不同物种在
发育过程中肌浆网出现的时间不同。
（四）收缩成分
心肌的收缩和舒张源于心肌收缩成分发生可重复的相互移动。粗肌丝不动，而细肌丝会

滑行，从而产生肌小节的缩短，产生收缩的动力。在成熟心肌细胞，肌纤维组成肌小节，肌小节
之间称为Ｚ带。Ｚ带包含朝向肌小节中央的细肌丝，粗肌丝沿着肌小节的纵轴排列，分布于细
肌丝之间。

在胎儿早期，就可以观察到肌小节，但是在胎儿和早期新生儿的心肌细胞中，收缩装置相
对分散。肌纤维不规则，在细胞内的分布比较分散。随着心肌细胞逐渐成熟，肌纤维逐渐沿着
细胞的纵轴分布。在非成熟心肌，肌纤维主要聚集于细胞核和线列体（线粒体）周围的肌纤维
膜下的区域。即使心脏收缩和舒张出现以后，肌小节仍然在逐步进行重新排列。
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（五）心肌纤维蛋白（图２１）
肌纤维主要由肌球蛋白和肌动蛋白构成（占所有收缩蛋白成分的８０％）。其他比较少的

成分，比如肌钙蛋白和肌凝蛋白主要起调控和结构支撑的作用。对这个领域的研究主要着眼
于肌球蛋白同工酶的表达。

图２１　 肌纤维的构成（彩插）

１ 粗肌丝
粗肌丝最重要的蛋白是肌球蛋白。每一个粗肌丝均包含多个不同的多肽，形成球形的头

部和尾端。每个肌小节包含近３００个肌球蛋白分子。每个肌球蛋白由２个重链肌球蛋白单体
和４个轻链单体组成。重链形成大的双叶形的球形头部，包含ＡＴＰ酶活性，它对释放横桥所
需要的能量非常重要。轻链形成粗肌丝长长的茎部，与头端靠一个有弹性的关节相连。球形
的头部与机动蛋白分子形成横桥，它是肌丝缩短最重要的步骤。
２ 细肌丝
每个细肌丝包含三个主要的蛋白：肌动蛋白，原肌凝蛋白和肌钙蛋白。由于肌动蛋白和肌

球蛋白重复性地产生结合和脱离结合，从而导致心肌的收缩和舒张。收缩的调控主要归功于
原肌凝蛋白和肌钙蛋白的活动。肌钙蛋白由三个主要亚单位组成：抑制亚单位肌钙蛋白Ｉ
（ＴｎＩ），钙结合亚单位肌钙蛋白Ｃ（ＴｎＣ），以及原肌凝蛋白结合亚单位肌钙蛋白Ｔ（ＴｎＴ）。在肌
动蛋白与肌球蛋白结合的最后阶段需要这些蛋白参与形成肌动球蛋白复合体。

钙通过与ＴｎＣ结合从而在心肌纤维的运动中，起重要的整合作用。肌丝的滑动起始于钙
与ＴｎＣ的结合。虽然ＴｎＣ上有很多钙结合的部位，但钙与低亲和部位Ⅱ的结合被认为是横桥
形成的触发器。钙与这个部位的结合使得原肌凝肌钙蛋白复合体对肌动肌球蛋白相互作用
的抑制得以解除。目前，有两种主要的理论来解释这种抑制和肌动肌球蛋白的结合如何形
成。第一种理论认为这种抑制纯粹是结构上的或者空间上的。这种模型认为原肌凝肌钙蛋
白复合体和肌球蛋白竞争肌动蛋白上的结合部位，钙离子改变了此复合体的构型或位置，因此
肌动蛋白上的结合部位就暴露给肌球蛋白。第二种理论认为基础状态下，肌动肌球蛋白相互
作用处于一个很微弱的状态下，肌球蛋白的头端与肌动蛋白分子成９０°角，当钙与ＴｎＣ结合以
后，可能是通过ＡＴＰ水解后肌动肌球蛋白ＡＴＰ酶释放无机磷酸分子，从而导致肌球蛋白头端
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成４５°角的构型。当钙离子自ＴｎＣ上面脱离时蛋白还原至原来的结构，产生舒张。不管分子
机制如何，很清楚的是，钙离子运输至收缩蛋白及其自蛋白脱离，是收缩和舒张的最后的共同
通路。
３ 亚型转变
粗细肌丝蛋白在发育过程中亚型的转变对肌小节缩短和舒张能力有重要的影响。与年龄

相关的调控过程的改变包括由不同肌球蛋白亚型表达所决定的肌纤维ＡＴＰ酶活性的改变，肌
钙蛋白调控蛋白以及钙转运和移除过程相关的多种蛋白的改变。
４ 肌球蛋白亚型
肌球蛋白ＡＴＰ酶是收缩功能的主要决定因素，与肌纤维收缩速度直接相关。ＡＴＰ酶活性

在发育过程中的改变与不同肌球蛋白重链的表达有关。在哺乳动物的心室肌细胞，至少有两
种肌球蛋白重链表达。α亚型表现出高ＡＴＰ酶活性，β亚型表现低ＡＴＰ酶活性。各种亚型的
表达受不同发育阶段的影响。除了发育调控以外，其他因素也影响肌球蛋白亚型的表达，激素
水平、营养状态、工作负荷以及神经系统，均对心脏肌球蛋白亚型的表达起重要作用。
５ 肌钙蛋白亚型
细肌丝的肌钙蛋白复合体与肌动肌球蛋白复合体的钙离子活性相关。ＴｎＣ作为钙结合

亚单位，保持不变，没有亚型改变。相反，ＴｎＩ和ＴｎＴ均存在多种亚型，在发育过程中的表达
不一。

已经发现ＴｎＩ存在着三种分别由三种不同基因表达的亚型。这三种亚型分别命名为快速
骨骼肌亚型（ＴｎＩｆ），慢速骨骼肌亚型（ＴｎＩｓ）和心肌亚型（ＴｎＩｃ）。心肌亚型和其他两种主要
的区别是ＴｎＩｃ在受肾上腺素刺激，磷酸化以后会产生长时间的内在改变。ＴｎＩｃ的磷酸化改
变了肌钙蛋白复合体对钙离子的亲和力，从而影响收缩行为。

ＴｎＩ亚型在发育过程中的改变可以用来部分解释围产期心脏成熟过程中的收缩功能的改
变。在人类胎儿，ＴｎＩ的主要亚型是ＴｎＩｓ，ＴｎＩｃ也可被检测到。人类心脏在出生后９个月
ＴｎＩｓ渐消失，代之以ＴｎＩｃ。ＴｎＩ亚型转变时间延长可能会影响收缩反应。
６ 肌钙蛋白Ｔ
ＴｎＴ在调控心肌纤维ＡＴＰ酶活性以及对钙的反应方面起一定作用。ＴｎＴ存在多种亚型，

这些亚型看上去是单一基因在发育过程中进行不同剪接的产物。胎儿心脏表达四种ＴｎＴ亚
型，其中两种为成人心脏亚型ＴｎＴ１和ＴｎＴ２。有人提出ＴｎＴ亚型表达的改变可能与收缩力的
发展和心肌对酸中毒的反应有关。
（六）线粒体
在不成熟心肌细胞中，线粒体不规则散在于细胞中。当细胞成熟后，线粒体大小更规则，

集中于中央，周围有肌丝包绕。随着肌纤维的进一步排列，线粒体更规则地沿肌丝排列以供给
肌丝活动所需要的能量。

在所有哺乳动物中，出生以后线粒体容量都有很大的增加。另外，在成熟阶段，心肌线粒
体的超微结构也发生变化。在胎儿心脏线粒体嵴稀疏，出生后随着心脏的进一步成熟，线粒体
嵴逐步紧密。所有这些表现反应了出生以后对能量的需求逐步增加。
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（七）细胞骨架
细胞骨架提供了张力可以在细胞间传递的结构上的保障。在成熟的心肌细胞，微管和中

间丝与Ｚ盘相连，提供了包绕肌小节的支撑结构，将肌纤维彼此连接，并将肌纤维与Ｔ管，线
粒体和细胞核相连。肌纤维膜和细胞骨架相附着，使得肌细胞在收缩和舒张的时候，收缩装置
和肌纤维膜一起运动。

索蛋白、谱蛋白、锚蛋白以及纽蛋白是成熟心肌细胞中重要的骨架蛋白。谱蛋白和锚蛋白
位于肌纤维膜近Ｚ盘的溶质表面。大鼠心脏在出生后索蛋白的分布进一步排列。其他物种
的细胞骨架成分在发育中的心脏细胞中的排列还没有很好地描述，但这对心肌收缩力的发展
可能有重要的影响。心肌超微结构的研究提示，不成熟心肌细胞的细胞骨架成分排列不如成
人心肌细胞。

三、兴奋收缩偶联
肌浆网在成熟心肌中的重要作用，兴奋收缩偶联是心肌收缩的重要步骤。肌纤维膜除极

促进电压依赖的Ｌ型钙通道开放。从而导致相对少量的钙离子内流，单凭这些钙离子不足以
直接激活收缩蛋白。已经明确的是心肌的收缩是由于自肌浆网释放大量的钙离子进入细胞内
所引起的。特异性肌浆网钙释放通道（ＲｙＲ）是由通过Ｌ型钙通道进入到细胞内的钙内流所触
发的。这个过程称为钙诱发的钙释放（ＣＩＣＲ）。

ＣＩＣＲ的结构基础是肌纤维膜上的Ｌ型钙通道（主要位于Ｔ管）和位于二联体处的结合部
肌浆网上的ＲｙＲ位于一起。二者在生理学上的密切关系使得通过Ｌ型钙通道的少量钙内流
就可以引起临近一束ＲｙＲ开放。局部的非传播的肌浆网的钙释放（不管诱发还是自发的）通
常称为钙火花。大量局部的钙释放相加就导致细胞内钙离子水平明显提高，激活收缩。收缩
力的调控主要通过调节Ｌ型钙电流的大小来完成的。最近的证据提示钙诱发的ＲｙＲ的失活
是ＣＩＣＲ产生与搏动相应的离子通道关闭的基础。当肌浆网钙释放通道开放减少以及细胞质
内钙离子由肌浆网钙泵再摄取至肌浆网时，心肌收缩停止，舒张开始（见图２２）。

虽然对先天性心脏病动物模型的研究主要关注于结构方面的异常，但也有一些研究者研
究了鸡和鼠神经嵴异常模型中心肌的兴奋收缩偶联和钙的转运。这些模型主要是圆锥动脉干
异常的模型。从这些动物提取出来的心肌细胞发现钙的运动兴奋收缩偶联过程异常。但尚不
清楚，这些异常是心肌原发的异常还是继发于结构异常所产生的血流动力学改变。不管机制
如何，这些研究显示了心脏结构和细胞功能之间的重要联系。

四、心脏舒张
在成人心脏中，肌浆网除了提供收缩所需要的钙源以外，它在心脏的舒张方面还起着重要

的作用。在钙通道开放，细胞内钙离子水平提高以后，纵向肌浆网上的特殊的钙泵开始将钙离
子摄取回肌浆网。随着细胞内钙离子降低，钙离子从收缩蛋白复合体上脱离，舒张开始。肌浆
网的钙泵活性受受磷酸蛋白的磷酸化状态所调控，它也是调控舒缩功能的另一个关键。

在稳态条件下自细胞外进入心肌细胞的钙离子必须在舒张期排出，这主要是通过肌纤维
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图２２　 （彩插）

膜上的钠钙交换（ＮＣＸ）来完成。ＮＣＸ可以双向工作，在细胞除极时还能够把钙离子转运进细
胞。但是在成熟心肌细胞，ＮＣＸ的主要功能是在舒张期把钙排出细胞。除了ＮＣＸ，肌膜上的
钙泵（血浆膜钙ＡＴＰ酶，ＰＭＣＡ）也能够将钙离子转运出细胞，但与ＳＥＲＣＡ２ａ和ＮＣＸ相比，它
对钙离子转运所起的作用相对较小。

五、未成熟心肌的收缩和舒张
ＣＩＣＲ的细胞基础包括肌纤维膜上的Ｌ型钙通道和二联体处的结合肌浆网ＲｙＲ。已经知

道在未成熟心肌中，这些结构在发育过程中会发生各种变化，从而影响兴奋收缩偶联。

（一）Ｔ管结构
在许多物种如大鼠、兔、狗和苍鼠中，直到出生后２周到２个月以后才出现Ｔ管系统。在

完全成熟心肌细胞，钙火花沿Ｔ管系统发生，因此Ｔ管系统相对贫乏将会限制肌膜钙通道和
肌浆网钙释放通道之间的生理联系，从而导致肌浆网在生理状态下不能参加兴奋收缩偶联系
统。在未成熟心脏中，肌浆网的作用减小。

在成熟的兔的心室肌细胞，主要的与收缩蛋白结合和脱离的钙离子来自于肌浆网。相反
许多文献显示未成熟心肌较少依赖肌浆网释放钙离子。发育中心肌和成熟心肌在收缩和舒张
过程中的不同似乎可以用包括肌浆网和Ｔ管系统在发育过程中的关键的细胞成分的不同来
解释。应用超微结构、药理学、生物化学、电生理和分子生物学的实验，支持肌浆网在发育中心
肌的兴奋收缩偶联中起更小的作用这一观点。

（二）肌浆网钙释放通道
肌浆网钙释放通道（ＲｙＲ）是个同源四聚体。至今，已发现ＲｙＲ的三种亚型（ＲｙＲ１，ＲｙＲ２，
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ＲｙＲ３）。ＲｙＲ２是心脏ＲｙＲ，在小鼠胚胎第８ ５天就可以在胎心中检测出来，而ＲｙＲ３在出生左
右开始增加。在发育过程中ＲｙＲ２的密度以及ｍＲＮＡ水平均增加。

有趣的是，功能性ＲｙＲ的出现与收缩的起始相重合。在从早至８ ５天的小鼠胚胎中分离
出来的心脏中快速注射咖啡因可以使ＲｙＲ开放，诱发钙释放。但是，斯里兰卡肉桂碱或其他
的肌浆网钙释放阻滞剂，对成人心脏的负性肌力作用比对未成熟心脏更为明显。另外值得指
出的是，在ＲｙＲ２敲除的小鼠，在胚胎第９ ５天时，心脏仍然开始自发的收缩。但是，在第１０
天，小鼠死亡时发现肌浆网和线粒体有严重的形态学改变。这些结果提示，即使ＲｙＲ可能在
发育早期的兴奋收缩偶联中起重要作用，但它对心脏发生过程中维持钙的内环境稳定可能起
着至关重要的作用。
（三）钙再摄取
在未成熟心肌中，对肌浆网在舒张中所起的作用的研究比在收缩中的作用要少得多。然

而，迄今为止的动物实验显示，在未成熟心肌中，肌浆网除了对收缩提供钙离子减少以外，舒张
期对钙的再摄取也减少。在新生兔的心肌细胞中，使肌浆网失能的实验结果显示ＮＣＸ足以引
起舒张。另外，在新生儿细胞中，其他的慢旁路比如线粒体和ＰＭＣＡ比成年心肌细胞活性更
强。在未成熟心肌中，经肌膜的钙电流对收缩和舒张的控制。如前所述，在成年心室肌细胞
中，正常情况下透膜的钙内流不直接参与激活肌丝，它的作用主要是触发肌浆网释放引起收缩
的钙通道开放。相反，在未成熟心肌中的研究提示透膜的钙内流成为激活收缩的直接钙源。
尽管没有Ｔ管系统，但胎儿和新生儿心肌细胞相对小，因此比成年心肌具有更高的表面容积
比。这种更高的表面容积比以及胎儿及新生儿的心肌纤维处于细胞膜下的位置，因此使得透
膜的内流钙可以直接和收缩蛋白结合或分离。
（四）钙通道的钙内流
在成熟哺乳动物心室肌细胞，Ｌ型钙电流是特异性肌浆网钙释放通道开放的触发器。在

许多物种的发育心脏中，钙通道阻滞剂有更明显的负性肌力作用说明收缩对Ｌ型钙通道的钙
内流有很高的依赖。但是，电生理研究发现Ｌ型钙电流的密度在新生兔更小，在大鼠更大；但
在人类成熟与未成熟心脏中并没有区别。Ｌ型钙通道阻滞剂对未成熟心肌有更大的负性肌
力，可能的原因是由于动作电位时程缩短所致。
（五）Ｌ型钙通道
Ｌ型钙通道是一个寡聚复合体，由一个成孔的α１亚基和一个附属的β亚基以及二硫键连

接的α２ ／ γ亚基组成。应用分子克隆技术至少已经确认了α１亚基的６个基因，β亚基的四个
基因，α２ ／ γ亚基的一个基因。另外分解基因的剪接可能形成更多的Ｌ型钙通道的表现型。在
心肌细胞，α１ｃ和β２亚基优先表达。定量免疫印迹技术揭示，亚基的表达式受发育调控。但
这些现象在功能上的意义尚需要进一步的研究。

总之，Ｌ型钙通道在胎儿期在功能上就已经成熟。因此，在生理上将Ｌ型钙通道与结合肌
浆网隔离可能会造成Ｌ型钙通道与肌浆网钙释放通道不发生偶联。
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（六）通过钠钙交换的钙内流
在成熟心肌中，钠钙交换（ＮＣＸ）的主要作用是舒张期排出细胞内的钙离子已经成为一项

共识。但是，在许多模型中，钙离子也能通过“相反”的途径进入心肌细胞。
哺乳动物的ＮＣＸ由三个基因（ＮＣＸ１，ＮＣＸ２，ＮＣＸ３）编码。ＮＣＸ１主要在心脏中出现。小

鼠胚胎中在心跳出现以前就可以检测到ＮＣＸ１的表达了。近来研究显示胚胎期靶向消融
ＮＣＸ１会致死，很明显，这是心脏不能正常产生跳动的缘故。这些研究提示ＮＣＸ在心脏发生
中主要起支持电兴奋、收缩以及舒张的作用。

在胎儿晚期以及新生早期，兔的ＮＣＸ活性、蛋白密度以及稳态ｍＲＮＡ的水平最高，在生后
２ ～ ３周降至成年水平。免疫组化研究显示兔出生时，ＮＣＸ蛋白表达很高，在整个细胞表面是
同质的。近来研究发现人类的情况与兔类似。

研究证实，这种发育上的特点造成的功能上的结果就是ＮＣＸ足以单独引起新生兔的心肌
细胞收缩，而在成年心肌细胞中却不能。研究提示，ＮＣＸ是未成熟心肌纤维膜上钙进出的主
要途径。
（七）钙瞬变的调节
在成熟心肌细胞，肌浆网钙释放以及收缩幅度的控制主要通过控制Ｌ型钙电流的幅度来

进行。在生理状态下，Ｌ型钙电流由膜电位以及磷酸化状态来调控。但到目前的证据显示，Ｌ
型钙电流与肌浆网钙电流的偶联不能控制未成熟心肌的收缩幅度。但是由于未成熟心肌的收
缩并不是全或无的，一定有其他的机制来控制发育中心肌的收缩幅度。这些机制可能是通过
控制ＮＣＸ的活性来改变细胞内钙离子的浓度和收缩的幅度的。ＮＣＸ的活性受许多因素的影
响，但是细胞膜除极的幅度和时程以及跨膜的钠离子和钙离子的梯度是ＮＣＸ活性的主要决定
因素。最近发现β肾上腺素刺激可以刺激ＮＣＸ。但尚不清楚在未成熟心肌中是否也是这样。
（八）动作电位
在一个正常的动作电位中，钙离子进入细胞的多少是时间和电压依赖性Ｌ型钙通道和

ＮＣＸ活性共同作用的结果。每一种哺乳动物的动作电位在成熟过程中动作电位均会发生变
化。发育过程中动作电位变化的分子基础可能是年龄相关的瞬时外向电流，其内在的机制可
能每种物种均不一样。
（九）细胞内钠的改变
在发育过程中，心肌纤维膜上的钠泵活性在不同的物种发生不同的变化。研究结果大体

一致的是在同一种物种（包括人类）中，刚出生的动物钠泵活性要超过成年。在成年心肌细
胞，细胞内轻微的钠离子浓度改变就可以导致细胞内钙浓度发生变化，从而影响收缩幅度。如
果胎儿和新生儿中ＮＣＸ在兴奋收缩偶联起着更重要的作用的话，那么钠在其中可能比成熟心
肌中对心肌收缩幅度的调控起的作用更大。
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（十）β肾上腺素能刺激
由交感神经传递或者肾上腺激素驱动的β肾上腺素能刺激几乎调控心脏兴奋收缩偶联

的所有成分，例如Ｌ型钙通道、ＲｙＲ、ＮＣＸ、受磷酸蛋白以及收缩蛋白。这些调控主要是通过经
典的刺激性Ｇ蛋白（Ｇｓ）腺苷酸环化酶ｃＡＭＰ蛋白激酶Ａ（ＰＫＡ）级联系统介导的，从而导致
靶蛋白在ＰＫＡ作用下磷酸化而起作用的。在成熟心肌，β肾上腺素能刺激的总体结果是收缩
力增加，加强舒张，加快心率和传导速度。对收缩功能的影响是通过对Ｌ型钙通道的作用增
加钙内流，从而更大地触发肌浆网释放钙离子来完成的。舒张加强是由于ＴｎＩ磷酸化钙离子
自收缩蛋白脱离加快，以及受磷酸蛋白磷酸化后肌浆网再摄取钙离子加快的结果。

β肾上腺素能刺激剂在未成熟心肌中也显示类似的作用。但是由于钙转运的蛋白和通道
在未成熟心肌中的作用不如成熟心肌，可能有其他的细胞和分子学机制在其中起作用。最近
认为，β肾上腺素能刺激会调控青蛙ＮＣＸ活性，但在哺乳动物心肌中却不能。但是最近有研
究显示非选择性β肾上腺素能刺激剂异丙肾上腺素在成年豚鼠心肌中可以加强ＮＣＸ的内向
及外向的电流。另外，ＮＣＸ对异丙肾上腺素的反应也可以通过腺苷环化酶激动剂来模拟，并
可以被β肾上腺素能拮抗剂或ＰＫＡ阻滞剂完全阻断。ＰＫＡ对ＮＣＸ活性的控制是亚型特异
的。目前，尚不清楚β肾上腺素能刺激在未成熟心肌中是否具有同样的作用。资料显示β肾
上腺素能刺激对未成熟心肌的作用可能是通过不同的机制来介导的。

虽然在胚胎很早期，在生后交感神经分布之前，心肌中就可以检测到β肾上腺素能受体。
但只有在孕晚期Ｌ型钙电流的幅度、钙瞬变以及细胞收缩才对β肾上腺素能刺激有反应。这
是由于在孕早期，受体与下游的信号系统还未发生偶联。而且，有些未成熟心肌中见到的β
肾上腺素能受体的信号通路并不出现在成熟心肌中。
（十一）核苷酸磷酸二酯酶活性
磷酸二酯酶家族（ＰＤＥ）介导ｃＡＭＰ的水解。当细胞内ｃＡＭＰ增加，ＰＫＡ就被激活。这个

过程被ｃＡＭＰ水解所终止。ＰＤＥ在细胞质和细胞膜的许多地方表达。心脏中引起人们兴趣的
主要是ＰＤＥ３，因为它主要位于肌浆网，对调控受磷酸蛋白的磷酸化状态起着重要作用。选择
性的ＰＤＥ阻滞剂如安力农和米力农的靶点就是这些亚型。但是ＰＤＥ亚型的表达和活性在发
育中不断发生变化。有些物种，ＰＤＥ３活性在出生时消失或明显降低。
（十二）钙钙调蛋白依赖的蛋白激酶
另一个调控收缩功能的重要机制是钙钙调蛋白依赖的蛋白激酶Ⅱ（ＣａＭＫⅡ）。钙调蛋白

是涉及各种细胞功能的普遍存在的钙结合蛋白。ＣａＭＫⅡ在钙和钙调蛋白的作用下激活，随
之，ＣａＭＫⅡ通过磷酸化受磷酸蛋白ＲｙＲ复合体来调控收缩功能。与前述ＰＫＡ介导的磷酸化
的受磷酸蛋白作用类似，它可以产生真性变力和加快舒张的作用。有人认为，此途径在静息状
态下作用明显，而ＰＫＡ途径在β肾上腺素刺激状态下作用明显。近来证据显示，ＣａＭＫⅡ介导
的磷酸化也参与调控ＲｙＲ的活性。但是ＣａＭＫⅡ在调控ＲｙＲ通道开放和钙诱导的钙释放的
敏感性方面仍存在争议。对ＣａＭＫⅡ随年龄发生的变化尚不清楚。
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（十三）磷酸酶
当ＰＫＡ或ＣａＭＫⅡ磷酸化目标蛋白以后，相应的作用持续存在，直至该蛋白被脱磷酸化。

磷酸酶的作用就是使相应的蛋白脱磷酸，恢复到基础状态。虽然对发育过程中，磷酸酶表达及
活性的了解很少，但已知的是这些酶在围产期心脏成熟的过程中，仍然在变化。

六、先天性心脏病模型中的兴奋收缩偶联
虽然对先天性心脏病动物模型的研究主要关注于结构方面的异常，但也有一些研究者研

究了鸡和鼠神经嵴异常模型中心肌的兴奋收缩偶联和钙的转运。这些模型主要是圆锥动脉干
异常的模型。从这些动物提取出来的心肌细胞发现钙的运动兴奋收缩偶联过程异常。但尚不
清楚，这些异常是心肌原发的异常还是继发于结构异常所产生的血流动力学改变。不管机制
如何，这些研究显示了心脏结构和细胞功能之间重要的联系。

七、人类未成熟心肌的兴奋收缩偶联
我们对兴奋收缩偶联的理解很多都是动物实验的结果。极少有研究描述人类未成熟心肌

的兴奋收缩偶联。例如，在２ ～ ２２个月的人类心肌中，心房肌动作电位时程短于成人。动作电
位与兴奋收缩偶联在发育过程中的关系及其机制仍然需要进一步研究。

有人比较婴儿、儿童以及成人的心肌细胞的Ｌ型钙电流发现，应用细胞体积标化的电流
幅度并没有不同。迄今，尚没有人类新生儿心肌钙调节机制的报道。

八、婴儿和儿童心脏收缩功能的处理
上述内容提示，未成熟心肌的钙调控完全是不同的机制。因此单纯应用成人的处理方式

是不恰当的，因为二者之间兴奋收缩偶联的细胞学和分子学基础完全不一样。尽管我们目前
拥有的关于未成熟心肌的知识大多来自于动物研究，但是很多结果与临床观测到早产儿、婴儿
以及儿童的结果相一致。虽然，临床婴儿、儿童心功能不全表现类似，但仍然需要大量的研究
来弄清其中收缩功能不全的各种机制，从而可以进行针对性治疗。

（陈　 笋）
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第三章
广泛深入地理解胎儿心血管生理和出生时心血管生理发生的变化，是诊断和治疗新生儿

先天性心血管疾病的关键。患有严重复杂先天性心脏病（Ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ Ｈｅａｒｔ Ｄｉｓｅａｓｅ，ＣＨＤ）的胎
儿少有症状，但其他心脏疾病的新生儿常在生后数小时或数天内即可出现严重症状，甚至危及
生命。心血管畸形的发展常与特殊的心脏缺陷有关，对胎儿期异常的心血管病理解剖和生理
的了解，可帮助临床医师对相关问题进行预测和诊断，为早期干预和治疗提供依据。

一、围生期定义
围生期是指产前、产时和产后的一个时间段，国际上有多种划分方法，如围生Ⅰ是指妊娠

２８周到生后１周的这段时限；围生Ⅱ指妊娠２０周到生后４周的一段时间；围生Ⅲ指妊娠２８周
到生后４周。我国现阶段多采用第一种分法。

孕龄满３７周到不足４２周出生者，称为足月儿；孕龄不足３７周出生者，称为早产儿。
出生体重超过１ ５００ ｇ，但不足２ ５００ ｇ者，称为低体重儿；出生体重不足１ ０００ ｇ者，称为

超低体重儿。

二、围生期心脏大血管和肺的解剖与生理
（一）胎儿心脏大血管和肺的生理
由于胎羊生理特点与人的胎儿接近，孕羊妊娠期不易流产，因此对胎儿循环的了解大多来

源于对胎羊的研究。有四个方面是理解胎儿心血管生理和它对先天性心血管畸形如何产生影
响的基础：①胎儿期和新生儿期，左、右心室的功能相似，即胎儿和新生儿的左心室为需氧的高
代谢器官输送血液，右心室也为组织器官输送血液。胎儿肺脏不参与氧摄取，氧摄取功能主要
由静脉、心内血流模式以及胎儿循环中特有的中央分流来完成；②尽管有正常的功能分隔，胎
儿心血管稳定仅需一个心室；③右心室是胎儿优势心室；④胚胎形成后，心血管结构（心室腔、
瓣膜或血管）的大小和方向由血流模式和流经的血流量决定。
１ 胎儿血液循环
胎儿中央静脉系统可以大概分成６个组成部分：①上腔静脉，收集上部躯体血流；②冠状静

脉窦，收集心肌血流；③静脉导管，收集大部分从脐静脉来的胎盘血流；④肝静脉以下的下腔静
脉，收集下部躯体血流；⑤肝静脉，收集门静脉和肝动脉血流；⑥肺静脉，收集肺脏血流（图３１）。



图３１　 胎儿血液循环图示（彩插）

正常胎儿循环中存在中央分流，即在左、右心房间（卵圆孔）和肺动脉主动脉间（动脉导
管）存在大的交通。中央分流和心脏内特殊的解剖结构使胎儿循环存在不均匀血流。几乎所
有上腔静脉和冠状静脉的血流均回到右心室。上腔静脉血进入右心房后顺前下方流动，冠状
静脉窦的解剖位置抬高了血流方向，使大部分血流经三尖瓣入右心室。与之类似，冠状静脉血
恰在三尖瓣环中部上方流入右心房，冠状静脉孔的位置引导血流经三尖瓣入右心室。上腔静
脉血大部分源于脑部，小部分源于上肢，而冠状静脉血源于心肌，故两者氧饱和度均非常低。

下腔静脉下部与肝左、右静脉和右心房附近的静脉导管汇合形成下腔静脉上部，收集相应
系统的静脉血回到心脏。下腔静脉上部非常短，显示出特有的血流模式。对胎羊下腔静脉血
流的观察，证实胎儿血流呈现层流模式，这种模式使得不同静脉系统的血有效分布于两个心
室。下腔静脉下部血流源于下部躯体，氧饱和度比上腔静脉和冠状静脉血要高，但远低于脐静
脉血流。这部分血流走行于下腔静脉上部侧壁，与其他部分来源的血流相对分离（肝右静脉
除外）。肝右静脉主要收集肝右叶动脉和源于脾循环的门静脉血流。两股血流混合后，沿欧
氏瓣下缘流入右心房，大部分经三尖瓣口入右心室。

相反，尽管脐静脉血也进入下腔静脉上部，但其在下腔静脉内和进入心脏后的流向完全不
同。脐静脉进入门静脉窦，然后分成静脉导管和左侧门静脉。静脉导管血全部源于脐静脉，所
以氧饱和度非常高。左侧门静脉血大部分源于脐静脉，但也收集经肝左静脉回流的肝左叶动
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脉血流。因肝动脉只是肝脏血流量的一小部分，所以肝左静脉也有相当高的氧饱和度。静脉
导管和肝左静脉血流沿下腔静脉上部中间进入下腔静脉，并在欧氏瓣上缘进入右心房，在欧氏
瓣导引下，大部分血流经卵圆孔直接到左心房，然后经二尖瓣口入左心室（图３２）。

图３２　 胎儿循环中不同氧饱和度血流的分布（彩插）

最后，肺静脉血直接回到左心房。宫内肺组织代谢并不活跃，肺静脉血氧饱和度高于上腔
静脉，而且其只占流入左室的静脉回流血量的一小部分，所以左室血氧饱和度并不显著降低。

这些循环模式的结果是右心室接受几乎全部含最低氧饱和度的血流（上腔静脉，冠状静
脉窦，下部躯体，肝右静脉），所含营养物质浓度也较小，将血直接泵入脐胎盘循环（以便在胎
盘内换取氧气和营养物质），而左心室接受大部从静脉导管和肝左静脉来的血流（后两者来自
氧饱和度高的脐静脉），将血直接泵入胎儿躯体（以便氧气和营养物质运输入胎儿）。
２ 胎儿血管压力
卵圆孔的存在使左、右心房压力相等。孕后期胎羊的腔静脉压力和左心房压力较羊膜腔

压力高３ ～ ５ ｍｍＨｇ和２ ～ ４ ｍｍＨｇ，这一压差保证心房水平呈右向左分流和左心室充盈。孕后
期胎羊的左、右心室收缩压相似（６５ ～ ７０ ｍｍＨｇ），肺动脉、主动脉收缩压和舒张压也相似（６５
～ ７０ ｍｍＨｇ ／ ３０ ～ ３５ ｍｍＨｇ）。
胎儿心室后负荷不同，右心室大部分血射入到低阻力的脐胎盘循环，所以后负荷较低，而

左心室血射入到高阻力的上部躯体，所以后负荷较高。由于左、右心室前负荷相似而后负荷不
同，造成心室搏出量不同，胎羊的右心室搏出量几乎达左心室的２倍。
３ 胎儿肺血管阻力
肺循环的形态发育影响围生期肺生理变化。与成人相比，相同的血管直径，胎儿的肺动脉

中层平滑肌增厚，肺小动脉（外径２０ ～ ５０ μｍ）的中层平滑肌最厚。血管较多的肌性成分，可部
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分解释近成熟胎儿肺血管阻力较高的原因。
通过与气管的关系可辨别出肺小动脉。腺泡前肺动脉在终末细支气管前或与终末细支气

管伴行，腺泡内肺动脉与呼吸性支气管和肺泡管伴行或走行在肺泡壁内。孕后期胎儿，与呼吸
性支气管相关的肺动脉只有大约５０％部分或完全肌化。肺泡壁内肺动脉呈非肌化状态。部
分肌化和未肌化的肺动脉包括外膜细胞和中层细胞，后者是平滑肌细胞的前体。多种临床状
况，如缺氧、高血压和ＣＨＤ造成的血流模式改变，使这些细胞分化成平滑肌细胞，肺泡内大部
分肺小动脉完全肌化，从而增加胎儿肺血管阻力，且可影响生后循环转换。

随着胎龄增加，胎儿肺动脉压力也增加。足月时平均肺动脉压约为５０ ｍｍＨｇ，常超过降
主动脉平均压１ ～ ２ ｍｍＨｇ。可能因为小动脉存在，孕早期的肺血管阻力与婴儿和成人的肺血
管阻力高度相关。孕后期新血管生成，横面积增加，肺血管阻力进行性下降，但基础肺血管阻
力仍高于出生后。

很多因素参与调节胎儿肺循环张力，包括机械影响、氧合状态、血管活性物质的产生等。
在无通气的胎儿肺中，充盈肺泡空间的肺液压迫肺小动脉，肺血管阻力增加。胎儿肺动脉和体
动脉正常的低氧分压也增加肺血管阻力。胎儿肺循环中因缺氧使肺血管收缩的确切机制和位
点尚不清楚。对离体胎儿肺动脉的研究发现，氧气可调节前列环素和内皮性一氧化氮（Ｎｉｔｒｉｃ
ｏｘｉｄｅ，ＮＯ）的生成，后两者是强力血管活性物质，这可部分解释处于发育中的肺循环对氧气浓
度变化所发生的反应。肺血管阻力的氧相关性改变也受ｐＨ影响，酸中毒增加肺血管阻力，加
剧缺氧性血管收缩反应。

除机械因素和缺氧环境，胎儿肺循环还可主动持续产生血管活性物质，在正常情况下调节
血管收缩，在应激时可能扮演更主要角色。这些物质主要来源于血管内皮，包括花生四烯酸代
谢物和ＮＯ。前列环素通过受体Ｇ蛋白偶联机制激活腺苷酸环化酶，导致ｃＡＭＰ浓度增加，触
发级联反应，使平滑肌舒张。随着胎龄的增加，前列环素逐渐增加，肺血管阻力下降。但在体
外，阻断前列环素并不能改变静息肺血管阻力，这对前列环素在调节静息胎儿肺血管张力中的
重要性提出质疑。ＮＯ由所有血管内皮细胞产生，包括肺动脉，可能是最重要的血管张力调节
因子。Ｌ精氨酸的胍基氮被ＮＯ合成酶氧化产生ＮＯ。一旦从内皮细胞释放，ＮＯ弥散入血管
平滑肌细胞，激活可溶性鸟苷酸环化酶，后者催化３′５′三磷酸鸟苷酸产生ｃＧＭＰ。环酶的活性
增加使ｃＧＭＰ浓度增加，触发级联反应使平滑肌舒张。胎羊中外源性ＮＯ可降低肺血管阻力，
内源性ＮＯ合成抑制可增加肺血管阻力，提示基础ＮＯ生成部分介导胎儿肺血管张力。内皮
素１（ｅｎｄｏｔｈｅｌｉｎ１，ＥＴ１）是一含２１种氨基酸的多肽，也由血管内皮细胞产生，有强力血管活性
特性。其血流动力学效应至少由两类受体介导：ＥＴａ受体，位于血管平滑肌细胞，可能负责血
管收缩效应；ＥＴｂ受体，位于血管内皮细胞，可能负责血管扩张效应。外源性ＥＴ１可增加成年
动物肺血管阻力，但降低胎羊和新生羊的肺血管阻力。此外，选择性阻断ＥＴａ受体可降低胎
儿肺血管阻力。肺动脉组织，巨细胞和肺泡巨噬细胞内的５′脂氧合酶作用于花生四烯酸，合
成白三烯（Ｌｅｕｋｏｔｒｉｅｎｅｓ，ＬＴ）。外源性ＬＴＣ４和ＬＴＤ４增加新生和成年动物的肺血管阻力。抑
制内源性ＬＴ的合成或活性可降低胎羊肺血管阻力。此外，持续肺动脉高压新生儿的肺灌洗
液中也分离出ＬＴ。

综上所述，胎儿高肺血管阻力的维持可能是机械影响和多种血管活性物质释放间的平衡
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反映，后者包括收缩血管物质（低氧，ＬＴｓ，ＥＴ１）和舒张血管物质（高氧，前列环素，ＮＯ）。
４ 胎儿心室的功能
为有效完成任务，左心室必须将大部分血液输送到高代谢器官，右心室必须将大部分血液

输送到胎盘进行气体和物质交换。胎儿血流模式使左心室的氧合血有效分布，便于输送至高
代谢器官。低氧合血流入右心室，然后至胎盘（在此进行氧合）。分析胎儿实际利用的可获取
氧的比例，就能发现循环系统的高效率：出生后，血液中可获取的氧只要其中的２５％ ～ ３０％被
利用，在应激状态下，即便不增加心输出量，也有大量的氧储备可被利用。胎儿期尽管体内血
氧饱和度较低，但也只有大约３０％的氧被利用，说明胎儿有与出生后几乎相同的氧摄取储备。

胎儿期因存在心房和大血管水平的分流，心脏左、右心室搏出呈平行状态。孕后期胎羊，
左、右心室协同搏出量（Ｃｏｍｂｉｎｅｄ Ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ Ｏｕｔｐｕｔ，ＣＶＯ）接近４００ ｍｌ ／（ｍｉｎ·ｋｇ），约６０％分
布在胎儿躯体，４０％分布在脐胎盘循环。左心室ＰａＯ２和氧饱和度为２３ ～ ２５ ｍｍＨｇ和６０％ ～
６５％，右心室为２０ ～ ２２ ｍｍＨｇ和５５％ ～６０％。右心室既接受来自上腔静脉和冠状静脉窦的低
氧合血流，又接受下腔静脉较高氧合的血流，后者由来自脐胎盘循环（静脉导管和肝左静脉）
的高氧合血和下部躯体的低氧合血混合而成。右心室根据肺血管床和体循环血管床的相对阻
力输送血流。胎儿循环中，肺血管床血管阻力远大于体循环血管床阻力，因后者包括顺应性良
好的胎盘血管床。右心室射血入肺动脉干（约占ＣＶＯ的２ ／ ３），因肺血管阻力高，仅有小部分
血流（占右心搏出量的１３％或ＣＶＯ的８％）入肺循环，大部分血流经动脉导管到降主动脉（占
右心搏出量的８７％或ＣＶＯ的５７％）。入降主动脉的血流中，近１ ／ ３（占右心搏出量的２７％）到
躯体下部，２ ／ ３（占右心搏出量的６０％）入胎盘进行氧摄取。胎儿的肺血流量低，只为满足肺本
身生长的营养所需和完成一些代谢功能。低龄胎儿肺血流量约占ＣＶＯ的３％ ～ ４％。近足月
时与表面活性物质释放增加相呼应，肺血流量增至ＣＶＯ的６％。随后肺血流量逐渐缓慢增
加，出生前达到ＣＶＯ的８％ ～１０％。

心，脑和肾上腺是胎儿最主要的高代谢器官。尽管肾上腺每克组织需氧量大，但因重量非
常小，需血量只占ＣＶＯ的非常小一部分（＜１％）。左心室射血（约占ＣＶＯ的１ ／ ３）的大部分入
升主动脉供应心脏（占左室搏出量的８％或ＣＶＯ的３％）、经颈动脉和椎动脉输送到脑部（占
左室搏出量的５５％）和上部躯体（占左室搏出量的１５％），小部分（占左室搏出量的２３％）经主
动脉峡部到降主动脉。

胎儿心室用这种有效方式完成工作，但效率仍不及生后的成人循环。
５ 胎儿心血管稳定性只需一个心室
左、右心室血液混合在一定程度上降低了氧运输的效率，但这对存在某一心室发育不良的

ＣＨＤ胎儿来说却是有益的。因为胎儿的两个心室射血入同一个血管床，维持心血管稳定仅需
一个心室。这也说明缘何胎儿循环方式使大多ＣＨＤ胎儿能在胎内继续生存而不造成死胎。

这一情况在仅有一个功能心室的胎儿中很容易得到证明。许多ＣＨＤ婴儿存在一侧房室
瓣发育不良，通常合并相应半月瓣闭锁。如左心发育不良综合征的胎儿，所有静脉血均正常回
流到右心房（肺循环除外），但静脉导管和肝左静脉的部分血流与其他静脉回流血一起，通过
三尖瓣口入右心室，而不是经卵圆孔从右心房到左心房。肺静脉回流也不经二尖瓣口，而是经
卵圆孔由左向右分流，进入右心室。这样，右心室收集所有静脉回流血。右心室搏血量的８％
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入肺动脉干到肺循环，９２％经动脉导管到降主动脉。由于主动脉瓣闭锁，从动脉导管来的血流
不仅通过降主动脉到下部躯体和胎盘，而且逆行经主动脉峡部和弓部到上部躯体和心脏。以
这种方式，全身所有器官的血供得以维持，胎儿能正常生长发育。
６ 右心室是胎儿优势心室
尽管在成人循环中左、右心室搏出量相同，但左心室产生更大的压力。结果，其质量远大

于右心室。因为左心室心肌质量大，室壁张力高，其顺应性低于右心室。低顺应性和较高的射
血压力使左心室对右心室的充盈能力和搏血功能产生直接影响（大于右心室对左心室的影
响）。所以在成人循环中，左心室被认为是优势心室。

但在胎儿中，左、右心室间的关系完全不同。尽管射血入同一血管床，两个心室的收缩压
相同，但左、右心室搏出量不同，右心室搏出量占ＣＶＯ的２ ／ ３。所以右心室质量明显大于左心
室。收缩和舒张的相互关系更加不同，右心室显著限制左心室充盈，且因容量负荷较大，故被
认为是优势心室。
（二）出生后心脏大血管和肺的血流动力学改变
出生后，随着血液循环的一系列即刻改变，在一段时间内，新生儿循环系统会出现一系列

相应的变化，由此逐渐过渡，直至正常人循环的建立，这段时期称为“过渡循环”，一般持续５
分钟至５天。期间体循环和肺循环可能都很不稳定。这也支持了除非危及生命，不宜在此阶
段进行早期手术。如确有必要，可选用内科介入等创伤小的治疗手段进行早期治疗。
１ 出生时的肺血管阻力的改变
出生时随着肺通气和氧合开始，肺血管阻力降低，其调控非常复杂，机械和代谢因素间的

相互作用未完全了解。
随着通气和氧气的触发，至少两种原因可引起肺血管阻力降低。第一，肺生理扩张和前列

环素的产生引起部分肺血管扩张，致肺血流量轻度增加，肺血管阻力下降。这可能与氧合无
关；第二，与氧合和ＮＯ相关的肺血管进一步扩张，使肺血流增加，肺血管阻力降至新生儿水
平。两种因素对生后循环转换的成功进行都是必须的。

在机械因素和激素水平共同作用下，肺血流量增加。原因包括：①肺泡内肺液由气体替代
后，肺节律性扩张可降低对肺小动脉的压迫，使肺血管阻力降低；②肺泡内形成的气液界面，
其表面张力的进行性改变可对肺小动脉产生负压，使之扩张并保持开放；③机械扩张也可使肺
产生的前列环素增加，进一步使肺血管扩张。而空气或氧气肺通气下，血氧张力增加可增加胎
儿肺血流量，降低肺血管阻力至新生儿水平。肺泡或动脉氧张力的增加既可直接，也可通过刺
激其他扩血管物质，如ＮＯ的产生，间接扩张肺小动脉，降低肺血管阻力。

因肺动脉和主动脉通过动脉导管相连，胎儿肺动脉压和体循环压相等。生后２４小时，随
着动脉导管的功能性关闭，肺动脉压降至体动脉压的一半，生后４周缓慢降至接近成人水平。
此后３ ～ ６个月肺动脉压继续下降，此与肺小动脉平滑肌层变薄有关。３ ～ ６个月时肺血管阻
力降至成人水平。

新生儿持续肺动脉高压（Ｐｅｒｓｉｓｔｅｎｔ Ｐｕｌｍｏｎａｒｙ Ｈｙｐｅｒｔｅｎｓｉｏｎ ｏｆ Ｎｅｏｂｏｒｎ，ＰＰＨＮ）和心室或大
血管水平存在大量分流的ＣＨＤ直接影响出生时肺血管阻力的下降。ＰＰＨＮ特征是不能达到
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或维持正常出生时下降的肺血管阻力。有许多非ＣＨＤ的临床病症，如呼吸窘迫综合征、羊水
吸入或感染等，出生时肺血管阻力均不能正常降低，最终的病理生理结果均是肺血流量减少，
氧运输量下降。包括心、肺或者感染因素在内的多种因素均可以导致ＰＰＨＮ。对一些死于
ＰＰＨＮ的婴儿肺循环病理改变的研究发现，宫内事件持续存在可改变肺循环。研究表明，导致
内皮功能障碍、ＮＯ产生异常和ＥＴ１活性异常的宫内事件可能是ＰＰＨＮ潜在原因。心室或大
血管水平左向右大分流引起的肺血流量或压力增加致使肺血管阻力延迟下降的确切机制不清
楚。但近来资料提示继发于肺血流量或压力增加的内皮损伤，可能参与肺血管阻力的延迟下
降，以及肺动脉高压的进展。
２ 中央分流的关闭
（１）卵圆孔的功能关闭。胎儿期经卵圆孔分流量大（多于１ ／ ３静脉回流量），且是右向左

分流。随着脐带的结扎和胎盘剥离，新生儿从脐胎盘循环中分离，下腔静脉血流量降低，右心
房压力下降。随着肺脏作为气体交换场所的建立，肺血管阻力下降，肺血流量增加，使肺静脉
回流量增加，左心房压力随之增加，当大于右心房压力时，使第一隔紧贴卵圆孔，失去活瓣作
用，卵圆孔功能性关闭，立刻有效消除右向左分流。到生后５ ～ ７个月，大部分发生解剖上的闭
合。患有ＣＨＤ的新生儿，若卵圆孔不闭合，则依赖于心房压力，持续有左向右抑或右向左分流
的存在。但是，必须认识到，这种经卵圆孔的分流不能与小的继发孔房间隔缺损相区别。而且
正常新生儿中，因哭吵致胸腔压增高，使右心室搏血阻力增大，可引起右心房压力暂时性增加，
导致经卵圆孔小量右向左分流，婴儿出现发绀，这种一过性紫绀必须与青紫型先天性心脏病相
鉴别，前者只在哭吵或喂养时出现发绀，静息氧饱和度正常；但青紫型先天性心脏病婴儿的经
皮氧饱和度一直偏低。

（２）动脉导管的关闭。出生后呼吸的建立，使肺循环阻力降低，在出生后最初的数小时内
存在双向分流。随后当肺循环阻力低于体循环时，流经动脉导管的血流量逐渐减少，直至停
止。此外，出生后氧合增加和血浆前列腺素Ｅ２（ＰＧＥ２）浓度的降低，使动脉导管迅速收缩。导
致血浆ＰＧＥ２浓度降低的原因，一是作为ＰＧＥ２来源之一的胎盘被剥离（在宫内可保持动脉导
管开放）；二是因肺血流增加导致ＰＧＥ２代谢清除率增加。这些改变致生后２４小时动脉导管
功能上关闭。９０％的婴儿的动脉导管于出生２个月后闭锁机化形成韧带，发生解剖上的闭合。
早产儿相对于足月新生儿发生持续动脉导管开放的比例较高，原因是前者动脉导管对氧分压
增高的反应性下降和血浆ＰＧＥ２浓度保持较高。若动脉导管保持开放，随着通气和氧合的开
始，肺血管阻力下降，导致左向右分流。若因缺氧或其他因素使肺血管阻力增加，或若在某些
ＣＨＤ中存在肺循环发育不全，则经动转导管发生右向左分流。
３ 优势心室发生变化
中央分流模式最后主要变化是优势心室从右心室转为左心室。在成熟循环中左心室因在

较高压力下工作，故为优势心室；而在转换循环中，左心室不仅在较高压力下工作，而且搏出量
也较高。新生儿因肺血管阻力降低，右心室收缩压下降，动脉导管开始收缩。导管内血流方向
的改变由肺血管阻力的快速大幅降低和体循环阻力增加所造成：氧通气使肺血管扩张，灌注肺
血管床的各种代谢物质的改变，以及血管内皮和肌细胞的变化，使肺血管阻力立即下降；顺应
性良好的胎盘血管床脱离系统循环，局部体循环血管床如肌肉和脑组织，对氧张力增加的反应
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性收缩，使体循环阻力增加。肺血管阻力的大幅下降和体循环阻力的增加，使右心室的搏出均
入肺血管床，部分左心室搏出经动脉导管入肺。

尽管生后胎盘即被快速从新生儿循环中脱离，但因对氧气异常敏感，在胎盘被脱离前，其
血流就几乎完全消失。随着体循环血管床收缩和肺血管床扩张，胎儿期大部分时间肺只接受
不到ＣＶＯ １０％的流量，生后即接受大于５０％的ＣＶＯ。近乎达全部回心血量５５％ ～ ６０％的肺
静脉回流量，又几乎全部进入左心室。左心室不仅在较高压力下工作，而且其回心血量也大于
右心室。如此一来，左心室充盈压和收缩压均大于右心室，摆脱了胎儿期右心室对左心室功能
的限制，使左心室搏出量大量增加，构成生后循环转换中又一个重要内容。
４ 心室协同搏出量增加
胎儿体动脉氧分压非常低，平均只有２０ ～ ２５ ｍｍＨｇ，但是胎儿氧需求也较少，氧解离曲线

左移，尽管氧分压较低，仍允许相当多的氧被胎盘中的血红蛋白所摄取。出生后随着卵圆孔和
动脉导管的关闭，心脏左右两侧完全分开，循环系统由胎儿期的平行循环转变为成人的顺序循
环。与胎儿期不同，生后因需氧量的大量增加，生后心搏出量（单个心室）立即增加（羊３００ ～
４２５ ｍｌ ／（ｍｉｎ·ｋｇ）或ＣＶＯ ６００ ～ ８５０ ｍｌ ／（ｍｉｎ·ｋｇ）），且心搏出量的增加与新生儿因心肺活动
和体温调节所需的氧耗增加相适应。呼吸做功需要利用新生儿耗氧量的３０％，体温调节也几
乎消耗同样的氧量。这样，出生后氧耗要几乎增加３倍。更重要的是，生前主要为心、脑和上
部躯体供氧的左心室，生后必须为全身供氧。结果是，如果氧解离分数不变，左心室输出量必
须增加近３倍。

令人感兴趣的是，生后左心室输出量可以较大的增加，而在胎儿期，其增加输出量的能力
非常有限。当负荷量、心率或收缩力改变时，胎儿左心室最多只能增加５０％的血量。相反，生
后在收缩力不增加的情况下，左心室可增加输出量近３倍。多项研究结果表明，左心室能增加
输出量的最主要原因是生后左心室充盈和收缩不再受右心室的限制。其他因素包括β肾上
腺素受体活性的增强，以及前后负荷关系的改善。

出生后心搏出量的增加，使心肌、肾脏和胃肠道血流量增加，肾上腺和脑部血流量减少。
反射和激素在调控器官血流量变化上起作用。成人局部血流量的控制与氧的供需密切相关。
负责器官血流量自动调节的机制包括局部血管阻力的固有调节和组织氧摄取的改变，但对胎
儿和新生儿的这种自动调节能力了解不多。
　 　 （三）先天性心脏病胎儿的心脏大血管（肺）病理生理的发生发展及娩出后的
演变
　 　 胚胎形成后，血流量和血流方向决定心脏和血管的结构。大多数ＣＨＤ的主要心脏结构畸
形发生在胚胎形成期。可能是不正常的大血管袢、原始房室管分隔异常、主动脉弓发育异常或
其他异常，导致原发心脏结构异常。原始缺损形成后，通过心室和血管中血流量和方向发生改
变，各心腔和血管的结构和大小也随之发生继发性改变，或出现分流。这对理解和治疗ＣＨＤ
极为重要。以严重危及新生儿生命的常见几种ＣＨＤ为例，简述如下。
１ 左心发育不良综合征（Ｈｙｐｏｐｌａｓｔｉｃ Ｌｅｆｔ Ｈｅａｒｔ Ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＨＬＨＳ）
ＨＬＨＳ主要是指累及二尖瓣、左心室及主动脉的一组复合畸形。此疾病在东方人群中胎
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儿ＨＬＨＳ的原始事件可能是二尖瓣或主动脉瓣的不完全发育，随后发生一些继发性异常。正
常情况下，超过１ ／ ３的静脉回流量经卵圆孔从右心房到左心房。在ＨＬＨＳ中，狭小的二尖瓣阻
碍前向血流，造成左心房压力大于右心房压力，卵圆孔水平呈现左向右分流，且通过的只是仅
占所有静脉回流量１０％的肺静脉血。于是，出生后卵圆孔可能相当小且形态异常。不正常的
血流模式也影响升主动脉和主动脉弓的发育。正常情况下升主动脉接受１ ／ ３的ＣＶＯ，ＨＬＨＳ
中由于主动脉弓和升主动脉通过动脉导管逆灌，动脉导管内向下到下部躯体和胎盘的血流与
向上到主动脉弓的血流就有分离。主动脉内血流的这种分离可在峡部与降主动脉间形成嵴，
导致主动脉缩窄。此外，向上血流的大部分到上部躯体，只有非常小的流量经升主动脉到冠状
动脉，所以升主动脉继发性严重发育不良。

出生后因肺血流量显著增加，增加的左心房静脉回流量必须通过小卵圆孔，可能导致肺静
脉回流梗阻，故常合并有左房压显著增加和继发性肺水肿。同时，经动脉导管到达降主动脉的
血流量减少，如果动脉导管持续开放，患儿生存主要依赖于肺循环与体循环阻力间的平衡，任
何因素使肺循环阻力小于体循环阻力时，肺血流量增多，降主动脉血流量减少，随即出现危急
状态。如果动脉导管关闭，则进入降主动脉的血流急剧减少也将危及生命。

目前ＨＬＨＳ的手术效果不甚理想，生后１周内死亡的ＣＨＤ患儿中本征约占２５％。９５％的
ＨＬＨＳ婴儿生后１个月内死亡。因此在妊娠早期明确诊断应人工流产，在妊娠后期诊断应在
生后立即手术干预。
２ 肺动脉闭锁伴室间隔完整（Ｐｕｌｍｏｎａｒｙ Ａｔｒｅｓｉａ ｗｉｔｈ Ｉｎｔａｃｔ Ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ Ｓｅｐｔｕｍ，ＰＡ ／

ＩＶＳ）
ＰＡ ／ ＩＶＳ是指右心室流出道至肺动脉干之间完全闭锁，一般内脏心房位置正常，心房和心

室，心室和大动脉连接都正常，伴发心外畸形少见。胎儿期，回流到右心室的血液不能通过肺
动脉干搏出，右心室和三尖瓣存在不同程度的发育不全。动脉导管是保持肺动脉血供的唯一
来源，经动脉导管的血流量为全部心排出量的１０％左右，与正常尚未建立呼吸的肺循环血流
量相仿，足以维持胎儿肺部供血需要，所以肺动脉干和左右分支动脉大多发育正常，少有侧支
血管建立。但出生后如果经动脉导管不能供应足够肺血，可造成严重低氧血症，酸中毒而死
亡。同时右心室高压，保持了胎儿期右心室通过心肌窦状间隙开放与冠状动脉相通，造成部分
静脉血右向左分流，冠状动脉发生继发性改变，加重心肌缺血和纤维化。

ＰＡ ／ ＩＶＳ生后１个月内死亡率也达５０％，这类患儿出生后尚有手术治疗的前途。胎儿期
早期确诊，出生后即用ＰＥＧ１保持ＰＤＡ开放，有条件时某些患儿可用介入方法，通过射频将肺
动脉闭锁的隔膜打开，再辅以球囊扩张将右心室与肺动脉连接，或通过外科手术，利用改良Ｂ
Ｔ分流和右室肺动脉心包补片或ＧｏｒｅＴｅｘ管道建立连接，以后根据右心室发育情况行单心室
或双心室矫治，所以不必早期引产。
３ 完全性大血管转位（Ｃｏｍｐｌｅｔｅ Ｔｒａｎｓｐｏｓｉｔｉｏｎ ｏｆ Ｇｒｅａｔ Ａｒｔｅｒｙ，ＤＴＧＡ）
由于胚胎期圆锥部发育异常，导致主动脉瓣与肺动脉瓣位置互换，主动脉、肺动脉与心室

连接不一致，即主动脉起于右心室，肺动脉起于左心室。约一半合并有室间隔缺损等畸形。胎
儿期，高氧合血经右心室直接到主动脉，供应机体氧需，胎儿能够良好耐受。出生后，患儿体循
环和肺循环形成两个独立的平行循环，即系统静脉血经由右心房、右心室后进入主动脉，经全
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身循环后再回到右心房；左心房血经由左心室进入肺动脉，经肺循环后由肺静脉回流到左心
房。两循环间通过心房、心室和大动脉水平相交通，有效系统血流量很少，导致组织缺氧，出现
低氧血症、代谢性酸中毒，左右心室超负荷状态可早期导致心功能不全。

随着手术方式的改进和操作技术的改善，完全性大动脉转位多在生后２周进行手术治疗，
手术效果不断提高。
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第四章
随着临床胎儿超声的应用，已将对胎儿结构性或功能性心脏病的评估提早到胎儿时期。

此外，对先天性心脏畸形基因基础的进一步理解，促使我们对高危胎儿进行筛查，降低了围产
期死亡率，提高出生及生存质量。理解胎儿超声心动图的应用及局限性以最佳利用这项技术，
并且向患者提供合适的咨询，这些对于围产期的评估十分重要。本章旨在对于胎儿心脏病学
做一简要概述，以此作为理解胎儿心脏病的基础。

第一节　 胎儿超声心动图

Ｗｉｎｓｂｅｒｇ１９７２年首先报道利用Ｍ型超声心动图测量胎儿心脏开创了胎儿超声心动图检
查的先河。２０世纪８０年代初，Ｋｌｅｉｎｍａｎ及Ａｌｌａｎ等相继建立胎儿超声心动图方法，开展先天
性心脏病产前诊断及胎儿心律失常诊断及治疗的研究。胎儿心脏超声检查因其无创性，已成
为早期诊断胎儿心脏畸形的首选方法。孕第２周心脏开始发育，至第８周末正常的心脏结构
形成，第１７周经腹即可获得清晰的胎儿心脏结构图像，并可经脉冲多普勒记录各瓣膜的血流
频谱，因此为胎儿期诊断先心病提供了可能性。随着阴道超声探头的出现，在２０世纪９０年代
已有开展孕早期检查的研究，并对这一时期胎儿心脏超声图像的特点有了进一步的认识，在目
前的超声设备条件下，孕早期胎儿心脏超声检查可在１２ ～ １４周进行。有人认为对不同的人群
应该区别对待，低危人群可在妊娠２０周左右，而对胎儿超声发现胎儿颈后半透明区（ｎｕｃｈａｌ
ｔｒａｎｓｌｕｃｅｎｃｙ，ＮＴ）增厚、产科超声筛查怀疑胎儿心内或心外畸形以及孕母有糖尿病、ＣＨＤ家族
史、药物接触史等高危人群，最好提前至１２ ～ １４周就进行胎儿超声心动图筛查。

复杂ＣＨＤ如完全型房室间隔缺损、三尖瓣下移畸形、法洛四联征（法洛四联症）、永存动
脉干、完全性大血管错位（完全型大动脉转位）、单心室、左心发育不良综合征或右心发育不良
等在胎儿期已经有明显的诊断特征，仔细观察，易于诊断。而对发病率最高的室间隔缺损、房
间隔缺损和动脉导管未闭等畸形的诊断敏感性及特异性不满意。因为胎儿期左、右心室压力
相等，彩色多普勒不易显示室间隔缺损分流情况；动脉导管和卵圆孔开放是胎儿循环的正常途
径，故胎儿期不能诊断。因此检查时应注意周围结构是否破坏及是否合并右心房、右心室的异
常扩大及三尖瓣反流等右心容量负荷过重的表现。

应该认识到，胎儿心脏超声检查的准确性受多因素影响，如超声仪器的质量、孕妇的肥胖



程度，胎儿体位、胎动及检查者的技术水平等。妊娠早期胎儿心脏超声也存在一些问题，如诊
断准确性不高，一些随孕龄进行性发展的先心病无法在早期被检出，超声检查耗时且检查者要
有较高的技术水平等。

一、检查时间
胎儿心脏活动在孕８周时可由超声测出。早于１６周因超声分辨率限制，只能显示房室瓣

及两侧心室腔，孕１６周至足月出生前均可作胎儿超声心动图检查，孕１８ ～ ２２周为最适合的初
次检查时间。如果有指征（见下），第一次胎儿超声心动图可以在１８ ～ ２０周时进行，在某些心
脏中心，经阴道胎儿超声心动图可以早在妊娠１１周时进行。然而，早期经阴道超声所扮演的
角色仍是一个争论，至今未被广泛应用。经腹超声心动图的研究在妊娠８ ～ ２２周时可能较早
查出有无心血管畸形，并且当家长期望时可以考虑终止妊娠，但必须在孕２４周前明确诊断。

二、胎儿超声心动图检查方法
１ 仪器
使用具有二维超声、Ｍ型超声及脉冲、连续波及彩色多普勒超声的超声心动仪。如需经

阴道检查则需特殊的阴道探头。一般采用５ ～ ７ ＭＨｚ探头，孕期腹壁厚，前置胎盘，羊水多时
可用３ ５ ＭＨｚ探头。
２ 检查
（１）胎儿心脏位置判定　 胎儿肝脏较大，尤其肝左叶抬高了心尖位置，使右心室完全位于

前方贴近胸壁；此外，胎儿心脏外围是无气体而充满液体的肺，超声波不受阻碍，从各个方向均
易到达心脏，可显示生后不易见到的切面。但胎儿位置除妊娠晚期相对稳定外，在子宫内变动
较大，给心脏解剖结构位置的分辨带来一定的困难。因此，判定胎儿心脏位置是做出正确诊
断，避免错误判断的基础。胎心位置判定可遵循以下步骤：

Ⅰ 胎位判定；
Ⅱ 胎儿体位左右位置判定；
Ⅲ 胎儿内脏左右位判定；
Ⅳ 心脏位置判定；
Ⅴ 心脏与内脏位置关系判定；
Ⅵ 左右心腔位置判定。
检查开始先探查胎儿头部、身体及四肢的位置，然后测量胎儿双顶径、股骨长度估计胎龄，

作为判断心脏及血管内径正常范围的依据。
超声声束可从胎儿腹侧、肋间隙或背侧进入。但从腹侧进入显示心脏各个切面最清楚，也

最容易显示。妊娠后期肋骨阴影对检查有影响，若从背侧进入，由于脊柱及肋骨的影响，图像
质量较差。若胎儿位置不理想，可嘱孕妇抬高胸部或臀部，或排空膀胱后再检查，或者让孕妇
侧卧或走动一段时间后再检查。当羊水过多时，可嘱孕妇取膝胸位，使胎儿更靠近母亲前腹壁
而缩短胎儿与探头之间的距离，提高图像质量。

（２）采用节段分析法对胎儿进行系统观察　 ①首先横切胎儿腹部，判断胎儿肝脏和胃、下
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腔静脉和腹主动脉的位置关系，从而了解胎儿内脏及心房位置。②心脏各切面的观察与显示，
依次判断：Ⅰ 心脏腔室、血管的大小；Ⅱ 区分左右心房、左右心室、主动脉、肺动脉；Ⅲ 分析
房室连接关系、心室与大动脉连接关系、心房与静脉连接关系。

（３）基本切面及正常胎心表现
①四腔切面　 标准的四腔心切面主要标志是同时显示二、三尖瓣附着点及房间隔心内膜

垫和室间隔膜部。探及胎儿心脏后，稍移动探头在躯干横膈的横断切面，即能获得心尖四腔切
面。经过胸廓前壁的横切面，探头稍偏向头侧即能获得剑突下四腔切面。四腔切面同时能够
显示４个心腔及其他重要的心脏解剖特点：两侧心房大小相等；两侧心室大小及心室壁厚度相
似；两侧房室瓣附着于心房与心室间，三尖瓣附着点稍靠近心尖；卵圆孔约占房间隔的１ ／ ３，卵
圆孔启闭活动并向左房开放；室间隔完整位于左右心室之间；肺静脉与左心房连接等。图４１
为一房室间隔缺损患儿，可见正常房室交界处十字交叉消失。剑突下四腔切面适合应用Ｍ型
测量心腔及主动脉内径。

图４１　 胎儿房室间隔缺损十字交叉消失

②长轴切面　 在四腔切面基础上，旋转探头９０°至超声切面与躯干纵轴平行过程中，分别
可获得左室长轴及右室长轴切面。左室长轴切面中可见左心室与主动脉连接，主动脉前壁与
室间隔，主动脉后壁与二尖瓣前叶连续，并可追踪升主动脉至主动脉弓。右室长轴切面中可见
肺动脉与右室连接，及肺动脉向后沿行的特点，右室后方为左室，在以上二切面的连续扫查中，
肺动脉（在前）与主动脉（在后）呈交叉状。在孕期１４ ～ ４２周，正常主动脉根部较肺动脉根部
约小９％。

③心室短轴切面　 在心室水平，当超声切面与躯干纵轴平行时即可获得心室短轴切面，左
心室呈圆形，其中可见二尖瓣、乳头肌、右心室在前，呈新月形包围着左心室。如将探头稍朝向
胎儿左肩即获得大动脉根部短轴切面。该切面中可见三尖瓣，右室流出道，肺动脉总干、分支，
动脉导管。主动脉呈圆形，位于中间。

Ｍ型超声心动图用于评价心室腔径、大动脉内径、心室壁厚度、心律失常等。常在房室瓣
水平、左室长轴和短轴切面中用Ｍ型超声测量。

多普勒超声用于测量血流速度及方向。正常两侧房室瓣的血流速度相似，二尖瓣血流速
度峰值４７ ｃｍ ／ ｓ ± １ １ ｃｍ ／ ｓ，三尖瓣血流速度峰值５１ ｃｍ ／ ｓ ± １ ２ ｃｍ ／ ｓ，随孕期无明显变化。Ａ
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峰高于Ｅ峰。主动脉血流速度在孕１６周至足月逐渐由４０ ｃｍ ／ ｓ增加至１００ ｃｍ ／ ｓ。应用彩色
多普勒血流显像检查，可以迅速区别动脉与静脉、血流方向，有助于心房位置判断及复杂型先
天性心脏病的诊断。

（４）胎儿超声心动图异常征象
①胎儿心脏位置及心轴异常　 正常的胎儿心脏位于胸腔内偏左，与胃泡同侧。胎儿胸腔

内病变挤压心脏使心脏移位，如膈疝常将心脏挤向右侧胸腔、心脏腔室受压变形等。胸腔积
液、肺畸形、胸腔内肿瘤等均可导致心脏位置异常。另外心脏本身异常或某些染色体异常者，
心脏位置亦可异常。正常的心轴与躯干纵轴夹角为４３° ± ７°，心轴的变化分为以下三种：

Ⅰ 心轴左旋：多见于共同动脉干、三尖瓣下移、主动脉缩窄、三尖瓣畸形及法洛四联
症等。

Ⅱ 心轴右旋：多见于中位心及纠正型大动脉转位等。
Ⅲ 采用胎儿的胸部及腹部短轴切面显示：若胃和心脏位于右侧，肝脏位于左侧，即为镜

像右位心；若胃位于左侧，肝脏位于右侧，心脏位于右侧，即为孤立性右位心。
②心脏大小异常　 正常的心脏与胸腔面积比例为０ ２５ ～ ０ ３３。正常的胎心周径与胸腔

周径之比为０ ５。对于胎儿来讲，先天性心脏病较少引起全心扩大，绝大多数情况下，心脏增
大往往不对称，多为某一侧心腔或某个心腔增大。

胎儿心脏不对称性增大见于以下情况：
Ⅰ 右心增大：可表现为单纯右心房增大或右心房、右心室都增大；可伴或不伴有左心缩

小。右房增大主要原因为三尖瓣发育不良或下移，三尖瓣出现血液反流所致。右室增大而左
室正常的可能原因有三尖瓣反流、肺动脉瓣异常、动脉导管收缩、心律失常、心功能不全等。右
室增大而左室较小常见于左心梗阻性病变，如二尖瓣狭窄、主动脉狭窄和缩窄等。某些类型的
右室双出口、不平衡的房室间隔缺损等也可以表现为右心室增大而左心室小于正常。

Ⅱ 左心增大：可表现为单纯左心房增大或左心房、左心室增大，可伴或不伴有右心缩小。
单纯左房增大少见，当二尖瓣或主动脉瓣狭窄而房间隔完整时，左房增大明显。左室增大而右
室大小正常可见于主动脉极重度狭窄，原发性心内膜弹力纤维增生症、心肌炎等。右室过小，
左室代偿性增大可见于三尖瓣闭锁、肺动脉闭锁伴室间隔完整、左室双入口等。图４２为一右
心发育不良患儿胎儿超声心动图。

Ⅲ 大血管不对称：正常胎儿肺动脉内径略大于主动脉内径，如果肺动脉内径等于或小于
主动脉内径，视为异常，应仔细查找其他可能伴发的畸形。肺动脉瓣狭窄可表现为瓣环变小及
狭窄后扩张。主动脉狭窄可有主动脉瓣环变小和狭窄后扩张。

全心增大：
Ⅰ 全心腔增大：指心脏四个腔室皆扩大。原因主要有：心室流出道梗阻、心脏收缩功能

不良、贫血、心肌炎、扩张性心肌病、瓣膜的严重反流等。
Ⅱ 心肌肥厚：心脏腔室无明显增大，而心室壁及室间隔明显增厚，导致心脏体积增大。

可见于：原发性肥厚性心肌病、双胎输血综合征的受血儿、母亲患糖尿病的胎儿、心肌炎等。
Ⅲ 心包积液：心脏腔室无扩大，心肌亦不肥厚，而心包内液体异常增多，导致心脏体积增

大。导致心包积液的主要原因有：急性重度贫血，双胎输血综合征，各种原因导致的胎儿水肿，
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图４２　 胎儿超声心动图，四腔切面，见右心室明显发育不良，左右心房增大

胎儿宫内感染等。
③心内结构异常　 四腔切面可显示左右心房、左右心室、房室间隔、卵圆孔、房室瓣、肺静

脉连接、两侧房室连接和心脏中央的“十字”交叉及心尖构成，这些结构的异常均可通过四腔
切面显示，因此如房室瓣闭锁、房室共道、左室或右室发育不良、三尖瓣下移或发育不良、房室
间隔缺损、心脏肿瘤、先天性心肌肥厚能疾病都可得到诊断，见图４２。左右室流出道切面可
诊断心室与大动脉连接关系，如完全型大动脉转位、右室双出口、左室双出口、主动脉狭窄或缩
窄、肺动脉狭窄等疾病可被诊断。

三、胎儿超声心动图检查的指征
先天性心血管疾病的总发病率约８‰。胎儿期的心血管畸形的发生率应该高于这一数

字，导致这种情况至少有以下两点原因：①严重的结构或功能异常心血管畸形在胎儿期即夭
折；②一旦明确胎儿心外畸形或染色体异常的存在，一些母亲选择了终止妊娠。上述两种情况
都可能掩盖先天性心血管畸形的存在。

完成一个完整的胎儿超声心动图诊断相当耗时费力，因此，胎儿超声心动图检查并不适用
于对所有怀孕妇女做常规筛查。所以，制定一个合适的、可参照的胎儿超声心动图检查的指征
非常必要。总的指征主要包括母亲、家族以及胎儿三方面因素。表４１列举了一些指征。

表４１　 胎儿超声心动图的指征
母体指征：
·母体患先天性心脏病
·暴露于已知的心血管致畸因素（抗癫痫药物，酒精，风疹病毒感染等）
·代谢性疾病（糖尿病，苯丙酮尿症）
·结缔组织疾病
·孕母患焦虑症
·高龄孕妇
家庭指征：
·曾生育患有先天性心血管畸形的孩子或曾怀有此类胎儿
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·父系存在先天性心血管畸形
·有基因综合征的家族史（特别如ＤｉＧｅｏｒｇｅ综合征，ＨｏｌｔＯｒａｍ综合征，Ｎｏｏｎａｎ综合征，Ｍａｒｆａｎ综合征，Ｗｉｌ
ｌｉａｍｓ综合征）

·其他出生缺陷的家族史
胎儿因素：
·产科超声怀疑有心血管畸形
·存在心外畸形
·染色体检查异常
·存在胎儿水肿
·发现胎儿心律失常

　 　 １ 母体指征
（１）母亲患有先天性心血管畸形　 母亲患有先天性心脏病无疑可增加胎儿患结构性心血

管畸形的风险。然而，增加风险的几率不同程度取决于母亲心脏病的类型。例如：一个患有房
室间隔缺损的母亲，她的孩子有１０％ ～１２％的概率罹患某种先天性心脏病；比较而言，一位患
有法洛四联症的母亲（无合并２２ｑ１１的缺失），生一个先心病孩子的概率仅为２％。至目前为
止，先天性心血管畸形复杂的基因及遗传机制仍未被完全研究清楚，在以前，这种情形更不明
白，因为许多患有先心病的孩子并没有存活到出生，而且没有胎儿超声心动图检查。随着越来
越多患有先天性心血管畸形的母亲存活至成年并怀孕，可以更好地确定母亲的先心病与子代
患病的风险的关系。随着应用胎儿超声心动图确定心脏缺陷的能力以及先天性心血管畸形遗
传研究的进展，将加强我们对于先天性心血管畸形风险传递的理解以及加强对高危胎儿筛查
的意识。

（２）妊娠早期接触心血管致畸因素　 除了母亲的先天性心脏病，其他母体因素将也增加
胎儿易罹患先心病的风险。母体接触明确的致畸因子可影响胎儿心血管系统的发育（见表４
２）。母体病毒感染将导致结构异常（例如：风疹病毒与ＰＤＡ和ＰＳ有关）或心肌病（例如细小
病毒及柯萨奇病毒）。其他已知的致畸因素包括：苯妥英钠、苯巴比妥、扑痫酮、酒精、维甲酸
和锂等。慢性酒精中毒者，胎儿中２５％ ～３０％患“胎儿酒精综合征”，可伴发室间隔缺损，房间
隔缺损等。并非每个接触致畸因素的胎儿都会发生心脏畸形，畸形发生与否尚与下列因素
有关：

表４２　 致心血管畸形的物质
致畸原 分级 心血管病变发生率（％） 最常见的畸形

药物
　 　 酒精 １ 　 　 　 ２５ ～ ３０ ＶＳＤ，ＰＤＡ，ＡＳＤ
　 　 苯异丙胺 ２ 　 　 　 ５ ～ １０ ＶＳＤ，ＰＤＡ，ＡＳＤ，ＴＧＡ
　 　 海因 ２ 　 　 　 ２ ～ ３ ＰＳ，ＡＳ，ＣＡ
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　 　 三甲双酮 １ 　 　 　 １５ ～ ３０ ＴＧＡ，ＴＦ，左心发育不良
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致畸原 分级 心血管病变发生率（％） 最常见的畸形

　 　 锂 １ 　 　 　 约１０ Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形，ＴＡ，ＡＳＤ
　 　 性激素 ２ 　 　 　 ２ ～ ４ ＶＳＤ，ＴＧＡ，ＴＦ
　 　 ＶＡＣＴＥＲＬ １ 　 　 　 ８０ ～ ９０ ＶＳＤ，ＡＳＤ，复杂畸形
　 　 反应停 １ 　 　 　 ５ ～ １０ ＴＦ，ＶＳＤ，ＡＳＤ，永存动脉干
风疹感染 １ 　 　 　 ３５ ＰＰＳ，ＰＤＡ，ＡＳＤ，ＶＳＤ
母亲疾病
　 　 糖尿病 １ 　 　 　 ８ ～ ５ ＴＧＡ，ＶＳＤ，ＣＡ

　 　 　 （３０ ～ ５０） （心肌病和心脏增大）
　 　 红斑狼疮 ２ 　 　 　 ？ 心脏传导阻滞
　 　 苯丙酮尿症 １ 　 　 　 ２５ ～ ５０ ＴＦ，ＶＳＤ，ＡＳＤ

１级———有肯定的证据；２级———高度可疑；３级———可能有影响
ＶＡＣＴＥＲＬ：Ｖ ＝脊柱（ｖｅｒｔｅｂｒａｌ）；Ａ ＝肛门（ａｎａｌ）；Ｃ ＝心脏（ｃａｒｄｉａｃ）；ＴＥ ＝气管和食管（ｔｒａｃｈｅｏｅｓｏｐｈａｇｅａｌ）；Ｒ ＝肾脏（ｒｅｎｄｌ）；Ｌ
＝肢体（ｌｉｍｂ）

①胎儿有发生畸形的遗传倾向。
②有对某种特定致畸原发生不良发应的遗传倾向　 目前认为，多数致畸物质并非以摄入

形式，而是经体内代谢转化为“活性”致畸物才发挥作用的。由于代谢酶系和代谢过程主要是
由遗传决定的，故不同个体和种属对特定致畸原的反应也就有遗传差异。

③致畸原需在胚胎器官发生发育的易损期（Ｖｕｌｎｅｒａｂｉｌｉｔｙ Ｐｅｒｉｏｄ）作用于该器官，才能导致
畸形　 人类心脏发生发育的易损期为妊娠第２ ～ ８周，在此期间如胚胎暴露于致畸原，最易引
起心血管畸形。在易损期内，致畸原作用的时间不同，所致的畸形类型亦不同。例如：室间隔
的形成在胎龄４４天以前，在此期间接触致畸原可干扰室间隔发育而形成室间隔缺损；若致畸
原迟几天作用于胚胎心脏，则可影响房间隔的发育而导致继发孔型房间隔缺损。心脏各部位
发育时致畸原作用的易损期见表４３。

表４３　 心血管发育时致畸形物质影响的易损期
异常 胚胎发育的完成（日） 易损期范围（日） 最敏感的易损期（日）

心球干分割 ３４ １４ ～ ３４ １８ ～ ２９

心内膜垫 ３８ １４ ～ ３８ １８ ～ ３３

室间隔 ３８ ～ ４４ １４ ～？ １８ ～ ３９

继发房间隔 ５５ １４ ～？ １８ ～ ５０

半月瓣 ５５ １４ ～？ １８ ～ ５０

动脉导管 １４ ～？ １８ ～ ６０

主动脉缩窄 １４ ～？ １８ ～ ６０

（自Ｎｏｒａ，１９７８）
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④心脏畸形的发生与致畸原的作用剂量有一定关系，称为“剂量效应”　 如母亲妊娠期大
量饮酒者的子女中先天性畸形的发生率为３１％，而中量饮酒者为１４％。

⑤畸形的发生与致畸原的种类有关　 少数致畸原作用较强，在胚胎发育易损期一旦接触
即可引起部分胎儿畸形，如反应停、风疹病毒等。更多的致畸原作用较弱，有时尚需与其他因
素如营养不良、缺氧等相互作用才具有致畸性。

（３）代谢性疾病　 糖尿病是最常见的母体代谢异常导致胎儿心血管畸形风险增高的因
素，经估计，患有糖尿病母亲的胎儿，患结构性先心病的风险将增加２ ～ ５倍。所致常见的先天
性心脏病有房间隔缺损，室间隔缺损，大动脉转位，先天性扩张型或肥厚型心肌病等。目前，对
是糖尿病本身引起畸形，还是治疗药物所引起，尚难以确定。另外像苯丙酮尿症母亲有生育法
洛四联症、左心梗阻损伤及室间隔缺损胎儿的风险，其发生率为１２％ ～１６％。

（４）结缔组织疾病　 母亲结缔组织疾病（如系统性红斑狼疮、风湿性关节炎、Ｒｈ溶血病
等）有导致胎儿房室传导阻滞或心肌病的可能。特殊的母体抗体（抗ＲＨＯ和抗核抗体）可通
过母体血液损害胎儿的心脏传导系统的心肌的发育，但其精确的细胞及分子学机制尚不完全
清楚。母亲若患有结缔组织疾病应当加强对自身抗体的检测，以及监测胎儿房室传导阻滞及
心肌病的现状及发展情况。当一个胎儿出生即患有先天性完全性房室传导阻滞，那么可推测
其母亲有存在亚临床型结缔组织疾病的可能。

（５）母亲焦虑症及高龄孕妇　 这两项是胎儿超声心动图的相对指征。如果母亲过度焦虑
胎儿可能出现心脏病，那么一个正常的胎儿超声心动图检查结构可以安慰她。孕妇年龄大于
３５岁，其胎儿患先天性心血管畸形的几率增高，但胎儿超声心动图对于高龄孕妇的价值（特别
在拒绝行羊膜穿刺术时）还未被证实。
２ 家族指征
家族中有特定的基因缺陷基础或其他潜在的母体因素（见上述），先天性心血管畸形在后

代中再发的风险大约高于自然人群２ ～ ５倍。然而，如果有潜在的母体疾病已经影响了前一个
胎儿或者存在已知的常染色体显性单基因缺陷，再发的风险可能性更高。如已生育１个先天
性心脏病小儿，再发生的几率增加为２％ ～５％；如已有２个先天性心脏病小儿，再发生的几率
可达１０％ ～１５％。父母有先天性心脏病，其子女的先天性心脏病发生率为１２％。再发生的先
天性心血管畸形病例中，大多数为相同的缺陷重现。然而，即使在有确定单基因缺陷的家族
中，外显率及表型的表达也可能十分不同。前一胎伴有其他出生时的畸形同样会产生较高的
心血管畸形再次发生。
３ 胎儿指征
（１）产科超声检查异常　 产科超声评估已作为一项常规的产前检查，然而，常规的产科超

声评估并不能提供一个完整的胎儿超声心动图所含的信息。每一产科超声应当包括尝试获得
一个胎儿心脏的四腔切面（图４１）。一个正常四腔切面有助于排除许多严重的主要结构性先
天性心脏缺陷，但是一些畸形也可能被遗漏（见限制性）。据估计，在５００人中大约１人四腔
切面异常，并且其中的６０％胎儿有主要结构性心血管畸形。若发现胎儿的四腔切面异常，应
进一步行完整的胎儿超声心动图检查。

（２）心外畸形　 心外畸形伴随心血管畸形的概率很高，检出特殊的心血管畸形或心外畸
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形也构成正式胎儿超声心动图的指征。包括：脐膨出，膈肌疝，食管闭锁，十二指肠闭锁，空肠
闭锁，气管食管瘘，肠膨出，肾盂积水，肾发育不全，胆囊囊肿，脑积水，小脑畸形，胼胝体未发育
及单根脐动脉等。因此，胎儿若出现上述情况，均应仔细检查胎儿心脏，确定或排除是否由于
心脏异常原因所引起。

（３）染色体异常　 胎儿染色体异常也是引起胎儿心脏病的主要原因之一。例如：１３三体
中，先天性心血管畸形可高达８４％，主要畸形包括室间隔缺损、房间隔缺损、动脉导管未闭等。
２１三体综合征伴发先天性心血管畸形的概率约为５０％，常见的心脏畸形有房间隔缺损、室间
隔缺损、心内膜垫缺损等。Ｔｕｒｎｅｒ’ｓ综合征常合并单心房、主动脉狭窄、肺动脉狭窄等。因此
如果羊膜腔穿刺核型分析结果异常，应当行胎儿超声心动图检查。

（４）胎儿水肿　 指非免疫性胎儿水肿。胎儿水肿定义为胎儿异常液体积聚。液体可在胸
腔、心包和／或腹腔内积聚，大量液体时经常也会积聚于皮肤及皮下组织中。胎儿超声诊断价
值非常大，可估计积液的严重度以及监测和治疗胎儿积水。胎儿积水有许多原因（见表４４），
其中２０％ ～４５％病例被认为是心源性的，包括心脏结构和／或节律异常。左右心室的畸形均
可增加右房压和静脉压，导致水肿。引起胎儿水肿常见的心脏缺陷有：内脏异位综合征，房室
间隔缺损，Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形和左心发育不良综合征等。单个因素导致水肿的缺陷有：严重的三尖
瓣或二尖瓣反流。这些心脏缺陷增加了心房压和静脉压，最终产生胎儿水肿。有报道单独的
卵圆孔提前关闭和狭窄也可出现胎儿水肿。

表４４　 胎儿水肿的原因

重度贫血
心动过速
完全性房室传导阻滞
动静脉畸形（包括胎盘在内）
高度血管性肿瘤
结构性心血管畸形
·内脏异位综合征
·房室间隔缺损
·左心发育不良综合征
·主动脉缩窄
·心脏肿瘤
·Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形
心肌病
心肌炎
肾功能损害
肝功能障碍
静脉或淋巴回流受阻

　 　 （５）胎儿发育迟缓　 产科超声可以检测胎儿各脏器的发育程度，并可以估测胎儿的身高
体重。包括感染、环境等多种因素可以导致胎儿发育迟缓。发现胎儿发育迟缓时尚需要注意
胎儿由于各种先天性畸形导致心功能不全，从而引起发育迟缓的可能。
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（６）心律失常　 胎儿心律失常的典型表现为在常规产前检查时发现异常的胎心率或不规
则节律。可分为：胎儿心动过速（心率大于１９０次／ ｍｉｎ）、心动过缓（心率低于１００次／ ｍｉｎ）和
不规则心律失常。发生心脏传导阻滞合并先天性心脏病可高达４０％。

突然开始和突然终止的心动过速高度提示胎儿室上性心律失常，房性早搏相对常见且大
多为良性的，大约只有０ ５％（甚至更少）的胎儿单纯房性早搏发展为持续性室上速。因此无
需特殊处理，通常推荐每周测一次胎心率，持续几周，以确定没有持续发作的迹象。

胎儿心动过速并不全是由于心脏节律的异常所致，胎儿应激以及绒（毛）膜羊膜炎皆能增
快胎儿心率（虽然通常小于２００次／ ｍｉｎ）。胎儿心动过速是一种基本的心律失常，且过程不可
预测，一些胎儿可以很好地忍受短时间的心动过速并且不需要治疗。有人认为，室上性心动过
速对胎儿影响的主要决定因子在于发作的持续时间及频率以及室上速的心室率。频繁以及持
续的心动过速带来胎儿水肿的高风险。因此，当一个心律失常的胎儿出现水肿，其死亡率相当
高，介入干涉治疗刻不容缓。

四、胎儿超声心动图的局限性
尽管胎儿超声心动图具有很大的实用性及准确性，但不可避免亦存在局限性。美国妇产

科医师协会（１９９３年）曾提出：“不管使用何种方法，亦不管在妊娠哪一阶段，即使让最有名的
专家进行彻底的检查，期望能检出所有的胎儿畸形是不现实的，也是不合情理的。”Ｇｏｎｃａｌｖｅ等
（１９９４年）报道超声检测胎儿畸形的敏感性为５３％，总的特异性为９９％。
１ 结构性心血管畸形诊断的限制
卵圆孔及动脉导管在正常胎儿是开放的，并且不可能预言这些交通在生后是否关闭。因

此，房间隔缺损或持续动脉导管未闭并不能在胎儿期被诊断。胎儿期主动脉缩窄很难被诊断，
因为通过动脉导管传递流向下肢和胎盘的大部分血流，缩窄的区域正好邻近动脉导管连接降
主动脉处，并且由于从主动脉峡部流过此区域血流较少，正常时也十分狭窄。此狭窄区域若存
在嵴，可以加重和导致生后的缩窄，鉴别非常困难。偶尔，当缩窄直接位于动脉导管接主动脉
后壁处，在这种情况下，右心室射血为对抗这种梗阻，导致胎儿右心室扩大和肥厚，如果肺动脉
瓣正常，可推断主动脉缩窄的诊断。此外，小型室间隔缺损或轻度房室瓣狭窄或半月瓣狭窄，
因为缺损小及限制（性）分流或反流，胎儿超声心动图可能无法检出。胎儿超声心动图不能完
全排除部分性肺静脉异位引流或肺静脉狭窄。
２ 获得性心血管异常诊断的限制
一些胎儿异常在初期（大约１８周）的胎儿超声心动图中并不明显，但是随着孕程不断加

重。比如右或左心梗阻性疾病，心肌病，房室瓣反流和心律失常等，检查时间太早会导致假阴
性的诊断。
３ 胎儿及母体因素的限制
至少应在孕１８周后才能进行详细的胎儿心脏结构和功能的评价，此外胎儿在母体中的位

置、活动，孕妇的体重大小、羊水量等条件，有时可增加显示心脏标准切面的困难。应用多普勒超
声检测血流，因所测血流与取样容积夹角过大，不能获得真实血流速度频谱，对分析判断造成
影响。
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４ 超声心动图诊断仪器及检查者自身的限制
胎儿超声心动图有显著的仪器及技术经验的依赖性。二维超声成像质量优劣直接影响胎

儿心脏显示，彩色多普勒血流显像如色彩溢出过多将增加判断血流异常的困难。妇产科超声
专业人员缺乏心血管疾病诊断专业知识，也是容易在常规胎儿检查中漏诊心血管异常的原因。
产科超声专业人员应进行心血管疾病诊断方面培训，在胎儿常规超声检查中发挥筛查作用，与
专门进行过训练的心血管超声专业人员协作，共同开展此项工作。

五、超声检查安全性
超声检查的安全性问题素来为人们所关注。超声的生物学效应主要为热效应（Ｔｈｅｒｍａｌ

Ｅｆｆｅｃｔｓ）及空化效应（Ｃａｖｉｔａｔｉｏｎ）两种。一般认为，长辐射范围内，引起损伤的机制是热效应为
主；而在高声强、辐射时间短的范围内，损伤以瞬间空化为主。超声对胎儿的影响主要取决于：
超声频率、接触超声的时间、超声发射形式和探头与胎儿组织距离等因素。迄今为止，进行了
大量动物实验和临床实验，但未有确切结果证明超声诊断用探头频率和声波强度对胎儿组织
有明显的生物学效应，也未见因超声检查使先天性畸形发生率增加。但是超声对正处于发育
的胚胎产生热效应和空化效应，即使只损伤几个细胞，其后果也相当严重。美国食品药品管理
局（ＦＤＡ，１９８５年）根据不同检查部位，对允许设置的最大声强水平有严格的规定，对胎儿、腹
部、小器官、新生儿及成人颅脑、术中超声检查，允许最大声强（ＩＳＰＴＡ）不超过９４ ｍＷ ／ ｃｍ２，外
周血管检查不超过７２０ ｍＷ ／ ｃｍ２，心脏检查不超过４３０ ｍＷ ／ ｃｍ２。胎儿超声检查应控制在一定
范围内，注意指征，尽量缩短检查时间，特别是早期妊娠。检查时避免重压，检查直接针对心
脏、大血管及脐血管，严格避免针对中枢神经系统、眼及生殖腺。

第二节　 遗传咨询

就检查结果和信息与胎儿母亲及家庭进行适当交流，亦为胎儿超声心动图检查一个重要
方面。讨论正常的结果相对简单及直接，尽管如此，也只能提出“现时胎儿心脏未见明显异
常”的诊断意见，并向家属解释有关胎儿超声心动图检查的局限性十分重要。困难在于详述
发现的显著胎儿结构及功能心血管疾病，不过注意到此方面的人很少。在许多情况下，在医生
建议进一步检查时，双亲已经怀疑胎儿可能有问题。如果诊断不完整或不可靠，那么必须进行
进一步的检查。与胎儿父母交流的目的是为了提供有关诊断的信息，病理生理学，预后以及可
行的治疗选择。详细的建议取决于诊断的精密度及确信度，妊娠的阶段，预产期及生后经过，
外科结果（如果外科手术是一种选择），存在或缺失的潜在的心外异常和／或已知的基因综合
征。提供咨询者必须拥有足够的知识和经验以提供准确以及最新的信息，以能正确评估特定
的心血管畸形的长期预后。鼓励对话，这样可以让咨询者确定双亲的理解程度，也可以使用图
表及书面材料的形式。往往一个家庭在最初拿到报告的时候打击很大，因此，在一段时间内随
访是有益的。有时候，医生可能会发现难以向患者解释，或认为父母了解后只会有害，有可能
试图隐瞒、保留诊断信息或使用模糊婉转的语气告知，以为这样可以保护这个家庭，但是医生
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要对患者负责，隐瞒任何事实都是错误的，应当以适当的方式向胎儿父母说明。对特别复杂的
病例（如母体疾病，基因综合征），围生期医生和基因咨询者的合作对提供准确关于预期的结
果的信息和判断预后是有帮助的。

在大多数病例中，如果发现胎儿心脏异常，最首先的选择是终止妊娠（如果问题被发现的
足够早的话）还是继续妊娠。咨询者的角色是帮助家庭选择对他们最好的决定。即使医生对
该家庭所做出的决定有怀疑，也应该尊重家庭的选择。不论双亲选择了哪条路，都将改变他们
的人生，关键在于尽可能使他们对于自己的决定没有遗憾。

第三节　 先天性心脏病患儿的转运

尽管对于胎儿或新生儿的运输指导超出本书的范围，但是了解一些总的原则是有用的。
为了使其得到更好的监护及治疗，建议转运到三级医疗中心。对于患儿的转运，需要一辆装备
充分的新生儿转运救护车及配备有经验的相关人员。一般来说，需配备有一位有经验的护理
人员和一位呼吸科医生。为了适当的监护以及在转运过程中及时处理，危重患儿经常需要不
止一个监护仪。如果是可疑导管依赖性的先心病，应立即输注前列腺素Ｅ１，延迟给药会危及
生命，因此没必要等转运到三级医院的监护中心后才开始用药。输注前列腺素Ｅ１最大的副作
用是呼吸暂停，因此适当的有经验的人员及提供气道管理和马上有效通气是必须的。

随着胎儿超声心动图应用的增加，更多的患有结构性先天性心脏病的婴儿在产前已被诊
断。因为转运一个危重的有不稳定心血管疾病的新生儿相对较困难，因此应在产前将孕妇送
到第三级医疗中心。一些患先天性心脏病的婴儿需要在生后进一步加强监护，因此尽可能让
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这些婴儿在三级医院的监护中心出生。虽然没有被完全证实，但是对于产前诊断的结构性或
功能性先心病的婴儿而言，在三级医院监护中心对预后、父母的教育、产前准备及分娩时情况
的估计相对有经验，胎儿也可以得到相对较好监护、治疗以及较好的结果。

第四节　 胎儿药物治疗

一、总原则
胎儿的药物疗法是一个特殊及复杂的问题，且目前仍具有较多争论性。这大概是仅有一

个例子：患者需要药物治疗但是药物却是由另一个个体摄入，并经受由其他人产生的药物的代
谢。对胎儿进行药物治疗的困难见表４５。

表４５　 提供有效胎儿药物治疗相关困难

·母体药物代谢和清除受妊娠及妊娠期变化影响
·药物在胎儿体内分布，代谢和排泄随孕期变化而不同
·胎儿循环模式和血流分布是唯一的
·胎儿监护和采样是困难的

　 　 实际上，母体摄入的药物经过胎盘到达胎儿，主要靠被动扩散，转运率及程度取决于游离
药物的浓度梯度。母体，胎盘，以及胎儿因素相互影响，导致最后进入胎儿体内的药物浓度不
同。胎盘转运主要的决定因素包括蛋白质结合的程度、液体和水溶解度相对程度、药物的相对
质量、母体药物清除率以及胎盘的功能（胎盘血流及代谢率）。药物的理化特性不变，但是随
母体药物清除率的变化或胎盘血流及代谢率变化，胎盘转运将不同。
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二、药物通过胎盘的扩散
药物从母体通过胎盘进入胎儿，主要是根据胎盘母儿两侧药物含量之梯度而以被动扩散

形式扩散。包括以下因素：
１ 母体内药物的含量浓度。
２ 药物的脂溶及离子化程度　 脂溶度高的、离子化程度低的易扩散。
３ 胎盘母儿两侧血流量及流速　 在晚孕期，子宫血流量增多，相当于心排出量之１５％，因

而，心血管活性药物均有各自独特的药物扩散速度。属此类药物有：肾上腺素，前列腺素，沙丁
胺醇等。
４ 母、胎血中结合蛋白的含量。
５ 胎盘中胎盘的厚度　 分隔母胎循环间的组织有母胎两组组织，每组包括内皮层、结缔组

织及上皮层。根据动物进化程度，人类的胎盘间隔仅有胎儿方面的三层组织（即绒毛），而在母体
方面仅为开放的血窦，无组织。因此在动物实验中不能向胎畜扩散的药物，在人类却可以扩散。
此外，随着孕期的增加，胎盘厚度减小，有些药物在孕早期不能通过者，在孕晚期可通过。
６ 胎盘对药物的代谢。

三、胎儿药代动力学
药物在胎盘不需转化即可通过胎盘进入胎儿体内，而且有相当多的药物经过代谢可形成

有害物质，而致胚胎死亡或致畸形。随着胎儿发育，各系统器官的发育趋向成熟，但是其药代
动力学特征仍与成年人不同。然而，胎儿的药效学及药代学极度难研究，特别是人类。人类胎
儿的药物理论通常由其他物种的实验或者病例报道推断。并且很难推广或预测不同孕期的对
药物的反应。除外独特的循环模式，胎儿药物分配还受到蛋白结合低，含水量高，器官相对重
量较大及代谢容量随年龄变化等许多因素影响。

像年长儿和成人一样，大多数药物在胎儿肝脏代谢。胎儿唯一的特性在于胎儿的肾上腺
比婴儿和年长儿更多参与药物的代谢。虽然胎儿肝脏代谢活力相对较低并且固有的药物清除
率通常较低，但是母体和胎盘对大部分药物清除率较快，减少了胎儿对药物清除率较低的
影响。
１ 药物的吸收
药物进入胎儿体内有两条途径：一是通过胎盘转运至胎儿循环再到胎儿组织，这一途径不

存在吸收；二是经羊膜进入羊水，胎儿每小时吞噬５ ～ ７０ ｍｌ羊水，羊水中的药物随胎儿吞咽进
入胃肠道，并被吸收入胎儿血循环，其代谢产物由胎尿排出，排除的部分可被胎儿重新吸收入
胎血循环，形成羊水肠道循环。此外，胎儿皮肤也可从羊水中吸收药物。
２ 药物的分布
胎体血循环量是影响胎儿体内药物分布的重要因素。胎儿肝、脑等器官在身体的比例相

对较大，血流量多，药物较易集中在肝、脑。妊娠１６周时胎儿含水量为９４％，足月时下降为
７６％，细胞外液明显减少，故早孕时水溶性药物在细胞外液中分布较多。随着胎龄增长，脂肪
蓄积渐渐增多，脂溶性药物在脂肪的分布和蓄积也增加。
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３ 药物的代谢
药物的代谢主要在肝脏中进行，在胎儿肝脏中，第一相（氧化、还原和水解）和第二相（结

合）的药物代谢反应均可发生，但是参与药物代谢的细胞色素Ｐ４５０酶系的含量较成人低，对
药物的代谢能力不足。
４ 药物的排泄
妊娠１１ ～ １４周起胎儿肾脏虽已有排泄功能，但因肾小球滤过率低，药物及其降解物排泄

延缓，而且胆道的排泄能力也较弱。代谢后形成极性及水溶性均较大的物质，较难通过胎盘向
母体转运，造成代谢产物在胎儿体内蓄积。

四、药物危险等级分类
美国食品药物管理局（ＦＤＡ）根据动物实验和临床用药的经验总结，就药物影响妊娠期间

胎儿发育的危险程度不同，将其分为Ａ、Ｂ、Ｃ、Ｄ和Ｘ五大类，为妊娠期间的安全用药提供
参考。

Ａ类：妊娠期前３个月用药，经临床对照观察未发现药物对胎儿有损害，也未发现在随后
的妊娠期间对胎儿有损害，是最安全的一类。属本类药品有：枸橼酸钾、氯化钾、葡萄糖酸钾、
各种甲状腺素制品以及不超过法定剂量的各种维生素。

Ｂ类：动物生殖实验未显示对胎畜有危害，但尚缺乏临床对照观察资料；或者动物生殖实
验中观察到对胎畜有损害，但尚未在妊娠早期临床对照实验中得到证实。多数临床药物属于
此类，有：①抗组胺类；②抗感染类；③交感及副交感自主神经药物；④血凝剂及抗凝剂；⑤心血
管类药物；⑥中枢神经系统药物，一部分属Ｄ类；⑦利尿剂；⑧激素；⑨血清类毒素及疫苗类；
⑩某些诊断用药，如靛胭脂。

Ｃ类：动物实验中观察到胎畜畸形和其他胚胎发育异常，但是缺乏临床对照观察资料；或
者缺乏动物实验和临床对照观察资料。应用本类药物时，应到权衡药物对母亲有利性和胎儿
的危险性后作出决定。属本类药物的有：氨茶碱、水杨酸钠、倍他米松、水合氯醛、氯霉素、氯丙
嗪、可待因、地塞米松脱羟肾上腺素、肝素、呋塞米等。

Ｄ类：临床资料显示药物对胎儿有损害，但孕妇严重的疾病又非常需要用药，而且无其他
替代药物，此时可权衡药物危害性和临床适应证作出决定。抗惊厥药苯妥英钠属此类。

Ｘ类：动物实验和临床观察资料显示，本类药物对胎儿危险性大，超过治疗应用所取得的
有利效应，对妊娠和准备妊娠的妇女禁忌。属本类药物的有：甲氨蝶呤、双硫仑、雌激素类（包
括氯米芬）、乙醇（大量持续服用）、碘甘油、维生素Ｋ３、活疫苗、口服避孕药、奎宁、碘化钠
元素。

第五节　 胎儿心律失常的治疗

目前，最常见的胎儿心血管药物治疗的指征是宫内室上性心动过速。诊断的主要依据仍
然是胎儿超声心动图。虽然记录胎儿心电图技术发展，但是由于受母体心电干扰和胎动影响，
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记录成功率低，且无法可靠地显示心房Ｐ波的形态学改变，故临床应用受到限制，目前仅作为
基础实验性使用。胎儿超声心动图是目前诊断胎儿心律失常最有价值的方法。在胎儿超声心
动图检查中结合二维超声、Ｍ型超声及多普勒超声可以同时了解心房收缩，心室收缩及二者
相互关系。左室（二尖瓣水平）短轴Ｍ型超声图中依据二尖瓣前、后瓣叶运动曲线及左室后壁
运动分别确定心房及心室收缩频率。主动脉根部短轴Ｍ型超声心动图依据主动脉瓣叶运动
曲线及左房运动分别确定心室及心房收缩频率。四腔切面中通过心房及心室的Ｍ型超声心
动图中可见到心房壁及心室壁的运动，可以确定它们的频率。结合几种切面检查可提高检测
成功率。

一般来说，大部分新生儿室上性心动过速相对来说较易用药物控制。控制胎儿心律失常
的难度在于：相对难以在母亲体内维持足够高的药物浓度以提供胎儿有效的浓度。目前最常
用于控制胎儿室上性心律失常的药物包括：地高辛、氟卡尼或索他洛尔（通常以这个优先次
序）。其他药物和药物复合物也已被应用，比如普鲁卡因胺、普罗帕酮，以及地高辛加维拉帕
米。胺碘酮通常被保留作为一种最后的选择，因为其有潜在的对胎儿甲状腺毒性作用。母体
药物毒性经常限制通常治疗胎儿室上性心律失常的抗心律失常药物的成功利用。这些药物大
多数有毒性作用，包括：致心律失常。母体毒性在这种特定的环境下更常见，因为需要相对较
高的母体剂量来提高药物经胎盘转运率。

直接给药，经脐静脉、腹膜内给药，或胎儿肌内注射是可行的，并且优势在于可绕开母体和
胎盘成分。已经被报道的通过这些途径给药的药物包括：阿糖腺苷、普罗帕酮、地高辛、胺碘酮
和氟卡尼。然而，此类经验有限并且缺少详细报道。虽然一些中心提倡这些途径作为首选的
方法（特别是对于水肿的胎儿），但这些方法技术上要求更高，可能导致胎儿更大的危险，因此
普遍将其作为可选的高风险手段被保留使用。

宫内心律失常的处理仍然是治疗上的一项挑战，要求小儿心血管专家、围产学家、成人心
血管专家和新生儿学专家共同加入联合治疗。胎儿水肿患儿的预后较差，且药物治疗成功机
会更小。制定治疗方案的选择必须结合个体病人，并可以通过治疗发挥药物大部分效果。所
处孕期、阵发性室上性心动过速的持续时间和发作频率、患或不患有胎儿水肿和患有伴随的结
构性心脏病，所有的这些情况都将影响治疗效果。举例来说，一孕３８周胎儿，持续性室上性心
动过速，轻度胎儿水肿，应当被施以紧急分娩，并在生后治疗心律失常；相反地，一个２６周胎儿
患室上性心动过速，没有胎儿水肿，则需密切监护，如果持续发作或长时间发作心动过速，则考
虑药物治疗；如果一胎儿患有室上性心动过速及显著的胎儿水肿则被认为是不能生存的，因为
可能导致极度早产，那么侵入性的宫内治疗是一种有效维持窦性心律及促使水肿消退的有效
手段，在这种情况下治疗可以持续到尽量接近足月，并进行选择性分娩。

这些简要的例子用以说明胎儿室上性心动过速的严重度及复杂性。必须注意的是，每一
个病例必须个体评估，治疗方法的选择必须考虑到母亲及胎儿双方面的因素，尽量寻求一种双
惠的治疗。
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第六节　 胎儿先天性心脏病产前干预的现状与展望

胎儿早期心脏畸形改变心内正常的血流，引起心脏、大血管继发结构改变的事实，促使人
们设想，如果能够在宫内进行畸形矫治，就可避免心脏结构继发改变，有利于心脏正常发育，或
终止畸形向复杂转化，简化出生后的手术方法，增强疗效，避免胎儿夭折和因手术复杂造创的
巨大手术风险，提高新生儿存活率，改善其生活质量。近年来，随着微创外科和胎儿外科的发
展，国内外对在胎儿期进行ＣＨＤ的早期干预研究都进行了一些有益的实验和临床探索。

与常规心外科手术一样，胎儿心脏外科也必须借助于体外循环。目前胎儿体外循环处于
动物实验阶段，多以胎羊为研究对象，由于在药物的生理反应上与人仍存在差异，近年来也开
始用狒狒等灵长类的胎儿进行研究。由于胎儿独特的心血管生理，胎儿体外循环不同于常规
的体外循环：①心泵。最初人们采用滚轴泵建立体外循环，但目前认为搏动泵的脉动血流有助
于血管舒张因子的释放，缓和胎盘血管的收缩。由于胎儿血容量小，大量体外循环预充液会急
剧改变内环境稳定，增加血液与非生理界面的接触，激活细胞因子导致胎盘功能失调。因此从
心泵的研究趋势看，低预充量、模拟生理性搏动的转流方式是其发展方向。②氧合器。在胎羊
体外循环的研究中存在着用与不用人工氧合器的两种方案。一种是使用氧合器来旷置胎盘供
氧，其功能类似一个人工胎盘，暂时阻断脐带和胎盘血流，体循环灌注良好，旷置胎盘３０分钟
不影响胎盘气体交换功能。另一种是利用自体胎盘作为体外循环中的氧合器，符合胎儿生理，
简化体外循环装置，减少预充。但体外循环的非生理性灌注影响胎盘气体交换功能，随着转流
时间的延长，胎盘氧合能力逐渐下降，所以用胎盘做氧合器长时间转流的安全性受到质疑。因
此，如何保证胎盘在转流后继续维持或恢复原有的氧合功能是现在重点研究方向。上海交通
大学附属上海儿童医学中心于２０世纪末开始，在我国率先开展胎羊体外循环的实验研究，结
果证实，在现有设备和技术条件下，胎羊体外循环后不能存活，胎盘功能损伤是失败的关键。

胎羊经历非生理性心肺转流后，众多体液因子激活，出现转流后炎症反应，胎盘血管阻力
增高，气体交换功能下降，出现顽固性低氧、高碳酸血症和酸中毒。胎盘功能不良成为安全开
展胎儿体外循环研究的最大障碍。目前认为胎盘功能紊乱与多种因素有关，应针对不利因素
采取积极措施保护胎盘功能。这些不利因素包括：①低温。低温引起交感神经兴奋，血管收
缩，血液黏稠性增高，胎盘血供减少；氧通过胎盘的能力下降；容易诱发宫缩，特别是在复温状
态下更为明显，影响胎盘功能，引起胎儿宫内窒息、流产。因此低温不被认为是胎儿体外循环
的保护因素，常温或许是胎儿体外循环的必要条件。②血流动力因素。正常的灌注压下，胎羊
供应胎盘的血流量占其心输出量的４０％，脐动脉血流量低于１５０ ｍｌ ／（ｋｇ·ｍｉｎ），平均动脉压
低于４０ ｍｍＨｇ时，胎盘血管阻力明显增高。动物实验显示高流量体外循环可显著改善胎羊氧
合性能，其机理可能是血流加速，使血管内皮细胞感受到的切变应力增加，通过上调一氧化氮
合酶ＲＮＡ的表达，增加内皮细胞释放ＮＯ的能力，扩张血管，降低阻力，有利于胎盘功能。胎
羊体外循环研究中，搏动血流较非搏动血流明显增加胎盘血液供应，改善胎儿缺氧状况，进一
步研究发现搏动血流促进胎盘释放ＮＯ，不但有利于胎儿，而且降低母体体循环阻力。表明胎
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儿体外循环中搏动血流对胎盘功能起着积极的作用。但是，目前为止，对胎儿进行搏动性体外
循环的经验仍很少。③体液因素。体外循环和手术打击引起胎儿应激反应，血液中儿茶酚胺
水平增高，胎儿未成熟心肌不能耐受外周血管阻力急剧增高，心输出量下降，胎盘供血减少，产
生顽固性酸中毒。④胎盘血管内皮功能紊乱。血管内皮不仅是血液与组织的屏障，而且可以
感受血流信号和体液活性物质，参与血管舒缩调节。血管内皮释放的ＮＯ调节脐带、胎盘血管
阻力，减弱血栓素和内皮素的缩血管作用。体外循环选择性的损伤胎盘血管内皮依赖性的舒
张作用，脐静脉内皮素明显升高，胎盘血管阻力增加，用内皮素受体阻断剂可保护胎盘功能。

为了从根本上避免体外循环对胎儿的不利影响，从２０世纪９０年代初，有人尝试通过导管
介入的方式在胎儿期进行ＣＨＤ的早期干预。自１９９１年Ａｌｌｅｎ等通过经母体腹壁为一患严重
主动脉瓣狭窄的胎儿施行了世界首例胎儿主动脉瓣球囊扩张术以来，至今全世界已有几十例
胎儿进行了产前干预治疗。大部分病例为严重肺动脉瓣狭窄伴限制性卵圆孔开放、可导致
ＨＬＨＳ的主动脉瓣狭窄、主动脉瓣和肺动脉瓣联合狭窄、ＨＬＨＳ伴完整房间隔。施行术式包括
主动脉瓣球囊扩张、肺动脉瓣球囊扩张以及房间隔造口术。通常须在经母体腹壁Ｂ超的引导
下，将穿刺针刺入母体腹前壁，并经子宫、胎儿胸壁、胎儿心包进入目标心房或心室，通过导引
钢丝放入导管及介入装置，并在Ｂ超引导下完成产前干预操作。Ｍａｒｓｈｅｌｌ等报道２６例胎儿
（孕２１ ～ ３１周）主动脉瓣狭窄进行球囊导管扩张，２０例获得成功。接近足月活产２１例，１例在
术前死亡，１６例进行Ｎｏｒｗｏｏｄ手术，４例行双心室修补手术。

近年又一重要进展是把胎儿镜应用于胎儿心脏产前干预，并在羊胎实验上取得成功。借
助胎儿食管内Ｂ超可以清楚的显示超声导管周边直径２ ５ ｃｍ范围内的胚胎心脏大血管结构。
１９９７年Ｋｏｈｌ等经皮胎儿镜脐动脉穿刺心脏进行产前干预，在胎儿镜下解剖脐带、分离脐动脉
后，通过导管穿刺，将导引钢丝从脐动脉逆行至腹主动脉，再通过动脉导管到达心室和心房。
但导管逆行有可能会损伤胎盘循环，并且对瓣膜梗阻伴心衰的胎儿施行瓣膜扩张术有很大的
难度。有作者对胎儿镜技术进行了改进，采用经皮胎儿镜胎儿心脏直接穿刺法进行产前干预。
在胎儿镜下寻找胎儿剑突，并在其稍上方做切口；分离剑突，通过穿刺置放导管及介入装置。
１５只实验胎羊中，７只成功，其中６例顺产；因大出血及胎羊循环障碍失败８例。

总之，目前胎儿ＣＨＤ的早期干预的研究仍处于探索阶段。胎儿体外循环的安全性，以及
胎盘功能障碍是胎儿心脏外科发展的重要制约因素，一旦这些方面有所突破，胎儿心脏外科将
会飞速发展。虽然经皮胎儿镜的方式因为技术上的不成熟还未能应用于临床，但其对母体和
胎儿的影响较小，代表了技术发展的方向。有理由相信，随着技术进步，对胎儿ＣＨＤ进行产前
干预，阻止心脏发育异常并为出生后一期手术创造条件，将成为复杂先心病外科治疗的重要手
段之一。胎儿心血管疾病的介入治疗和心血管外科治疗将是２１世纪围生医学面临的重要
挑战。
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１６　 第四章　 先天性心脏病围生期评估及处理





第五章
先天性心脏病占活产婴儿的比例在国外约为０ ８％，国内约为０ ６７％。未经治疗的先心

病患儿１ ／ ３在生后１个月内夭折，７０％在１岁内死亡。某些先天性心脏病在新生儿期就需要
及时的诊断与治疗。部分患儿可能因为没有得到及时的诊断，延误了治疗，以后失去了根治的
机会，留下不可挽回的并发症甚至失去生命。国内外常见的在新生儿期即出现症状的先天性
心脏病种类各异，国内多见为大动脉转位、肺动脉闭锁伴室间隔完整、主动脉缩窄或者主动脉
弓中断、大型室间隔缺损；国外则主要为大动脉转位、左心发育不良、大型室间隔缺损。

大多数严重的心血管畸形，都会在患儿身上出现警示讯号，医生和家长需要做的是及时发
现这些讯号。在新生儿危重的复杂先心病中，由于一些特殊的病理生理改变，有些患儿往往需
要急诊手术治疗。需要尽早干预的先天性心脏病包括：肺动脉闭锁伴室间隔完整或者重度肺
动脉狭窄，因严重低氧血症导致难以纠正的酸中毒；完全型大动脉转位伴室间隔完整，；室间隔
缺损合并主动脉弓中断，主动脉缩窄或者主动脉弓发育不良，由于大量血流左向右分流，易发
生严重的充血性心力衰竭；梗阻型完全性肺静脉异位引流，由于早期就发生严重肺动脉高压需
要及早干预。随着心内科诊断、体外循环、手术技术，以及围手术期监护水平的提高，新生儿急
诊手术的安全性得以保证。因此，早诊、早治，及早发现婴幼儿患有严重的甚至是危及生命的
心脏病，可以使这些患儿获得及时准确的处理，目前，即使是患有严重先天性心血管畸形的患
儿也有可能获得良好的预后。目前，我国的婴幼儿在出生后有系统的体检要求，这可以帮助医
生及时发现某些没有被家长觉察的特殊体征。此外在儿科门诊，门诊医生也应该注意有没有
提示患儿存在先天性心血管畸形的症状或者体征。在发现存在青紫、体循环灌注不足和呼吸
困难这些体征时，必须提高警惕，一旦发现这些情况，需要进行进一步的检查排除先天性心血
管畸形的可能。

在对患儿进行检查时，要仔细地观察患儿的皮肤与黏膜，明确是否存在青紫。如果存在青
紫之后，还需要进一步鉴别是中央性青紫还是周围性青紫，又或者是两者共存。通过检查肢端
的皮肤色泽和温度可以初步检查体循环灌注是否减少；通过观察呼吸频率及节奏可以了解有
无呼吸困难。存在以上任何一种或几种表现的患儿都必须进一步评估是否患有先天性心血管
畸形或者心肌病，当然，后者的发生概率要低得多。当然，这些症状和体征除了心脏病以外，也
需要注意排除其他疾病。例如一个青紫的婴儿的确很可能患有心脏疾病，但也有可能这种青
紫是由肺部疾病或者中枢系统疾病引起的；患儿出现体循环灌注减少，也可能是患有败血症，
因为败血症可以引起心功能不全，如果初期没有得到代偿，就会出现全身性的低灌注，而且败



血症在新生儿和小婴儿是比较常见的；呼吸困难的存在可能只是生理性的，如湿肺（新生儿暂
时性呼吸增快）或者是因为患儿有其他肺部疾病。因此对于存在以上症状的患儿，合理而充
分的鉴别诊断有助于对这些患儿的正确认识和选择适当的处理。

新生儿出生后，循环系统需从胎儿循环向出生后的成人型循环过渡，这种变化发生在出生
后的数周内，因此，在这段时间内对患儿进行评估时，需要考虑这种生理性的变化。出生后的
最初几个星期，循环系统发育逐渐成熟，这段时间对于新生儿的循环系统的评估尤为必要。先
天性心血管畸形导致的紫绀往往在出生时即出现，而因血液动力学改变所致的患儿体循环灌
注下降和呼吸困难却要在出生几天后（甚至几星期后）才表现出来。

虽然在先天性心血管畸形的患儿中青紫、体循环灌注不足及呼吸困难这三种体征比较常
见，但单纯依靠这些体征，无法判断患儿的具体病变。因为有些病变非常复杂，具有复合的临
床表现，如一名左心发育不良综合征的患儿，可以同时存在体循环的灌注不足，呼吸困难和青
紫。但是，即使是在复杂的病例，这些体征还是具有一定的临床意义，可以提示最有可能的疾
病类型。

出现下列症状需要最可能的心血管畸形及相应病理生理改变：
青紫：
１ 右室流出道梗阻，肺血流减少。
２ 右向左分流。
体循环灌注不足表现：
１ 左心的梗阻。
２ 心功能的减退。
３ 心肌病。
呼吸困难：
１ 肺静脉血流回流受阻，肺血流淤积。
２ 大量左向右分流，导致肺充血。
３ 右向左分流，低氧血症，兴奋呼吸中枢。

一、病史
无论是新生儿、婴儿还是幼儿，母孕史及出生史都是非常重要的病史资料。对于怀疑患有

先天性心血管畸形的患儿，其病史不应只注重出生后病史，而应该始于胎儿时期。尤其是对于
存在先心病高危因素的孕母的患儿，更应注意其围产期的病史。

母孕史中，母亲的健康状态如何？是否长期服用药物？孕期有无疾病史或者服药史？孕
早期有没有发生过风疹病毒的感染？怀孕期间有无巨细胞病毒感染的症状？这些都是病史中
需要关注的内容。母亲感染了风疹病毒可能只是表现为发热、头痛、乏力，并伴喷嚏、咳嗽、咽
痛等非特异性的表现，随之出现从面部至全身的皮疹。不过，皮疹会在３天后消退，体温也会
下降，病情很快痊愈。但是风疹病毒如果存在于体内，在胎儿的器官组织发育的关键阶段就会
侵犯胎盘并传染给胎儿，成为引起胎儿先天异常的主要病因。病毒可在胎儿的某些组织细胞
中进行繁殖，但并不杀死细胞。最终，导致胎儿组织器官分化发生异常，引起风疹综合征，出现
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包括先天性心脏病在内的一系列的严重畸形。怀孕期间感染巨细胞病毒的孕母表现不典型，
可能只有低热，乏力，咽痛，淋巴结肿大，关节肌肉酸痛等。孕母感染巨细胞病毒，尤其是在怀
孕后期，可以造成患儿先天性病毒性心肌炎。

但现在大多数的妇产科医院对孕期病史的重视程度不够，不能及时从中发现异常，往往只
有在患儿开始出现相应的临床表现时，才会去回顾他的围产期病史。虽然对于存在围产期异
常的患儿不能先入为主地认为该患儿患有先天性心脏病，但是对于具有可疑心血管畸形表现
的患儿，通过病史，可以为鉴别诊断提供一定的信息。此外，患有先天性心脏病的新生儿在围
生期往往因为没有特殊的临床表现使其疾病容易被忽视。通常要等到患儿出生后几小时、几
天乃至几个星期，等患儿表现出明显症状的时候，患儿的病史才有迹可寻。

婴幼儿先心病出生后病史中需注意以下几个方面表现：
（一）青紫
无论是先天性心血管畸形、肺动脉高压或者是严重的肺实质或者肺外的病变都可以引起

紫绀。在询问青紫的相关病史时，应该注意青紫首次出现的时间、部位、当时的环境、有无诱因
等。在新生儿期青紫患儿中，需要警惕新生儿持续性肺动脉高压（ＰＰＨＮ），这是新生儿重症监
护病房中致死率和致残率都很高的疾病。美国报道的ＰＰＨＮ发病率约为１‰ ～ ５‰。ＰＰＨＮ是
由于出生后肺血管阻力持续增高，不能过渡到正常的新生儿循环，大量血液经卵圆孔或动脉导
管右向左分流，导致严重的低氧血症和紫绀。ＰＰＨＮ常见于足月儿和过期产儿，早产儿较少
见。患儿多于生后１２小时内出现全身青紫和呼吸增快等症状，但不伴呼吸暂停和三凹征（肋
间、胸骨上窝、剑突下吸气凹陷），且呼吸窘迫与低氧血症严重程度之间无相关性。吸高浓度
氧后多数患儿的青紫症状仍不能改善，临床上与青紫型先心病难以区别。其余影像学检查正
常的ＰＰＨＮ患儿，即原发性肺动脉高压的婴幼儿，病史中往往有轻度到中度的呼吸窘迫、围产
期窒息史和伴有或者不伴有胎粪吸入。此外，小于胎龄儿发生ＰＰＨＮ的概率较高，机制还未阐
明。如果孕母在分娩前的数周内服用过非类固醇类抗炎药，由于这种药可以诱发动脉导管的
收缩，胎儿常出现继发性肺动脉高压。患有肺实质病变引起的青紫患儿往往会存在较明显呼
吸窘迫，包括呼吸急促、三凹征和呻吟等症状，胸部Ｘ线检查一般是不正常的，随着疾病进展，
可能需要进行呼吸机辅助呼吸。如果对于患儿出现青紫的原因存在疑问，难以做出准确鉴别
时，可以进行以下实验进一步鉴别诊断：
１ 高浓度吸氧试验
大多数患肺实质疾病的患儿在吸入８０％ ～ １００％的氧气后，青紫都能改善，但ＰＰＨＮ或青

紫型先心病的患儿却改善不明显。
２ 高氧高通气试验
用手控加压通气８０ ～ １２０次／ ｍｉｎ，共１０分钟，随着过度通气和氧气的触发，肺血管阻力降

低，使动脉血二氧化碳分压（ＰａＣＯ２）下降，动脉血ｐＨ上升，ＰＰＨＮ患儿ＰａＯ２ 上升而先天性紫
绀型先心病则无变化。

另有动脉导管前、后血氧差异试验，但是现有的超声检查可以很方便地明确有无动脉导管
水平的分流，较之这一实验更为便捷安全。
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此外，病史询问中需注意紫绀出现的时间和导致紫绀加重缓解的因素。青紫型先心病患
儿生后的Ａｐｇａｒ评分可以没有明显异常，并且在出生时可以没有明显的青紫。这是因为在出
生后即刻，由于肺动脉压力仍然很高，并且动脉导管保持开放，可以保证体循环有足够的血供。
如果出生后即有严重青紫，一般见于三尖瓣或者肺动脉瓣的闭锁等疾病，肺动脉血流完全依赖
于未闭的动脉导管；生后１周内出现青紫的，可见于因大动脉转位，肺静脉回流的高氧饱和的
血液不能进入升主动脉而产生严重青紫；或者因肺动脉闭锁伴室间隔缺损，体肺静脉的混合血
液最后到主动脉产生青紫。如果青紫呈渐进性，并且在３个月后比较严重，需要考虑法洛四联
症的可能。部分患儿的青紫出现在哭吵或者喂养时。这是由于喂养和哭吵时患儿对氧气的生
理需要量增加，导致氧耗量上升，同时肺循环血量下降，从而导致了青紫的出现。此时，除了青
紫，通常不存在明显的呼吸窘迫病史。这是由于化学感受器对缺氧出现的反应，患儿的通气功
能正常，除了出现轻度的气促，通常不会出现呼吸窘迫（肋骨凹陷、鼻煽、呻吟）的表现。

需要注意的是，当正常新生儿或者小婴儿哭吵时，也可以出现暂时的、轻度的青紫，此时这
些孩子的肤色可以显得比较灰暗。这是因为在这种情况下，右房的压力暂时性的升高，在卵圆
窝水平出现少量右向左分流，使患儿的动脉血氧饱和度暂时性的下降。这种出现暂时性的血
氧下降的正常婴幼儿需与患有青紫型先心的患儿进行鉴别，因为后者在生后早期可能同样只
是在哭吵和喂养时出现青紫。但是在安静或者睡眠时，应用氧饱和度测量仪测量青紫型先心
病患儿的血氧饱和度，都会存在某种程度的血氧饱和度降低，而正常婴幼儿在安静时的血氧饱
和度正常。

应用血氧饱和度测量仪测量可疑患儿的血氧饱和度是非常便捷和重要的方法。因为近
来，孕产妇及新生儿住院天数越来越短，新生儿早期离院返家变得越来越普遍。即使是患有严
重心血管畸形的患儿，在他出院前，可能都不会出现明显的症状或者体征。因此，在新生儿返
家前，能够发现轻度青紫的存在是非常重要的。存在任何青紫的蛛丝马迹，都应该测量血氧饱
和度，以排除可能的先天性心脏病。

（二）体循环灌注不足的相关表现
通过病史可以发现体循环灌注不足的表现：患儿的活动情况，在新生儿或者小婴儿主要是

指喂养时，是否容易疲劳，患儿是否喜静不喜动？是否在轻度活动后就会出现气促、呼吸困难
或者多汗？患儿活动耐量的下降提示可能存在体循环的灌注不足。

存在体循环灌注不足的患儿在出生后最初的数小时可能状态稳定。对每一个新生儿在出
院前和以后１个月的随访中必须仔细评估，因为体循环灌注不足的临床表现可以晚至３ ～ ４周
龄时出现。一旦经过仔细观察发现患儿存在易激、喂养困难、面色苍白、多汗则预示着患儿可
能存在体循环灌注不足。如果体循环的灌注不足累及全身的其他脏器，就可以出现相应的表
现，如长期肾脏的供血不足，可以出现肾功能不全，少尿；婴幼儿出现生长受限，也可能是体循
环灌注不足的表现。

体循环灌注不足的原因除先天性心血管畸形外，尚应与梗阻型心肌病、败血症或者血液系
统异常（如贫血或者红细胞增多症）导致的心肌功能不全、内分泌／或者代谢紊乱（如低钙血
症、低血糖和代谢性酸中毒）等鉴别。新生儿败血症很常见，特别是在存在脐部或其他部位迁
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延不愈的黏膜破损或者羊膜早破时。血液系统异常常伴发于胎盘早剥、双胎输血综合征、胎盘
功能不全、过期产或者小于胎龄儿。内分泌／代谢异常可能具有阳性家族史。
（三）呼吸困难
在询问病史时，需要注意呼吸困难发生的缓急，有无诱因，与活动、体位是否有关，这些情

况都可以提供鉴别诊断的方向。引起呼吸困难的原因除了心脏原因外，最多见的是肺部疾病，
还可以是严重贫血、酸中毒、气道梗阻通气障碍、或者环境缺氧、胸壁和呼吸肌或者是神经系统
的疾病等，甚至还需排除心理因素。需要结合临床加以区别。

在小婴儿，家长可能描述患儿饥饿欲食，但是吮吸几口后，很快就会因为呼吸急促而停止
吸允，喂奶经常中断。在先心病患儿刚出生时，可以不存在呼吸困难，通常在出生后经过数天
或者数周，肺动脉阻力和血红蛋白浓度下降，肺充血明显，肺的顺应性下降，此时患儿才会出现
呼吸费力、气促。一般生后即刻出现的呼吸困难，同时不伴有青紫或者体循环灌注不足等其他
心血管系统异常表现的，需要考虑呼吸困难是肺部疾病而非心脏疾病。一般先天性心血管畸
形肺充血伴有的呼吸困难，发生呼吸窘迫的程度较轻，而肺水肿或者肺部严重感染导致的呼吸
困难，鼻煽、吸凹和呻吟的表现更明显。新生儿有原因不明的喂养困难，特别是合并有呼吸急
促和多汗就要考虑有先天性心脏病的可能。

除了以上常见的心血管系统表现，还有其他临床表现的存在，也提示存在心血管畸形的可
能。先天性心血管畸形有遗传倾向，在先天性心血管畸形患儿的病史中，应该注意对家族史的
询问。包括父母是否近亲婚配，母亲是否有过早产、死产或者流产，家族中是否有心血管畸形
的患者等。

对于有阳性家族史的患儿，更应重视产前超声的检查。家族中成员患有先天性心血管缺
陷或者存在心肌病家族史，胎儿患先天性心脏病的几率大大增加，大约５０％患有心脏缺陷的
患者有对下一代的遗传现象，而且家族成员中存在心血管畸形的患者时，约５０％的患者的畸
形可以是相同的。因此，对于具有阳性家族史的家庭，从胎儿时期起就应该进行仔细的评估。

二、体格检查
对于先天性心脏病患儿必须做系统的体格检查，旨在发现是否有诸如青紫、体循环灌注不

足、肺淤血或者其他特殊的血液动力学改变。虽然目前辅助检查能够提供的信息越来越多，但
体格检查提供的部分信息是无法由辅助检查代替的。

婴幼儿的体格检查需要一定的技巧和耐心。每一个婴幼儿都有最适合的检查方法，比如
每个孩子都有他认为最安全的体位，如果他依靠在母亲的怀抱中最能安静，那么这个体位就最
适合对这个孩子进行体检的。在对新生儿或者小婴儿进行体检时，需要注意对患儿的保温，这
么做不仅仅是因为新生儿容易发生低体温，而且新生儿在低温环境下，可能出现例如肢端的青
紫的干扰检查的各种表现。

虽然本文主要讲述的是对于心血管系统的体检，但是在临床上对患儿进行体检时，需要注
意体检的系统性。此外，除了注意阳性体征的采集，部分阴性体征也会有助于明确疾病的
性质。
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全身检查首先观察生命体征：心率、呼吸频率、血压，这是每个患儿都需要具备的资料。同
时，要与氧饱和度、呼吸状态、灌注情况及皮肤颜色相结合进行判断。尤其对于患有危重的先
天性心血管畸形的新生儿，其生命征非常不稳定，需要随时检查生命体征并及时处理。对于怀
疑有心血管疾病的婴幼儿，有必要进行氧饱和度的测定。初次测量血压时，需要测量双侧上肢
和一侧下肢的血压。一般情况下，下肢的血压会稍高于上肢，但一般不会超过２０ ｍｍＨｇ。双
侧上肢收缩期血压需要与任一下肢血压同时测定，因为左锁骨下动脉直接发自主动脉峡部，而
右锁骨下动脉间接一般发自头臂干。在发生主动脉缩窄时，右锁骨下动脉处于高压区，左锁骨
下动脉处于低压区，此时会出现左右上肢之间血压的差异。由于主动脉缩窄，下肢的血压降
低，甚至低于上肢的血压。如果下肢脉搏触诊减弱，但是下肢血压与右侧上肢血压不存在明显
差异，则需要检查颈总动脉的搏动。如果颈总动脉的搏动增强，该患儿可能存在主动脉缩窄以
及右锁骨下动脉异常起源于降主动脉。

除检查生命体征外，需要观察患儿的一般情况。身高、体重和头围经测量后描绘出生长曲
线，有助于了解是否存在生长发育迟缓。出生后任何时间出现与身高和头围的增加不相称的
低体重，都提示着患儿存在生长发育迟缓，说明患儿可能患有心脏疾患。因为某些先天性心血
管畸形可以导致体循环血氧饱和度的降低，影响组织器官的氧供，尤其婴幼儿处于生长发育高
峰，这种供需不平衡的情况会加重，可以发生明显的生长发育迟缓。

体检主要通过望诊、触诊、叩诊和听诊来完成。
１ 望诊
望诊时，注意患儿皮肤黏膜色泽。有无紫绀，以及发生紫绀的部位、伴随症状及局部体温

等特征。不同的青紫特征可以提示不同的血流动力学异常。但是由于小婴儿周围血管的舒缩
功能不稳定，周围性紫绀在新生儿中很常见，尤其在寒冷的环境中。周围性青紫是由于组织对
氧的摄取增加，使血中相对的还原血红蛋白的含量增加，但是动脉血氧饱和度正常，这种青紫
常见于肢体末梢与下垂部位，如肢端、耳垂与鼻尖。中央性青紫，一般由动脉血氧分压的降低
引起。因此，中央性青紫属于全身性青紫，可见于四肢和颜面，检查毛细血管丰富的部位如舌、
齿龈、口腔黏膜（而不是四肢末端）则容易发现青紫。在进行喂养或者患儿哭吵时要仔细观
察，因为原本无青紫的先天性心血管畸形患儿在这些情况下也可能出现中央性青紫。一般中
央性青紫在动脉血氧饱和度低于８５％时比较明显，但这只限于具有正常的血红蛋白浓度的患
儿，当严重贫血时，红细胞压积降低，则不利于发现中央性青紫。因此，对于不能确定的青紫必
须测定血氧饱和度。

颈静脉的怒张提示患儿的右心回流有梗阻，腔静脉压力增高，可见于三尖瓣闭锁伴有限制
性房间隔缺损的患儿。头部随脉搏呈节律性点头样运动可由异常增强的颈动脉搏动引起，可
见于主动脉瓣反流。

注意患儿的呼吸节律，有无剑突下、胸骨上或者肋间的吸气凹陷（即所谓的三凹征）、鼻翼
煽动或者是呻吟。在患有青紫型先天性心血管畸形的患儿，容易出现气促等呼吸困难的表现，
但是通常不伴有明显的吸气凹陷、鼻翼煽动或者是呻吟等呼吸窘迫的表现，气促是因为患儿的
呼吸调节中枢受到低氧血症的刺激引起呼吸频率的增快。而由于肺静脉压力增高致肺水肿或
者肺部实质病变导致的呼吸困难往往伴有明显呼吸窘迫，出现剑突下、胸骨上或者肋间的吸气
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凹陷、鼻翼煽动或者是呻吟，呻吟是一种保护性的动作，使患儿拥有足够的残气量。需要注意
对肺的检查，注意有无阳性体征，如肺部的呼吸音有无异常，是否存在音等，排除胸肺疾病引
起呼吸困难的可能。

表５１　 中央性和周围性青紫的鉴别
鉴别点 中央性青紫 周围性青紫

病史
　 青紫的分布 全身性，包括结合膜，口腔黏膜 局限，四肢末端与下垂部位
　 局部皮温 正常 减低
　 活动后反应 青紫加重 青紫减轻
吸入纯氧反应 可有减轻 无明显改变
动脉血氧饱和度 多低于７５％ ～８５％ 高于７５％ ～８５％
见于 青紫型先心病、肺部疾病 休克、心衰、寒冷

表５２　 心源性与肺源性青紫的鉴别
鉴别点 心源性青紫 肺源性青紫

病史 青紫可呈渐进性，有心脏病史 青紫出现快，持续时间短，有肺部病史
　 哭吵后 青紫加重 青紫可减轻
　 呼吸困难程度 除伴有左心衰外，一般不严重 严重，但不会出现端坐呼吸
听诊
　 肺部听诊 除左心衰的音，其余多正常 异常
　 心脏听诊 多有杂音 多无杂音

　 　 患有大量右向左分流的先天性心血管畸形的患儿由于肺的顺应性下降，呼吸费力，辅助呼
吸肌做功，长此以往，会造成肋骨内翻畸形和鸡胸。婴幼儿通常可以很清楚地观察到心尖的搏
动。正常新生儿的心尖搏动在锁骨中线外第３、第４肋间；１ ～ ２岁至锁骨中线第四肋间，直到
６ ～７岁后移至锁骨中线第５肋间。心尖搏动如果强烈而异常广泛，提示存在心室增大。左右
心室增大的表现不同，如果左心室增大，则心尖搏动多左移，且低１ ～ ２肋间；如果右心增大，则
心尖搏动甚至可以出现在剑突下，但是搏动不会波及左腋前线。当存在心功能不全时，心尖搏
动可能广泛，但搏动幅度减弱。当患儿存在胸骨上窝的搏动时，大多是扩张的主动脉弓的搏
动，提示患儿患有可以引起主动脉弓扩张的疾病，如严重的主动脉瓣反流。

很多心血管畸形，都会伴发于某种特定的遗传综合征或者染色体的异常，在检查时，注意
寻找这些综合征的其他表现，如２１三体患儿的特殊面容、耳低位、通贯手等。
２ 触诊
触诊四肢肢端有助于辨别是否存在体循环灌注不足，包括触诊皮肤的温度、周围动脉的搏

动以及毛细血管充盈时间。婴幼儿脉搏增快可见于心功能不全或者快速型心律失常，而脉搏
减弱见于慢速型心律失常、药物作用等；如果出现脉搏的减弱可能是病情危重的表现，如心衰
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或者心源性休克。
检查脉搏时，注意同时检查上下肢的脉搏。如果出现下肢脉搏的延迟或者消失，提示可能

存在主动脉缩窄。如果左侧桡动脉搏动较右侧减弱，提示可能左锁骨下动脉开口处或者开口
前存在主动脉的缩窄；下肢脉搏比上肢弱，左右上肢脉搏增强，相互间无明显差异，提示存在导
管后的主动脉缩窄。触诊下肢动脉时，足部的脉搏较腹股沟的动脉搏动更易触及。如果患儿
具有正常的足背动脉或者胫后动脉搏动，则说明搏动性血流对下肢的灌注没有明显减少，也就
不支持存在严重的左心室流出道或者是主动脉的梗阻。如果出现水冲脉，提示存在严重的主
动脉瓣反流、动脉导管未闭或者是动静脉间的异常交通。

四肢末梢皮温的下降和毛细血管充盈时间的延长都代表着患儿的末梢循环异常，提示存
在体循环的灌注不足。

触诊心前区心尖搏动可以补充和确认望诊时的发现，尤其是在望诊无法看到明显的心尖
搏动的患儿。心前区触诊可以评价右心室的压力负荷和容量负荷。正常新生儿由于胸骨薄及
右室肌厚，在胸骨旁和剑突下能够触及心脏搏动。很多青紫型先心患儿的右心室搏动都会增
强，如完全性大动脉转位，此类患儿的右心室为主动脉供血而承担了体循环的压力、或者克服
梗阻的右心室流出道，导致右心室的压力增高。而减弱的右室搏动则提示存在右室流入道梗
阻，可能是三尖瓣闭锁，或者右心发育不良综合征。新生儿中右心室占优势，代替了左心室的
位置。如果可以触诊到左室心尖的搏动，说明左心室舒张期心腔容量增加或者说左室的容量
负荷增加使左心室扩大，心尖向前和向左侧移位。而当左室压力负荷增加，通常不能触诊到左
室心尖的搏动，这是因为此时多发生左室的肥厚，而不是扩大，胸廓后方仍以右室为主。沿胸
骨旁的震颤则提示存在限制性室间隔缺损。如青紫的先心病患儿伴有胸骨旁震颤应该考虑为
患有三尖瓣闭锁伴有室间隔缺损，因为只有在该种青紫先心病中，室间隔缺损的血流是完全的
左向右分流。

胸骨上窝的震颤可见于主动脉瓣狭窄、肺动脉瓣狭窄、主动脉瓣反流、动脉导管未闭或者
是主动脉缩窄的患儿，往往在发生这些病变时，还可以在颈动脉区触诊到震颤。震颤强度与血
液经狭窄处所产生的湍流场等有关。

胸骨右缘上部的震颤一般见于主动脉病变；而胸骨左缘上部的震颤则一般见于肺动脉病
变。肺动脉发生梗阻型病变时，经常能在胸骨左缘上部感觉到肺动脉瓣的关闭。

在婴幼儿体检时，触诊腹部有较大的难度，因为经常会遭到患儿有意或无意的抵抗。此时
可以尝试转移患儿的注意，配合患儿的呼吸尽量轻柔的检查。触诊腹部可以了解肝脏的位置、
边界、质地、边缘，肝脏肿大往往是右心房压力过高，或者肺淤血导致体循环回流受阻的征象。
注意在内脏反位时肝脏和胃的位置可能颠倒。如果剑突下肝脏明显增大，而右侧肋缘下肝脏
未见明显增大，提示可能存在水平肝，这种现象可见于心房不定位的患者，可以是右房异构，或
者称为无脾综合征；也可以是左房异构，又称为多脾综合征。

正常婴幼儿可以触诊到脾尖，但是心血管畸形很少会引起明显的脾脏肿大，当触诊脾脏明
显肿大时，应注意是否合并感染性心内膜炎。

当患儿存在右心衰竭时，可以出现腹水。
触诊背部时需要注意患儿有无脊柱畸形，严重的脊柱侧凸畸形可以压迫心脏，导致心脏的
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畸形。
３ 叩诊
对于婴幼儿，叩诊时应该轻柔，并且注意不要让婴幼儿暴露太长时间，尤其是新生儿需要

注意保暖。通过叩诊可以了解心脏的大小及位置。如果心尖搏动与相对心浊音界的最外侧缘
相距甚远，患儿可能存在心包积液。通过叩诊胃泡，了解胃泡和肝的相对关系，可以判断是否
患有内脏异位症以及心房是否反位。在心房反位患儿，肝脏和胃的相对关系与正常相反。叩
诊肝界，可以鉴别肝下界的下移是因为肝脏肿大还是肺部过度充气或者大量胸腔积液的压迫。
但是，心脏的叩诊在婴幼儿体检时，往往不易获得患儿的配合。
４ 听诊
（１）正常心音　 婴幼儿心脏听诊可以提供很多信息。许多正常新生儿都会有心脏杂音，

而在许多存在心血管疾病的患儿可能无心脏杂音。因此在新生儿体检中检出心脏杂音对于诊
断的意义并不太大，但是对于临床医生来说，特征性的心脏杂音是一个很有价值的鉴别诊断的
指标。对于其他临床体格检查正常的新生儿，非特征性的心脏杂音的临床价值不大。

听诊时第一心音分裂不易发现，主要注意第一心音的响度变化，在患有完全型房室间隔缺
损的婴儿，可能会出现异常响亮的第一心音。第二心音的性质可以提供重要的信息，首先是第
二心音分裂，正常情况下，第二心音有两个成分，肺动脉瓣关闭音（Ｐ２）和主动脉瓣关闭音
（Ａ２），主动脉瓣关闭音早于肺动脉瓣关闭音。如果肺动脉瓣关闭延迟或者主动脉瓣关闭提
前，就会产生第二心音的分裂。正常情况下，在吸气时由于右心回流的增多，肺动脉瓣关闭延
迟，会产生第二心音的生理性分裂；如果发现第二心音的固定分裂，提示可能存在房间隔缺损
引起分流，或者是肺静脉异位引流；肺动脉瓣关闭落后形成第二心音的宽分裂见于肺动脉瓣狭
窄的患儿和部分室间隔缺损患儿。

在新生儿及小婴儿由于心率快很难区分出第一心音和第二心音，一旦可以清晰地分辨出
第二心音，就提示肺循环血流明显增加。大多数青紫型患儿只能听到一个第二心音，那是因为
肺动脉瓣不是相对缩小就是闭锁或者因为它的解剖结构发生转位，位于主动脉后，于受到主动
脉的遮挡而影响了听诊。某些情况下，在主动脉瓣听诊区的第二心音分裂更明显，说明主动脉
瓣关闭迟于肺动脉瓣，称为反常分裂，见于主动脉瓣狭窄患儿。除了第二心音的分裂，第二心
音的响度也很重要息。Ｐ２亢进，可见于肺动脉梗阻型病变，肺动脉舒张压增高，肺动脉瓣关闭
急骤。

（２）喀喇音和奔马律　 在听诊正常心音后，接着需要注意是否存在喀喇音和奔马律。喀
喇音（开瓣音）听诊不易，但是一旦发现就意味着患儿可能存在主、肺动脉瓣的轻度狭窄，伴大
动脉扩张，肺动脉瓣活动度良好，如主动脉二瓣畸形或永存动脉干等。在严重主动脉瓣或者肺
动脉瓣狭窄患儿不会出现喀喇音，因为在这种情况下，主、肺动脉瓣往往都存在严重的畸形，瓣
膜活动度已经大大下降。经常可以凭借收缩期的喀喇音和动脉瓣发育不良表现，对有呼吸急
促和轻度血氧饱和度下降的患儿作出永存动脉干的诊断。收缩中期的喀喇音很难闻及，但可
以在Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形中出现。奔马律的出现提示新生儿伴有严重的左心功能不全，奔马律的出现
与消失可以作为心功能病情转归的标志。

（３）心脏杂音　 心脏杂音可以见于很多正常的孩子，健康儿童约有一半以上具有生理性
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杂音，一般我们听到的生理性杂音，多为肺动脉喷射性杂音或者是静脉的营营样杂音。器质性
杂音为产生杂音的部位存在器质性的病变（见表５３）。

表５３　 生理性杂音和器质性杂音的区别
鉴别点 生理性 器质性

部位 肺动脉瓣区、心尖区 不定，依据病变部位而定
性质 柔和，吹风样 粗糙，常为高调杂音
持续时间 较短 较长，可为连续性或者舒张期
响度 一般在３ ／ ６以下 可在３ ／ ６以上
震颤 无 可有
传导 局限 沿血流方向传导较广泛

　 　 如果医生对一个患儿的疾病已经有了基本的判断，特定的杂音可提供一定的鉴别诊断的
信息。膜式胸件适合听高频音，钟式胸件适合听低频音。杂音的频率与它的血流湍流的程度
成正比，而后者又直接和压力阶差成正比，因此高频杂音意味着高压力阶差；低频杂音则意味
着低压力阶差。轻度的舒张期的杂音很难分辨，通常表现为舒张期心音过渡的消失。

（４）对于一种杂音需要通过听诊明确以下信息
最响亮的部位及传导方向：一般认为最响亮的部位即病变的部位；
响度级别：按照Ｌｅｖｉｎｅ分级，分为６级，同时描述有无震颤；
时相及时期：收缩期、舒张期、双期或者是连续性，再细分为收缩期或舒张期的早期、中期、

晚期；
形态：渐强、渐弱、先强后弱、一贯性；
性质：粗糙、柔和、机器样、乐音；
呼吸、体位及药物对杂音的影响。
（５）常见的特征性病理性杂音有
收缩期：
·二尖瓣听诊区（心尖）
①心尖全收缩期杂音需考虑二尖瓣关闭不全的可能，此杂音可向左腋下传导。
②心尖闻及收缩中期喀喇音提示存在二尖瓣脱垂，如果同时合并收缩中晚期杂音，提示合

并二尖瓣反流。在儿童患者，首先需要注意马凡综合征。
·主动脉瓣听诊区
主动脉瓣区的收缩期喷射性杂音提示主动脉狭窄，伴有喀喇音时提示主动脉瓣膜狭窄。

在主动脉瓣听诊区和胸骨上窝可以触及震颤，同时伴有第二心音降低，杂音最响处在主动脉第
二听诊区。

·胸骨左缘上部
①肺动脉瓣听诊区闻及收缩期喷射性杂音提示肺动脉狭窄，可伴有震颤和喀喇音，轻度狭

窄者可有第二心音分裂，杂音向胸骨上部和背部肩胛间区传导。
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②肺动脉瓣听诊区轻度的喷射性杂音，同时伴第二心音固定分裂，提示房间隔缺损。
③在左锁骨下的连续性杂音，提示动脉导管未闭，此杂音通常掩盖第二心音，可伴有震颤。
·胸骨左缘下部
胸骨左缘３ ～ ４肋间的全收缩期杂音提示室间隔缺损，第二心音常增强或者亢进，可伴有

震颤。
舒张期：
①胸骨左缘３ ～ ４肋间舒张中期杂音提示主动脉反流，杂音逐渐减弱，向心尖传导。
②心尖的舒张中晚期杂音提示二尖瓣狭窄。
③胸骨左缘下部舒张中晚期杂音提示三尖瓣狭窄。
在体格检查时同样需要注意进行腹部触诊。肝脏肿大是心血管系统疾病一种很重要的体

征。肿大的肝脏往往提示右房压力的增高，或者循环血量的增加。
在可能存在先天性心血管畸形的患儿，需要注意是否心血管畸形是某些综合征中的一种

表现，需要结合其他体检的阳性或者阴性体征加以判别。如染色体２２ｑ１１缺陷（ＤｅＧｅｏｒｇｅ）综
合征的腭裂等和２１三体综合征的特殊面容等心外体征可以通过体检获得。

三、辅助检查

（一）氧饱和度和动脉血气
对于任何可能存在低氧血症的患儿，都应该进行血氧饱和度的测定。在大部分情况下，仔

细的血氧饱和度测定不仅可以诊断有无低氧血症，并且有助于初步辨别患儿的血流动力学异
常。应同时测定上肢以及任一下肢的血氧饱和度，如果下肢血氧饱和度低于上肢，而双侧上肢
血氧饱和度无明显差异，则提示这名患儿可能存在左锁骨下动脉水平以下主、肺动脉之间的右
向左分流，如导管前的主动脉缩窄伴有右向左分流；如果患儿的下肢血氧高于上肢，则患儿可
能患有完全型大动脉转位、导管前的主动脉缩窄发生右向左的分流。在比较少见的情况下，需
要测定一侧耳垂的血氧饱和度，用以明确是否存在主动脉分支或者是主动脉弓的异常。

目前的血氧分压计大多数机器都有±（２％ ～ ３％）的误差，因此当血氧饱和度存在３％ ～
５％的差异可能很难发现，基于这个原因，心导管检查时测定血氧的变化会更有助于发现不显
著的血氧饱和度的变化，并且可以排除由于仪器本身的参数问题引起的血氧饱和度的变化。
但是不可否认，血氧饱和度测量仪仍旧是发现患儿存在低氧血症的最便捷的方法，并且可以获
得患儿的血流动力学相关信息。

在任何伴有呼吸窘迫的患儿都应该进行动脉血气的检查，注意有无酸中毒的可能。特别
是在循环灌注不足的患儿这一检查尤其重要。

血气分析可以测定患儿的血氧分压，通过动静脉血气的比较，还可以判断患儿的气体交换
情况；了解患儿的酸碱平衡情况，有无酸碱平衡失调，酸中毒或者碱中毒的类型、程度，是否需
要处理；测定血乳酸水平，作为判断先心患儿预后的指标之一；通过对血电解质的测定，了解体
内电解质含量水平，作为临床治疗的依据。血气分析的变化是机械通气参数调节的依据。
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（二）心电图
心电图在心血管畸形患儿的诊断中，可以起到以下作用：①解剖病变的诊断；②心律失常

或者传导异常的鉴别；③是否存在可能影响手术的心肌问题；④用于术前术后的对照。
出生后短时间内的心电图检查并不能有助于对心血管畸形解剖病变的诊断。胎儿在宫内

时是右心室占优势，因此在新生儿可以出现相应的右室占优势的心电图表现：电轴右偏；右侧
心前区出现Ｒ波占优势以及直立的Ｔ波；ｑ波出现的位置侧向移位，出现在Ｖ５ ～ Ｖ７导联。在
患有完全型大动脉转位、主动脉缩窄和法洛四联症的新生儿中，这种生理特点可以掩盖病理上
的异常，使心电图仍属于正常范围。直到５ ～ １０天后，正常情况下右心室的优势逐步扭转，表
现在右胸导联的Ｔ波逐渐倒置，这时心电图的异常才有可能表现出来。然而，正如我们即将
在以后章节中讨论的，心电图在心血管畸形患儿中的诊断特异性和敏感性不高，部分心血管缺
陷的心电图存在非特异性的异常，而部分则可以是正常的。

在心血管畸形患儿的心电图异常表现中，较常见的是心腔的肥厚或者扩大，电轴的偏转或
者是传导阻滞的存在。心电图检查比较重要的意义是发现心律失常的存在，使临床医生能进
行相应的处理，避免严重的心律失常导致患儿血流动力学的不稳定而加重患儿病情。明确是
否存在窦房结功能的低下或者严重房室传导阻滞等异常，以便在手术时进行相应的处理。在
三尖瓣下移畸形的患儿中有很高的比例合并预激综合征，预激是一种较少见的心律失常，诊断
主要靠心电图，对于这种患儿可以考虑在术中切断旁路或者行射频消融。

如果心电图提示有心肌缺血的表现，如胸前导联Ｔ波变化或者ＳＴ段的上抬或者下移，需
要考虑存在心肌肥厚。此外可通过心电图排除冠状动脉畸形的存在。如左冠状动脉异常起源
于肺动脉等，均可在心电图上有相应的异常表现。

心电图在手术前后的改变可以用来评估手术治疗效果。而在接受大动脉调转手术的患
儿，术后心电图的缺血性改变，提示需要进行进一步的检查或者外科干预。比较术前术后的传
导损害是必须的，如在法洛四联症患儿，术后发生永久性高度传导阻滞的概率非常高，可以达
到２９％ ～４２％。
（三）胸片
胸部Ｘ线检查（胸片）正常不能作为排除心血管畸形的依据。但是胸部放射学检查可以

给我们提供关于心脏大小、位置，内脏定位，主动脉位置和肺动脉血流以及肺实质的情况。正
常婴幼儿的胸片上还应该能看到胸腺的阴影。胸腺影的缺失提示染色体２２ｑ１１缺失的可能。
圆锥动脉干畸形易伴有右位的主动脉弓，如法洛四联症、永存动脉干，在胸片上，如果气管没有
右偏或者脊柱的右侧存在阴影，提示存在右位主动脉弓的可能。通过对心影的辨认可以了解
某些心脏结构方面的特异性诊断：如在完全型大动脉转位中，主动脉和肺动脉前后重叠，偏前
后位，此时纵隔上部影小，心影可以呈蛋形，但在新生儿中，绝大多数患有完全型大动脉转位的
患儿，胸片都呈正常表现；法洛四联症患儿存在右室肥大，心尖上翘，肺动脉血供少，肺段凹陷，
心影呈靴形；在严重的三尖瓣下移畸形合并三尖瓣反流患儿中，胸片表现为心影明显增大，肺
血明显减少。
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肺血增多在新生儿时期很难诊断，因为即使是在肺血容量已经达到体循环血量的３ ～ ４
倍，在新生儿，肺血管依旧可以不出现明显的扩张。只要远端肺血管发育好，即使近端肺血管
小，同样可以通过大量的血流而不出现明显的血管扩张。直到数周以后，长时间丰富的肺血流
才会造成肺血管的扩张，在胸片上表现为肺野纹理的增多，纹理边界清晰。如果存在肺静脉淤
血，可以出现肺水肿的表现，肺纹理增多，边界模糊，上肺静脉扩张，典型呈鹿角状，肺间质水
肿，叶间积液，可见Ｋｅｒｌｅｙ Ｂ线，严重者甚至出现肺泡水肿，胸片见大片实变影，比如在心下型
肺静脉异位连接的患儿，由于肺静脉回流梗阻，在胸片上可出现严重的肺水肿，类似于呼吸窘
迫综合征的表现。

在胸片上出现肺气肿或者肺不张的表现，可能是由于增大的心腔或者大血管对气管造成
了压迫。这种情况下，侧位片往往更易发现压迫的存在。比如法洛四联症合并肺动脉瓣缺如
患儿，由于肺动脉极度扩张，可以压迫伴行的支气管从而导致肺气肿。
（四）超声心动图
超声心动图是对有症状的先心病患儿做出明确诊断的主要手段，已经很大程度上代替了

心导管的地位。不同于心导管繁琐的术前准备，心脏彩超可以进行快速的诊断，这对于需要争
分夺秒抢救的新生儿危重心血管畸形非常重要，如完全型大动脉转位伴室间隔完整，主动脉弓
中断等。随着超声诊断技术的提高，目前某些心血管畸形已经常规在经过心脏超声检查后就
直接进行手术治疗，而避免了接受心导管之类的有创检查，而且事实证明，这样的直接手术是
安全可行的，目前采用直接手术的心血管畸形包括房间隔缺损、室间隔缺损、明显肺动脉高压
的单纯的完全型房室间隔缺损、部分型或者过渡型房室间隔缺损、部分完全型肺静脉异位引流
或者完全型大动脉转位伴室间隔完整等。

即使是在早产儿，二维超声心动图也能很清楚地显示心脏内部以及大血管的解剖结构。
但是在房间隔缺损、主肺动脉窗和显示肺静脉时辅之以多普勒（Ｄｏｐｐｌｅｒ）超声是很有必要的，
因为单纯的二维图像可能会无法清晰显示这些菲薄的结构。应用Ｄｏｐｐｌｅｒ超声显示血流来辅
助诊断，可以提供更多关于血流动力学的数据。

连续波和脉冲波多普勒补充了二维超声对心脏和大血管的生理情况的评估信息。通过伯
努利（Ｂｅｒｎｏｕｌｌｉ）方程可以计算出心室间、大血管间或是跨瓣的瞬时峰值压差：ΔＰ ＝ ４ × Ｖ２，其
中ΔＰ是压差，单位为ｍｍＨｇ，而Ｖ是经Ｄｏｐｐｌｅｒ测定的流速，单位为ｍ ／ ｓ。得出这一方程的实
验是在一只硬质的线型玻璃管中模拟一处局限的狭窄模型中进行的。因此如果患儿的狭窄段
很长，或者形态不是呈线型，那么通过这一方程得出的结论将会出现偏差。如果测量流速时，
血流方向与多普勒取样容积成角３０°以上，就有可能会低估血流的速度，同时也就低估了压
差。但是即使存在这样的限制，Ｄｏｐｐｌｅｒ超声在评估缺损的大小程度和心腔或者大动脉的压力
方面还是有着其他无创性检查无法比拟的优势。右室收缩期的压力可以通过测量三尖瓣反流
速度来评估，通过后者可以测得右心室和右心房之间的收缩期峰值压差，在不存在肺动脉狭窄
的情况下，通过右心室的收缩期压力可以估测肺动脉的收缩期压力。肺动脉瓣反流的发生率
很高，通过测量肺动脉瓣反流速度可以估测肺动脉的舒张期压力。从而评估患儿是否存在肺
动脉高压。另外，室间隔缺损的分流速度提供了对右心室和左心室之间收缩期峰值压差的评
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估，在不存在右室流出道梗阻时，这一压差也能估测肺动脉的压力情况。同样，多普勒检查对
于非原发的心脏疾病同样有用。例如，在新生儿持续性肺动脉高压的时候可以应用多普勒动
态测量右心室和肺动脉的压力。

实时三维超声心动图应用矩阵探头和全容积显像技术可以很实时、直观、随意地显示任何
切面的心脏结构，对比传统的二维超声心动图，实时三维超声心动图可以为先天性心血管畸形
的诊断提供更丰富的信息。

（１）相对于传统的二维超声心动图，在对缺损大小测量方面，三维超声心动图与术中实测
值的相关性更好，并且可以更好地显示缺损与周边结构的关系，使临床医生能够更准确地选择
房间隔缺损、室间隔缺损的介入治疗对象。

（２）在心室容量、功能、室壁质量方面的检测准确性较高，尤其在右心室功能和容积的测
量方面，由于避免了二维超声的容积假设，三维超声的准确性要高于二维超声，与核磁共振有
着良好的相关性。

（３）在瓣膜显像方面，三维超声心动图能提供更多关于房室瓣的活动、关闭程度、瓣口大
小、瓣下结构的关系与位置的信息，此外，结合三维血流显像，三维超声心动图能清楚地显示反
流血流的起始部位、方向、大小。

（４）实时三维超声的任意切割，可以在术前提供给外科医生模拟的手术切面，在制定手术
方案时可以给外科医生提供更多的参考信息，有助于制定出合理而充分的个性化手术方案。

目前已经有三维超声引导下进行介入治疗的报道。三维超声可以很直观地显示封堵装置
的形态、位置以及与周围结构的关系，避免了患儿较长时间地接触射线，也使医生免于反复的
射线照射，具有较广泛的应用前景。

在进行超声诊断时，尤其是在对复杂心血管畸形进行诊断时，按照分段诊断标准进行检
查，可以防止遗漏重要的信息。分段诊断包括以下几个方面：

（１）心房位置的诊断　 分为心房正位、心房反位和心房不定位。
（２）心室位置的诊断　 分为心室右袢和心室左袢。
（３）房室连接类型　 分为房室连接一致、不一致、不定型和单心室；房室连接的方式包括

双侧房室连接、共同房室瓣、一侧房室瓣闭锁或者房室瓣的骑跨或者跨越。
（４）大动脉位置的判断　 以前、后、左、右来描述，共有８种组合。
（５）心室大动脉连接的关系　 包括心室大动脉连接一致、不一致、双出口、一侧大动脉闭

锁或者共同动脉干。
（６）心脏的位置　 包括心脏位置正常、右位心、中位心、孤立性左位心或者孤立性右位心。
（７）合并的心血管畸形　 包括腔静脉、肺静脉、房间隔、室间隔、冠状动脉和主动脉弓的

畸形。
超声心动图在诊断患儿所患有的先心病方面具有决定性的价值。然而为了完全地了解患

儿的病理生理状态以及做出准确的处理，有时候单纯依靠超声得出的结论是不全面的，之后的
处理也将不是最佳的方案。
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（五）心导管
新生儿和小婴儿的心导管术的危险性显然高于一般的心导管术。但是，对于重症低氧血

症和心功能不全患儿，在经过仔细的非创伤性检查后仍无法明确诊断的患儿，心导管术不仅可
以得出诊断，而且必要时还可以进行介入性心导管，比如血管或者瓣膜的球囊扩张成形（危重
的主动脉狭窄、肺动脉狭窄、主动脉缩窄）、球囊房隔造口术等，可以挽救病情严重的患儿的生
命，延缓患儿接受外科手术的时间，降低外科手术的风险。

目前婴幼儿接受心导管检查的适应证，主要有：
（１）危重的青紫先心的新生儿，有接受外科姑息治疗或者介入治疗的可能。
（２）需要接受外科手术治疗的严重青紫先心患儿，经过非创伤性的检查无法了解所有必

须的数据。
（３）可能实施介入治疗的先心患儿。
虽然新生儿和小婴儿的心导管术的风险较高，但是近年来，随着技术和设备的进步，在充

分的术前准备后，这种风险已经明显下降。
充分的术前准备包括：
（１）确定插管的血管部位和途径，穿刺针、血管扩张管和心导管的品种和型号。
（２）根据超声心动图提供的解剖和生理资料，确定心导管必须到达的部位和所需获得的

血液动力学资料，为外科手术及介入治疗作准备。
（３）对于新生儿和婴幼儿期，复合多重畸形和严重肺动脉高压的病人心导管检查和造影

需注意着重明确以下几点
①明确全面的解剖结构诊断和生理状况评价；
②评价肺动脉压力和阻力；
③排除或者明确可能的主动脉弓病变：主动脉缩窄、主动脉弓中断；
④获得主动脉狭窄、肺动脉狭窄压力阶差等血液动力学资料；
⑤明确冠状动脉解剖：起源、数目和走向；
⑥了解有无周围血管狭窄病变；
⑦明确有没有动静脉侧支、动静脉瘘和血管回流异常。
除此之外，对于年龄小、低体重儿的心导管术还需要注意以下内容：
１ 外科医生的准备
这类患儿有进行急诊手术的可能，尽量减少患儿的麻醉时间和循环障碍时间，有利于患儿

术后的恢复。
２ 纠正低温、脱水、酸碱平衡失调、低血糖和电解质紊乱
小婴儿尤其是新生儿皮下棕色脂肪少，中枢体温调节能力不完善，体温容易受到外界影

响，尤其在循环障碍的患儿，低温可以加剧外周循环的恶化。在新生儿或者小婴儿接受心导管
检查时，需要特别注意保暖，并且监测体温。由于新生儿的生理特点，容易消耗大量水分，术中
不能即时补充，即使是正常新生儿，也非常容易发生脱水和电解质的紊乱，一旦发生就会明显
增加心导管的危险性，术前需要加以纠正。新生儿的糖原储备少，经过术前禁食，更容易发生
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低血糖，除了术前补液，如果患儿存在低血糖，还应准备在术中进行葡萄糖的滴注。患有严重
心血管畸形的患儿本身就容易存在混合型的酸中毒，再加上术前的禁食等处理更易发生严重
的酸中毒，在导管术前必须加以纠正。同时需要避免发生严重的电解质紊乱，在小婴儿导管术
前进行必要的电解质晶体液的补充。
３ 改善低氧血症
单纯吸氧对紫绀型先心病患儿的作用有限，在导管依赖的循环时，更是应该避免高浓度、

大流量的吸氧。在符合相应指征时，应该在术前开始应用前列腺素Ｅ１，在增加肺动脉血流、改
善缺氧的同时，还可以避免导管依赖的患儿在导管的机械刺激下发生动脉导管的闭合，危及生
命。另外还应注意纠正贫血，改善血液黏稠度等，综合改善患儿术前的低氧血症，同时避免发
生严重的酸中毒。
４ 维持有效的循环血量
可适当应用扩血管、强心和前列腺素Ｅ１类药物，改善心功能，增加外周组织的血供，维持

血压。同时，患儿的血容量储备少，即使少量出血，也需要及时补充。
５ 呼吸管理
需由专人管理，防止舌后坠等导致窒息的情况发生；随时准备进行气管插管；对已经进行

气管插管机械通气的患儿，需要随时调整呼吸机的参数。
６ 复苏准备
在新生儿或者小婴儿进行心导管时，需要准备好相应的急救设备和药物，以便可以随时进

行心肺脑复苏。
虽然目前诊断性的心导管数量在下降，但是心导管依旧是术前测量心内压、计算体肺血流

数据、计算分流量和测定体肺循环阻力的金标准。
在患有危重的心血管畸形的新生儿和小婴儿，通过心导管可以进行的治疗主要有以下

几种：
１ 球囊房隔造口术
（１）增加动脉血氧饱和度，改善低氧血症：如完全型大动脉转位伴房间隔完整，或者伴有

限制性的房间隔缺损。
（２）缓解右房高压，改善体循环淤血和右心衰竭：如完全性肺静脉异位引流伴卵圆孔未闭

或限制性房间隔缺损、三尖瓣闭锁、室间隔完整的肺动脉闭锁等。
（３）缓解左房高压，改善肺循环淤血：如二尖瓣闭锁或重度狭窄。
但是近年来，随着很多复杂先心的一期根治手术的成熟，手术安全性的增加，如果患儿能

在生后２４小时内接受外科手术治疗，则一般不再应用球囊房隔造口术。
２ 经导管房隔切开术
作用与球囊房隔造口术相同，但是主要应用于６ ～ ８周龄以后的患儿。因为此年龄段的患

儿由于房间隔组织厚度的增加，可能无法应用球囊撕裂房隔。
３ 球囊肺动脉瓣成形术
严重狭窄患儿，可早期死于低氧血症和酸中毒。目前介入治疗已经很大程度上代替了外

科手术治疗，效果良好，严重并发症的发生率较低。在新生儿危重的肺动脉瓣狭窄，球囊瓣膜
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成形可以挽救患儿的生命。
４ 球囊主动脉瓣成形术
效果不如肺动脉瓣成形术，并且易发生并发症，尤其是主动脉瓣的反流，在新生儿危重的

主动脉瓣狭窄时可以选择性应用，但是必须注意预防术后的并发症，包括主动脉瓣反流的加
重、动脉壁的损伤、血栓形成、严重的心律失常如室颤。
５ 支架维持动脉导管开放
应用于导管依赖性循环，但是导管有闭合危险，短时间内无法接受手术，前列腺素效果不

确切的患儿，一般可成功地保持导管开放２年左右，延缓患儿接受外科手术的时间，或者避免
患儿在病情尚未稳定的情况下接受手术。
（六）核磁共振
磁共振检查在先天性心血管畸形的患儿并不是一种常规的检查，但在某些情况下，它却是

一种很有效的检查。
核磁共振检查在心包积液或者怀疑患儿存在心肌病变时，诊断效果很好，并且以心电门控

和自旋回波Ｔ１Ｗ序列对上述病变的显示最为理想。核磁共振可以显示各心腔的大小，心腔壁
有无肥厚、肥厚的部位和程度以及心脏收缩情况，磁共振对心功能、心腔容量的测定较为准确。

在单纯以心内结构异常为主要表现的先天性心血管畸形中，磁共振检查并不能比超声提
供更多的信息。但如果涉及心脏外的大血管异常为主的先天性心脏病，如主动脉缩窄、肺静脉
异位引流时显得很有必要。此时以造影增强的磁共振血管成像术对此类病变的诊断效果最
佳。在梗阻型完全型肺静脉异位引流患儿，心导管检查有诱发肺水肿的危险，而磁共振造影检
查则相对安全的多，但是检查效果却与心导管相仿，甚至优于心导管检查。主动脉弓中断，磁
共振造影可以同时显示中断两侧的主动脉；磁共振很少漏诊左上腔静脉，优于心导管；磁共振
造影成像可以显示闭锁的肺动脉的分支总汇；磁共振造影成像后可以进行图像的重建，不存在
观察角度的问题，可以完整地显示在心导管检查中容易发生重叠的部位，例如肺动脉分支的起
始部；磁共振检查可以同时显示腹部的肝、脾、胃、腔静脉和腹主动脉，可以显示心耳、心室内肌
小梁情况以及大血管位置，可以得出分段诊断的相关信息。

目前磁共振检查已经开始具有测量流速、压差的功能，随着这些技术的成熟，磁共振这一
检查方法的应用也将更加广泛。结合核磁共振和心脏彩超等检查的结果可以得出一个更个性
化的诊断。
（七）遗传学评估
对于一名患有先天性心血管畸形的患儿，不能只满足于对心血管畸形的诊断，而应该仔细

评估患儿存在的所有的各系统的形态异常。一些比较常见的综合征，比如ＤｅＧｅｏｒｇｅ综合征、
２１三体综合征、１８三体综合征、Ｗｉｌｌｉａｍｓ综合征、Ｔｕｒｎｅｒ综合征以及其他一些综合征，在体格
检查时都有本身的某些特征，并且这些综合征往往伴有特定的心血管的畸形。为了提高人口
质量，避免严重畸形患儿的出生，应该适当地放低进行遗传评估的标准，对任何一个具有可能
遗传迹象的患者，都可以考虑选择一种合理的且有针对性的方法，进行染色体分析或者其他一
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些特殊的遗传学检查。发生过异常妊娠或者有可疑家族史的孕母，应该进行产前的遗传学筛
查，如产前羊水检查。

在不久的将来，随着在分子遗传学方面越来越多的信息与心脏病的关联的发现，遗传学的
检查将变得越来越重要。

在以后的章节，我们将对先天性心脏病的遗传学内容进行更详细地讨论。
常见遗传性疾病的心血管畸形与心外表现：见表５４。

表５４　 常见单基因病伴发的心血管异常
心血管病变类型 心外表现

ＨｏｌｔＯｒａｍ综合征 ＡＳＤ ／ ＶＳＤ 上肢或手的畸形
ＬＥＯＰＡＲＤ综合征 传导缺陷／ ＰＳ ／ ＡＳ ／心肌病 皮肤着色斑
马凡综合征 主动脉瘤／ ＡＩ ／二尖瓣脱垂 骨骼、眼的异常
Ｎｏｏｎａｎ综合征 ＰＳ ／ ＡＳＤ ／ ＶＳＤ ／心肌病 特殊面容、智力偏低
Ｋａｒｔａｇｅｎｅｒ综合征 右位心／ ＴＧＡ ／二或三腔心 鼻窦炎、支气管扩张
Ｄｉ Ｇｅｏｒｇｅ综合征 ＶＳＤ ／ ＩＡＡ ／ ＰＴＡ 异常面容、腭裂、低钙血症
Ｗｉｌｌｉａｍｓ综合征 ＡＳ ／ ＰＤＡ ／ ＶＳＤ 智力低下、精灵样面容
Ｔｕｒｎｅｒ综合征 ＣＯＡ 颈蹼、卵巢功能不全
Ｄｏｗｎ’ｓ综合征 ＣＡＶＣ ／ ＶＳＤ 特殊面容、智力低下
１８三体综合征 ＶＳＤ ／ ＰＤＡ 严重智力低下、舟状头、枕后突

注：ＡＳＤ房间隔缺损；ＶＳＤ室间隔缺损；ＩＡＡ主动脉弓中断；ＰＳ肺动脉狭窄；ＡＳ主动脉狭窄；ＴＧＡ大动脉转位；ＡＩ主动脉瓣反
流；ＣＡＶＣ完全型房室间隔缺损；ＡＳ主动脉狭窄；ＰＴＡ永存动脉干；ＰＤＡ动脉导管未闭；ＣＯＡ主动脉缩窄

四、初步治疗
对先天性心血管缺陷的患儿，适时地开始内科治疗对防止和／或逆转临床疾病的恶化是必

需的。

（一）吸氧
１ 吸氧的适应证
（１）紫绀　 紫绀时患儿动脉血氧分压大多明显下降，组织缺氧是明确给氧指征。但应注

意影响紫绀的因素很多。紫绀与低氧血症的程度并不完全一致。严重贫血出现缺氧时患儿可
无紫绀。

（２）无其他原因下出现心率加快伴烦躁不安，多为缺氧的早期表现。
（３）呼吸异常，包括呼吸过快或过缓、呼吸费力、频繁呼吸暂停等。
（４）各种原因引起的休克、心力衰竭。
（５）复苏期间、复苏后心肺功能不稳定时。
２ 给氧的方法
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（１）鼻导管吸氧　 为低流量吸氧。氧流量一般新生儿０ ３ ～０ ５ Ｌ ／ ｍｉｎ，婴儿０ ５ ～１ ０ Ｌ ／ ｍｉｎ。
在胶管上剪两个孔，间距与小儿鼻孔间距相等，然后对准患儿鼻孔固定。这种方法不阻塞气
道、刺激小，但吸氧浓度不高，小于３０％。

（２）头罩吸氧　 氧流量２ ～ ５ Ｌ ／ ｍｉｎ，ＦｉＯ２可达４０％ ～５０％。
（３）面罩吸氧　 一般氧流量４ ～ ５ Ｌ ／ ｍｉｎ，ＦｉＯ２可达５０ ～ ６０。
（４）持续呼吸末正压给氧（ＣＰＡＰ）　 本质是在自主呼吸的前提下给予呼吸末正压，目的是

防止肺内分流，纠正严重的低氧血症。
氧疗对提高青紫先心患儿的血氧饱和度有一定的作用。但是氧疗的使用必须首先明确先

天性心脏病的解剖诊断，并且必须设定有效和毒副作用的终止标准。氧疗应用不当，会加剧患
儿病情的恶化。比如单心室循环的患儿，合并非限制性的肺血流（无论是从动脉导管向肺动
脉分流还是经由不存在狭窄的肺动脉的前向性血流供应），在这种情况下，体肺循环之间的血
流平衡取决于体循环及肺循环的血管阻力。肺循环的高动力循环和体循环的搏出量不足经由
肺功能的异常、少尿以及其他体循环灌注不足的征象体现出来（代谢性酸中毒、皮肤血流灌注
的减少）。此时如果增加吸入氧分压来维持正常的氧饱和度和氧分压，过高的氧分压就会加
快病情的恶化，因为过高的氧分压会引起体循环血管的收缩和肺血管的扩张，进一步导致肺血
流量的增多和体循环输出量的减少。如果无法采用适当的手段来减少肺循环的血流量并且增
加体循环的输出量，这样的一种恶性循环将继续下去。逆转这种病理生理状态的第一步是将
吸入氧分数下调，一般降至０ ２１（空气）。为了保证有效的体循环和限制肺血流量，使患儿处
于一种可接受的低氧饱和度状态（ＳＰＯ２８５％）是更好的选择。

在新生儿进行氧疗时尤其要注意控制吸入氧分数和氧疗的时间。随时检测ＦｉＯ２，ＰａＯ２或
者ＳａＯ２，长时间吸入较高浓度的氧，可能会对新生儿产生严重的后果。如慢性肺病、晶体后纤
维增生症。此外，给氧前应该注意氧气的加温湿化。

也有报道称低流量的氧疗可以改善青紫先心患者的血液流变学特性，恢复血小板的聚集
功能，可以改善青紫先心患儿的血液高凝状态。

需要注意的是，在新生儿阶段应用氧疗的时候，需要排除动脉导管依赖的先天性心脏病，
如伴室间隔完整的大动脉转位，肺动脉闭锁，主动脉弓中断或者左心发育不良等症，该类疾病
中，氧疗不但不能改善症状，反而由于高浓度氧可以刺激动脉导管关闭，反而导致病情恶化。
（二）机械通气
当患儿以紫绀为主要症状时，机械通气通常并非必需。如果动脉血气分析显示自主通气

良好，气管插管和机械通气通常无法增加机体的氧气交换。相反，给予体循环灌注下降的患儿
机械通气和镇静剂治疗通常是有益的，因为这些措施可以减轻或消除呼吸肌氧耗，从而增加其
他器官供氧运动的氧消耗。尽管维持患儿酸碱电解质平衡以改善心功能通常是正确的，但在
某些情况下，可以调整呼吸肌参数（如降低潮气量等）使动脉二氧化碳分压轻度上升，刺激肺
血管收缩，从而降低左向右分流。部分患儿可能需要肌松剂和镇静剂治疗以实现对机械通气
的准确的控制。检测通气状况、血气分析、尿量和临床检查对于有心脏疾病的新生儿的监护都
是非常重要的。
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（三）补液
在处理患有充血性心脏病的新生儿的时候，密切注意患儿液体平衡状态和尿量是非常重

要的。通常在出生后的１ ～ ２天，充血性心脏病患儿对于液体、糖和电解质的需要量会表现得
如同无充血性心脏病的新生儿一样。但在数天以后，由于肺循环阻力下降，左向右分流大大增
加，此时安装常规补液则容易出现急性心力衰竭。在这类患儿需要限制水摄入和利尿的治疗
来减轻水钠潴留，在需要补充液体的时候，输液速度要慢，要根据患儿的尿量来决定需要补液
量的多少。在这种情况下轻度的低钠血症并不少见，这并不是需要补充额外的钠的指征，而更
可能提示是因为水过度潴留导致的血液稀释，处理这种情况就需要进一步限制水的摄入量。
与处理低钠血症相反，处理低钾血症和低钙血症就必需给予补充钾和钙。在出生后的几天到
几周的时间内因为患儿的循环状况和血电解质平衡状况经常发生剧烈变化，因此患儿对水、电
解质的需要量也会频繁改变。因此常规地对患儿体液平衡状况进行评估，根据患儿情况的改
变随时改变治疗措施是非常重要的。
（四）前列腺素Ｅ１
如果进入体循环或是肺循环的血流量严重不足，那么在刚出生不久的患儿其未闭合的动

脉导管依然能协调体、肺循环的血流从而保证血管床充因盈。然而，即使在体循环血管氧饱和
度低的情况下，动脉导管仍然会很快开始关闭，可能是由于肺泡而非动脉氧的压力控制着动脉
导管的开启。如果这样进入肺或躯干的血流将是严重不足的，如果不加以治疗患儿马上就会
死亡。ＰＧＥ１疗法的发展明显改善了患有结构性心脏缺陷疾病新生儿的治疗状况。适当地使
用ＰＧＥ１不仅能拯救患儿的生命，还能为进一步准确地诊断、评估和制定治疗方案争取时间。

要做出开始ＰＧＥ１治疗的决定并不困难，通常以下两个指征具备任意其一即可：即肺动脉
流出道阻塞（如严重肺动脉狭窄或肺动脉闭锁）引起的肺循环血流异常；或是主动脉血流阻塞
（如严重的主动脉狭窄、主动脉弓缩窄或阻塞、左心发育不全综合征）导致的体循环血流异常。
此外，ＰＧＥ１也常用于患有大动脉转位的患儿以增加其肺循环血流量。在这种情况下，增加的
回到左心房的血流量促进了左向右分流，从而提高体循环的氧饱和度。

如果一个新生儿被怀疑有结构性心脏缺陷，明确动脉导管为依赖性的，如果怀疑动脉导管
有关闭趋势，那就必须立刻给患儿使用ＰＧＥ１。此类疑患有紫绀型先天性心脏病的患儿，ＰＧＥ１
的治疗应该始于患儿２周周龄以前。通常ＰＧＥ１的治疗是为了将新生儿儿维持至外科手术的
一个过渡性治疗措施。ＰＧＥ１治疗能够有效地维持动脉导管通常状态，并能扩张近期内收缩的
动脉导管。但ＰＧＥ１不能打开一个永久性关闭的动脉导管，也就是说ＰＧＥ１治疗对于较年长的
患儿是无效的。对于小于２周龄的患儿，ＰＧＥ１是确定有效的。而患儿周龄超过４周的，ＰＧＥ１
基本是无效的。对于２ ～ ４周的患儿，ＰＧＥ１也可能使关闭的动脉导管再开启，但其成功率明显
较２周龄以下患儿为低。如果在使用最大剂量的ＰＧＥ１（０ １０ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ））后１ ～ ２个小时
动脉导管仍未打开，那它就不太可能被再开启了。对于这种患儿应停止ＰＧＥ１治疗并立即采用
外科手段治疗。

２８ 婴幼儿心脏病学　



（五）血液学方面
有先天性心血管畸形的患儿很少会有血液学方面的异常，但是有几项事项是处理这些患

儿时必须注意的。有２２号染色体长臂１区１带（２２ｑ１１）小片段缺失（ＤｉＧｅｏｒｇｅ综合征）的患
儿可能有免疫功能异常，这是因为患儿胸腺发育的缺陷。如果确定或疑似ＤｉＧｅｏｒｇｅ综合征的
患儿需要输血，那在输血之前相应的血制品必须经过特定的处理以减轻排异反应。这一点对
于那些因明显心血管结构性缺陷而需要紧急外科手术治疗的患儿特别重要。对于这种情况，
因为对患儿的基因和染色体的检测在手术前可能未完成，因此在未作出明确诊断之前，按照以
下建议处理是很重要的：当患儿有以下心血管畸形的时候就要高度怀疑可能有２２ｑ１１小片段
缺失：主动脉弓阻塞、永存动脉干、肺动脉异常起源于主动脉、法洛四联症，特别是伴肺动脉闭
锁或肺动脉瓣缺失。紫绀型先天性心脏病可能伴有不严重的血液学异常（如血小板减少症），
但这些异常通常不会继续发展。但要注意的是，有紫绀的患儿特别容易出现缺铁，仅凭血红蛋
白和红细胞压积可能不足以确诊，因为一个伴“贫血”的紫绀患儿可能其血红蛋白和红细胞压
积都在正常水平。在此情况下测量红细胞平均容积（ＭＣＶ）或血清铁浓度可能是有效的确诊
方法。紫绀型心脏病患儿具有典型的红细胞增多血症，这些患儿绝对不能出现缺铁情况。铁
缺乏，即使不伴有贫血，也容易使这些患儿形成血栓以及脑血管意外（原因尚不完全清楚）。

（六）发现和处理缺氧发作
法洛四联症（和其他类似病理生理状态的先天性心脏病）患儿有发生缺氧发作的危险，这

种情况在新生儿阶段非常罕见，但可能会出现在患儿准备接受手术治疗的最初几个月内。重
度紫绀发作以严重紫绀伴呼吸异常及意识状态改变为特征，这种情况开始通常表现为激惹后
啼哭，紫绀会越来越严重，呼吸变快加深，并会出现呼吸困难，如果不加以治疗，患儿会逐步发
展为昏睡，乃至丧失意识。在重度紫绀发作期间肺动脉狭窄的收缩期杂音会变得轻柔或完全
消失。当患儿停止发作时杂音会重新出现。这些表现和重度紫绀期间肺循环血流减少以及右
向左分流增加是相符合的。

对重度紫绀发作的初步治疗包括将患儿置于膝胸体位（该体位能帮助增加体循环阻力，
增加左向右分流，减轻紫绀）、给氧和吗啡（０ １ ｍｇ ／ ｋｇ皮下注射或静脉注射）。这些措施通常
已足够中止紫绀发作。如果患儿对治疗没有反应或依然深度紫绀，就需要开始使用血管收缩
药物以增加体循环血管的阻力并努力减轻右向左分流。如果这些措施依然失效，那么就必须
开始给予注射艾司洛尔（一种短效β１受体阻断剂），减轻右室流出道肌肉的痉挛。如果上述所
有措施依然无法终止重度紫绀发作，那么患儿就必须接受麻醉和机械通气，并准备紧急外科
手术。
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第六章
第一节　 超声心动图

１９５４年Ｅｄｌｅｒ和Ｈｅｒｚ首次用超声波反射进行心脏成像，此时只能显示左室壁及二尖瓣
叶，主要用于二尖瓣狭窄的检测。直至２０世纪６０年代中期才扩展到心包积液及扩张型心肌
病的诊断。至２０世纪７０年代末期，已可用Ｍ型超声心动图（Ｍｍｏｄｅ Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ）或加
上超声造影（Ｃｏｎｔｒａｓｔ Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ）方法诊断多种先天性心脏病。但Ｍ型超声心动图所提
供的信息无法满足心脏解剖诊断的需要，尤其对先天性心脏病诊断的特异性及敏感性较差。
直到２０世纪８０年代初，二维超声心动图（Ｔｗｏｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ）技术出现雏形，心
内结构的大小、位置及运动形态得到了准确的显示，几乎所有的先天性及获得性心脏异常均可
得到快速的二维显像。随着探头设计、图像处理技术、新的超声切面的完善及检查技术的发
展，使高质量地显示心脏结构成为可能。２０世纪８０年代中期，超声心动图技术已成为小儿心
血管学科的主要诊断工具。新近发展的多普勒超声技术，包括脉冲多普勒（Ｐｕｌｓｅ Ｗａｖｅ
Ｄｏｐｐｌｅｒ）、连续波多普勒（Ｃｏｎｔｉｎｕｅｓ Ｗａｖｅ Ｄｏｐｐｌｅｒ）、彩色多普勒（Ｃｏｌｏｒ Ｄｏｐｐｌｅｒ Ｍａｐｐｉｎｇ）使超声
心动图技术更趋完善。经食道超声心动图及三维超声心动图为当前超声心动图技术发展的
前沿。

超声心动图技术在小儿尤其在婴幼儿中最为适用，原因有：①声能传播距离短，可使用高
频声能提高图像的分辨率；②在婴儿及儿童具有更多、更好的透声窗；③小儿心血管疾病重点
需解决的是解剖学的详尽诊断。

一、超声心动图基本物理原理
（一）声波
声波为机械波，由波源（震动源）以疏密相间的震动波向四周传播。其传播需要物质媒

介，传播速度和效率取决于媒介的弹性和密度。当声波在均质的介质中传播时，部分的声能将
被吸收，剩余的声能则继续传播，声能被吸收的程度取决于介质的声阻抗及声波的频率，频率
越高声能吸收越大。因此，高频声束的穿透力较低频声束低。同时，传播时在不同媒介之间会



产生反射，反射的能量与界面两侧介质声阻抗（取决于介质的密度和弹性）差异的大小及声束
的入射角成正比。在全反射时下一个媒介由于无声能穿过而无法显示图像。在透声窗选择时
应尽量避免肺及骨组织的遮挡。同样，由于声学显像依赖于反射波，当声束与欲显示的介质垂
直时图像显示清晰；反之，则会出现回声失落。
（二）频率
单位时间内通过介质中某点的完整疏密波数目。声波的频率越低穿透性能越好，但图像

分辨率越低。反之，声波的频率越高穿透性能越低，但图像分辨率越高。
（三）波长
两个相邻的疏波或密波间的长度。与声波的频率成反比。
（四）声速
声波在媒介中的传播速度。声速、频率及波长三者间的相互关系可由以下公式表示：ｃ ＝ ｆ

× λ，其中ｃ ＝声速（ｍ ／ ｓ）；ｆ ＝声波的频率（Ｈｚ）；λ为声波的波长。
（五）超声波
人的听觉器官能够听到的声音的频率为２０ ～ ２０ ０００ Ｈｚ，超过２０ ０００ Ｈｚ的声波称为超声

波。超声波与普通声波不同，具有方向性。医学上应用的超声频率通常在２ ～ １０ ＭＨｚ之间。
由于在人体中超声波的传播速度基本上约为１ ５６０ ｍ ／ ｓ，依据以上公式，相应的波长为０ ８ ～
０ １６ ｍｍ。由于声学显像时两个相邻的结构必须有一个以上波长的距离时才可区分，因此，超
声波的最大分辨力为０ １６ ｍｍ。
（六）超声图像的产生原理
超声心动图系统由脉冲发生器、计时器、探头、图像处理器及显示器组成。脉冲发生器发

生电子脉冲并转递到探头，探头发射一定频率的超声波，探头每次发射后即开始接收反射波信
号并将之转变为电信号传送到图像处理器。同时在声波发射时计时器即开始计时，并记录声
波从发射到反射回探头的时间，应用公认的声波在人体软组织的传播速度（１ ５６０ｍ ／ ｓ）计算反
射界面与探头间的距离，并将之标于显示器荧光屏上。
（七）Ｍ型超声心动图
当超声束直接发射到心脏时，每个超声脉冲发射后将遇到许多的超声介质（心内结构），

从而产生一系列的超声反射波，每个反射波回到接收探头的快慢取决于各个介质的深度。因
此，声束遇到不同的心内结构形成相应的反射波呈直线状断续光点在显示屏的Ｙ轴上显示，
随着时间的推移，每个断续光点在Ｘ轴上依次排列形成曲线。至此，Ｙ轴上的深度信息与Ｘ
轴上的时间信息相结合，在显示屏上实时显示心脏结构运动图像，此即Ｍ型超声心动图（见图
６１）。通常情况下超声脉冲重复频率在１ ０００次／ ｓ以上，远远高于心率，每个心动周期的采样
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图６１　

数极高，即使在心率为２００次／ ｍｉｎ时，每个心动周期中仍有３００条采样线。因此，Ｍ型超声心
动图的图像分辨力较高，有利于测量反射组织的直径及其运动变化。如在胸骨旁长轴切面上
将Ｍ型超声心动图取样线通过主动脉根部时，即可由上而下显示右心室流出道前壁、右心室
流出道、主动脉根部前壁、主动脉瓣叶、主动脉根部后壁、左心房及左心房后壁随心动周期的运
动，可测量右心室流出道内径、主动脉根部内径、左心房内径及其随心动周期的运动变化。此
图像亦可通过胸骨旁短轴获得。同样将Ｍ型超声心动图取样线通过二尖瓣腱索水平时，即可
由上而下显示右心室游离壁、部分右心室腔、室间隔、左心室腔、左心室后壁随心动周期的运
动，可测量室间隔厚度、左心室腔内径、左心室后壁厚度及其随心动周期的运动变化（见图６
１）。但Ｍ型超声心动图对结构异常的诊断价值较小。
（八）二维超声心动图
可视作无数Ｍ型超声声束声能的扇形扫描得到的二维图像显示。与Ｍ型超声心动图同

样原理形成直线方向的断续光点后，超声束作固定角度的轻微偏转，在第一条线样光点旁形成
第二条，依次重复即可形成扇形的图像。典型的一帧扇形图像往往由１２８条直线方向的断续
光点所组成。此过程反复进行，每秒即有多帧图像形成，达到１６帧／ ｓ即可形成二维实时显
示。形成实时显示的速度取决于所探查的结构深度。在儿科，探查的深度多在５ ～ １５ ｃｍ，此
时图像帧频可达２８ ～ ５０ Ｈｚ。因此，与成人检查相比，儿童的检查可有较高的脉冲重复频率，
图像质量较好。横向分辨率与声波宽度成反比。利用二维超声心动图，检查者可在头脑中进
行三维的心脏结构想像而做出判断。

二、图像质量及超声伪像
图像质量主要指以下三个方面：①精细分辨率（Ｄｅｔａｉｌ Ｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎ）：能精确区分两个邻近介

质的能力；②对比分辨率（Ｃｏｎｔｒａｓｔ Ｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎ）：区分软组织密度差异的能力；③图像的均质性
（Ｕｎｉｆｏｒｍｉｔｙ ｏｆ ｔｈｅ Ｉｍａｇｅ）。其中，使用者可调节的是精细分辨率。

精细分辨率是对细小结构显示的能力，受众多因素影响。纵向分辨率指超声束方向上的
精细分辨率，横向分辨率是指与超声束垂直方向上的精细分辨率。
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影响横向分辨率的最主要因素是声束的宽度或称波宽，两者成反比，可通过声波聚焦而改
善。在聚焦区与探头之间为近场，聚焦区以远为远场。聚焦区侧向分辨率最高，远场中离聚焦
区越远侧向分辨率越低。聚焦区的直径与探头直径、声波频率及聚焦距离有关：聚焦区直径＝
波长×聚焦区与探头的距离／探头直径。因此，探头直径越大聚焦区直径越小，远场的横向分
辨率改善。但在胸骨旁及心尖透声窗，大探头反而由于受到肋骨等的阻挡而使噪声增加。因
此，大探头可用于较大儿童剑突下检查以改善远场的横向分辨率，而小探头可用于较小儿童胸
骨旁检查以改善近场图像。由于波长与波宽成正比而与频率成反比，高频探头能够提高图像
的横向分辨率。纵向分辨率与声波的形态无关，而仅与超声反射回探头的时间有关，而后者与
波长成反比。因此，声波频率越高，纵向分辨率亦越理想。往往纵向分辨率高于横向分辨率。

有多种原因可导致超声伪像，从而造成超声图像诊断上的困难。主要包括以下三个方面：
①回声失落：当超声束与显示的结构接近平行时，从显示结构反射回探头的声能减少，可出现
该结构的回声失落。例如心尖四腔切面中，房间隔往往会出现回声失落，难以准确判断有无房
间隔缺损。如将探头置于剑突下，使超声束与房间隔接近垂直，即可避免房隔回声失落的假
象。②声影：由于图像的产生依赖于超声穿过介质并产生反射波，任何高密度的介质均可产生
强烈的反射波并使声束无法穿透，其后方的结构无或很少有声束穿过故无反射声影，不能显示
其图像。如机械瓣膜可完全遮挡其后方的心脏结构。③侧向弥散：在声束远场中，距声束中心
越远声强度越弱，横向分辨率越低，较高密度结构的显像较实际宽，而正常密度的显像增宽程
度远远低于前者。如在血管边缘有较高密度的结构时，显示出高密度结构延伸进血管腔的假
象。④超声系统导致的伪像：有些伪像由超声系统固有的原因所造成，其特点是在调节机器的
设置，尤其是在调整扇面深度时，伪像可出现或消失。

三、超声仪器的调节
超声心动图仪的许多信号处理及信号显示是由工厂设置的，用户无法进行改变。为在检

查中获得高质量的超声心动图信息，检查者需要非常熟悉和掌握超声系统中能由检查者调整
的主要设置的调节方法。
（一）穿透增益（Ｔｒａｎｓｍｉｔ Ｇａｉｎ）
控制超声波穿透的强度范围。超声反射波的强度取决于超声波穿透增益的大小。如果超

声穿透增益设置太低，低反射结构的信息可能会被丢失。相反，如果设置太高，信噪比下降，图
像质量差。
（二）系统增益（Ｓｙｓｔｅｍ Ｇａｉｎ）
系统中的总增益，控制显示过程中所有超声回声的强度。调高系统增益可显示低回声组

织的结构，但此时必须以降低横向分辨率及可能降低纵向分辨率为代价。
（三）滤过（Ｒｅｊｅｃｔ Ｃｉｒｃｕｉｔ）
用于控制和显示低幅的信号，可能导致有些重要信息的丢失。滤过功能可滤过一定幅度

９８　 第六章　 婴幼儿先天性心脏病的检测



范围以下的所有信号，降低低回声及背景噪音以改善信噪比。在某些仪器，滤过功能亦被称为
Ｌｏｇ压缩控制。
（四）前处理（Ｐｒｅｐｒｏｃｅｓｓｉｎｇ）
能够增强充血心腔与周围组织间的对比度。良好显示组织的边缘。
（五）后处理（Ｐｏｓｔｐｒｏｃｅｓｓｉｎｇ）
调节已接收并增强了的超声信号。可调节显示的图像，但并不增加额外的信息量。
（六）余辉时间（Ｐｅｒｓｉｓｔｅｎｃｅ）
调节荧光屏上光点的持续时间。余辉时间过短则信息在显示屏上一晃而过，无法得到显

示。过长的余辉时间则可由于荧光屏上的信息重叠而造成伪像。
（七）帧频（Ｆｒａｍｅ Ｒａｔｅ）
为每个心动周期中的图像帧数。帧频与每帧中的扫描线的密度成反比，增加帧频势必减

少每帧中的线密度。检查者可通过调节图像深度及扇形角度进行调节，降低图像的深度可增
加线密度，而缩小扇角的角度可增加帧频。值得注意的是，帧频的改变只能在超声原始数据或
仪器电影回放时才能体现出来，由于录像格式的限制，录像回放的帧频只能在３０帧／ ｓ以下。

四、超声心动图检查前准备
（一）仪器准备
对小儿进行基本的超声心动图检查，需具备一台超声心动图仪、数个经胸探头及记录设

备。探头频率范围应在２ ５ ～ ７ ５ ＭＨｚ。７ ５ ＭＨｚ不仅可在早产儿、新生儿及小婴儿获得高清
晰度的图像，而且在大龄儿童可用于显示冠状动脉及其他重要结构。录像机或录像回放功能
为记录超声检查作为以后回顾分析、存档的必须设备。
（二）人员培训
进行超声心动图检查，检查者需要受过专业的培训。检查可由超声技术员及心内科专科

医生进行。检查者必须熟悉心脏解剖、病理学、病理生理学及各个年龄段的正常值。诊断的准
确性取决于检查的经验、操作技能、知识程度、病例的复杂程度等。在检查以前，必须认真了解
检查对象的临床信息（病史、体检结果及其他检查结果）。按照国际小儿超声心动图学会的建
议，培训超声心动图专业医生需要三个阶段。第一阶段：至少在超声心动图室３个月以上的培
训，完成２００例以上完整的超声心动图检查，而且其中一半的病例应为小于１岁的婴儿。检查
必须在超声心动图室主任或高年资的超声心动图技术员的严密指导下进行。第二阶段：在另
外３个月内在完成２００例以上检查，达到能够正确分析超声心动图所见且有一定技术上的自
信，可以在适当的指导下独立开展检查。第三阶段：要成为一个能独立地操作、分析并训练其
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他新手，至少需再培训１年，完成７５０例以上复杂型先天性心脏病的独立检查。通常经食道超
声心动图及胎儿超声心动图的培训需在完成第二阶段培训后，作为第三阶段培训的部分内容。
此时需要受训者具备诊断复杂及高危患儿的能力。由于经食道超声心动图具有一定的创伤
性，有些信息如在初次检查时未得到则往往无法为此重复检查。所以，需在有经验的儿科超声
心动图医生的严密指导下进行。
（三）患儿准备
准确的超声心动图检查依赖于患儿的合作。为此，检查前需要让患儿及其家长了解检查

过程以解除恐惧心理。２ ～ ３岁以下的儿童不能配合者需用镇静剂。最常用的镇静剂为水合
氯醛。绝大多数采用口服给药，亦可灌肠给药。大量的研究已证明，在规定的剂量内，运用水
合氯醛进行超声心动图前的镇静是安全有效的。据Ｇｒｅｅｎｂｅｒｇ等报道，水合氯醛用于小儿短期
镇静时，剂量在７５ ～ １００ ｍｇ ／ ｋｇ。我们常规采用５０ ～ ７０ ｍｇ ／ ｋｇ。据波士顿儿童医院一项１４０
例３６个月以下的小儿在超声心动图检查前服用水合氯醛镇静剂的研究发现，采用剂量为５１
～１４５ ｍｇ（平均８７ ｍｇ）／ ｋｇ，９４％的小儿服药后平均２５分钟获得了良好的镇静效果，１８％的小
儿在睡前表现出反常兴奋的过渡行为表现，４％ ～８％的患儿可有恶心、呕吐。在青紫型先天性
心脏病，水合氯醛并不对血氧饱和度产生影响。在午睡时间服用可增加镇静效果。在检查前
应适度禁食，禁食时间应考虑到患儿的年龄及临床情况。镇静时观察生命体征。超声心动图
室内配备氧气、吸引器及急救药物可增加安全性。

五、超声心动图检查原则
在进行超声心动图检查以前应进行必要的计划，以确保有效地获取所有的诊断信息，这在

服用镇静剂患儿检查时尤其重要。对初次检查患儿，应对各个节段的心脏血管解剖及功能进
行全面的检查。包括确定内脏位置、心脏位置、心房位置、体、肺静脉回流、心室位置、房室及心
室大血管的对位和连接；检测心室功能、心腔及血管的内径、分析通过各瓣膜和血管的血流。
儿科超声心动图检查应从剑突下开始，在明确腹腔脏器的位置后，扫查心脏和大血管，然后利
用心尖、胸骨旁及胸骨上透声窗检查证实并完善诊断。

常规的心脏的显像可有三个标准切面：①长轴切面：与左心室的中轴线平行，即心底到心
尖的轴线；②短轴切面：与长轴垂直；③额状切面：显示心脏四腔切面。胸骨上切面包括横切面
及矢状斜切面。

按照美国超声心动图学会的推荐方案，接近探头的结构在扇面尖部显示，探头标志点在检
查时置于左侧。在显示心脏左右关系的切面如胸骨旁短轴切面及剑突下长轴切面等，右侧心
脏结构显示在荧光屏的左侧，左侧心脏结构显示在荧光屏的右侧。值得注意的是，按照惯例，
唯有胸骨旁长轴切面及其相应的扫查切面检查时的探头标志点朝向右侧，显示心底部位于荧
光屏右上方，心尖位于左下方。在显示前后、上下关系的切面如剑突下短轴切面，前方的结构
显示于荧光屏左侧，而后方的结构显示于荧光屏的右侧。心尖和剑突下切面的扇尖可置于荧
光屏的底部。在所有透声窗及超声切面，检查者必须对心脏及血管进行扇形图像的扫查。缓
慢、逐步和全面的扫查是高质量的超声心动图诊断的前提条件。
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在复杂型先心病或心脏位置异常的超声心动图检查时，如果违反上述的规则，无法正确判
断心脏及大血管的位置。例如，对右位心患者检查心尖四腔切面时，探头应置于右胸近腋前线
处，探头标志点仍然应朝向左侧，显示左侧结构位于荧光屏的右侧，右侧结构位于荧光屏的
左侧。

六、透声窗及基本切面
新生儿及婴幼儿透声窗比较丰富，包括剑突下、心尖、左胸骨旁、右胸骨旁、胸骨上透声窗。
（一）剑突下透声窗的基本切面
在剑突下透声窗检查可清楚地显示心脏、体肺静脉及大动脉。在小儿，由于腹壁及肝脏透

声良好，且探头与心脏距离较近，剑突下透声窗检查可全面显示心血管的解剖及结构间的相互
关系。将超声探头直接放置于剑突下，与人体脊柱垂直，探头标志点指向患儿的左侧，此时图
像显示腹主动脉、下腔静脉及脊柱的相互关系，可用于确定内脏位置（图６２）。正常情况下，
下腔静脉位于脊柱的右侧，腹主动脉位于脊柱的左侧，同时可见左肾静脉在前方跨过腹主动脉
汇入下腔静脉，其前方还可见肠系膜上动脉的短轴。当检查者将探头稍朝向左侧可证实胃泡
处于正常位置，由于胃泡里通常有气体存在，内部表现为高反射声影。当疑有心脾综合征时，
扫查脾脏可提供有用的信息。然后，将扇面反向使扇尖位于屏幕的底部中央，探头慢慢向前上
方成角可获得剑突下长轴的一系列扫查切面：最初显示下腔静脉、肝静脉与右心房的连接，然
后扫查依次显示冠状静脉窦、左右心房及房间隔、肺静脉、二尖瓣、左心室流出道及升主动脉、
上腔静脉、室间隔及三尖瓣，最后显示右室流出道的冠状切面及肺动脉。剑突下的长轴扫查切
面显示的是心脏的上下、左右空间的关系。主要包括四个基本切面：①右房底部切面：显示左
右心房的底部、冠状窦开口、欧氏瓣（Ｅｕｓｔａｃｈｉａｎ Ｖａｌｖｅ）及左右肺静脉入左房（见图６３）。②剑
突下四腔切面：可显示左、右心房，左、右心室及房室连接区。该切面显示卵圆孔区域的中部房
间隔，此时超声束与房间隔接近垂直，能理想显示此薄壁组织并避免了回声失落现象（图６
４）。③左室长轴及升主动脉切面（图６５）：显示左心室长轴及升主动脉、部分右心室流入道及
三尖瓣，此切面可理想显示主动脉瓣、主动脉瓣下结构、膜部及肌部室间隔、部分肺动脉，在肺
动脉的左下方可见左心耳。④右室额状切面：此切面可通过将探头轻柔在腹部往下压并使探
头稍上翘而获得，可完整显示右心室的三部分结构（流入道、小梁部及流出道），显示右心室流
出道的左右、上下方位，此外可显示部分左心室心尖、前部室间隔，在右心室顶部可见肺动
脉瓣。

获取剑突下短轴切面需在完成长轴切面扫查后将探头顺时针旋转９０°，扫查平面与左室
长轴垂直，探头标志点朝下。探头指向右侧，初始切面为显示上、下腔静脉入右房、房间隔及左
室，稍向右侧扫查可显示右上肺静脉汇入左房。然后缓慢向左侧扫查，依次显示左、右心房、房
间隔、主动脉瓣、房室瓣、右心室流出道及近端肺动脉、左、右心室切面、室间隔，直至心尖部，此
时探头指向了患儿的左肩部。剑突下短轴扫查表示心脏的上下、前后的空间关系。从右向左
扫查依次可有三个基本切面：①上、下腔静脉长轴切面（图６６）：相当于人体的矢状切面，显示
上、下腔静脉汇入右房；②房隔中部切面，亦称双心房切面，同样可清晰显示房间隔及左、右心
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房；③左室流出道切面：可见右心室流入道及三尖瓣口、膜部及流入道室间隔，同时可显示主动
脉瓣口、左室流出道及二尖瓣前叶的根部，后方可见部分左房结构；④右室流出道长轴切面
（图６７）：显示右心室流出道的长轴及左心室二尖瓣前叶水平的短轴；⑤左室乳头肌水平短轴
切面（图６８）：该切面在乳头肌水平横切左心室，可显示左室内乳头肌、肌部室间隔及左、右心
室。在此基础上可进一步将探头向心尖平扫用于显示左室心尖及心尖部室间隔。

图６２　 剑突下横断面，显示腹主动脉和下腔静脉 图６３　 右房底部切面

图６４　 剑突下四腔切面 图６５　 剑突下左室长轴切面

图６６　 剑突下腔静脉长轴切面 图６７　 剑突下右室流出道切面
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腹部强直、胃内气体及腹部有伤口影响剑突下检查。
（二）心尖透声窗的基本切面
在心尖透声窗检查也显示整个心脏及大血管，有利于心脏各个节段相互关系的判断。左

侧卧位可使心尖贴近胸壁并避开心脏旁的肺组织，从而明显改善该透声窗的图像质量。
１ 四腔切面
将探头置于心尖，沿心脏长轴方向冠状横切心脏即可得四腔切面。该切面显示心脏上、下

及左、右方位（图６９）。心尖位于扇尖，显示左、右心房，左、右房室瓣，左、右心室，对房室瓣在
房室交叉处的附着点显示良好，肺静脉也可在此切面中得到显示。检查中，将探头放置于肋间
隙且支撑在下方肋骨上可提高图像质量，调节近场增益可减少近场噪声。心尖四腔切面为心
尖透声窗扫查的初始切面，向后成角可显示冠状窦、右心房及右心室的后部。向前成角可依次
显示流出道部室间隔、左室流出道直至右心室流出道。如需清晰显示右心室流出道，可将探头
向上移１ ～ ２个肋间隙。

图６８　 剑突下左心室短轴切面 图６９　 心尖四腔切面

２ 二腔切面
心尖四腔切面的基础上，将探头顺钟向旋转７５° ～ ９０°，即可获得心尖二腔切面。此切面

显示左心室长轴，完整显示左心室的流入道和流出道。
（三）左侧胸骨旁透声窗的基本切面
检查时左侧卧位同样可改善左侧胸骨旁透声窗的检查效果。
１ 长轴切面
将探头置于左侧胸骨旁第３或第４肋间隙（有时早产儿及新生儿甚至声束可穿透胸骨），

调整超声束方向使其在右肩部与左胯部的连线上，即可显示胸骨旁左心室长轴切面。该切面
显示左心室流入道和流出道。与其他年龄段不同，婴儿心尖多直指左侧，故获取该切面时，探
头常处于水平位。该切面显示从心尖至升主动脉根部，包括左室流出道（前为流出道室间隔，
后为二尖瓣前叶），部分升主动脉、主动脉瓣、主动脉瓣下结构、左心房、小梁部室间隔组织，室
间隔前方为右心室（图６１０）。以胸骨旁长轴切面作为初始切面，将探头向患儿右胯部扫查，
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可显示膜部室间隔、三尖瓣、右心房及右心室流入道（图６１１）。如同样以胸骨旁长轴切面作
为初始切面，将探头向患儿左肩方向扫查，可显示心室流出道、肺动脉瓣及主肺动脉（图６
１２）。

图６１０　 胸骨旁长轴切面 图６１１　 胸骨旁右室流入道切面

２ 短轴切面
为胸骨旁长轴切面时探头顺时针旋转后的切面，显示左室前后及右下、左上方位。胸骨旁

短轴切面的基本切面为横切主动脉根部半月瓣口的短轴切面（图６１３），可同时显示左右心
房、房间隔、三尖瓣、右心室流入道及流出道、肺动脉瓣、肺总动脉、肺总动脉及其近端分支。探
头自心底部向心尖扫查尚可依次显示以下切面：①二尖瓣水平的左室短轴切面（图６１４）：显
示二尖瓣口及左室流入道短轴；②乳头肌水平左室短轴切面（图６１５）。通过这些切面可显示
室间隔的不同节段，左室的左侧壁及后壁，但对室间隔流出道部显示不理想。当需要显示远端
肺动脉及其分支时，需将探头向上移１ ～ ２个肋间隙并保持同样的角度。在此基础上，探头稍
作顺时针向旋转，使标志点朝向左侧，可显示右肺动脉的长轴；如逆时针旋转２５° ～ ４０°则可显
示左肺动脉的长轴。

图６１２　 胸骨旁右室流出道切面 图６１３　 主动脉根部短轴切面
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图６１４　 三尖瓣水平的左室短轴切面 图６１５　 乳头肌水平短轴切面

（四）右侧胸骨旁透声窗的基本切面
右侧胸骨旁切面：右侧卧位，将探头朝向中线可同样显示左室长轴及短轴切面，由于胸骨

的形状及纵隔位置不同，其图像获取率有所不同。右胸骨旁长轴切面能理想显示升主动脉，对
显示主动脉瓣上狭窄较理想，且由于能够更多地显示室隔的右侧壁，能显示左侧胸骨旁长轴切
面的类似图像及由于胸骨遮挡而无法显示的膜周部室间隔。同时，将探头稍向升主动脉右侧
成角，可显示上腔静脉与房间隔。右侧胸骨旁短轴切面由长轴切面旋转９０°而成，卵圆孔此时
几乎与超声束垂直，故可清晰显示卵圆孔膜，如将探头继续向左下成角，可同样使流出道室间
隔与超声束垂直。
（五）胸骨上透声窗的基本切面
１ 冠状切面（图６１６）
显示右肺动脉长轴及主动脉弓横部短轴，为显示肺静脉回流至无名静脉的理想切面。
２ 矢状切面（图６１７）
显示主动脉弓长轴及右肺动脉短轴。

图６１６　 胸骨上窝冠状切面 图６１７　 胸骨上窝矢状切面
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　 　 必须强调的是，以上所介绍的各个基本切面只是对二维超声检查中的标准切面。由于心
脏位置的改变，或心血管畸形的变化，在二维超声检查中有时需要通过改变角度探查获取的非
标准切面才能清楚地显示心脏结构。逐步和全面的扫查是高质量的超声心动图诊断的前提
条件。

七、先天性心脏病超声心动图检查方法
当对疑有先天性心脏病的患儿进行检查时，应采取顺序分段诊断的方法。该方法最早由

Ｖａｎ Ｐｒａａｇｈ在２０世纪６０年代及７０年代早期首先提出，此后由Ｋｉｒｋｌｉｎ Ａｎｄｅｒｓｏｎ、Ｓｈｉｎｅｂｏｕｒｎｅ
及Ｔｙｎａｎ等进行改进和完善。其基本原则是根据心脏各部分特有的形态学特征，确定各部分
心脏结构的位置，而不是依靠结构的空间位置，最终形成全面的先心病诊断。心脏被分成五个
节段，即三个主要节段及两个连接部分。三个主要节段为心房、心室和大动脉；两个连接部分
包括房室连接及心室大动脉连接。在全面系统的超声心动图检查过程中，检查者必须依次分
析各个节段的解剖特征、位置与相邻结构的连接及空间对位关系，明确伴发的畸形。
（一）内脏位置
胸腹脏器的位置判定为超声心动图顺序分段诊断的第一步。第二步应确定心脏的位置

（左位心、中位心或右位心）。在内脏正位时，肝脏在上腹部的右侧，胃泡在左侧。肝脏及胃泡
可通过将探头稍向右或左成角后显示。在心脏异位征的患者，根据腹部脏器的相对位置判定
心房位置并不可靠。
（二）静脉与心房
从剑突下切面跟踪显示下腔静脉可明确下腔静脉及肝静脉是否汇流到右心房。剑突下矢

状切面可同时显示上、下腔静脉进入右心房。胸骨上切面可清楚显示上腔静脉、无名静脉并排
除左上腔静脉的存在。从剑突下长轴或短轴、心尖四腔切面时探头向后方倾斜及胸骨旁左室
长轴切面均可显示冠状静脉窦。下腔静脉不与右心房连接时，肝静脉可直接与右心房连接，并
可见奇静脉延续。肺静脉与左心房连接不能作为判断左心房的指标。绝大多数透声窗均可显
示房间隔，包括剑突下、心尖及胸骨旁透声窗，其中以剑突下透声窗最佳。在剑突下透声较差
的年长儿，使用高位右侧胸骨旁矢状切面有助于显示房间隔结构。在年长儿超声显示心耳结
构有时比较困难。
（三）房室连接
房室连接部由两部分构成：房室隔及房室瓣。其心房内部分的后上缘为卵圆孔的下缘，前

下缘为三尖瓣，其心室部分位于三尖瓣隔瓣正下方。房室连接可由剑突下、心尖及胸骨旁短轴
显示。房室瓣的检查应包括房室瓣上、瓣环、瓣膜、腱索和乳头肌。由于房室瓣的瓣环非圆形，
应从两个相互垂直的切面进行测量。正常情况下，二尖瓣前叶较长、较大，后叶短小，有前外、
后内两个交界联合，二尖瓣瓣叶所附着的乳头肌均附在左心室游离壁上。三尖瓣三个瓣叶通
常等长，瓣叶附着在较小的位于右室游离壁及室隔上的乳头肌。从房室瓣瓣环到乳头肌的短
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轴扫查有利于评价房室瓣结构和功能。
（四）心室
通过剑突下、心尖及胸骨旁透声窗扫查可观察心室的形态。正常左心室的特征是：①心室

呈椭圆形；②室间隔上部光滑；③两个粗大的乳头肌均附着在左心室游离壁；④二尖瓣室隔的
附着点较三尖瓣高；⑤心尖部分小梁结构较细。正常右心室特征为：①心室腔呈三棱锥体或对
切椭圆柱体；②室间隔面小梁较粗且有乳头肌附着；③三尖瓣室隔的附着点较二尖瓣低；④右
心室心尖部有调节束。判断心室形态可靠的特征是心室小梁结构。室间隔由膜部室间隔、房
室间隔、小梁部（肌部）间隔及漏斗部间隔四部分组成。膜部室间隔可在剑突下、心尖及胸骨
旁短轴切面显示，位于三尖瓣前瓣和隔瓣附着点处及主动脉右冠瓣和无冠瓣交界根部处。房
室间隔可由剑突下及心尖四腔切面显示。短轴及心尖切面显示肌部室间隔最佳。剑突下短轴
切面可显示流出道室间隔。
（五）房室对位
在明确各解剖心房及心室的位置后，即可明确心房心室的空间对位关系（Ａｌｉｇｎｍｅｎｔ）。房

室连接（Ｃｏｎｎｅｃｔｉｏｎ）是指房室连接处的解剖关系。两者可在剑突下及心尖部可得到清晰的
显示。
（六）漏斗部
可分为近端和远端两部分，两者由圆锥乳头肌作为分界。正常情况下，肺动脉下的圆锥隔

由右下向左上偏转，左心室流出道在其后方与之成９０°相交。如果左、右室流出道不出现正常
相交应高度怀疑存在圆锥动脉干异常。漏斗部结构的最佳显示切面是剑突下胸骨旁切面。
（七）大动脉
主动脉瓣与肺动脉瓣分支不同是判别的重要依据。正常情况下，主动脉瓣位于肺动脉瓣

的后下方，而肺动脉瓣位于主动脉瓣的左前上方。主、肺动脉均有三个瓣叶，胸骨旁短轴切面
为主动脉瓣三个瓣叶同时显示的理想切面，而肺动脉的瓣叶可在胸骨旁短轴、胸骨旁左室长轴
切面向左肩部偏转的切面及剑突下短轴切面中得到显示。高位的左或右胸骨旁短轴切面有时
能同时显示三个瓣叶。大动脉可在多个切面中显示，胸骨上透声窗是显示主动脉及肺动脉分
支的最常用切面。在小婴儿，剑突下透声窗可显示主动脉弓及胸主动脉的全程。主动脉峡部
可在左锁骨上窝矢状切面进行显示。主动脉弓的类型可通过检查主动脉的第一个分支来判
断，在胸骨上窝显示主动脉分支时，如无名动脉在右侧则为左位主动脉弓；反之，在左侧则为右
位主动脉弓。
（八）心室大血管对位
心室和大血管的空间关系称为心室大血管的对位关系。漏斗部及其形态在心室与大血管

的空间关系上起到很大作用。心室大血管对位表示哪根大血管与哪个心室相关，而漏斗部的
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类型则表示心室大血管连接的类型。如右双室出口时可见双动脉下圆锥，但圆锥类型不是诊
断的可靠标准。以半月瓣骑跨在室间隔上的百分比来判断大血管与心室的对位关系有时并不
可靠，因为其百分比取决于成像的角度、心动周期中的时相、呼吸相及检查者的经验等。
（九）冠状动脉
随着影像技术的飞速发展大大改善了高质量显示冠状动脉的主要分支能力。７ ～ ７ ５ ＭＨｚ

的超声探头适用于心前区检查时的冠状动脉显示，而在成人及大儿童或在剑突下及心尖部进
行冠状动脉检查时宜用５ ＭＨｚ的超声探头。通常冠状动脉检查从胸骨旁主动脉根部短轴开
始，此切面可见左、右冠状动脉的开口，轻微调整探头可显示右冠状动脉主干在右房室间沟中
行走，左冠状动脉则在肺动脉后方很短距离行走后即分出左前降支和回旋支。探头逆钟向旋
转成长轴后对左肩方向向上成角可显示左冠状动脉及其分支。在心尖四腔切面探头向后压显
示后房室间沟可清晰显示左回旋支及右冠状动脉。同样，左、右冠状沟亦可在剑突下二尖瓣、
三尖瓣瓣环水平的短轴切面中显示，后降支可在胸骨旁左室长轴切面向右下成角后得以显示。
在剑突下长轴切面横膈上方显示右心室壁后方可显示后室间沟。
（十）心包积液的测定
超声心动图为诊断和随访心包积液的有效工具。检查时，应从多个切面检测积液的位置

及心外膜与心包间的距离。建议在舒张期进行测量，因为在收缩期心外膜与心包之间少量液
体是正常的。

八、Ｍ型，二维超声心动图心室容量及功能测算方法
Ｍ型，二维超声心动图可提供快速测量心脏结构的功能，有助于明确腔室的大小是否在

正常范围之内。心腔大小、瓣环直径、心室容量参数可用于评估疾病的严重程度及疾病预后。
由于小儿处于发育过程，测量值应该与不同年龄或体表面积的正常值进行比较。研究表明，正
常测量值并不与体表面积、体重、身高或年龄成正比，实际上在生后２ ～ ４岁内，心脏大血管的
发育速度较以后任何时期快。目前比较个体与正常值的较理想的方法是计算Ｚ值。Ｚ值是数
据点在回归线范围上的位置在统计学上的表示，常以均数±标准差来表示。Ｚ值＝（测量值－
正常人群的平均值）／正常人群的标准差。
１ 左心室容量测定
左心室容量测定在左心室发育不良及左心室容量负荷过重时是评估左心室大小非常重要

的指标。计算左心室射血分数需要测算左心室的舒张末期及收缩末期容量。应用Ｍ型超声
心动图，或假设左心室为正方体进行计算。例如：

ＦＳ％ ＝ Ｄｄ － Ｄｓ ／ Ｄｄ × １００％ 　 　 （正常值３６％，２８％ ～４４％）
ＥＦ％ ＝［（Ｄｄ）３ －（Ｄｓ）３ ／（Ｄｄ）３］×１００％ 　 　 （正常值７４％，６４％ ～８３％）

其中ＥＦ为射血分数，ＦＳ缩短分数，Ｄｄ为左室舒张末内径，Ｄｓ为左室收缩末内径。上述
公式多适用于成人，用于婴儿、儿童及当有心室腔异常几何构形时误差较大。现已证实，运用
二维超声心动图两个相互垂直，且共有一条长轴的切面计算成人、小儿及胎儿的左心室容量较
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为可靠，其中双切面Ｓｉｍｐｓｏｎ法最为可靠。因为运用此方法可不依赖心腔的形态和几何构形。
依照Ｓｉｍｐｓｏｎ法，将左心室分成许多等厚的小片，每个小片的容积可从小片的截面积和每片的
高度算得，左心室的容量即为所有小片体积的累加。双切面Ｓｉｍｐｓｏｎ法左室容量的正常值是
６５ ｍｌ ／体表面积１ ２８（９５％可信度范围是６２ ～ ６８ ｍｌ ／体表面积１ ２８）。

２ 左心室重量测定
测定左心室重量时估计心室肥厚程度非常重要，同时还可作为评估某些疾病（如主动脉

瓣狭窄）的进展指标。在成人，左室重量可用Ｍ型超声心动图测量心室长度参数后，以Ｄｅ
ｖｅｒｅｕｘ及Ｒｅｉｃｈ公式进行计算：

左心室重量＝１ ０４［ＬＶＩＤ ＋ ＰＷＴ ＋ ＩＶＳＴ］３ －［ＬＶＩＤ］３ － １４
其中ＬＶＩＤ及ＰＷＴ为左室舒张末期左室内径及左室后壁的厚度，ＩＶＳＴ为室间隔厚度。该

方法的前提是左心室的构形正常，但在小儿尤其是先天性心脏病患儿很难满足此条件。运用
二维超声心动图的方法计算心外膜范围及心内膜范围内的左室容量，两者相减可得出左心室
心肌的容量，后者乘上心肌的比重即可得到心肌重量。各年龄段的心肌重量正常值为：
５３ ５ ｇ ／体表面积×１ ２３（９５％可信度范围为５１ ～ ５６ ｇ ／体表面积×１ ２３）。

３ 右心室容量测定
小儿先天性心脏病为多种畸形或缺损在三维空间上的组合，常导致心脏血流动力学异常，

从而在不同程度上造成心脏功能的异常。然而，既往的心功能检查多注重于左心室功能的评
估及治疗，而右心室功能则长期被忽视。原因：①过去曾认为右心室仅为连接肺动脉与右心房
的缺乏必需功能的通道；②右心室腔几何构形复杂，较难用现有的标准几何形态进行假设并计
算容量从而估测右心室射血分数。近年来，由于先心病外科技术的不断发展，大量先心病术后
长时间系统回顾随访资料的积累，小儿先心病术前术后心功能的评估越来越受到人们的重视。
由于人种差异，东方人种的先心病种类与西欧人种有明显的差异，右心室受累的先心病明显高
于西方人种，因此，在我国重视并开展先心病右室功能的研究具有十分重要的意义。

小儿先心病心室功能的定量估测一直是国内外小儿心脏学家的研究热点，常用的心血管
造影法估测右心室射分数在临床上有较高的实用性，但由于其创伤性，不能反复检查和随访，
限制了其临床应用的范围。超声心动图以其无创、可重复检查的优势，为先心病右心室功能检
查提供了有效的手段。近年来的研究表明：借助现有日趋先进的超声心动图仪器，准确估测小
儿先心病右心室功能已成为可能。
４ 依赖心室几何构形假设的先心病右心室功能检测方法
（１）二维超声双切面组合法检测右心室容量　 主要原理是对右心室腔构形进行几何构形

假设，然后选择两个接近相互垂直的切面获取相应的几何假设体积计算公式所需的参数计算
右心室容量。常见的右心室几何构形假设包括立方体假设、三棱锥体假设、椭圆体假设及平行
六面体假设。虽然各自的研究均提示分别与右心室实测容量、Ｘ线造影法及放射核素法测值
有良好的相关性。但存在以下问题：①均需面积参数，由于右心室内膜边界极不规则，手工描
绘边界误差较大；②同时获得两个理想的、完整的切面成功率较低；③超声估测值明显低估。

（２）长度法检测右心室容量　 为避免超声双切面组合法检测右心室容量时的缺陷，我们
通过右心室腔硅胶模型的制作和研究，提出了右心室腔的对切半椭圆体假设。即：对切半椭圆
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柱体的底面相当于三尖瓣口区域，其底面长径相当于自三尖瓣与右室游离壁交点至三尖瓣水
平延长线与右室游离交点的长度（Ｙ），底面短径为三尖瓣口的短径（Ｘ），柱体高度为右心室腔
深度（Ｚ）。

由于椭圆柱体的计算公式为：Ｖ ＝ πＸ × Ｙ × Ｚ ／ ４，则对半椭圆柱体（右心室容量）的计算公
式应为Ｖ ＝ πＸ × Ｙ × Ｚ ／ ８。称为长度法。

获取心尖四腔切面（ＡＰ４Ｃ）及右室心尖两腔（ＡＰ２Ｃ），并以心电图门控记录舒张末期（ＱＲＳ
波中Ｒ波最高点）及收缩末期（Ｔ波终末）图像，从心尖四腔切面中测量Ｚ参数（从右心尖至三
尖瓣与室隔交点的距离）、Ｘ参数（三尖瓣隔瓣与室隔交点至三尖瓣与右室游离壁交点的距
离），从右心室心尖两腔切面中测量Ｙ参数（从三尖瓣与右室游离壁交点至右室流出道的最大
长度）。分别按长度法计算右心室收缩末期及舒张末期容量，按射血分数计算公式计算右心
室射血分数。正常儿童ＲＶＥＦ参考值：（４４ ３ ± ４ ７３）％。

长度法的测量值与右心室腔实测值及Ｘ线造影法测量值对比研究证实，长度法能够较准
确估测先心病的右心室容量及功能。可以用于各种先心病术前的右心室功能评估及手术前后
右心室功能的比较和术后随访。

由于长度法基于对切半椭圆柱体几何构形假设，估测右心室容量时应避免用于任何导致
严重右心室构形改变的先心病。在用于伴有右心发育不良的先心病右心室容量检测时，注意
右心室三部分必须存在。
５ 不依赖心室几何构形假设的先心病右心室功能检测法
１９５７年Ｈｉｒｓｈｆｉｅｌｄ最早应用Ｍ型超声心动图描记肺动脉瓣波形，结合心电图时相，通过测

量右室等收缩时间及射血时间，计算右室收缩时间间期：
计算公式：ＲＶＳＴＩｉ ＝ ＲＶＰＥＰ ／ ＲＶＥＴ
其中ＲＶＴＩｉ为右心室收缩时间间期（Ｒｉｇｈｔ Ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ Ｓｙｓｔｏｌｉｃ Ｔｉｍｅ Ｉｎｔｅｒｖａｌ，ＲＶＳＴｉ）；

ＲＶＰＥＰ为等容收缩时间（Ｒｉｇｈｔ Ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ Ｐｒｅｅｊｅｃｔｉｏｎ Ｐｅｒｉｏｄ），即心电图Ｑ波起始到肺动脉开
放的时间；ＲＶＥＴ为射血时间（Ｒｉｇｈｔ Ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ Ｅｊｅｃｔｉｏｎ Ｔｉｍｅ），即肺动脉瓣开放到关闭时间。

测量方法：经尖突下右室长轴切面或胸骨旁短轴切面，取样线过肺动脉瓣，连续记录５个
心动周期的肺动脉瓣Ｍ型图像，分别测量心电图Ｑ波起肺动脉开放的时间及肺动脉瓣开放
到关闭时间取均值。

有作者将该方法用于先心病完全性大血管转位（ＤＴＧＡ）患儿的右心室功能检测。结果
发现，ＴＧＡ患儿的ＲＶＳＴＩｉ较左心正常ＲＶＳＴＩｉ值高，分别为０ ４３和０ ３５。

在右心室功能异常时，等容收缩时间延长，射血时间缩短，ＲＶＳＴＩｉ值增高。有研究表明，
在正常人及心肌疾病患者，ＲＶＳＴＩｉ与造影法右心室射血分数有较好的相关性。

正常儿童ＲＶＳＴｉ目前尚无参考值。
有研究表明，ＲＶＳＴｉ在一定程度上受心室负荷的影响。
心室功能不全时右束支传导阻滞多见，测定ＲＶＳＴｉ没有意义。此时可通过用Ｍ型超声心

动图分别记录三尖瓣及肺动脉瓣波形，测定从心电图ＱＲＳ波起始到肺动脉开放点（Ｐｏ）的时距
（ＱＰｏ）和ＱＲＳ波起始到三尖瓣后叶关闭点（Ｔｃ）的时距（ＱＴｃ），取５个心动周期测值的均数，
以两者的差值得出右心室等容收缩时间（ＲＶＩＣＴ），即ＲＶＩＣＴ ＝ ＱＰｏ － ＱＴｃ，从而反映右心室
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功能。

第二节　 三维超声心动图

近年来，随着计算机全信息透视成像技术（Ｖｏｌｕｍｅ Ｒｅｎｄｅｒｉｎｇ Ｔｅｃｈｎｉｑｕｅ，ＶＲＴ）的发展，三
维超声心动图技术（Ｔｈｒｅｅｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ Ｅｃｈｏｃａｅｄｉｏｇｒａｐｈｙ，３ＤＥ）已日趋成熟。先天性心脏病为
多种心血管畸形在三维空间上的组合。三维超声能形象直观地显示心脏的三维立体图像及提
供复杂结构的空间运动信息，甚至可能提供数字化的结构动力学信息，在某些方面能较二维超
声（Ｔｗｏｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ，２ＤＥ），甚至较核磁共振（Ｍａｇｎｅｔｉｃ Ｒｅｓｏｎａｎｃｅ Ｉｍａｇｉｎｇ，
ＭＲＩ）提供更多、更丰富的空间信息，故将在小儿心脏病的解剖形态诊断、心功能判断、手术疗
效评估等方面发挥重要作用。

小儿三维超声心动图发展概况
（一）先心病三维超声诊断技术发展历史
三维超声心动图技术自１９６１年Ｂａｕｍ和Ｇｒｅｅｎｗｏｏｄ首次描述三维超声显像的概念及

Ｄｅｋｋｅｒ等在２０世纪７０年代首次对动物心脏进行超声三维重建以来，已取得了迅速发展。从
２０世纪７０年代末的静态三维超声成像发展到９０年代的体元模型容积成像，并进入临床应
用，该技术日渐趋向成熟，并首先用于成人和大年龄儿童的心室容量、瓣膜病变等的经食道超
声心动图（Ｔｒａｎｓｅｓｏｐｈａｇｅａｌ Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ，ＴＥＥ）三维诊断。然而，由于经食道途径属于介入
方法，具有一定的创伤性，且可用于三维超声成像的多平面经食道探头的直径不适用于小年龄
段患者及不宜反复检查等因素，直到２０世纪９０年代经胸超声心动图（Ｔｒａｎｓｔｈｏｒａｃｉｃ Ｅｃｈｏｃａｒ
ｄｉｏｇｒａｐｈｙ，ＴＴＥ）三维成像的出现，三维超声技术在小儿心脏病中的应用才有了实质性的进展。
１９９４年Ｆｕｌｔｏｎ等首次将１６ｍｍ食道探头经胸壁检查，以平行切片法获取二维图像信息进行三
维超声重建，开始了经胸三维超声心动图检查小儿心脏病的探索。由于胸廓形态及食道探头
不易固定等因素的影响，图像获取率较低（４１％）。Ｖｏｇｅｌ及Ｓｅｗａｒｄ等应用微机控制探头夹持
常规经胸探头，分别以平行切片法、扇型法或旋转尖扫查方式，从胸骨旁、心尖、剑突下等体表
透声窗对正常小儿和先天性心脏病患儿的心脏进行采样，提高了二维图像信息获取率，相继满
意地取得了小儿先天性畸形心脏的三维超声重建，从而开创了小儿心脏病无创性三维诊断的
先河。

Ｖｏｇｅｌ等对先心病患儿进行三维超声重建的研究证实，三维超声能在二维超声无法观察到
的视角显示心内结构，正对房、室间隔剖切可获得二维超声无法达到的房、室间隔平面图并正
面观察缺损的形态、大小。Ｋａｒｄｏｎ等对离体猪心与临床病例的三维重建发现，由于避开了右
室粗大的肌小梁或三尖瓣的遮挡，光滑的室间隔左室面能清晰显示各类室间隔缺损部位、形
态、大小，提示可进行不同于外科观察角度的缺损分型和鉴别。Ｍａｒｘ等对房间隔缺损的动态
三维重建，能以三维视角观察缺损的特征、空间位置及其与周围结构的空间关系。Ｍａｅｎｏ等对
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５０例房间隔缺损（Ⅱ）三维超声研究发现，二维超声心动图不能显示缺损面积随心动周期对称
收缩的动态变化特征，其直径在左室舒张晚期最小，得出缺损分流除左右室顺应性相关外，可
能与缺损本身动态变化有关。Ｄａｌｌ’Ａｇａｔａ等对心室流出道梗阻的三维重建亦有较高的成功
率，瓣上、瓣下狭窄诊断结果与手术符合率达１００％。在定量诊断上，由于能直接显示间隔缺
损及瓣口面积、室腔整体形状等而避免了二维超声心动图超声从不同切面切割所造成的测量
误差，三维超声心动图超声更为准确。近年Ｐａｐａｖａｓｓｉｌｉｏｕ等携有三维采样软件包及小型化多
平面经胸探头（Ｔｒａｎｓｔｈｏｒａｃｉｃ Ｏｍｎｉｐｌａｎｅ，ＴＴＯ）的单台超声仪检查５０例包括左室发育不良综合
征、大动脉转位、右室双出口等２２种先心病的患者，并与需双人协作、双台机器联机操作的常
规探头经胸采样比较，在不降低三维重建成功率和重建效果的同时，能简化操作、缩短采样时
间，且能进行任意部位采样，如胸骨上窝采样重建出主动脉缩窄的发育不良主动脉弓和狭窄
部，因而可对小儿先心病的心外合并畸形作出三维诊断，也方便了对重症先心病患儿的床边检
查。Ｎａｎｄａ等对冠状动脉干及分支的三维重建患儿中，三维超声显示走行于主、肺动脉间的冠
状动脉胜过心血管造影。最近已有瓣膜反流或缺损分流等心内异常血流柱的彩色多普勒三维
超声重建研究的报道，有望使三维超声对小儿心脏病的诊断和鉴别诊断更趋全面。因此，随着
三维超声成像软件的不断升级和相关方法学的配套改进，将能对小儿复杂先心病作出完整的
三维诊断。

国内三维超声心动图应用的研究始于２０世纪８０年代末。在小儿心脏病中的应用研究起
步更晚，但亦已取得了可喜的进展。１９９５年武汉同济大学王新房等在国内率先开展包括小儿
先心病在内的动态三维超声心动图应用研究，取得了良好的三维重建效果，发现三维超声较二
维超声能更好地显示先心病小儿心脏的空间解剖形态特点。对瓣膜反流等血流的灰阶信息进
行了动态三维超声成像的初步研究。上海第二医科大学附属新华医院孙锟等早在２０世纪９０
年代初就开始用自行设计的三维超声测量系统进行小儿心脏右心室容量、射血分数等的经胸
三维超声研究，并较早开始进行经胸三维超声心动图诊断小儿复杂型先心病的系统研究，并首
先提出常规经胸探头超声信息采集及重建参数设置的优化方案。
（二）先心病三维超声诊断技术研究动态
１ 血流的三维超声判断
基于轴流对称原理的血流连续方程和多普勒血流二维定量测量，与实际情况，特别是病理

状态下的血流形状有较大出入，测量误差较大。三维超声无需几何假设，能对血流柱形态进行
立体观察及垂直切割和直接测量，对正确了解缺损、关闭不全及狭窄的瓣口可提供较二维超声
心动图更确切的数据。进一步完善之后有可能在观察心内血流（包括分流与反流）的位置、时
相、轮廓、途径、范围、长度、前后径等方面发挥更大的作用。王新房等用血流灰阶编码对血流
信息进行动态三维超声成像，发现三维超声能较好显示立体血流柱的起止部位、轮廓、范围、长
度等，但不能显示血流柱的方向和流速。Ａｃａｒ等对房室通道外科矫治术后伴有不同程度二尖
瓣反流的患者及反流束起源部位，并计算每个瓣叶表面积占整个瓣膜面积的比例，结果提示术
后二尖瓣反流的部位和程度与比例较小的瓣叶相关较大。Ｓｈｉｏｔａ等通过建立瓣膜反流动物模
型，对２０种血流动力学状态下的反流进行血流汇聚三维重建，以电磁流量计测值作参照，证实
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三维超声测量反流面积、反流量等的准确性高于二维超声方法所测值。Ｍｏｒｉ等对反流或反流
窄孔束进行三维重建，观察１８种血流动力学状态下有效反流口面积、反流量等，其准确性高于
需作角度矫正的血流汇聚三维重建。频谱多普勒只显示取样点上某一点的血流变化，彩色多
普勒可显示整个瓣口等横断面的血流分布状况而不受邻近室壁运动和室腔大小变化影响，对
血流动力学计算可更精确，故动态三维彩色多普勒血流成像技术（Ｄｙｎａｍｉｃ Ｔｈｒｅｅｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ
Ｃｏｌｏｒ Ｄｏｐｐｌｅｒｆｌｏｗ Ｉｍａｇｉｎｇ）是三维超声发展的一个方向。这种新的动态三维彩色多普勒血流
成像具有很大的发展潜力，一旦能够推广应用，在临床上将发挥巨大的效能。若能将彩色多普
勒信号重建为动态三维彩色多普勒血流图，附能观察血流的部位、途径、范围、轮廓与起止点之
外，尚可判断其方向与流速等，清晰分辨血流信号与其旁侧的心壁及瓣膜对诊断分流和瓣膜病
所致的狭窄与反流可发挥更大作用。ＤＳｉｍｏｎｅ等探索用彩色多普勒的彩色编码代替血流灰
阶编码进行三维重建，以实现异常血流信息的彩色三维重建，其对瓣膜反流等的彩色三维超声
研究已取得一定进展。Ｉｓｈｉｉ等用彩色多普勒窄孔束与血流汇聚的三维重建测量室间隔缺损的
分流面积和流速，与心导管测值的相关性（ｒ ＝ ０ ９７）高于二维超声（ｒ ＝０ ９５）。因此，三维超声
与多普勒等技术结合，有望更清楚显示心腔中异常血流的形状和方向，观察心外大血管的立体
结构和周邻关系，以及显示冠状动脉干及其分支的立体走向，从而完善小儿心脏复杂病变的三
维彩色多普勒诊断。
２ 小儿心脏实时三维超声诊断
随着三维超声技术的发展，已出现脱机三维超声和实时三维超声（Ｒｅａｌ Ｔｉｍｅ ３ｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ

Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ，ＲＴ ３ＤＥ）。１９９８年最先由美国Ｄｕｋｅ大学生物医学工程系研制成功的ＲＴ
３ＤＥ，采用被纵向、横向多线均匀割成多达数千个微小正方小格电晶片矩阵型（Ｍａｔｒｉｘ）排列的
二维阵列换能器（Ｔｗｏｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ Ａｒｒａｙ Ｔｒａｎｓｄｕｃｅｒ）进行容积测定实时成像（Ｒｅａｌｔｉｍｅ Ｖｏｌｕ
ｍｅｔｒｉｃ Ｉｍａｇｉｎｇ）。体外探查时，微小的晶片多达４０ × ４０ ＝ １ ６００个，６０ × ６０ ＝ ３ ６００个或
８０ × ８０ ＝６ ４００个；而用于心内探查的导管式前向观察探头的晶片按１０ × １０ ＝ １００排列，侧向
观察探头的晶片按１１ × １３ ＝ １４３排列。探头发射声束时按相控方式作Ｙ轴进行立体仰角转向
（Ｅｌｅｖａｔｉｏｎ Ｓｔｅｅｒｉｎｇ）形成金字塔形数据库，可在同一显示屏同时显示金字塔形容积显像的相互
垂直Ｂ平面和与探头面平行Ｃ平面的多个切面，并且扫描速度大大提高（达６０余倍），在数秒
钟内即可获得一个心动周期完整的三维数据资料，实现心脏实时动态三维成像。检查时探头
不需移动，切面的间距均匀，取样的时相和切面的方向易于控制，在未来心脏疾患检查中将可
能会发挥重大作用。与脱机三维超声相比，ＲＴ ３ＤＥ在无需心电、呼吸门控及不脱机情况下即
刻进行三维超声检查，其最大优点是对心室容积等进行实时定量估测，克服了三维超声剖视复
杂、操作耗时的缺陷。Ｓｃｈｍｉｄｔ等在羊离体心脏及开胸动物实验中，发现ＲＴ ３ＤＥ对心室容积
（ｒ ＝０ ９９，ｙ ＝１ ３１ ＋ ０ ９８ｘ）、室壁质量（ｒ ＝ ０ ９４，ｙ ＝ １４ ４ ＋ ０ ８９ｘ）等测量与实际测量值相关
性很高，且可在数分钟内进行三维容积测量，较之需脱机操作的体元模型容积成像的三维超声
更方便省时。但连续发射和接收的ＲＴ ３ＤＥ探头较脉冲式发射和接收的常规二维超声探头
大。图像分辨率也较线阵排列的常规二维超声差，图像质量不如脱机三维超声，直观性、立体
感差，缺乏逼真感，目前也缺少高频、高速适用于较快心率婴幼儿的探头，故主要用于成人和大
年龄儿童的容积测量的室壁运动评价等心功能评估。Ｂａｌｅｓｔｒｉｎｉ等曾用ＲＴ ３ＤＥ对多种先天性
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心脏病进行检查，发现除对小房间隔缺损和完全型大动脉转位的冠状动脉畸形等不易显示外，
ＲＴ ３ＤＥ几乎能显示所有重要的心内结构畸形。可以预见，ＲＴ ３ＤＥ将是一种很有前途的小儿
心脏病诊断技术，能提高三维超声的临床实用性。
３ 介入治疗及外科手术中的应用
三维超声特有的多角度或模拟手术径路对心脏可进行任意切面剖切和三维动态显示，在

外科手术治疗方面，三维超声通过“电子解剖刀”方式将模拟手术野在术前立体展现，能使临
床医师事先观察心脏复杂病变和提前了解病理解剖形态的可能性成为现实，并易与超声医师
达成共识，便于沟通交流。

在介入治疗方面，三维超声除能准确提供间隔缺损、动脉导管未闭等位置、形状大小外，更
重要的是可以完整地看到缺损的边缘及其周围的结构如主动脉，冠状静脉窦，上腔静脉等而进
行正确的术前评估，可使堵闭术更加安全合理，避免并发症的发生。同时，三维超声还能以立
体视角对包括堵闭器的位置，是否有残余分流等进行无创术后评价。孙锟等对经皮ＤＵＣＴ
ＯＣＣＬＵＤＲ弹簧圈动脉导管未闭堵塞术患儿分别进行二维超声和三维超声观察，并与术中造
影测值比较，证明由于克服了二维超声受透声窗及探头角度限制的缺陷，三维超声能够更明确
显示动脉导管的形态、位置和堵闭装置的位置及其左右肺动脉空间关系。因此，三维超声为介
入治疗的术前病例选择和术中堵闭的选择以及术后评价等方面提供了理想的判断工具，有较
大的实用价值。

使外科医生提前观察到心脏畸形情况，并可以根据需要如模拟手术似地切割并除去浅层
组织回声，观察感兴趣部位和病灶，并进行细致的比较分析，从而为制定比较理想的外科手术
方案与选择合适的治疗途径提供可靠的依据。术中即刻三维超声成像则能验证或补充术前诊
断，修改手术方式，降低二次手术率。术后检查有利于判定疗效及预后。Ｖｏｇａｌ等证实从右心
侧正对室隔剖切的三维超声显示与经右房或右室切口的解剖标本观察或手术直视一致。１９９５
年Ｓａｌｕｓｔｒｉ等应用常规的经胸探头在胸骨旁及心尖透声窗应用旋转法获取图像，成功重建了
１例右室双出口右室肺动脉间的连接管道及１例三尖瓣闭锁、心室反位、大血管错位。Ｆａｎｔａｎ
术后右房与肺动脉间的空间连接关系以及心房内的手术结构，提示三维超声有可能对复杂型
先心病手术纠治术后复杂的解剖关系及结构间连接关系进行直观立体显示。国内谢明星等对
房间隔缺损修补术、二尖瓣人工瓣置换术及法洛四联症矫正术患者，分别于术中开胸前及心脏
复跳后进行动态三维重建并与手术后解剖结构的改变，协助制定手术方案和评价手术。石艳
芬等发现法洛四联症患儿多巴酚丁胺负荷三维超声试验阳性者根治术后低心排综合征发生率
明显高于多巴酚丁胺负荷三维超声试验阴性患儿，其阳性预测值为９２ ３１％，从而推断多巴酚
丁胺负荷三维超声心动图检测技术对预测法洛四联症根治术后低心排综合征具有重要价值。
４ 胎儿心脏三维超声成像技术的探索
胎儿超声心动图对胎儿进行多切面检查能发现心脏复杂畸形，便于早进行产前诊断及产

前干预，从而促进胎儿心脏外科学的发展，有利于优生优育，提高人口素质。然而，切面超声检
查有其局限性，既无法直观显示心脏空间结构，又因反复检查扫描增加孕妇及胎儿接触超声时
间。三维超声对胎心的一次总体扫描（包括准备过程）只需５分钟，其后均为脱机图像处理。
对于疑难病例，可凭借信息高速公路进行图像传递，遥感咨询后再下结论。三维重建后可多方
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位、多角度放大观察脱离母体的胎心，三维图像回放与传统二维录像不同，观察者回放从三维
再切图像时，不但能了解探头扫查胎体的大致方位，还能了解再切平面的相互关系，并能通过
二维再切得到在实际取像时由于时间或胎位的限制而难以或无法获得的二维图像。通过计算
机“切开移走”浅层的遮盖部分，即可直视心内结构，经过旋转则可对胎心作任何方位、角度的
观察，能更加直观地反映心脏结构缺损和连接异常的部位、范围与邻近结构的空间位置关系。
和成人三维扫描不同，在胎儿容易得到整个心脏的信息重建全心观。无论取像时胎位如何，重
建的三维图像都可高速到标准角度进行分析，可分别计算各腔室在心动周期中的容量变化。
由于三维技术的无创性，既可以用于实验研究，也可用于临床诊断，且几乎不干扰胎儿本身的
生理病理状态。Ｎｅｌｓｏｎ等经子宫获取胎儿（１８ ～ ３６周）心脏二维超声图像并进行三维重建，从
不同角度清晰显示了心肌、瓣膜、心房、心室和大动脉的立体图像，它们之间的空间关系也能被
轻易地辨认出来。Ｓｋｌａｎｓｋｙ对二维超声、门控和非门控三维超声显示胎儿心脏解剖结构的能
力作了比较，认为非门控三维超声显示结构更清晰。而除了肺静脉外，门控三维超声对心脏各
解剖结构的显示也较二维超声清晰。门控技术可使图像按需要的速度活动起来，这就使对胎
儿瓣膜和心室功能的评价成为可能。然而，胎儿心脏体积较小，位置易于改变，均影响了胎儿
心脏三维超声成像，胎儿心脏三维超声目前尚处于初步的探索阶段，距推广应用于产前检查，
尚需进一步完善。

总之，三维超声心动图与其他超声技术相互结合，取长补短，互相印证，将在小儿心脏病的
诊断、治疗、随访中发挥重要作用。同时，全息摄影图（Ｈｏｌｏｇｒａｐｈｙ）心脏三维图像显示的探索、
虚拟现实技术（Ｖｉｒｔｕａｌ Ｒｅａｌｉｔｙ，ＶＲ）的虚拟现实心脏模型的建立、计算机手术模拟、直至真正实
时显示心脏各个层次解剖结构及其空间关系的理想三维的实现，将对先心病解剖结构和病理
改变的理解、医学教育、医师培训、临床诊治及网络远程诊疗等产生深远影响，开创一个三维诊
断新时代。
（三）小儿三维超声成像技术
三维超声心动图是借助于计算机断层成像原理，由计算机将采集到的多个实时分层二维

切面重建成能直观、立体地显示心血管结构的超声技术。从其发展过程主要可分为静态三维
超声心动图（Ｓｔａｔｉｃ Ｔｈｒｅｅｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ）和动态三维超声心动图两种技术（Ｄｙ
ｎａｍｉｃ Ｔｈｒｅｅｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ Ｅｃｈｏｃａｒｄｉｏｇｒａｐｈｙ）。
１ 静态三维超声心动图
静态三维超声心动图是在不同心动周期从各个方位采集处于同一时相的二维图像，进而

重建能显示该时相心脏立体结构图的成像技术。
检查时可将探头置于胸壁进行扫查，或将双平面经食道探头插入食管，在适当的深度与方

向探及能清晰显示心脏的纵轴切面图像后，用角度定位器控制探头方向顺钟向旋转进行全面
观察，并在心电图指示下，用电影回放法（Ｃｉｎｅ Ｌｏｏｐ）从顺序截取的具有相同时间间隔的６ ～ ８
组冻结断面图像中选取一帧处于同一时相（如收缩末期或舒张末期）的二维图像，以录像机记
录后待脱机处理。

计算机的帧捕捉器采集录像记录的二维切面，用鼠标器勾画各个方位图像上心内膜或大
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血管内壁表面轮廓的边缘，由计算机将此描绘的轮廓线上各个光点数字化输入存储器，再按原
结构的空间关系彼此横向连接组成三维立体图。然后，可用网格型（Ｎｅｔｗｏｒｋｌｉｋｅ）显示法或薄
壳型（Ｓｈｅｌｌｌｉｋｅ）显示法等进行显示。网格型显示是通过将各个切面上轮廓线的相应光点按其
空间方位彼此横向连接成纵横交错、疏密有致的线条，即网格图，其轮廓大小、表面突起凹陷可
表示心脏与大血管的结构形态，具有构图简单快速、结构透明的特点，但外形粗糙、立体感较
差。薄壳型显示在网格型图像的基础上，设立为数众多的小块薄壳状“覆盖面”，并经计算机
处理组成灰阶明暗不同并带有某种彩色的立体图像。其所获得的三维图像较网格型法外表光
滑，形态逼真。

随着静态三维超声技术的发展，在三维成像程序中设置计算机图像剖切和动态旋转等功
能，可用曲面遮隐法将观察对象的部分结构以不同剖面深度逐层删除，借以显示其后侧及内部
被遮盖的感兴趣区域的形态；或利用计算机窗口技术对三维成像在水平或垂直方向作３６０°旋
转，并用连续快旋或单幅步进等方式，从前后、左右或上下等不同方向与角度观察心脏三维结
构图像，从而使静态三维成像在某些方面几乎达到与光学内窥镜相媲美的程度。

然而，由于小儿心脏为形态结构复杂、腔室层次繁多且快速跳动的立体器官，一般的静态
三维成像技术不能分辨其活动的时相。静态三维超声心动图显示的是心动周期某一时刻点的
静态立体轮廓图像，不能实时观察复杂心脏结构及空间活动状况，并因需用手工勾边，操作较
慢且容易失真，故较少用于小儿复杂心脏畸形诊断。
２ 动态三维超声心动图
相对于采用网格型或薄壳型等表层轮廓显示法的静态三维超声心动图，以体元模型三维

重建技术及总体显示法（Ｖｏｌｕｍｅｒｅｎｄｅｒｉｎｇ Ｄｉｓｐｌａｙ）为基础的动态三维超声心动图将显示组织
结构所有灰阶信息的三维图像与时间参数相结合，不仅能动态显示心脏立体轮廓，还能任意角
度进行切割和观察心脏病变结构在每一心动周期的变化，从而使活体观察小儿复杂心脏畸形
的结构形态、厚度、腔径、方位、走向、空间关系特别是活动状况的愿望得以实现，故在小儿心脏
病的诊断中有良好的应用前景。动态三维超声心动图包括原始图像采集、图像数据处理及三
维重建显示等过程。

（１）二维图像采集
①经食道超声心动图图像采集方法
１９８８年ＡＬＯＫＡ公司成功研制单平面经食道超声探头，但因管体粗、只能沿人体横断面成

像临床应用受限。１９９０年惠普（ＨＰ）公司推出儿童专用双平面经食道超声心动图探头，尤其
１９９２年推出较细的多平面经食道超声探头已使小儿心脏病的经食道三维超声心动图检查成
为可能。

·仪器与设备
多平面经食道超声心动图探头：惠普公司多平面经食道探头为６４个晶片呈圆形分布，可

旋转１８０°进行扫查。由于管体粗（约１６ ７ ｍｍ）、硬，一般用于体重在１５ ～ ２０ ｋｇ以上的儿童。
彩色多普勒超声心动图仪：如惠普ＳＯＮＳ１０００型、２５００型、５５００型超声心动图仪，具有二

维、彩色多普勒、脉冲及连续多普勒功能。
·检查方法
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在心导管室或手术，将与彩色多普勒超声心动图仪连接的多平面经食道探头插入已经麻
醉的小儿食道，每间隔１° ～ ３°共６０ ～ １８０个方位上自动获取心动周期中每一特定时间点共
６０ ～ １８０幅二维图像，经数字化后存入１ ２ＧＢ可读写光盘中待脱机在三维超声工作站上进行
后处理及三维重建、显示。

经食道采集二维图像避开了肺组织与肋骨等的影响，并具有不干扰手术野、透声好、图像
清晰等优点，可显示经胸超声检查不能清晰显示的心脏深部结构，如房间隔、心耳、升主动脉
等。经食道超声检查为半创伤性技术，有并发症发生的可能。

②经胸超声心图图像采集方法
对体表透声良好的小儿及需反复检查的患者，经胸超声心动图采集图像更为方便。目前，

应用商品化的三维超声心动图图像处理系统已能进行经胸采集图像。但是，小儿心脏组织与
成人心脏的固有超声学特性不同，且所采用的经胸三维超声信息采集及计算机处理方法不同
图像获取率及三维重建成功率差异较大。小儿心脏组织的超声学特性主要包括：ａ 经体表透
声性明显优于成人；ｂ 能够用于二维信息获取的体表透声窗较多；ｃ 婴幼儿心肌组织透声良
好，肌肉与血液的回声强度相仿。在三维超声重建时，良好的经体表透声和采样途径的多样
化，提高了小儿心脏动态三维超声重建的可行性。然而，由于小儿心脏组织回声较弱，进行心
脏三维超声重建时易出现心肌组织的“空心墙”现象，甚至无法正确判别心腔壁的结构给小儿
心脏病的三维超声空间诊断带来一定的困难。由于小儿年龄跨度大，从婴儿心脏到接近成人
的大年龄儿童的心脏，经体表透声条件及心脏结构、形态等差异极大。因此，为达到满意的小
儿心脏三维超声重建效果，必须熟悉各年龄段小儿心脏组织固有的超声学特性。此外，旋转探
头获取二维超声信息由于经胸采样时探头方位及接触面容易固定，能在有限狭小的透声窗获
取满意的锥体型数据用于进行三维重建，在短期训练后就可掌握，便于常规检查。因此，经胸
三维超声心动图是小儿最常用的三维超声检查方法。

·仪器与设备
采用机械臂固定专用旋转探头适配器夹持常规探头或直接用多平面经胸探头（ＴＴＯ），和

惠普ＳＯＮＯＳ ５５００型彩色多普勒超声心动图仪与ＴＯＭＴＥＣ三维工作站。
·检查方法
小儿安静平卧，对不合作者以１０％水合氯醛５０ ｍｇ ／ ｋｇ口服并入睡后，进行二维超声图像

采集。首先，连接置于胸壁的传感电极，设置心电ＲＲ间期变化在±４０ ｍｓ范围以内进行心电
门控，并设置呼吸门控在呼气期，以减少由于心率过快过慢或呼吸过深过浅所致的误差。调整
彩色多普勒超声心动图仪增益及对比度，直至达到心肌组织回声恰好充填，心肌组织与血液回
声达最大对比度。以感兴趣区域为中心设定二维图像捕获区域，尽量包括所有心内结构信息，
并将探头旋转９０°，观察有无心内结构信息在旋转时脱离捕获区域，调整探头角度，确保二维
图像采集时能够获得尽量多的心内结构信息。在二维图像清晰显示心内结构后，以剑突下四
腔切面、心尖四腔切面或胸骨旁长轴切面为初始切面，分别从剑突下、心尖或胸骨旁透声窗进
行旋转法采样，间隔１°共１８０个方位上自动获取心动周期中每一个特定时间点１８０幅二维超
声图像，经数字化后存入ＴＯＭＴＥＣ工作站硬盘及１ ２ＧＢ可读写磁光盘中待脱机处理。

在心电呼吸门控下，孙锟等曾应用正交试验设计分析方法采样途径、采样密度、灰阶阈值
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及透明度等参数设置对婴儿心脏的三维重建效率进行考察，结果发现，以旋转３ ５ ＭＨｚ探头
每隔１°经剑突下获取小儿心脏二维图像信息法进行经胸三维超声采样，并空间分辨率设置于
最大值为１００％，重建时分别设置灰阶阈值及透明度为２０％、３０％等，可在较短的时间内取得
较理想的三维超声成像效果。在小儿经剑突下旋转后采样不仅可有效避开胸廓畸形、肋骨或
肺组织等的影响，且能够有效地获取婴儿心脏的最大信息量，并达到理想的三维重建。

小儿心脏的三维超声重建效果取决于探头频率、图像采集方法、采样途径及采样密度、空
间分辨率、灰阶阈值、透明度、心电及呼吸门控阈值等参数的设置。旋转法扇形采样时，心脏结
构距探头距离越远，采样密度则越低。婴幼儿心脏较成人心脏小，变化较成人心脏大，往往重
建效果及质量不够理想。此外，较高超声探头频率固然能够使心内结构接收到较大的声强，有
利于增加心内结构与血液间的对比度以增加重建效果，但目前尚未有三维重建效果细致程度
的量化指标。理论上，应用的探头频率越高，图像分辨率越高，所得到的三维图像细致度越高；
反之亦然。因此在选取探头频率时应兼顾三维重建效率和三维图像细致度。
３ 小儿心脏动态三维超声心动图剖视诊断方法
二维超声心动图、心血管造影技术等形态学诊断手段均只能提供平面信息，无法进行直

观、客观的三维空间诊断。动态三维超声心动图技术不仅能形象地重现舒缩活动中的心血管
整体形态，而且能显示心脏内部的复杂解剖结构。用旋转法进行三维超声采样时，可以观察每
一旋转角度时所显示的二维图像信息。利用三维超声图像处理系统的任意剖切功能，可对重
建的三维锥体数据库进行二维再切，同时动态展示多个不同方位和层次的模拟二维切面图，能
显示二维超声受透声窗及探头角度限制难以或无显示的心脏二维切面图像。

以多种心内结构畸形及其相互间关系异常的空间组合为特征的小儿心脏复杂畸形，剖切
复杂、耗时过长。检查者在寻找一个理想的剖视面所耗费的时间有时需以小时计。在相对比
较简单的离体先心病心脏标本的三维超声重建剖视的研究中，Ｖｏｇａｌ等在信息获取及剖视重建
总耗时长达１０ ～ ６０分钟，而其中用于寻找一个恰当的剖视面耗时占７ ～ ５２分钟。在复杂型先
心病患者的三维超声心动图研究中，寻找理想的剖视机耗时更长达２ ～ ３小时。各研究者均采
用各自的三维超声剖切面，即使在显示同一种复杂性先心病时各爱所采用的剖视面亦有所不
同，且剖视空间方位复杂，不易理解。为克服任意剖切的随意性及快速获取心脏结构的准确立
体图像，国内外不少学者从三维重建所选择的切面、角度以及所使用的重建系统等方面进行了
许多积极的探索，建立了一系列三维剖视诊断方案。朱天刚等分别对左心系统、右心系统进行
经食管三维成像研究，建立了一些诊断意义的参考图像。左心系统有左心耳显像，房间隔左房
显像，二尖瓣左室观，二尖瓣鸟瞰观，室间隔左室面显像，左房、二尖瓣、左室面显像，左室、左室
流出道、主动脉瓣和主动脉剖面显像，主动脉瓣显像等；右心系统有右心耳显像，房间隔右房显
像，三尖瓣右室观，三尖瓣鸟瞰观，室间隔右室共显像，右房、三尖瓣、右室面显像，右室、右室流
出道、肺动脉瓣和肺动脉剖面显像，肺动脉瓣显像等。Ｂｉｎｄｅｒ等亦对心脏不同解剖结构进行了
经食管三维重建，其中包括：二尖瓣的左房观、左室观、四腔心观，主动脉瓣升主动脉观、左室流
出道观和模拟长轴观，房间隔的左房（室）观、右房（室）观、四腔心观等。最近孙锟等以心脏三
个正交位切面的三维剖切为基础，从自行设计的能显示心脏所有结构的剖面中筛选出１５个剖
面和３０个剖视面进行静态离体心脏标本三维重建对比研究，结果只要其中最具代表性的５个
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剖切面及其１０个剖视面，能基本涵盖全部主要心内结构。由此建立了５剖切面１０剖视面的
小儿三维超声剖视方案，并经复杂型先心病患儿经胸三维超声重建初步临床应用，证实该剖视
方案简便可行且空间方位易于理解，有利于提高复杂型先心病的三维超声诊断的实用性。

依照先心病５剖切面１０剖视面剖视诊断方案，首先调取三维超声图像处理系统中所建立
的三维锥体数据库，以三维数据集中显示的切面为参考平面，应用任意切面功能及α、β、γ剖
切方位按钮，调整α、β、γ方位角度至出现模拟二维四腔切面。接着，以该四腔切面即Ｈ剖切
面为起始切面，在此基础上，如图６１８所示作四个垂直正交剖切，即得左心长轴剖切面（Ｌ１）、
右心长轴剖切面（Ｌ２）、心房短轴剖切面（Ｓ１）、心室短轴剖切面（Ｓ２），结合额状斜剖切面（Ｈ），
即为５个三维超声剖切面，从这些剖切面出发，若规定以向心性剖视角为正向剖视，离心性剖
视角为反向剖视，分别进行超声三维重建测得１０个三维剖视面：正向剖视得Ｌ１ａ、Ｌ２ａ、Ｓ１ａ、Ｓ２ａ
及Ｈａ五个三维剖视面，反向剖视得Ｌ１ｂ、Ｌ２ｂ、Ｓ１ｂ、Ｓ２ｂ及Ｈｂ、５个三维剖视面（见表６１，图６
１８）。

图６１８　 剖视面示意图

表６１　 小儿心脏三维超声５剖切面及其１０剖视面定义
剖切面剖视面 剖切定义

Ｌ１
Ｌ１ａ

于左心室作平行于室间隔长轴的切面，以正对室间隔方向观察，包含左房、左室流入首、
流出道，显示房隔时调整切面与房隔平行

Ｌ１ｂ 同一剖切面，剖视面取反方向

Ｌ２
Ｌ２ａ

于右心室作平行室间隔长轴的切面，以正对室间隔方向观察，包含右房、右室流出道、流
入道，显示房隔时调整切面与房隔平面

Ｌ２ｂ 同一剖切面，剖视面取反方向
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续表
剖切面剖视面 剖切定义

Ｓ１
Ｓ１ａ 在心房处于房室瓣正方作心房短轴切面，剖视面正对房室孔
Ｓ１ｂ 同一部切面，剖视面取背对房室孔

Ｓ２
Ｓ２ａ 左右房室孔正下方腱索水平作室短轴剖切，剖切面正对房室瓣
Ｓ２ｂ 同一剖面，剖视面取背对房室瓣

Ｈ
Ｈａ 相当于心尖四腔切面向前上方成角至显示大动脉，由前向后观察
Ｈｂ 同一剖面，剖视面取后向前观察

　 　 在现有的ＴＯＭＴＥＣ三维超声心动图图像处理系统的条件下，所制定的５个切面及其相对
应的１０个剖视面是完全可行的，以四腔切面这一初始切面，用任意切面功能极易进行相应的
５个剖切面的剖切，从而获得Ｌ１ａ、Ｌ２ａ、Ｓ１ａ、Ｓ２ａ、Ｈａ５个剖视面。此后，只要双击“定义”视角
按钮（Ｄｅｆｉｎｅ Ｖｉｅｗ），系统则将图像自动显示相应的反向剖视面（Ｌ１ｂ、Ｌ２ｂ、Ｓ１ｂ、Ｓ２ｂ及Ｈｂ）。
从这些剖视面为出发，利用任意平面切割和旋转功能，进一步可对心脏进行不同层面、不同角
度的详尽观察。
５剖切面１０剖视面方案能全部观察到所有的心内重要结构。其中，Ｈａ或Ｈｂ可显示房室

连接、四腔室大小、心室构型、大动脉心室起源、骑跨程度等；Ｌ１ａ从左心侧或Ｌ２ａ从右心侧可
观察大血管根部、流出道、间隔组织缺损、半月瓣下圆锥组织等；Ｓ１ａ或Ｓ２ａ可观察两侧房室瓣
的瓣叶数目及在心动周期中瓣膜收缩开放活动状况，还可观察房室瓣与半月瓣的相互空间关
系、大动脉前移或骑跨程度等；Ｓ１ｂ可立体显示腔、肺静脉回流情况，而Ｓ２ｂ则可显示两侧心室
乳头肌的分布和数目。其中，Ｌ２ａ、Ｓ１ａ剖视面为模拟心外手术经右房及右室切口的视角，能达
到二维超声心动图无法获得的正面（Ｅｎｆａｃｅ）观察房间隔、室间隔及房室孔的效果。

总之，５剖切面１０剖视面方案对心内结构畸形能较二维超声提供更丰富、直观的空间诊
断信息，可基本满足复杂型先心病无创伤性三维层析诊断的要求。以此为基础，对尚有疑问的
心脏畸形或尚未能包括在标准剖视面的结构进行针对性的剖析，将有望解决小儿复杂型先心
病准确解剖诊断的难点，达到完整详尽的三维空间诊断的目的。

目前先心病动态三维超声诊断技术尚存在一些不足：①三维超声剖视诊断的基础源于二
维图像，势必沿袭了一些二维超声的弱点，如与声束几乎平行的心内结构尚有一定程度的回声
失落现象；因受二维原始图像分辨率所限对细微结构（如小的缺损）分辨力尚不够理想。②应
用机械臂固定常规探头经胸旋转法的探头夹持器笨重、不易固定，采样时探头不能跟随胸壁或
腹壁的呼吸运动，直接影响原始图像的质量；而经胸多平面探头为５ ＭＨｚ，所发射的超声束穿
透力较低，在较大年龄患儿透声窗差者，采样时难获满意图像，影响三维重建效果。③经心尖
及胸骨旁透声窗用探头旋转方法采集二维图像虽较易获得清晰的原始二维信息，但所获取的
信息范围有限；经剑突下透声窗有可能获取整体心脏二维图像信息，有利于小儿心脏病的三维
超声诊断，但采集二维图像时探头轴心易移动，单位心脏结构的信息量相应减少，从而影响三
维重建的成功率及图像质量。④有些心脏结构如心耳及动脉导管未闭、肺静脉异位引流的心
外回流途径及主动脉弓分支病变等心外结构未能包含在１０个剖视面中，应用时需针对具体病
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例作必需的附加剖视面。因此，三维超声剖视诊断尚不能完全取代二维超声心动图或心血管
造影等检查，有待于更进一步地发展和完善。

第三节　 心室容量与心功能的三维超声评估

一、测量方法
（一）图像采样及存储
应用ＳＯＮＯＳ２５００或ＳＯＮＯＳ５５００彩色多普勒超声心动图仪，内置光盘驱动器及三维超声

心动图专用多平面经胸超声探头（５ ＭＨｚ）或多平面经食道超声探头。首先将多平面经胸超声
探头直接放置胸前或将多平面经食道超声探头插入食道，选定最佳探头位置以显示整个预测
心室腔。一般用心尖四腔或剑突下四腔切面作为起始切面，固定探头，启动ＨＰ彩色多普勒超
声心动图仪中的三维程序，使探头内镶嵌的换能器晶片从０°旋转至１８０°，调整探头方向，确保
整个心室在旋转采样时均在采样范围内。设置每隔２°或５°或１０°采集一个切面，每个切面可
采集１０ ～ １８帧图像，从而获得一系列同轴的二维切面图像。采集时启动心电图和呼吸门控。
采样完成后必须检查有无图像轴心移动或心腔边缘失落。如有明显轴心偏移或边缘失落，则
重新采样。平均每个病人采样三次，根据病人呼吸频率及采样密度不同，每次需时３ ～ １０分
钟。将所有图像数字化后存储于可擦写式磁光盘内，以供嗣后脱机处理。以上过程需耗时２５
～ ３５分钟。
其中，经食道采样因探头贴近左心房后壁，位置、方向易被固定且重建图像清楚，所获结果

准确性高，但经食道超声检查具有一定的创伤性和并发症且操作复杂，使其临床实际应用受到
了较多的制约，特别是年龄较小的儿童、危重症儿童。经胸采样因声束易被胸壁、肋骨以及肺
组织所遮挡，在肥胖、胸廓畸形、肋间隙狭窄等病人往往图像质量差，但操作简便，不会带给受
试者任何痛苦、危险或并发症。因此，对１４岁以下的小儿和具有良好胸前透声窗的成年人，经
胸采样常被采用。
（二）三维重建及容量测量
将存储于光盘中的原始图像数据读入ＴｏｍＴｅｃ ＥｃｈｏＶｉｅｗ三维超声图像工作站的计算机

系统内存，面后进入提取（Ｅｘｔｒａｃｔ）窗口，并利用工作站上的测量软件即可进行定量测量。先调
整的ｘ ／ ｙ ／ ｚ平面，使心室长轴图像（即从房室瓣环到心尖）得到理想显示，将此作为图像提取参
考平面和确定图像的参考点，将心底到心尖平面行切割为众多等距离的短轴切面，并用轨迹球
手动勾边出每一切面的心内膜边缘，计算机可自动计算出每一切面的容量，并将所有切面容量
累加，能得到整个腔室的容量。然后转成短轴，选择收缩末期或舒张末期图像，将心室分成数
层，每层厚度２ ５ ～ ３ ４ ｍｍ，用鼠标勾画每层心室心内膜边界，同时注意去除大的肌小梁及乳
头肌，最后计算机即可自动将各层叠加。各截断容积相加后即可生成心室收缩末期（ＥＳＶ）和
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舒张末期容量（ＥＤＶ）。心搏量（ＳＶ）由公式ＳＶ ＝ ＥＤＶ － ＥＳＶ计算，射血分数（ＥＦ）由公式ＥＦ ＝
（ＥＤＶ － ＥＳＶ）／ ＥＤＶ计算。所测值均取３个心动周期的平均值。

操作时需注意：①图像采集时，以能清楚显示预测腔室内膜为佳；②对有完整室内径的连
续切面进行结构提取；③设定切面厚度或称切面间距（Ｓｌｉｄｅ Ｄｉｓｔａｎｃｅ）和选择重建直始切面；
④用鼠标勾画每一切面中腔室内膜轮廓并定标（Ｌａｂｅｌ）；⑤进入三维模块可计算出容量。

二、临床应用
（一）左心室容量测定
应用Ｍ型超声心动图、二维超声心动图检测左心室容量是通过将左心室形态假设为立

体、球形、圆锥体或椭圆体等后按公式计算ＬＶＥＤＶ、ＬＶＥＳＶ等。如立体公式：Ｖ ＝ π ／ ３Ｄ３≈Ｄ３，
Ｔｅｉｃｈｈｏｌｔｚ公式：Ｖ ＝７ ０ ／（２ ４ ＋ Ｄ）× Ｄ３（Ｄ即为左室舒张末期内径）；双平面面积长度法公式：
Ｖ ＝８ × Ａ１ × Ａ２ ／ ３πＬ ＝０ ８５ × Ａ１ × Ａ２ ／ Ｌ（Ａ１，Ａ２分别为四腔、二腔切面中左室面积，Ｌ为长度）；
半球柱体———“弹丸”公式：Ｖ ＝ Ａ × Ｌ ／ ２ ＋ ２ ／ ３Ａ × Ｌ ／ ２ ＝ ５ ／ ６ＡＬ ＝ ０ ８５ＡＬ。但复杂心脏畸形病
人的左心室常发生增大变形或存在室壁节段运动异常或矛盾运动，从公式得出的测量结果往
往不可靠，准确性较低，不能满足临床的需要。应用三维图像重建技术可以在二维图像基础上
获得左心室腔的立体图像信息，用求积累加法分层叠加而得到整个心腔容积。因不需要作身
体形态假设，定量测量值可较二维超声心动图更接近实测值。大量离体标本及临床研究已证
实，三维超声心动图检测左心室容量结果与二维超声心动图、ＭＲＩ、心血管造影和放射性核素
造影等相比较具有良好的相关性。Ｈｅｕｓｈ等对１０２例先心病儿童三维超声心动图的左室重
建，按Ｓｉｍｐｓｏｎ公式计算左心室容量的心血管造影值比较，两者具有良好的相关性（收缩期容
量ｒ ＝０ ８９，舒张期容量ｒ ＝０ ９３）；Ｇｏｐａｌ等分别对３０例左心室形态异常的患者运用Ｍ型、二
维和三维超声心动图测定了左心室容量和心肌重量，其中，三维超声心动图与ＭＲＩ的相关性
最高（收缩期容量ｒ ＝０ ９３，舒张期容量ｒ ＝ ０ ９０，心肌重量ｒ ＝ ０ ９０），其次为二维超声心动图
（收缩期容量ｒ ＝０ ７８，舒张期容量ｒ ＝０ ７０，心肌重量ｒ ＝ ０ ８０），Ｍ型超声心动图最差。Ａｐｆｅｌ
等运用二维、三维心动图和ＭＲＩ分别对２６例因肺动脉高压而室间隔左偏，左室变形的病人进
行左心室舒张末期和收缩末期容量测定，发现与ＭＲＩ比较，三维超声心动图的测值具有更好
的相关性（ｒ分别为０ ８０和０ ６２）。Ａｃａｒ等对１０例三尖瓣闭锁行全腔肺分流术后的病人进
行了左心室的三维重建计算了舒张末期和收缩末期容量、搏出量和射血分数，与正常组相比，
三尖瓣闭锁病人的左心室非椭圆体而为球体，其左心室容量无明显差异，而搏出量和射血分数
明显低于正常组（Ｐ ＜０ ０５）。

因此，当左室形态发生较大变形或有节段运动障碍时，三维超声心动图测量的左室容量较
Ｍ型超声心动图及二维超声心动图准确性更高，从而能对左心功能作出准确评估。
（二）右心室容量测定
既往的心功能检查多注重于左心室功能的评估，而对右心室功能的研究较少。右心室腔

几何构形复杂，较难用现有的标准几何形态进行假设并计算容量。二维超声通过对右心室腔
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进行几何构形假设，包括立方体假设、三棱锥体假设、椭圆体假设、平行六面体假设及对切相关
椭圆体假设等，然后获取相应的几何假设体积计算公式所需的参数即能计算右心室容量。从
与离体心脏右心室实测容量、心血管造影法及放射核素法测值等的比较研究中，发现二维超声
测量存在以下问题：①均需面积参数，由于右室心内膜边界极不规则，手工描绘边界误差较大；
②同时获得两个理想的、完整的切面成功率较低；③超声估测值明显低估，尤其对严重右心室
构形改变或伴有右心发育不良的先心病。不依赖任何几何构形假设的三维超声心动图，特别
是经胸多平面探头的应用为右心室容量的测量提供了较理想的手段。众多的离体和活体实验
研究已表明，三维超声右心室容量计算的精确度可与核磁共振（ＭＲＩ）相媲美。Ｌｉｎｋｅｒ等首先
于１９８６年通过离体实验证实了三维超声心动图测量右室容量的可行性和准确性。以后Ｖｏｇａｌ
等以ＭＲＩ为参照，三维超声测量３例正常心脏和１３例先心病（其中３例为主动脉弓缩窄、９例
法洛四联症、１例完全性大动脉转位）术后右心室的心室容积、射血分数，与ＭＲＩ相关性较二
维超声更高。Ｐｉｎｉ等在羊心离体实验中与标本实测值比较，甚至发现三维超声的准确性要高
于ＭＲＩ；Ａｂｄ等运用经胸三维超声心动图测定了４０例法洛四联症根治术后病人的收缩末期和
舒张末期的右心室容量，其中２１例与ＭＲＩ测值比较。研究结果显示，三维超声心动图测值和
ＭＲＩ测值高度相关（收缩末期ｒ ＝０ ９３，舒张末期ｒ ＝０ ９５）；Ｐａｐａｖａｓｓｉｌｉｏｕ等用多平面经胸探头
对１０例法洛四联症及２例左心发育不良综合征术后患儿进行三维超声右室容积和射血分数
的测定，证实三维超声测量的收缩末期及舒张末期容积与ＭＲＩ测值的相关性达０ ９０以上，射
血分数的相关性为０ ６４。

因此，虽然与左心功能检测相比，三维超声心动图对右心室重建在临床应用方面的研究还
较少，而且各家报道的结果也不尽相同，但所有研究均提示三维超声心动图是右室容量测量及
右心收缩功能评价的较为理想的方法。

既往研究表明，三维超声心动图对于儿童心脏病的心室容量或单心室的容量测定是准确
的，且测量精确度可与核磁共振相媲美。对具有复杂构形的右心室及异常心室构形的复杂型
先心病，三维超声心动图为定量分析心室容量和功能提供了相对无创的可靠的新方法，从而完
善先心病的术前诊断，并为指导手术、判断疗效及预测预后等提供依据。但是，三维超声心动
图测定心室容量时尚存在以下问题：①由于采样图像仍然是９０°的扇形，可能在一些较大患儿
或心室异常扩张的患儿，较难在采样时包含心室所有边界。Ａｌｔｍａｎｎ和Ａｐｆｅｌ等在研究中发现
在胸骨旁或心尖部透声窗显示左心室的整个心尖部有时是相当困难的。虽然可在重建时联合
运用其他参考平面，但仍可使测值偏小。Ｖｏｇａｌ等研究也发现，由于收缩期粗大的肌小梁干扰
了对心内膜的勾画使得对于收缩末期的容量测定不理想（ｒ ＝０ ７５），右心室射血分数的测定不
够准确（ｒ ＝０ ８１）。同时由于超声心动图无法很好显示整个心外膜，尤其是心尖部和心尖游离
壁，所以三维超声心动图对于心肌重量的测定与ＭＲＩ比较相关性差（ｒ ＝ ０ ６５）；②目前心室边
界尚需手工描绘，可能会产生测量误差，且费时烦琐又影响重复性。

因此，若能开发自动确定心腔心内膜边界的三维超声软件，快速计测心腔瞬时容量及推算
心搏量和心排血量等可减少因心腔变形（如室壁瘤）或心腔形状复杂（如右心室）引起的误差，
且可减少三维图像的存储数据，加快成像速度，从而提高三维超声临床应用价值。
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第四节　 新生儿心导管术

先天性心脏病约占活产婴儿的７‰ ～ ８‰左右，目前已列我国出生缺陷发生率的首位，未
经治疗的先心病患者大约１ ／ ３于生后１个月内死亡，早发现、早诊断、早治疗是降低其死亡率
的关键。目前由于小儿先心病诊治的进展，大部分重症先心病患者在新生儿期就可得到及时
的治疗，包括内科药物、介入治疗或外科手术，新生儿心导管术是新生儿先心病诊断和治疗的
重要手段之一。

一、胎儿及新生儿血液循环特点
在新生儿出生后不久，胎儿循环很快就过渡到新生儿血液循环，了解胎儿及新生儿血液循

环特点，有助于新生儿心导管及心血管造影检查。
（一）胎儿血液循环特点
胎儿依赖胎盘与母体进行气体和营养物质的交换，右房总血量的２ ／ ３来源于下腔静脉，其

中１ ／ ３经卵圆孔达左房，２ ／ ３经三尖瓣达右室；而上腔静脉及冠状窦回流的血，几乎全部由右
房入右室。右心室输出量占总心排量的２ ／ ３，其中大部分血液经肺动脉、未闭的动脉导管达降
主动脉，由于肺尚无呼吸功能，仅７％的右心血量进入肺部；左心室输出量仅占总心排量的１ ／ ３，
供应上半身、冠状动脉及脑部。在胎儿时期，左右心室、肺动脉、主动脉的压力及血氧饱和度几
乎相等，开放的卵圆孔及动脉导管是胎儿血液循环所必需的。
（二）出生后循环变化
１ 呼吸建立
出生后随着呼吸建立，肺血流灌注增加，回流至左房的血流也随之增多，从而使卵圆孔关

闭，左室仅接受来自肺静脉的氧合血。另外呼吸建立后，随着肺血管阻力下降，动脉血氧含量
的增高，以及体内前列腺素Ｅ、缓激肽等血管活性物质的改变，使动脉导管肌肉张力增高，肌肉
快速收缩，动脉导管管径缩小，最后动脉导管完全闭合。
２ 肺血管阻力的改变
出生后由于呼吸的建立，动脉血氧饱和度上升，肺小动脉胎儿型的特征逐步减退，生后最

初数天由于肺小动脉扩张，肺血管阻力及压力下降，过渡到成人型循环。
（三）异常的过渡循环
新生儿出生后数天内由胎儿循环过渡到成人型循环，该期体肺循环不稳定，任何影响心血

管系统的因素均可导致新生儿宫外适应困难，造成异常的过渡循环，除缺氧、贫血、血液黏稠度
改变、电解质紊乱、心律失常、呼吸异常及心肌病变外，最常见、最明显的是重症先天性心脏病
对过渡循环的影响，因为一些重症先天性心脏病，需要依赖胎儿循环的存在方能生存，一旦胎
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儿循环中止，即可引起新生儿早期夭折。根据对肺循环的影响，该期先天性心脏病可分为
三组：
１ 肺血流量增多伴肺动脉高压
左向右分流型先天性心脏病伴肺血流明显增多，影响正常肺动脉压力的生理性下降，最后

导致肺小动脉肌肉肥厚。
２ 左心梗阻性病变伴肺动脉高压
发生于左心梗阻先天性心脏病，引起肺静脉回流受阻，如重症主动脉瓣狭窄、左心发育不

良综合征、二尖瓣狭窄或闭锁、三房心等，最后引起肺动脉高压。
３ 肺血流减少伴肺动脉低压
该组为伴有右室流出道梗阻的复杂畸形，引起严重低氧血症，肺血流灌注需要通过侧支血

管或经动脉导管左向右分流方能供应一定的肺血流量。

二、新生儿先天性心脏病尸检发病情况
国外报告先天性心脏病在活产婴儿中的发病率不一，最低为４ ７‰，最高可达到８‰ ～

１０‰，平均８‰左右，根据上海儿科医学研究所对１１ ４２０例活产婴儿的检查和随访发现，先天
性心脏病发病率为６ ２２‰，以后又对２０ ０８２例活产婴儿先天性心脏病的发病率进行了调查，
结果为６ ７‰左右。由于重症先天性心脏病患儿大部分早期夭折，根据Ｔｏｒｏｎｔｏ，Ｂｏｓｔｏｎ，Ｂａｌｔｉ
ｍｏｒｅ三所儿童医院及上海新华医院尸检资料，新生儿重症先天性心脏病早期死亡的解剖类型
存在一定的种族差异，中国与国外报告不完全相同，在北美及欧洲，以完全性大动脉转位、主动
脉缩窄、左心发育不良综合征、肺动脉瓣狭窄或闭锁、主动脉缩窄或中断、室间隔缺损等为最多
见，而上海新华医院对国人的尸检资料，以完全性大动脉转位、肺动脉瓣狭窄或闭锁、主动脉缩
窄或中断、室间隔缺损等最多见，动脉导管未闭在尸检中高达３３％，但多为伴随畸形，而非引
起死亡的主要原因。

三、新生儿先天性心脏病心导管检查发病情况
以往重症先天性心脏病的诊断主要依靠心导管及心血管造影检查，２０世纪８０年代后由

于二维超声及多普勒超声心动图的应用，明显改观了先心病的诊断方法，使心导管检查更具有
目的性及选择性。在新生儿心导管检查中也可以发现，不同种族间先心病的发病情况存在一
定的差异，根据Ｖａｒｇｈｅｓｅ、Ｍｉｌｌｅｒ及上海新华医院心导管检查资料，国外以完全性大动脉转位、
主动脉缩窄、左心发育不良综合征及肺动脉闭锁为主；上海新华医院资料以完全性大动脉转
位、肺动脉闭锁、法洛四联症及永存动脉干为主。随着超声心动图诊断技术的提高，新生儿先
心病超声诊断的符合率较以前明显提高，但对于一些复杂型先天性心脏病，尤其是伴有血管病
变者，术前尚需进行心导管检查及心血管造影；此外，在进行诊断性导管的同时，还可进行介入
性导管术，如球囊房隔造口术、经皮球囊肺动脉瓣成形术、经皮球囊主动脉瓣成形术、经皮球囊
血管成形术等。目前新生儿期以单纯诊断为目的心导管术已经明显减少，更多的是诊断性导
管和介入性导管同时进行。
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四、心导管术及心血管造影检查
新生儿心导管术包括诊断性及介入性心导管术两部分。其并发症及死亡率均较高，一方

面由于新生儿复杂心脏畸形多，心脏及血管腔小、管壁薄、循环容量小，心肺及肾脏调节功能
差；另一方面这些患儿在心导管术前大多全身情况不良或处于濒死状态，所以早期报告新生儿
心导管术后２４小时死亡率高达２９％。近１０年来，由于心导管技术及监护技术的提高，并且
可通过某些介入治疗手段或内科药物治疗来纠正患儿的低氧血症和异常血流动力学状态，从
而使新生儿心导管术的并发症和死亡率明显降低。１９９０年上海新华医院报告的新生儿心导
管的死亡率仅为１ １％，近年来呈进一步下降的趋势，从而使新生儿心导管术成为了一种较为
安全的检查和治疗手段。
（一）新生儿心导管术的适应证
１ 诊断性心导管术
对于重症及复杂型先天性心脏病，首先都要进行非侵入性检查，包括Ｘ线胸片、心电图检

查及超声心动图等，通常超声心动图可提供有用的解剖与生理资料，并可据此作出诊断；如果
需要进一步提供有关主动脉、肺动脉及其分支、肺静脉回流等详细资料时，可应用ＣＴ或磁共
振检查；当以上检查不足以提供外科手术前所必需的解剖和生理资料时，则必须进行心导管
检查。
２ 介入性心导管术
在新生儿诊断性心导管术时，常同时进行介入性心导管术。１９９８年前上海新华医院新生

儿介入性心导管术占新生儿心导管总例数的１ ／ ３左右，１９９８年后介入性心导管术占新生儿心
导管总例数的８０％以上，其中完全性大动脉转位占第一位，其次为右室流出道梗阻性先心病。
随着介入材料和方法学研究的不断深入，近年来新生儿先心病的介入性治疗也获得了长足的
进展，目前新生儿期介入性心导管术主要包括：重症肺动脉瓣狭窄球囊扩张术，室隔完整型肺
动脉闭锁射频穿孔和球囊肺动脉瓣成形术，主动脉瓣狭窄球囊扩张术，某些重症复杂型先心病
的球囊房隔造口术，尤其是近年来对左心发育不良综合征进行的内外科镶嵌治疗，可减少对病
人的损伤，并获得最佳的治疗效果。
（二）心导管技术
１ 插入途径
通常应用经皮穿刺股静脉插管技术，此法远较股静脉切开法简单、方便，并可缩短检查时

间，减少出血及切口感染，尤其有助于同时进行介入性心导管术。新生儿期应选用头端质软的
心导管，尽量采用球囊漂浮导管进行测压及心血管造影，一方面便于操纵导管到达所需心腔，
另一方面可减少由普通导管所致的刺激及损伤。此外，亦可进行经皮股动脉插管术，是主动脉
缩窄和主动脉瓣狭窄介入治疗时常用的途径，插时应注意血管并发症的发生。
２ 方法
股静脉插管通常采用４Ｆ或５Ｆ侧孔导管（ＮＩＨ导管）或侧孔球囊漂浮导管（Ｂｅｒｍａｎ球囊造
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影导管），由血管扩张管插至股静脉、下腔静脉、右房、右室；由于新生儿期卵圆孔开放，右心导
管可由右房经卵圆孔达左房、左室，进行心导管检查和心血管造影；若合并某些复杂的血管畸
形，如完全性大动脉转位或右室双出口，导管可由右室达主动脉；对于主动脉缩窄、主动脉弓中
断或发育不良，可应用球囊造影导管（Ｂｅｒｍａｎ导管），由右心途径达肺动脉，再通过动脉导管达
降主动脉，然后扩张球囊使降主动脉血流暂时受阻，在心血管造影时，因为造影剂反流至主动
脉弓及经动脉导管至肺动脉，从而可清楚显示主动脉弓病变，减少由于逆行股动脉插管造成动
脉损伤等并发症，有时甚至使用该途径进行球囊血管扩张术治疗先天性主动脉缩窄。目前仅
少数病人需要作逆行主动脉插管，逆行主动脉插管常应用３Ｆ或４Ｆ猪尾巴插管，通常先以导丝
钢丝引导，随后循导丝插入造影导管。

（１）心导管术　 进行常规生理常数检测，包括腔静脉、心房、心室、大动脉的压力及血氧测
定，取血量应尽量减少。

（２）心血管造影　 采用轴位心血管造影，除能清楚显示心内结构外，对血管畸形、血管远
端走向、静脉回流等也可较清楚地显示，这方面要优于超声心动图检查。心血管造影时，除需
要详细了解心脏和大血管结构外，还应显示和心脏手术有关的细小解剖结构。如完全性大动
脉转位常在新生儿期行大动脉调转术（Ｓｗｉｔｃｈ手术），了解冠状动脉类型对此手术非常重要，
因此常应用球囊漂浮导管插入右室达升主动脉，然后扩张球囊，暂时阻断升主动脉血流，致使
造影剂反流入冠状动脉，采用适当的投照位置便可清楚显示冠状动脉；又如室间隔完整型肺动
脉闭锁，心血管造影时需显示冠状窦间隙是否开放，了解冠状动脉血液是否依赖冠状窦间隙逆
行供应，以避免外科肺动脉瓣切开术后，右室突然减压造成冠状动脉灌注不足而引起心肌
缺血。
（三）新生儿心导管术的并发症及防治
新生儿心导管术的死亡率目前估计约为０ ４５％，年龄愈小死亡率愈高。自国外２０世纪

６０年代末７０年代初开展新生儿心导管术以来，其并发症及死亡率明显高于其他年龄组，７０年
代末死亡率高达１３ ８％ ～ ２９％，８０年代以后逐渐下降。据Ｐｉｅｃｈａｎｄ等报告，１９６８—１９７１年
３００例新生儿心导管术，术后２４小时死亡率达１９ ０％，而１９７８—１９８１年对２１８例完全性大动
脉转位的新生儿病例同时行心导管检查和房间隔造口术，术后２４小时死亡率仅１ ８％。上海
新华医院于１９９０年报告９０例新生儿心导管术，术后２４小时死亡率仅１ １％。由此可见，即使
对于新生儿重症先天性心脏病，目前也可较安全地进行心导管术。
１ 主要并发症
（１）心律失常　 严重的心律失常包括持续发作的室上性和室性心动过速、心室颤动、Ⅱ°

以上房室传导阻滞等，最后可导致血压下降和循环障碍，是引起死亡的主要原因之一。上海新
华医院报告的９０例新生儿心导管术中，５例发生严重心律失常，无１例死亡。

（２）心脏穿孔　 多见于早期应用的硬质导管，操作幅度太大时可致心脏穿孔，引起心包
压塞。

（３）低血压　 常由低体温、严重低氧血症、酸中毒、心功能不全、血容量不足等所致，最后
出现心动过缓而引起死亡。
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（４）出血　 多见于早期静脉切开法，尤其经股静脉途径插入者，一旦止血带失控或血管壁
损伤，常可引起出血；另外采用早期的Ｒａｓｈｋｉｎｄ球囊导管，由于导管头端装配球囊后，需要应
用大于球囊导管１ ～ ２Ｆ的血管扩张管方能允许球囊导管插入，而在球囊导管插入后，由于球囊
导管小于血管扩张管，因此易引起出血；此外，新生儿进行股静脉及腹动脉穿刺时，由于血管较
细，容易穿破损伤，有时可引起腹膜后出血而引起血肿。

（５）心血管造影的并发症　 心血管造影可引起心律失常和血压下降，也可加重缺氧和酸
中毒，此外，当导管头端紧贴心内膜进行高压注射造影时，导管头端有可能楔入心肌而导致心
脏穿孔。上海新华医院曾有１例新生儿患者经卵圆孔做左室造影时，造影剂渗入心肌达心包
腔，但该患者心肌和心包腔内的造影剂在２４小时内完全吸收，无不良反应发生。

（６）局部血管切开处感染　 由于经皮血管穿刺的广泛应用，该并发症已经明显减少。
２ 并发症的预防与处理
（１）低体温　 多见于寒冷季节，病人经长途转送，缺乏保暖设备，由于新生儿体温调节机

制未发育成熟，极易引起低体温。在低体温状态下，可引起循环、代谢等一系列改变，加重缺氧
和酸中毒，长时间的低体温可使患儿呈低血压、心动过缓状态，加之患儿严重心脏畸形所引起
的低氧血症、心功能不全等，在这种状态下进行心导管术，容易造成严重并发症，增加心导管术
的死亡率。因此，对于新生儿患者，首先在转送过程中需注意保暖，入院后对于体温不升者应
即时进行复温处理；其次，在心导管检查过程中应保持适当室温，采用循环热水床或温水袋有
助于维持患儿的体温，在心导管术中应持续记录肛温，及时纠正低体温状态。

（２）麻醉　 新生儿心导管术时，由于操作时间不长，通常不需要全身麻醉，仅作局部麻醉，
术前亦不必应用镇静剂及术前用药。上海新华医院早期进行新生儿心导管术时，少数患婴曾
应用氯胺酮等全身麻醉，结果都出现不同程度的呼吸抑制，随后改用局部麻醉，术前采用自制
的人字形固定板，使四肢有良好的约束，同时给予无孔奶头蘸以糖水吸吮，足以使患婴安静进
行心导管检查。但对于某些操作时间较长的介入性心导管术时，如重症肺动脉瓣狭窄球囊扩
张术、主动脉瓣狭窄球囊扩张术、ＰＡ ／ ＩＶＳ瓣膜打孔球囊扩张术等，一般需要在气管插管和全身
麻醉下进行，这类手术在气管插管下进行更为安全。

（３）酸中毒　 新生儿重症先天性心脏病患者由于严重低氧血症、周围循环灌注不足、心功
能不全、进食减少，加上患婴肾功能尚未发育完善，极易引起代谢性酸中毒。因此对于新生儿
患者，术前禁食不宜超过４小时，同时应静脉输注葡萄糖；此外，在心导管术时由于造影剂注射
或并发缺氧发作，可加重缺氧和酸中毒，应根据血气分析结果，及时予以纠正。

（４）纠正低氧血症　 在新生儿重症先天性心脏病中，引起严重低氧血症的以右室流出道
梗阻性先心病及完全性大动脉转位（ＴＧＡ）最为常见，以上疾病应用吸氧疗法难以奏效，最有
效方法是应用前列腺素Ｅ（ＰＧＥ）静脉滴注。对于右室流出道梗阻性先心病，由于肺血流减少
使动脉血氧饱和度明显降低，ＰＧＥ静脉滴注可使动脉导管扩张开放，从而增加肺血流量，改善
全身低氧血症，对这种畸形ＰＧＥ应用后效果最好。此外，新生儿完全性大动脉转位伴有明显
低氧血症者，亦为应用ＰＧＥ的适应证，在应用ＰＧＥ后，一方面可使动脉导管开放扩张，从而增
加肺血流量，另一方面又使肺小动脉扩张，肺静脉回流至左房的血液增多，使左房压力增高，左
房的氧合血经房间隔缺损或推开卵圆孔瓣到达右房、右室、升主动脉，从而使动脉血氧饱和度
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增高，改善低氧血症。在ＴＧＡ心导管术前、术中及术后均可应用ＰＧＥ，可纠正低氧血症及代谢
性酸中毒，明显改善全身状况，减少并发症的发生。一般初始剂量为０ ０２５ ～ ０ １ μｇ ／（ｋｇ·
ｍｉｎ），用药后１０ ～ ３０分钟开始起作用，有效后可减少剂量，停药后即无作用，通常应用到外科
手术前或低氧血症已被纠正。ＰＧＥ静脉滴注应在重症监护下进行，尤其需注意呼吸暂停及心
动过缓等并发症的发生，一旦出现明显呼吸抑制或呼吸暂停，应立即停用ＰＧＥ，调换全部输液
器（包括输液管）并做人工呼吸，通常经紧急处理后都能恢复自主呼吸，待一般情况稳定后可
继续应用低浓度的ＰＧＥ，对于少数自主呼吸不能恢复者可行气管插管和机械通气。呼吸暂
停、心动过缓发作可发生于静脉滴注后任何时间，因此需随时调整ＰＧＥ的输注速度，密切观察
病情变化。ＰＧＥ的应用除以上生理作用外，由于具有扩张动脉导管作用，在主动脉造影时有
较多造影剂经动脉导管进入肺动脉干，从而使肺动脉清楚显影，有助于肺动脉解剖结构的
显示。

（５）呼吸监护　 在合并低氧血症、酸中毒以及缺氧发作时，刚开始一般呼吸深而快，以后
深而缓，甚至呼吸暂停；在左向右分流性先心病或左心梗阻性先心病合并左心功能不全时，由
于肺泡间质水肿引起肺泡顺应性下降，可出现呼吸浅表而快速。心导管术时通常可用面罩吸
氧，必要时需气管插管，在机械通气下进行心导管检查。

（６）循环监护　 心导管术前不少患婴处于心力衰竭状态，此外，心导管术时的心律失常、
失血以及心血管造影等均可进一步加重心功能不全，因此在心导管术前和术中应加强循环监
护，尽量纠正心力衰竭状态，可选用：

·地高辛：静脉或肌内注射。
·β肾上腺素能受体兴奋剂：尤其适用于左心梗阻性先心病、低心排出量综合征等。常用

制剂为：①多巴胺：小剂量３ ～ ５ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ），具有增加心肌收缩力及扩张肾血管作用，可增
加心排出量。②多巴酚丁胺：剂量为５ ～ １０ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ），有较强增加心肌收缩力作用，可增
加心排出量，仅轻度增加心率及血压。作用迅速，持续时间短，常和多巴胺联合应用治疗心源
性休克。③异丙肾上腺素：剂量０ １ ～ ０ ２ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ），具有较强增加心肌收缩力作用，可
增加心排出量，扩张外周血管，但有增加心率的副作用。适用于濒死状态及完全性房室传导阻
滞伴心力衰竭的患者。

·扩张血管药物：新生儿心血管系统调节功能尚未完善，总血容量较小，在使用血管扩张
药物时，需密切观察。常用制剂为卡托普利（巯甲丙脯酸，Ｃａｐｔｏｐｒｉｌ），每次０ １ ～ ０ ５ ｍｇ ／ ｋｇ，每
６ ～ １２小时１次，口服。常用于左向右分流性先心病引起的心力衰竭、主动脉缩窄引起的高血
压。妥拉唑林适用于新生儿肺动脉高压。

·药物控制动脉导管的开放与闭合：前列腺素Ｅ扩张动脉导管的应用对治疗一些新生儿
先天性心脏病伴心力衰竭有着特殊作用，尤其适用于左心梗阻性病变、右心梗阻性病变及完全
性大动脉转位等，通常应用０ ０２５ ～ ０ １ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ），有效后减少剂量。对于早产儿动脉导
管未闭可应用前列腺素Ｅ合成酶抑制剂吲哚美辛（消炎痛），每次０ １ ～ ０ ２ ｍｇ ／ ｋｇ，每８ ～ １２
小时１次，总量不超过０ ６ ｍｇ ／ ｋｇ。随着动脉导管关闭，心力衰竭亦得以控制。术中精确记录
出入量，尽量减少抽血，术毕测量右房压力及血压。出血量超过１０ ｍｌ即需考虑输血。

·介入性导管术：常用的为球囊房间隔造口术，经皮球囊肺动脉瓣、主动脉瓣成形术，经皮
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球囊血管成形术治疗先天性主动脉缩窄等。
·外科手术：心导管术后根据病情选择姑息或根治术，以减少重症先天性心脏病的死亡

率。新生儿出生后由于从胎儿循环过渡到成人循环，动脉导管和卵圆孔在生后不久就关闭，而
对于依赖动脉导管开放才能维持体循环及肺循环血流量的重症先天性心脏病，生后一旦动脉
导管关闭，造成肺血流量及体循环血流供血中断，迅速引起患儿死亡。而药物扩张动脉导管是
暂时的，且有一定副作用，因此在新生儿期若干重症先天性心脏病需急诊进行外科手术，事实
上以往心导管术后死亡率较高，不少病例死亡原因是由于心脏解剖畸形不能获得及时矫治而
造成严重血流动力学障碍。近年来由于新生儿心脏外科技术及术后监护的进展，生后即可对
复杂畸形进行根治术，如完全性大动脉转位动脉转位术、完全性肺静脉异位引流根治术、动脉
导管未闭结扎术、肺动脉瓣狭窄及主动脉瓣狭窄瓣膜切开术、主动脉缩窄根治术等；对另一些
重症先天性心脏可进行姑息手术，如体肺循环分流术、右室流出道扩大补片术，以改善缺血型
先天性心脏病。室间隔缺损、房间隔缺损及法洛四联症很少需要在新生儿期进行外科手术。

第五节　 先天性心脏病影像诊断方法进展及比较分析

在儿科疾病中，先天性心脏病（先心病）是儿童死亡的最主要原因之一。我国每年至少新
出生先心病患儿１０万～１５万人，复杂型先心病占３５％ ～３８％，其中６０％ ～８０％由于出生后即
处于危重状态，因未能及时作出准确的解剖诊断并早期纠治而死亡。因此正确诊断、及时治疗
是降低儿童死亡率的最主要方法。

影像学检查是儿童先心病诊断与治疗中的一个极其重要的环节，用于儿童先心病的影像
学检查方法主要有Ｘ线胸片、超声、计算机断层扫描（ＣＴ）、磁共振成像（ＭＲＩ）、Ｘ线心血管造
影检查等，各种儿童先心病影像学检查方法近年来又都有许多新的改进和发展，对一些传统的
影像学检查方法也有一些新的理解和定位。用于小儿心脏病的影像学新检查方法主要有数字
化Ｘ线胸片、三维超声心动图检查、平板式直接数字化心血管造影、多层螺旋ＣＴ和高梯度磁
场、高切换率磁共振等。

如何在诊断过程中发挥所有影像学新技术的优势，开发适用于复杂型先心病诊断的新的
方法，制订符合国情的复杂型先心病的影像学诊断规范和影像学检查指征，使患者以最低的费
用，最小的创伤得到最准确的诊断，减少创伤性的心导管与心血管造影在先心病诊断方面的作
用，扩大心导管与心血管造影在先心病介入治疗方面的作用，对减少病人痛苦，降低医疗风险，
减少医疗费用，可起到重要的作用。

目前儿童心脏病影像学检查新技术主要有儿童先心病动态三维超声心动图，儿童先心病
多层螺旋ＣＴ和儿童先心病磁共振成像。

Ｖｏｇｅｌ及Ｓｅｗａｒｄ等作者的后续研究应用微机控制探头夹持器夹持常规经胸探头采样，开
创了婴儿先心病无创性三维空间诊断的先河。近年来推出的实时三维超声心动图（ＲｅａｌＴｉｍｅ
３ＤＥ，ＲＴ３ＤＥ）成像法是继三维超声之后出现的又一新的无创性诊断技术。该系统采用一种
全新的三维电子相控阵探头，能实时获取和显示一个心动周期的金字塔形三维容积图像。与
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普通脱机３ＤＥ相比，ＲＴ３ＤＥ图像采集更为迅速，无需脱机后行三维重建，图像插补、平滑处
理。目前国外已将该技术应用于临床，在先心病的诊断和治疗中发挥着重大价值。因此无创
伤性三维诊断婴幼儿复杂型先心病是必然发展趋势。研究发现，与常规二维超声心动图相比，
它在７％的病例中发现了二维未曾发现的新的诊断，在１８％的病例中，它能够比二维超声心动
图获得更好的解剖观察角度，在１４％的病例中遗漏了二维超声的部分诊断。遗漏诊断的主要
是由于较差的图像质量引起的。Ｆｕｋｕｄａ Ｓ等应用实时三维超声心动图发现，三尖瓣瓣环在正
常人群中并非在一个平面上，功能性三尖瓣反流者瓣环不同部位有不同的扩张，提示三尖瓣整
形时应该使用与二尖瓣不同的人工瓣环。在与外科手术结果比较显示，三维超声心动图测定
的室缺、房缺大小比二维超声心动图有更高的准确性（相关系数分别为０ ９２与０ ６９）。Ｊａｍｅｓ
Ｐｅｍｂｅｒｔｏｎ在动物实验中的研究显示，三维超声心动图测定心输出量与放置于主动脉内的超声
血流探头直接测量的心输出量高度相关，说明实时三维超声心动图在测定心腔内容量方面有
很高的准确性。Ｍ Ｃ Ｓｉｖａｐｒａｋａｓａｍ等发现实时三维超声心动图可以很好地显示双主动脉弓
的形态，从而避免进行需要麻醉的ＭＲＩ检查。提示如果有好的透声窗，三维超声心动图显示
大动脉也是可能的。实时三维超声心动图在引导心内操作方面比二维超声心动图有更高的优
势。Ｙｏｓｈｉｈｉｒｏ Ｓｕｅｍａｔｓｕ等在动物实验中，在心脏不停跳的情况下应用三维超声心动图作为引
导，成功进行房间隔填塞和房间隔修补手术。
２０世纪９０年代末，出现了四层面螺旋ＣＴ扫描系统，为ＣＴ发展史上一划时代的进步，

２００２年，球管旋转一圈可出１６层图像的多层螺旋ＣＴ进入市场。３２层，４０层和６４层的多层
螺旋ＣＴ已有样机，多层螺旋ＣＴ扫描速度快，并有心电门控功能，图像分辨率高，正在越来越
多地应用于心脏病的诊断。在螺旋ＣＴ不断发展的同时，于９０年代还出现了一种设计思路不
同的ＣＴ机———电子束ＣＴ。电子束ＣＴ扫描速度极快，仅为数十毫秒一圈，在心脏病诊断方面
价值很高，但对心脏以外的部位扫描的图像质量较差，且设备昂贵，故从目前看ＣＴ发展的主
流方向还是多层螺旋ＣＴ。ＣＴ的软件功能也日益强大。三维重建已广泛应用，心电门控技术
也逐步发展，有一种新的多层螺旋ＣＴ心脏专用重建算法多扇区重建技术，可改善多层螺旋ＣＴ
心脏扫描的时间分辨率。目前在国内外都已有医院用多层螺旋ＣＴ诊断儿童先心病的报道，
但尚无大组的报道。

ＭＲＩ是利用原子核在磁场内共振所产生的信号成像的影像技术，近年来磁共振设备硬件
和软件迅速发展，特别是与心脏扫描关系较大的梯度磁场和切换率均有大幅度提高，于１ ５Ｔ
磁共振机上，梯度场和切换率已达到６０ｍＴ ／ ｍ和２００ｍＴ ／ ｍ ／ ｍｓ，以及造影增强磁共振血管成像
序列的出现，使得磁共振检查也逐步成为临床实用的先天性心脏病影像学诊断手段，对于某些
疾病已能起到替代创伤性的心导管与心血管造影的作用。磁共振已有许多扫描序列，每年又
有不少新的扫描序列问世，如Ｄｏｕｂｌｅ ＩＲ序列，ＦＩＥＳＴＡ电影扫描序列等可使扫描速度更快，图
像信噪比更好，造影增强的磁共振血管成像序列所得图像在工作站上作回顾性的多角度重建。
重建后的图像与心血管造影图像很相似，相位对比法电影（ＰＣＣｉｎｅ）序列主要用于心功能的
定量测量。而且，随着技术的发展，目前ＭＲＩ已经可以测定血液中的氧饱和度，从而为先天性
心脏病的诊断提供更重要的手段。目前国外儿童先心病磁共振诊断发展较快，以美国波士顿
儿童医院为例，近５年来，每年先心病磁共振检查病例数均以５０％的速度增加，２００３年已达约

１２１　 第六章　 婴幼儿先天性心脏病的检测



８００例／年。加拿大多伦多儿童医院２００３年每周先心病磁共振检查病例数５ ～ ６例。不仅要
获得先心病形态学信息，而且要了解功能情况，是国外先心病检查的发展趋势。近年发展的实
时磁共振成像可以实时显示组织之间的差别，动物实验显示，它可以代替ＤＳＡ在主动脉缩窄
支架放置术中进行实时监测。德国的Ｓａｍｉｒ Ｓａｒｉｋｏｕｃｈ等报道１例４３岁患者，因为劳累后呼吸
困难以及轻度紫绀就诊，应用磁共振显示右心室内隔膜，诊断为右侧三房心，而此前的超声心
动图以及心导管检查均漏诊，提示ＭＲＩ在先天性心脏病诊断中的重要作用。Ｖｅｎｋａｔｅｓｈ Ｋ等在
动物实验中，在实时ＭＲＩ引导下进行腹主动脉瘤的血管内修补。相位对比磁共振显像（ＰＣ
ＭＲＩ）可以定量无创测定狭窄处的压力阶差。

随着仪器的不断更新，检测技术的提高，先心病诊断的准确率日益提高。以上海儿童医学
中心２００３年为例：心脏超声诊断并经心导管造影检查、手术治疗明确诊断的５ ８９４例患者，其
中单纯室间隔缺损１ １６７例、房间隔缺损６２５例、动脉导管未闭３１３例、心内膜垫缺损１０６例，
超声诊断的正确率均为１００％；磁共振诊断主动脉弓和降主动脉病变３２８例，经外科手术诊断
正确率为９８％。简单的先心病诊断几乎达到无漏诊、无误诊水平。但在复杂先心病诊断方
面，部分病例仍有争议，如圆锥动脉干类病变中，右室双出口和完全性大动脉转位的诊断，主肺
动脉间隔缺损有无合并肺动脉分支起源异常等。仍以２００３年为例，超声诊断复杂先心病
２ ４６３例，以手术为金标准，其诊断准确率为９７ ６％，即仍有２ ３％病例诊断错误而影响疾病
治疗。

目前用于先心病影像学检查的每种技术各有其优缺点，如超声技术，它能显示心脏内部的
精细结构，四个心腔、瓣膜和大动脉根部结构变化，但对心外大血管的显影较差；而螺旋ＣＴ和
ＭＲＩ检查大血管病变是其优势，对心脏内部瓣膜结构的显示则不佳；心血管造影能进入到心
脏内部，准确检测到内部压力变化，这是其他影像学检查无法比拟的，但它是一种有创性检测，
在选择时需慎重。对各种影像检查方法进行比较的研究国外有少数报道。例如Ｊｏａｃｈｉｍ Ｇ
Ｅｉｃｈｈｏｒｎ等对比ＭＲＩ与超声心动图以及心导管在主动脉在狭窄随访中的作用，结果发现，在
压差测定方面，ＭＲＩ与超声心动图均与心导管只有中度相关性（ｒ ＝ ０ ５４，ｒ ＝ ０ ４２），而半定量
法则对是否需要再次手术有很好的敏感度和特异度。Ａｌｅｘａｎｄｅｒ Ｌｅｍｂｃｋｅ等比较多层螺旋ＣＴ
与ＭＲＩ测定右心室容积和质量的异同，结果发现二者高度相关。Ｐｆｌａｕｍｅｒ Ａ等发现多层螺旋
ＣＴ可以清晰显示人工瓣膜周围的渗漏。Ｊｅｓｐｅｒ Ｋｊａｅｒｇａａｒｄ等在心肌梗死、肺栓塞以及正常人
群中，应用二维、三维超声心动图、ＭＲＩ以及ＳＰＥＣＴ，测定右心室容积以及右心射血分数，结果
发现与ＭＲＩ相比，二维以及三维超声心动图测定右室容积有明显的低估，他们认为作为常规
临床应用，二维超声心动图测定三尖瓣环平面收缩期升高（ＴＡＰＳＥ）是比三维及ＭＲＩ更简便的
测定右心室射血分数的方法。Ｔｈｏｒｓｔｅｎ Ｎｕｓｓｅｒ等对照ＭＲＩ与经食道超声心动图（ＴＥＥ）在卵圆
孔填塞中的作用发现，目前的心脏磁共振显像在发现右向左分流以及房隔瘤方面与ＴＥＥ仍有
一定差距。Ｂｅｉｅｒ ＵＨ等比较了该中心２００２年至２００５年１６２例电子束ＣＴ（ＥＢＣＴ）与经胸超声
心动图的诊断结果，结果发现，ＥＢＣＴ对心内畸形的诊断敏感性和特异度只有０ ６８与０ ５８，但
对大动脉异常的诊断敏感性和特异度为０ ９１与０ ８５，体循环异常的敏感性为０ ９３，而特异度
只有０ ３，对瓣膜异常的诊断敏感性为０ ６６，特异度为０ ８９，对间隔缺损的诊断敏感性为
０ ７６，特异度为０ ９１。但在小于１岁，有很好透声窗的婴儿，ＥＢＣＴ的诊断优势不明显。
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但迄今为止，国内外先心病诊断研究大多停留于单一种检测方法的研究以提高诊断，尚无
针对复杂先心病的系统诊断的最优方案。建立符合中国国情的用于正确、简便诊断复杂先天
性心脏病的最优化方案仍需要进一步研究。

影像学检查是先天性心脏病的主要检查手段，病理形态诊断是所有先天性心脏病的诊断
基础。先天性心脏病的诊断难点在于在手术以前，医生并不能直接看到心脏的各部分的形态。
以往的所有的先心病的二维检查方法都是通过不同的切面来推断先天性心脏病的立体结构改
变。心脏结构的三维显示一直是医生的梦想。实时三维超声心动图的出现使得临床应用三维
图像诊断先天性心脏病成为现实。我们的研究显示，即使在复杂先天性心脏病的诊断中，实时
三维超声心动图已经发挥了较大的作用。我们研究中发现，即使在同一个患者，同一台机器，
实时三维超声心动图图像的清晰度与二维超声心动图不完全一致。考虑可能的原因一是目前
三维超声心动图所需要的透声窗比二维超声心动图要大，所以二维超声心动图显示很清晰图
像的时候不一定可以显示清晰的三维超声心动图图像。另一方面，以往三维超声心动图只是
单纯在系列二维图像基础上进行重排、插值、平滑等方式获得三维超声的图像，而实时三维超
声心动图是全新的声波发射和接受的方式，它比较整体的声波发射以及接受，在此基础上进行
滤波、平滑等处理，因此二维超声心动图图像不满意的时候不一定不能获得满意的实时三维超
声心动图图像。

在我们的检查中，有高达１３％的病例由于呼吸心律等的影响导致获得的三维超声的全容
积图像质量不满意。这是因为目前应用的三维超声心动图的全容积图像仍然是由四块３０° ×
１５°的“瓜瓣”组成，所以在心律不规则或呼吸幅度比较大的患儿中，四块瓜瓣就可能出现移位
或对合不好的情况。但这是技术限制导致的问题，相信随着技术的突破，终究会实现一个探头
一次实时获取整个心脏三维超声心动图数据的。

实时三维超声心动图具有直观、操作简单的特性，同时它能实现各种视角，这是二维超声
心动图无法实现的。我们的双盲试验中，选取的观察者是对任何影像学方法均没有进行系统
学习的初学者，结果显示，三维超声心动图比二维超声心动图更直观，可以获得更高的准确率。
三维超声心动图产生的误诊或漏诊都是由于较差的图像质量或者局部分辨率不够导致观察者
不能做出准确判断造成的。频率更高的探头应该可以解决这一类问题。

从各影像技术的诊断准确性、经济及安全等因素出发，对儿童先心病影像学检查首选最安
全，价格最低的超声心动图检查（要明确空间位置、形态、大小等时可选择三维超声心动图检
查），如超声心动图检查可以有把握地明确儿童复合和复杂先心病的各种畸形，不必再做其他
检查；如超声心动图检查对诊断有疑问或对心外结构显示不满意，可进一步做非创伤的磁共振
或多层螺旋ＣＴ检查，原则上此二种检查中选择一种检查即可。由于多层螺旋ＣＴ图像空间分
辨率比磁共振更高，对冠状动脉、气道异常对各种钙化显示也优于磁共振，因此，如疑及儿童复
合和复杂先心病伴有气道异常、肺部病变或冠状动脉异常，选择多层螺旋ＣＴ检查；如要观察
各种钙化的手术前后的先心病、有金属植入物的先心病及需要使用监护设备的先心病患者，均
可先考虑做多层螺旋ＣＴ检查。其他先心病则要考虑到多层螺旋ＣＴ检查对心脏的功能改变
显示不如磁共振，儿童要接受一定量的射线剂量，须使用含碘的造影剂等缺点，故可先选择非
创伤、无射线、造影剂更安全且对心功能显示更好的磁共振检查。如在做了磁共振或多层螺旋
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ＣＴ检查后，仍对诊断有疑问或对某些心内外结构显示不满意，或需要精确测量某些生理数据，
或需要做介入治疗者，可选择创伤性的心导管心血管造影检查。

先心病检查推荐路线图：

图示：先天性心脏病推荐诊断流程

需要指出的是，尽管ＣＴ或ＭＲＩ在外周血管的显示方面有较高的优势，但是在外周血管的
测量方面，这两类检查仍有很明显的误差。同时，目前绝大多数的中心，ＣＴ以及ＭＲＩ的检查
都是在超声心动图之后进行的，因此它的诊断是在超声已经做出了一定诊断基础上进行的。
尚没有单纯依赖ＭＲＩ或ＣＴ诊断复杂先天性心脏病的报道。同时，好的超声心动图检查者常
常能给ＣＴ或ＭＲＩ检查者做出一些有用的提示。另外，由于ＣＴ的放射性，对小于１岁的婴儿
不推荐进行心脏ＣＴ检查。

总之，影像学技术的比较研究将能提高复合和复杂先心病的诊断准确性，也有助于各种检
查技术的合理应用，从而减少医疗费用，节约病员开支，降低医疗风险，减轻病员痛苦。
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第七章
第一节　 概　 　 述

一、青紫的病理生理
机体的代谢需要氧的供给。释放至组织的氧的含量取决于循环血流量、血红蛋白浓度及

氧饱和度。出生时，氧耗量增加近３倍以满足呼吸及体温调节的能量需求。正常情况下，体循
环血流量增加１倍，动脉氧饱和度及氧含量增加２５％，这样尽管氧耗量增加，氧释放也同步增
加。相比较，紫绀型先心病的患儿不能增加动脉氧饱和度，事实上，出生后不久即有血氧下降。
由于氧含量低，患儿经常处于非常危险的地步，如不及时治疗，可导致无氧代谢，代谢性酸中毒
直至死亡。

二、紫绀型先天性心脏病血液动力学变化
婴幼儿紫绀型先天性心脏病动脉氧饱和度明显下降的两个主要病理生理机制是肺血流量

减少及动静脉血相混合。正常的循环是氧饱和度低的体静脉血经右心系统进入肺动脉，腔静
脉和肺动脉的氧饱和度是相等的。当静脉血在肺毛细血管床氧合几乎完全饱和后入肺静脉，
然后肺静脉血经左心系统进入主动脉，肺静脉和主动脉的氧饱和度是相等的。

当肺血流量减少时，体静脉血回到右心房，由于各种原因其中一部分血没有经过肺循环摄
取氧，直接进入左房、左室，与肺静脉氧合血混合，导致动脉氧饱和度降低。有效肺血流量是指
体静脉回流入肺循环的部分，与动脉氧饱和度成一定的比例。

紫绀也可发生在肺血流正常或肺血流增加的病例，例如，当主动脉骑跨在室间隔上时，一
部分未氧合的静脉血经室间隔缺损流向主动脉。根据主、肺动脉位置，室间隔缺损的位置，进
入主动脉的非氧合血量不等，从而出现不同程度的紫绀。完全性大动脉转位伴室间隔完整，是
婴儿期最常见的先天性心脏病，患儿心房、心室连接一致，心室、大动脉连接不一致，左心室与
肺动脉连接，右心室与主动脉连接。所有的肺静脉血全部进入肺动脉，这样，尽管肺血流是正
常的或甚至是增加的，但在新生儿仍有严重的低氧血症，因为完全性大动脉转位时，体循环和
肺循环是平行的，而不是串联的，这样进入体循环的血仍然是未经氧合的体静脉血。出生后患



儿的生存依赖于通过如卵圆孔或者动脉导管的体、肺静脉血的混合，两者的开放对维持生命至
关重要。典型的完全性大动脉转位即在纠正型大动脉转位中，心房、心室连接不一致，同时伴
有心室大动脉连接不一致，这种情况下，血液循环是正常的，并不出现紫绀。

三、青紫型先天性心脏病临床表现
在婴儿期，青紫是一个很重要的临床表现，这是婴儿有症状心脏病最常见的临床表现，如

果新生儿期因先天性心脏病引起的紫绀没有被发现，可能很快发展成为心功能衰竭，紫绀型先
天性心脏病有以下临床特征：

低氧血症是由中央性青紫引起。
当血红蛋白浓度较低时，紫绀可以不明显，如果婴儿氧饱和度大于８５％，紫绀通常难以用

肉眼加以辨别，因而如临床上有可疑轻度紫绀，应用经皮氧饱和度仪进行检测。
在评估婴儿青紫时，需测上下肢氧饱和度。较罕见情况是在右位主动脉弓时右锁骨下动

脉起源于降主动脉，左位主动脉弓时右锁骨下动脉异常起源于降主动脉，可出现右上肢的氧饱
和度低于左上肢氧饱和度的情况。这时测鼻或耳垂的氧饱和度，代表升主动脉氧饱和度，因为
供应这些部位的动脉总是来源于升主动脉。

紫绀型先心病的婴儿由于低氧血症，呼吸通常增快，但罕见有吸入性凹陷及鼻翼煽动，由
于通气增加，动脉ＣＯ２分压水平可以降低。

第二节　 肺血减少型先天性心脏病

进入右心室或肺动脉的血流受阻及明显的三尖瓣、肺动脉瓣反流均可导致肺循环血流量
减少，其中右心梗阻性病变远多见于瓣膜反流。在肺循环血流量减少的这些病变中，部分体静
脉血从右房经卵圆孔进入左房，与肺静脉血混合，导致动脉氧饱和度降低。

一、右室流入流出道梗阻胎儿期血液循环变化
在胎儿期，右室流入道、流出道梗阻可使很大一部分本应进入右室的血液经卵圆孔进入左

心。在三尖瓣或肺动脉瓣闭锁伴室间隔完整病例，所有的体静脉血全部经卵圆孔进入左心，使
卵圆孔扩大，出生后，扩大的卵圆孔成为继发孔型房间隔缺损，体静脉血进入左房通常不受限
制，极少数情况下，心房间交通为限制性的，出生后需急诊行房间隔造口术以维持心排血量。
另外，胎儿期，左心室接受从卵圆孔及肺静脉来的较多的混合血，有较多的血经主动脉弓、峡部
进入降主动脉，主动脉峡部通常是扩张的，因而这种类型的先心病通常不发生主动脉缩窄。

二、伴有流入道梗阻的肺血流减少型先天性心脏病
有明显紫绀的婴儿一个非常重要的临床体征是右心室搏动强度的变化，正常情况下，在胸

骨下缘或剑突下很容易摸到右心室搏动，这是由于胎儿期右心室占优势、胸壁较薄的缘故，在
右室流出道梗阻、完全性大动脉转位及新生儿持续性肺动脉高压的病例，右心室搏动通常是正
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常或增强，但如存在流入道梗阻，右室搏动减弱或摸不到，因而在临床上如体检发现右心室搏
动减弱，应首先在几个右室流入道梗阻性先心病中进行鉴别诊断。
（一）三尖瓣闭锁
三尖瓣闭锁是指三尖瓣口完全不发育，右房与右室间缺乏直接的交通。发病率为活产婴

儿的０ １‰，临床资料中三尖瓣闭锁在所有先心病中占０ ３％ ～３ ７％，尸检资料中占２ ９％。
１ 病理解剖
三尖瓣闭锁的形态有五种类型：肌性闭锁、膜性闭锁、瓣性闭锁、Ｅｂｓｔｅｉｎ形闭锁及很罕见

的房室通道形闭锁，其中以肌性闭锁多见。三尖瓣闭锁时右室存在不同程度的发育不良，重者
没有窦部，当为膜性闭锁时，存在右室流入道，如同时为非限制性室间隔缺损、无肺动脉狭窄
时，右室发育不良相对较轻。

三尖瓣闭锁多合并室间隔缺损，有四种解剖类型：膜周部缺损、对位不良性缺损、肌部缺损
及罕见的房室通道性缺损，其中以肌部缺损多见。出生后，膜周部室间隔缺损可逐渐缩小成为
限制性。心室大动脉连接正常时，限制性室间隔缺损可引起肺动脉瓣下狭窄；心室大动脉连接
不一致时，可引起主动脉瓣下狭窄。

三尖瓣闭锁、大动脉位置正常者合并其他心脏畸形的发生率为１８％，三尖瓣闭锁、大动脉
转位者合并其他心脏畸形的发生率为６３％。左上腔静脉入冠状窦发生率为１２％ ～１５％（正常
人群发生率为０ ５％，先心病患者的发生率为４％）。存在双上腔静脉时，右上腔静脉可能太小
以致部分病例不适合做右侧Ｇｌｅｎｎ手术。心耳并置的发生率是１０％，当合并有大动脉转位时，
发生率是４０％。心耳并置虽无血流动力学意义，但对Ｆａｎｔａｎ手术有一定的影响，当考虑需行
房隔造口时，需排除有心耳并置的可能。三尖瓣闭锁常见的合并畸形有：主动脉缩窄（８％），
动脉导管未闭（３％），右位主动脉弓（３％ ～ ８％）。Ｏｔｅｎｋａｍｐ等报道在３１例三尖瓣闭锁尸检
中，有５２％伴二尖瓣畸形（双孔、单纯裂缺、瓣环骑跨、附着异常）。三尖瓣闭锁合并心外畸形
的发生率为２０％。
２ 病理分型
根据大动脉与心室连接的关系，将三尖瓣闭锁分为三个类型，每一类型再根据室间隔缺损

的大小及是否合并肺动脉狭窄或肺动脉闭锁分为三个亚型。
Ⅰ型：大动脉位置正常，尸检相对发生率为６９％，又分为三个亚型：

Ⅰａ：肺动脉闭锁、室间隔完整（９％）
Ⅰｂ：肺动脉瓣下狭窄及较小的室间隔缺损（５１％）
Ⅰｃ：肺动脉瓣不狭窄合并巨大室间隔缺损（９％）

Ⅱ型：右型大动脉转位，发生率为２８％，又分为三个亚型：
Ⅱａ：肺动脉闭锁及室间隔缺损（２％）
Ⅱｂ：肺动脉瓣及瓣下狭窄，巨大室间隔缺损（８％）
Ⅱｃ：肺动脉瓣不狭窄合并巨大室间隔缺损（１８％）

Ⅲ型：左型大动脉转位，发生率为３％，又分为两个亚型：
Ⅲａ：肺动脉瓣下狭窄
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Ⅲｂ：主动脉瓣下狭窄
３ 血液动力学改变
三尖瓣闭锁患儿在胚胎期能很好地生存和发育，因为在胎内由左心室担负全部体循环功

能，出生后，体循环包括冠脉循环的静脉回心血经卵圆孔或房间隔缺损进入左房，与肺静脉血
混合后进入左心室，其中部分进入主动脉，如存在室间隔缺损，则部分经室间隔缺损进入右心
室、肺动脉。如果室间隔是完整的，则经动脉导管进入肺动脉。患儿出生后就出现青紫，紫绀
程度与肺循环血流量有关。心房间的有效交通是维持足够心排血量的保证，少数病例因卵圆
孔较小，血液进入左房受到限制，可出现右心房明显扩大、腔静脉扩张，不及时手术处理，可危
及生命（如图７１）。

图７１　 大动脉连接一致的三尖瓣闭锁的血液动力学（彩插）
①心房水平必然存在的右向左分流；②为各种形式的三尖瓣闭锁，血流不能通过
三尖瓣进入右心室；③血流通过室间隔缺损进入右心室，有时室缺为限制性分流

根据肺血流量的多少，可将三尖瓣闭锁分为两种临床类型：肺血流减少型，Ⅰａ、Ⅰｂ、Ⅱａ、
Ⅱｂ、Ⅲａ型，此等类型者在三尖瓣闭锁病人超过７０％，任何能增加肺血流量的因素都能减轻病
人的紫绀程度，如合并肺动脉闭锁或肺动脉严重狭窄，出生后肺循环依赖动脉导管的开放，如
果动脉导管闭合，可危及患儿的生命。有少数病人肺动脉没有狭窄，但室间隔缺损为限制型，
或出生后膜周型的室间隔缺损自然缩小而在临床上也表现为肺血减少。
４ 临床表现
大部分三尖瓣闭锁患儿在出生后即出现中央性青紫，四肢氧饱和度相等，可有呼吸加快，

但无呼吸困难，右室搏动减弱。当三尖瓣闭锁合并室间隔缺损时，在心前区可摸到震颤，第一
心音是正常的，合并肺动脉闭锁时，听诊第二心音是单一的。在出生时由于心率较快，第二心
音分裂通常不易听到。如合并大动脉转位，听到的较响的第二心音系主动脉瓣关闭引起。收
缩期的心脏杂音是由室间隔缺损或右室流出道梗阻引起。随访中如果发现青紫加重，气促，阵
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发性呼吸困难提示可能有动脉导管缩小或室间隔缺损自然缩小。不合并肺动脉狭窄而且室间
隔缺损非限制性时，肺血增多，紫绀程度相对较轻。肺血增多的患儿以心力衰竭为主要临床表
现，表现为气促、多汗，生长发育迟缓，反复呼吸道感染等，年长儿则出现活动耐力下降。

辅助检查：临床上仅通过体格检查就能将中央性青紫患儿归类于右室流入道梗阻型先心
病，通过简单的辅助检查也能将三尖瓣闭锁与右心发育不良综合征区别开来。结合心电图或
者胸片可以初步判定是否合并大动脉转位。三尖瓣闭锁的心电图通常表现为右房扩大，右室
电压降低，电轴左偏（０° ～ － ６０°），当合并大动脉转位时，电轴左偏减少，通常在０° ～ ＋ ９０°（如
图７２）。三尖瓣闭锁时，胸片可以看到右心房增大，如果合并大动脉转位，则上纵隔狭窄，而
大动脉位置正常时，上纵隔形态正常。通过胸片上肺血多少，可以初步判断有无合并肺动脉狭
窄。超声心动图能对三尖瓣闭锁作出确切的诊断（图７３），且需对以下形态进行评估：心房间
交通大小，室间隔缺损是否存在，右室、右室流出道大小，大动脉间的关系，动脉导管开放，二尖
瓣功能状态等。

图７２　 １例大动脉连接正常的三尖瓣闭锁婴儿的心电图，胸前导联为半量，
可见右心房肥大，ＱＲＳ电轴左偏，右心室电势明显减小

图７３　 心尖四腔切面，显示三尖瓣肌性
闭锁及发育不良的右心室
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５ 治疗原则
内科治疗：大多数三尖瓣闭锁的婴儿有严重低氧血症，在新生儿期如心房间交通受限制有

右房扩大者，行房间隔造口术，可保证有足够的血流进入左心房，维持心排血量，是防止三尖瓣
闭锁患儿早期夭折的重要步骤。对肺循环依赖动脉导管开放者，需静脉滴注前列腺素Ｅ１，维
持动脉导管开放，同时限制高流量、持续的氧气吸入。经内科治疗病情稳定后，及时施行外科
减状手术。肺血增多的患儿，应该应用利尿剂、洋地黄类药物以改善心功能不全。
６ 外科手术治疗
·姑息手术
ＢＴ分流术：对肺动脉严重狭窄或肺动脉闭锁患儿，需依赖动脉导管开放时，在静脉滴注

前列腺素Ｅ１的基础上，及时做体循环肺循环分流术，如改良的ＢＴ分流术，可维持一定的肺
血流量，改善青紫，促进肺血管发育，为以后的生理性纠治创造条件。有心脏中心采用介入治
疗的方法，将血管支架置入动脉导管维持动脉导管开放获得成功。

肺动脉环扎术：对肺血流过多合并肺动脉高压者，应早期行肺动脉环扎术，宜在出生６个
月内施行，以避免长期的肺动脉高压对肺血管床造成损害。

Ｇｌｅｎｎ手术：对已行一期减状手术者，如ＢＴ分流术及肺动脉环扎术，４ ～ ６个月后，应通过
心脏二维超声检查及／或心导管检查，重新评价血流动力学变化，适时施行双向腔静脉肺动脉
吻合术，此种手术方法较符合生理需要，不额外增加心脏负荷，分流为低压性的，不产生肺动脉
高压，为２岁以后施行生理性纠治术，即改良Ｆｏｎｔａｎ手术创造条件。腔肺吻合术不适宜于新
生儿及小婴儿，是由于该年龄段肺循环阻力尚未完全降至正常，血管细小，手术死亡率高。
（二）右心发育不良综合征
右心发育不良综合征即指右室流出道梗阻，甚至闭锁同时存在三尖瓣严重发育不良，右心

室小，室间隔完整，是少见的紫绀型先天性心脏病。出生时，肺血流完全依赖于动脉导管的开
放，由于室间隔是完整的，右室收缩压可大于左室，由于右心室压力明显增高，在胚胎期右心室
腔与冠状动脉间的交通在出生后可持续存在，称为心肌窦状间隙，心肌窦状间隙用低氧饱和度
血直接灌注冠状动脉，也可能与冠状动脉近端不交通或者存在严重狭窄。在这种情况下，部分
冠脉循环依赖于右心室，因心肌缺血造成死亡的危险性明显增高。
１ 临床表现
患儿出生时生长发育正常，但很快出现紫绀和气促，四肢氧饱和度相似，尽管右心室压力

明显增高，但进入右心室的血流量是相当少的，因而右心室搏动仍是减弱的，第一心音正常，第
二心音单一，但强度是正常的。通常在心前区可听到动脉导管未闭的收缩期杂音。
２ 辅助检查
Ｘ线检查：两侧肺野清晰，肺血明显减少，心影接近正常，上纵隔不增宽，心影类似于大动

脉关系正常的三尖瓣闭锁。
心电图：与三尖瓣闭锁不同，电轴不偏或右偏＋６０° ～ ９０°，右房大，右胸导联Ｒ波电势低于

正常或高于正常，这主要取决于右心室壁的重量，如有冠状动脉缺血，可有相应的ＳＴＴ波
改变。
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二维超声心动图：可见小的三尖瓣环，右心室腔明显缩小，有时可见心内膜心肌纤维化，通
过测量二尖瓣环、三尖瓣环直径，观察右心室三部分结构是否存在及三尖瓣口血流量来评估右
心室发育不良的程度，尤其重要的是评估是否存在右室流出道，如为漏斗部闭锁，则右心室继
续生长就不可能发生。判断是否存在右室依赖型冠状动脉循环对手术结果影响巨大，当发现
右心室有可疑的异常血流、冠状动脉开口显示不清时，应进一步做心导管造影检查（图７４）。

图７４　 右心室造影，显示心肌窦状间隙开放

３ 治疗
室间隔完整的肺动脉闭锁同时存在右室发育不良应在新生儿期予以外科手术治疗，术前

应纠正酸中毒，予以前列腺素Ｅ１静脉点滴，维持动脉导管开放，提高动脉氧饱和度，在进行心
导管、造影检查时，如跨房间隔压力阶差大于３ ｍｍＨｇ时，为进行球囊房隔造口术的指征。

首期外科手术治疗应个体化，原则是平衡手术风险，注重长期功能结果，最大限度减少死
亡，判断三尖瓣及右心室是否能生长至维持肺循环功能对手术方案的选择相当重要。如果右
室严重发育不良或者存在完全右室依赖的冠脉循环，则患儿只能作单心室修补，最终行改良
Ｆｏｎｔａｎ手术。

首期手术方法包括：①肺动脉瓣切开或右室流出道跨瓣补片；②肺动脉瓣切开或右室流出
道跨瓣补片加体肺分流术；③体肺分流术。最低的手术死亡率是仅做体肺动脉分流术，但这
个手术不能促进右心室发育，因而难以达到最终的双心室修补的目的，故首期治疗需根据右心
室发育情况而定。当右心室存在流入道、小梁部和流出道三部分结构时，三尖瓣环直径的大小
可用来评估右室的发育程度，若三尖瓣环直径在低于正常的３个标准差以内时，右室是能够提
供足够的肺动脉血流，完成双室循环。判断首期治疗时采用Ｚ值来表示，用二维超声心动图
测量出三尖瓣环直径，经身长、体重得出体表面积，即可查得Ｚ值。Ｒｅｄｄｙ在２４７例室间隔完
整的肺动脉闭锁手术随访资料分析后得出：Ｚ值在０ ～ － ２时可行肺动脉瓣切开或右室流处道
跨瓣补片，如单独行瓣膜切开，不需体外循环，心房间交通保留，但术后因低氧血症使５０％的
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病例需加做体肺动脉分流术；Ｚ值在－２ ～ － ３时可行肺动脉瓣切开或右室流出道跨瓣补片加
体肺动脉分流术；Ｚ值≤ －３：肺动脉瓣切开或右室流出道跨瓣补片加体肺动脉分流术的死亡
率明显高于单纯的体肺分流术，且这类患儿常合并右室心肌窦状隙开放，因而主张仅做体肺
分流术。

对完全右室依赖型冠状动脉循环，不能行右室减压术，只能行体肺分流术，对不完全依赖
者，部分也能行右室减压术。对严重三尖瓣反流者，只能行单心室修补，早期先行体肺分流术，
将三尖瓣反流转换为三尖瓣闭锁。对有指征单独行肺动脉瓣切开术者，可采用介入治疗的方法，
即对膜性闭锁的肺动脉瓣经射频打孔后，行肺动脉瓣球囊扩张成形术，替代一期外科手术。

后续外科治疗：体肺分流术后拟行单心室修补者，在４ ～ ６个月行Ｇｌｅｎｎ手术，在２ ～ ４岁
行改良Ｆｏｎｔａｎ手术。

第三节　 伴有流出道梗阻的肺血减少先心病

一、室间隔完整的肺动脉闭锁伴右心室发育正常
１ 解剖与生理
室间隔完整的肺动脉闭锁的患者其右心室不一定发育不良。如果右室腔发育良好其三尖

瓣的发育也会接近正常水平，但是可能会发生严重的关闭不全。由于三尖瓣的反流，右室压力
不会很高，所以无窦状间隙开放。虽然在胚胎时期可能发生流出道梗阻，但胚胎期窦状间隙已
经退化。尽管在胚胎期肺动脉只接受少量从联合心室经动脉导管来的血流，但是肺动脉通常
发育良好。
２ 临床表现
体检发现患儿青紫，四肢氧饱和度相同。轻微呼吸急促，但是不会出现呼吸窘迫。外周血

压和灌注正常，非心血管方面的检查没有特异性。由于大量血液流入右心室，其搏动正常或增
强。第一心音正常，无额外心音出现。第二心音单一。由于三尖瓣的反流会在低位胸骨左缘
听到收缩期杂音，并向右胸前区放射。
３ 辅助检查
胸片显示右房增大，大动脉一般正常。心电图表现与三尖瓣发育不良的肺动脉狭窄相似，

但右心室肥厚和右房扩大比较明显。与三尖瓣和右室发育不良这类疾病不同，超声可发现其
三尖瓣环大小基本正常。严重的三尖瓣反流导致右心房扩大。发育较好的右心室（即流入
道，小梁和流出道三部分均存在）收缩功能正常，没有心内膜纤维化。肺动脉及肺动脉瓣大小
正常，其血供来自动脉导管。
４ 治疗
患儿需服用前列腺素Ｅ１维持动脉导管开放以确保肺动脉的血流。行瓣膜成形术后许多

患儿预后比较好。但是如果右心室肥厚明显及顺应性差，不能接受全部体循环回流血液时，即
使肺动脉瓣成形术成功，同时也有必要加做体肺分流，为肺动脉提供另外的血流来源。
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二、极重度肺动脉瓣狭窄
１ 解剖及生理
极重度肺动脉瓣狭窄与右室发育良好的肺动脉瓣闭锁相似，在心血管发育过程中其病因

似乎是相同的。肺动脉瓣未闭锁，仍然存在前向血流。在不合并动脉导管未闭时，极重度肺动
脉瓣狭窄与重度肺动脉瓣狭窄是以大动脉的氧饱和度为分界标准的，极重度肺动脉狭窄时，氧
饱和度通常在９０％到９２％之间。极重度狭窄和重度狭窄都导致右室收缩压达到或超过体循
环压。极重度狭窄时心室不能将全部体循环回流的血液经肺动脉瓣泵出。这时一部分体循环
回流的血液经卵圆孔进入左心房，使体循环氧饱和度降低。
２ 临床表现
极重度肺动脉瓣狭窄患儿的临床表现与肺动脉闭锁患儿相似。如果有大量三尖瓣反流时，

右室搏动增强。第二心音单一。尽管有前向血流经过肺动脉瓣，但是因量太少导致杂音极轻而
难以听到，限制性的瓣膜开放也不会产生喷射性喀喇音。通常可以听到三尖瓣反流的杂音。
３ 辅助检查
心电图和胸片表现与肺动脉闭锁相似。很少有窦状间隙开放。超声表现与肺动脉闭锁相

似，但肺动脉瓣有血流经过。前向血流非常有限而不能将它与由于导管血流冲击闭锁的动脉
瓣造成的湍流相鉴别。但彩色多普勒超声在右室流出道观测到细束的肺动脉瓣反流是肺动脉
瓣开放的证据。
４ 治疗
尽管肺动脉瓣严重狭窄的患者情况比较稳定，但是肺动脉瓣极重度狭窄的患者应该给予前

列腺素Ｅ１以保证经动脉导管提供足够的肺血流。大部分患儿在肺动脉瓣膜介入成形术后情况
良好。与肺动脉闭锁的病人相同，如果右心室肥厚明显及顺应性差，不能接受全部体循环回流血
液时，即使肺动脉瓣成形术成功，同时也有必要加做体肺分流，为肺动脉提供另外的血流来源。

三、圆锥隔移位综合征———法洛四联症
１ 解剖及生理
有一种右室流出道梗阻疾病与流出道到小梁部圆锥隔前移有关，导致右室流出道梗阻。

法洛四联症是此类疾病中最常见的一类病种，由于圆锥间隔前移，造成对位不良型室间隔缺
损、右室流出道狭窄，主动脉根部向右移位造成主动脉骑跨为该类疾病的病理特征。但是主动
脉仍然发自左心室，因为在主动脉瓣与二尖瓣之间为纤维连接。肺动脉狭窄的情况变化多端，
可以发生在瓣下、瓣膜、瓣上等各个水平。

最严重的情况是发生肺动脉闭锁，在这种情况下肺动脉的起源是多变的。为了理解肺动
脉血流来源，有必要明确肺动脉血管床的胚胎学起源。肺动脉总干和动脉导管衍生自第六对
主动脉弓。周围肺动脉的胚胎来源则是胚胎时期的肺毛细血管丛。正常情况下肺动脉主干沿
支气管动脉等降主动脉分支伸入肺实质中，中央肺动脉会出现在任何肺段，而且会有抑制信号
抑制其与体动脉连接。当发生肺动脉瓣闭锁而室间隔完整时，主动脉弓正常发育，中央肺动脉
由于得到动脉导管的血供也正常发育。但是部分右移位综合征病人由于主动脉弓发育的异

５３１　 第七章　 青紫型先天性心脏病婴幼儿处理方法



常，导致中央肺动脉严重发育不良而不能与各肺段相连接。
肺动脉总干与远端脉管床在某个肺段未能正常连接，导致了前面所说的抑制作用的消失，

而产生了其他的连接方式。最常见的是降主动脉的节间血管或称为主肺动脉的侧支血管等连
接到肺段。有时这些血管未发育，而由一些来自头颈部的间接侧支血管供应肺段。少数情况
下小的肺动脉总干是由周围侧支血管逆行灌注，而中央肺动脉与主动脉弓之间的连接消失。
少数情况下冠状动脉也可以直接与中央肺动脉相连接，冠状动脉血流进入到肺实质内。
２ 临床表现
有此类“右移位”缺陷的患儿，早期的临床表现完全依赖于肺动脉的血流量情况。严重的

右室流出道梗阻并伴有动脉导管未闭的患儿生后由于其肺动脉血管阻力的下降，肺动脉血流
量会明显增加。如果仔细观察的话患儿可能会有短暂的青紫，但是休息后会马上消失。一般
情况下患儿生后数小时内只在哭闹或喂养时青紫。几小时或几天后动脉导管开始关闭青紫才
逐渐明显。

体格检查时会发现有不同程度的青紫出现，尽管患儿可能会有呼吸急促，但是不会出现呼
吸窘迫。肺血流量多时脉搏正常或增强。心脏检查显示心前区搏动正常或增强，第二心音单
一。如果右室流出道开放，可以在心底部听到流出道狭窄产生的收缩期杂音，侧支血管形成时
可以在肺野内听到收缩期或连续的杂音。

除非是合并其他缺陷的综合征，否则其他的体格检查是正常的。除了右位主动脉弓外较
少合并其他畸形。常不合并其他心血管方面的改变，尤其在右位主动脉弓时。许多患者患有
某种综合征或有染色体异常。因２２号染色体短臂微缺失（２２ｑ１１缺失综合征）造成的一组综
合征包括：ＤｉＧｅｏｒｇｅ综合征、ＣＡＴＣＨ２２、腭心面综合征、圆锥动脉干异常面容综合征等。这
些综合征的临床表现中有重叠之处，眼距宽、耳际低、小颌、上颚异常在患儿中经常出现。该类
患儿可以通过原位荧光杂交技术（ＦＩＳＨ）评估其基因异常。
３ 辅助检查
生后早期心电图表现是正常的，表现为Ｔ波直立、右胸导联Ｒ波占优势的右心室占优势

图形。但是不像正常儿童一样在生后１周内Ｔ波由直立变为倒置，这是由于右心室收缩压仍
维持在体循环水平，所以其Ｔ波仍保持直立。

胸片显示右室增大，肺动脉段缺如，典型的靴形心（图７５）。对肺动脉作出评估很重要。
常出现中央肺动脉影小，但这并不能反应肺动脉血流减少。肺动脉血流并不依赖于中央肺动
脉的大小，而是依赖于外周血管床。大量血液通过动脉导管或主肺动脉侧支进入肺内。右位
主动脉弓是比较重要的发现，常出现在右移位缺陷中，并增加了２２号染色体微缺失的可能性。
胸片上显示气管未向右侧偏移或左侧出现的主动脉结以及降主动脉出现在脊柱右侧等都提示
了右位主动脉弓的存在。

心脏彩色超声显示流出道部室间隔缺损，以及主动脉骑跨于室间隔上。右室流出道及肺
动脉瓣的解剖、肺动脉总干的解剖、相关的肌部室间隔缺损、冠状动脉的解剖、主动脉弓的位
置，以及动脉导管的解剖都能显示。如果动脉导管未闭和肺动脉瓣开放同时存在，只有在动脉
导管关闭之后才能确定动脉导管的开放是否是生存所必需的。然而流出道以及肺动脉瓣的大
小，通常反应了右室流出道梗阻的情况。在肺动脉闭锁的患者清楚地显示动脉导管尤为重要，
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图７５　 前后位胸片　 见肺血少，肺动脉段凹陷，靴型心

因为有时候很难将动脉导管和主肺动脉侧支血管区分开，区别点在于未闭的动脉导管可能只
连接于一侧的肺动脉。如果肺动脉瓣缺如，则动脉导管可能存在也可能不存在。因此肺动脉
闭锁室间隔缺损的新生儿通常还要行心血管造影术，以准确了解其解剖结构。
４ 治疗
肺动脉发育较好的患儿，在生后１年内行根治手术。肺动脉总干发育不良的患者的治疗方

法比较复杂，因为其肺血来源复杂且每个患者各不相同。单侧或双侧肺血由动脉导管供应的患
儿则需要在新生儿时期进行体肺分流手术治疗。相反，如果肺动脉由侧支血管供应，则手术可以
推迟到生后几周或几个月，治疗的目的是重建肺动脉，如果条件允许的话同时修补室间隔缺损。

四、内脏异位综合征（左、右侧心房异构）
１ 解剖及生理
胚胎发育的最初，左右器官是左右对称的，在生物的生长发育过程中，各器官组织发生不

同程度的侧化，侧化过程发生异常，即形成内脏异位。内脏异位综合征反应了新生儿心血管及
器官组织位置不确定的位置关系，因此也被称为不定位。可以分为双侧右房结构（又称为无
脾综合征）和双侧左房结构（又称为多脾综合征）。脾脏是一种左侧结构的器官，但是功能性
的脾脏结构的出现或消失并不完全与双侧右房结构或双侧左房结构相吻合。在这两种综合征
的临床表现中，最有重复性的是心耳的解剖结构。左右侧心耳是明显不同的，右心耳是钝圆
的，以较大的开口通向心房，梳状肌延伸至心房前壁。相反，左心耳较长呈指状，以较小的开口
通向心房，梳状肌较少，未能延伸至心房前壁。心房附属物的这些特征性的区别将内脏异位综
合征区分为“右房异构”或“左房异构”（尽管这种名称指的是附属物而不是心房本身）。

左房异构与许多表现有关，但是通常不伴有右室流出道梗阻。在右房异构中，肺动脉流出
道梗阻、肺动脉瓣闭锁是十分常见的。心脏可以出现在胸腔的任何一侧，相关的心脏及非心脏
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方面的表现很多。心血管方面的表现有双上腔静脉、双窦房结、冠状窦缺如、完全性房室间隔
缺损或一侧房室瓣闭锁（很少有两个分离的房室瓣存在）、大动脉异位等。其中，一个特异性
的表现是下腔静脉和降主动脉均位于脊柱的同侧。支气管的解剖显示双侧支气管均呈现右支
气管形态。肺静脉通常与一侧或双侧上腔静脉异位连接。如果肺静脉直接连接到心房，那么
一般左右侧肺静脉会对称地连接到双侧心房。肝静脉的回流也会异常，可以与下腔静脉分离
而直接回流到心房。非心脏方面的发现包括水平肝、双右结构支气管和功能性脾脏缺如，以及
肠旋转不良等。
２ 临床表现
右房异构新生儿的临床表现与任何类型的肺动脉依赖动脉导管供血的患儿相同。起初氧

饱和度较高，只有在患儿哭吵或喂养时会出现青紫，但是最终由于动脉导管逐渐闭合导致青紫
加重。偶尔会由于肺静脉梗阻出现明显肺水肿导致呼吸窘迫和青紫。特异性的临床表现包括
水平肝，通常心脏位于右侧胸腔，因此心脏搏动、心音可在右侧胸前查及。第二心音单一，听不
到杂音，但是如果有杂音则在全肺野都能听到。
３ 辅助检查
心电图表现随心脏位置及心内结构的不同而不同。由于心脏位置异常以及经常合并单心

室，因此常规１２导联心电图很难发现室间隔除极产生的Ｑ波。胸片显示右位心和／或右位
胃、水平肝、肺门血管影减少等，有时也会出现双侧肺叶结构相同，两肺同为右侧肺叶形态学结
构。纵隔的描述比较困难，因为主动脉走行异常且存在双侧上腔结构。心脏超声可以显示右
房异构中的大部分解剖结构。
４ 治疗
这些病人均为功能性单心室。几乎所有患儿都需要在刚出生时行体肺动脉分流术，随后

行双向Ｇｌｅｎｎ术和改良的Ｆｏｎｔａｎ术。

五、矫正性大动脉转位伴肺动脉狭窄或肺动脉闭锁
１ 解剖及生理
Ｌ大动脉转位又称矫正性大动脉转位，指房室连接不一致伴心室大动脉连接不一致的一

类畸形，常常同时伴有室间隔缺损、肺动脉瓣及瓣下狭窄。左侧房室瓣为三尖瓣与解剖右心室
相连接，接受肺静脉回流血流，最终进入与右心室相连的主动脉，常合并Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形（三尖瓣
隔瓣下移），但是很少会发生严重的三尖瓣反流。由于肺动脉流出道梗阻和室间隔缺损的存
在，一部分未结合氧的血液从右房到左室再经室间隔到升主动脉中，造成不同程度的青紫。
２ 临床表现
患儿体格检查的结果依赖于缺陷的类型。无内脏异位时胸前区搏动通常是正常或轻度增

强，第二心音的听诊常常能为诊断提供线索。由于主动脉位于左前方（内脏异位时位于右
方），第二心音单一响亮且比正常情况下要晚很多。在中位胸骨旁区域可以听到粗糙的中等
频率收缩期杂音，是由经过室间隔的血流造成的，这种杂音与肺动脉流出道杂音很难区别。
３ 辅助检查
由于心脏在胸腔中的位置不同，心电图可以是多变的，但是在胸前导联上经常会出现病理
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Ｑ波及Ｒ、Ｓ波振幅增大。常发生房室传导阻滞，应该仔细评价房室传导功能。如果有Ｅｂｓｔｅｉｎ
畸形可以出现早搏，也可以发生室上性心动过速。胸片显示中位心和左心轮廓异常是由于大
动脉左型转位造成的，在年长患儿尤为明显。主动脉可以在上纵隔左缘看到。心脏超声可以
显示以上解剖改变，清楚的判断房室连接以排除左室双入口或三尖瓣骑跨是很重要的，因为它
们最终都会影响到外科手术的方法（图７６）。

图７６　 超声心动图，四腔切面，显示心室反位，房室连接不一致，同时伴有三尖瓣下移

４ 治疗
治疗方法依据个体情况的不同而不同。不伴有其他的心内结构异常者不需要特殊的治

疗。然而即使不伴有其他的心内畸形，长期的随访研究显示心室功能不全、心衰、房室瓣（三
尖瓣）反流、心律失常，以及猝死的发生率明显增高。室间隔缺损是最常见的相关畸形，需要
手术关闭。由于传导系统的异常，室间隔缺损关闭后常出现完全性房室传导阻滞，许多病人将
需要植入永久性起搏器。即使没有施行外科手术，后期房室传导阻滞的发生率也很高。

第四节　 伴随瓣膜反流的肺血减少型疾病

瓣膜反流很少造成肺血减少型先心病，但是三尖瓣反流要比肺动脉反流造成这种情况常
见的多。血液从三尖瓣反流到右心房，使右心房压力增高，导致了心房水平右向左的分流以及
青紫。严重的肺动脉瓣反流极其少见，在法洛四联症伴肺动脉瓣的缺如时出现，不会增加右心
房的压力。这部分病人青紫是由于右室流出道梗阻造成的。呼吸做功的增加可能是由于肺动
脉的显著扩大导致支气管受压和换气受损造成的。

瓣膜反流造成青紫的患儿和肺动脉血流梗阻造成青紫的患儿是不同的。尽管两者都会在
生后几小时到几天内随着动脉导管的关闭会有渐进性青紫出现，但是流出道梗阻的患儿需要
早期干预，而瓣膜反流的患儿则会在低氧饱和度几天后，动脉氧饱和度自发明显地增加。因为
肺动脉的阻力可以影响反流量而不能影响梗阻的程度。生后１周内肺动脉阻力下降，该过程
与动脉导管关闭同时进行，但是要比动脉导管关闭慢很多。瓣膜反流的新生儿在肺血管阻力
高时可以依赖动脉导管的血流，然而在生后１周内随着肺血管阻力的降低，瓣膜反流的程度降

９３１　 第七章　 青紫型先天性心脏病婴幼儿处理方法



低，可以有更多血液进入肺动脉内。

一、Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形（三尖瓣下移畸形）
１ 解剖及生理
Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形是以三尖瓣隔瓣及后瓣不同程度的下移为特征的，瓣叶下移导致瓣叶不能正

常闭合造成了三尖瓣的严重反流。由于瓣叶下移超过了房室沟，所以部分右心室结构位于三
尖瓣上方称为房化右心室。

胎儿期Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形严重反流和隔瓣下移明显减少了右室流出道的血流量，增加了流经卵
圆孔的血流。因此可以出现继发性右室流出道发育异常，最严重的是肺动脉瓣闭锁。同样，大
量血流通过卵圆孔通常导致较大的二孔型房间隔缺损。胎儿右心房压的增加可能与胎儿水肿
有关，而胎儿水肿可以导致胎儿死亡。
２ 临床表现
Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形的患儿即使畸形程度不重都会在动脉导管开始关闭时发生严重的青紫。外

周搏动和灌注正常。肝脏通常是正常的，有时会出现增大并可触及搏动。心前区搏动增强，因
为有大量血液在右房右室之间来回运动。由于多重收缩期杂音存在，所以心音混合在一起常
不易分辨。在一个青紫患儿听诊到多重杂音时应该考虑到Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形的可能性。三尖瓣反
流的杂音在低位胸骨旁左缘可以听到，并且可以向左侧传播。
３ 辅助检查
心电图通常显示显著右心房增大图形（Ⅱ、Ⅲ、Ｖ１ 导联Ｐ波高耸），右心室电势是多变的

（图７７）。大多数患儿合并房室旁道，心电图有时会出现短ＰＲ间期和Δ波，有时这些患儿可

图７７　 Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形患儿心电图，Ⅱ、Ｖ１导联Ｐ波异常高尖，右心室电势小

能会出现室上性心动过速。胸片会显示明显的异常。心脏呈球形明显增大，占据了胸腔的大
部分，肺血管影减小（图７８）。Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形是仅有的几种在出生时心脏显著扩大的先心病中
的一种。心脏超声具有诊断意义，但是在部分患者超声心动图不能确定三尖瓣是否下移时，应
该考虑到其他造成三尖瓣反流的原因，比如三尖瓣发育不良或者三尖瓣乳头肌缺血损伤导致
的反流。超声还可以根据瓣膜口的位置，及反流束的起始部来鉴别诊断。在其他病理情况下，
多普勒超声显示三尖瓣反流束的起始部在房室沟附近，而在Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形中，反流束向心尖部
移位。仔细评估右心室、流出道以及肺动脉瓣的大小是很重要的，因为其决定着青紫是否会自

０４１ 婴幼儿心脏病学　



图７８　 Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形，胸片显示右房大，心影显著增大，肺血少

行消退，以及是否需要行新生儿期手术。需要注意的是无前向血流经过肺动脉瓣并不能诊断
肺动脉闭锁，因为动脉导管开放可导致肺动脉压与体循环压相等，但是由于三尖瓣的反流造成
肺动脉压超过了右心室压，那么肺动脉瓣就不会开放，这种情况称为功能性肺动脉闭锁。虽然
前向血流消失，但是可以通过肺动脉瓣反流来判断肺动脉瓣未闭锁。
４ 治疗
生后１周内随着肺动脉压的降低三尖瓣反流的情况会有所改善，这些应该在治疗时考虑

到。根据前面所讲青紫会逐渐减轻，因此使用前列腺素Ｅ１会比体肺动脉分流术或者复杂的三
尖瓣手术更可取。房间隔缺损通常比较大，因此生后没必要行房隔造口术。年龄增长后即使
是轻症Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形患者也应将房缺关闭。

二、肺动脉瓣缺如综合征
１ 解剖及生理
肺动脉瓣缺如综合征一般见于法洛四联症。这种综合征的特征是肺动脉瓣环轻度发育不

良，但是仅有少量残余瓣膜组织。肺动脉总干扩张，有时是不对称的。很少有动脉导管未闭，
可能是动脉导管过早闭合造成肺动脉的显著增宽，也可能是由于肺动脉壁的缺陷造成的，有组
织学研究显示肺动脉壁弹性层断裂。尽管非限制性肺动脉瓣反流（与漏斗部狭窄伴发）以及
室间隔缺损造成了右向左分流和青紫，但是扩张的肺动脉对主支气管的压迫也常常是导致严
重青紫的原因。
２ 临床表现
患儿青紫，且有明显的呼吸窘迫，这一点与其他的青紫性心脏病不同。吸气及呼气时均有

呼吸困难，而且在俯卧位时显著减轻。这一点是很特异的表现，在治疗时也可以应用。许多患
者呼吸困难很严重，需要进行气管插管和机械辅助通气。外周脉搏正常，非心脏方面的检查也
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无特异性。心前区搏动显著增强。由于杂音比较响亮所以心音难以区分。杂音类似拉锯样，
在胸骨左缘上部最响亮，可以传至整个胸腔，这种杂音很容易分辨出来。
３ 辅助检查
心电图表现与法洛四联症患儿相同。心电图通常是正常的，也可能显示右室肥大，生后几天

内右胸前导联Ｔ波不能正常倒置。胸片常明显异常，显示左肺动脉或右肺动脉或两者都显著增
宽。心影常增大。尽管肺血流量减少但是肺血管影增多，可能是由于肺动脉瓣反流使肺动脉搏
动增强造成的。超声显示轻型法洛四联症，但是伴有肺动脉显著增宽。肺动脉瓣环处有少量残
留的瓣膜组织，肺动脉反流严重。心脏造影检查可以直接显示扩张的左右肺动脉（图７９）。

图７９　 肺动脉缺如，右心室造影，可见异常扩张的左右肺动脉，肺动脉环处有明显的狭窄

４ 治疗
治疗时应关闭室缺、应用自体带瓣管道重建右室流出道。尽管做了纠治术，但是肺动脉扩

张导致的继发性支气管受压梗阻常引起的慢性呼吸衰竭常常难以纠正。

第五节　 心室右袢的大动脉转位

另外一种引起青紫的血流动力学异常类型是大动脉右转位畸形。在解剖上，主动脉位于
肺动脉右侧或者右前方，与形态学右心室相连。解剖类型分为两种，一种是单纯完全性大动脉
转位，这是最常见的类型，右心房与右心室连接（房室连接一致），右心室与主动脉连接（心室
大动脉连接不一致），左心房与左心室连接，肺动脉发自左心室。不饱和的体静脉血液回流入
右心房流经三尖瓣进入右心室，最后进入主动脉造成了青紫。另外一种类似的情况是肺动脉
与主动脉同发自右心室，同时伴有室间隔缺损，称为ＴａｕｓｓｉｇＢｉｎｇ型右室双出口。在Ｄ转位畸
形患者中其他心血管方面的畸形也常常出现，包括房间隔缺损、室间隔缺损、肺动脉瓣下狭窄、
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主动脉瓣下狭窄（常发生在ＴａｕｓｓｉｇＢｉｎｇ畸形时），以及主动脉弓缩窄。

一、胎儿生理学
主动脉Ｄ型转位的患儿血流方式是异常的。
在胎儿期，右心室射出氧含量及葡萄糖较少的血液进入身体上部。大脑和心脏通过外周

血管舒张机制增加血流量适应低氧及低葡萄糖情况。左心室接受胎盘回流的大部分血液，射
出含氧及葡萄糖量相对较高的血液到身体下部及胎盘。这样可以促进胎盘产生更多胰岛素。
高胰岛素血症可以解释完全性大动脉转位患儿出生时体重过高和低血糖。

单纯Ｄ转位胎儿其主动脉弓附近的血流是正常或稍微增加的。因此该类患者很少伴主
动脉缩窄。在ＴａｕｓｓｉｇＢｉｎｇ型右室双出口时，大动脉常呈侧位，由于室缺引导部分右心室血流
到肺动脉，然后通过动脉导管到达身体下部，减少了主动脉弓的血流，因此经常伴有主动脉瓣
下狭窄和主动脉缩窄。

二、完全性大动脉转位伴室间隔完整
１ 解剖及生理
在完全性大动脉转位患者，由于左心室与肺动脉连接，肺静脉回流的高氧饱和的血液不能

进入升主动脉产生了严重青紫。由于室间隔完整，患儿必须依赖心房水平和动脉导管水平的
分流才能生存。

完全性大动脉转位患者下肢氧饱和度经常会出现两种增高的情况，一种是伴有严重的主
动脉缩窄，位于主动脉后方的动脉导管供应下肢；另一种情况是肺动脉反应性收缩，使得肺动
脉压超过主动脉压力，从而出现通过动脉导管的右向左分流，使肺动脉内高氧饱和度的血液进
入降主动脉。
２ 临床表现
室间隔完整的完全性大动脉转位是青紫型心脏病中最常见的类型，也是新生儿中最常见

的有明显症状的一种先心病。与肺血减少患儿在刚出生时不会发生严重青紫不同的是，完全
性大动脉转位患儿在生后几小时内就会出现严重的青紫。因此，刚出生的婴儿在没有发生呼
吸窘迫的情况下有严重青紫就极有可能是完全性大动脉转位。

尽管如上面所讲到的下肢氧饱和度高一些，但是完全性大动脉转位患儿四肢都会发生青
紫。患儿呼吸急促但不会发生呼吸窘迫。外周动脉搏动和灌注都正常。非心血管方面的检查
无特异性。胸前区搏动活跃，但是并未比正常新生儿增强。第一心音增强，第二心音单一响
亮。很少出现杂音。
３ 辅助检查
出生时心电图是正常的，出生几天后会出现右心室肥厚的图形。胸片显示典型的蛋形心

（图７１０）。心脏大小正常，而肺动脉由于向后向右移位造成纵隔变窄，然而常常会有胸腺存
在而使纵隔增宽。如果生后几天内患儿未得到治疗，则心脏增大，血液积聚在肺血管中，胸片
可以显示肺充血及肺淤血。超声心动图可以迅速地诊断此病，关键是要迅速地判断动脉导管
及卵圆孔是否开放。如果卵圆孔的分流是限制性的，那么需要早期进行干预，以缓解低氧血
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图７１０　 前后位胸片，示完全性大动脉转位的蛋形心

症。相关的异常也能被检出，包括室间隔缺损、主动脉弓缩窄、肺动脉瓣下狭窄等。主动脉瓣、
肺动脉瓣以及冠状动脉的解剖也应该描述。
４ 治疗
为了维持动脉导管的开放，所有患儿都应该给予前列腺素Ｅ１。但是通过动脉导管分流是

双向的（收缩期右向左，舒张期左向右）。通过卵圆孔的血流是左向右的，可以输送含氧量较
高的血液到达升主动脉。如果患儿青紫严重，卵圆孔小分流受到限制，那么就应该立即行急诊
房间隔球囊造口术。一旦确诊，可以在超声引导下行床旁手术。隔膜造口术后，通过卵圆孔的
左向右分流显著增加，从而使主动脉氧饱和度也增加。

根治手术是行大动脉换位术（通常在生后１ ～ ２周）。主肺动脉在各自瓣上横断，然后缝
合到正确的心室。为保证冠状动脉的正常灌注压以及氧饱和度，冠状动脉必须从主动脉移植
到肺动脉（现在是新的主动脉）。通常此类病人冠状动脉的解剖是异常的，但是几乎所有的病
例手术时都可以将冠状动脉移植到新主动脉上。

三、完全性大动脉转位伴室间隔缺损（ＴＧＡ ／ ＶＳＤ）
１ 解剖及生理
完全性大动脉转位最常伴发的畸形是室间隔缺损。缺损大多位于膜周部，也有位于肌部

的。当室缺发生在肺动脉下时，可能会使部分右室血液射入肺动脉中而导致主动脉缩窄。
２ 临床表现
即使存在心室水平分流，青紫仍然是ＴＧＡ ／ ＶＳＤ患者最重要的临床表现。与单纯大动脉

转位的唯一区别是短暂的收缩期杂音，有时由于肺动脉充血以及左房压升高造成肺水肿，会出
现呼吸窘迫。
３ 辅助检查
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心电图与单纯大动脉转位相同。早期胸片显示心脏增大肺血管影增多。心脏超声显示室
缺的位置和分流方向，也能显示相伴的畸形，如肺动脉狭窄、主动脉缩窄等。
４ 治疗
根治手术是行大动脉转位手术和室缺关闭术。如果存在主动脉瓣下室缺，肺动脉瓣及瓣

下狭窄限制了该手术的施行，这种情况下需在几月或几年后行Ｒａｓｔｅｌｌｉ术。手术方式为应用心
内隧道将主动脉与解剖左心室相连接，肺动脉通过管道与右心室连接，以纠正血液循环。

四、ＴａｕｓｓｉｇＢｉｎｇ畸形
１ 解剖及生理
ＴａｕｓｓｉｇＢｉｎｇ畸形是Ｄ型转位的右室双出口，伴有肺动脉瓣下室间隔缺损。主动脉和肺动

脉都起源于右心室，室间隔缺损为连接左心室的唯一出口。关于伴室间隔缺损的大动脉转位
与右室双出口的区别至今仍有争议，但是两者最大的区别可能是右室双出口的病例可见双动
脉下圆锥。如果在肺动脉下出现圆锥部分，那么就证明其发自右心室而不是左心室。主动脉
下狭窄和主动脉缩窄在ＴａｕｓｓｉｇＢｉｎｇ畸形中易出现，主动脉离断也很常见。
２ 临床表现
患儿虽然青紫但是不及完全性大动脉转位患儿严重。通常上下肢氧饱和度不同，当发生

主动脉缩窄时下肢脉搏会减弱，还会出现呼吸窘迫和体循环灌注减少。胸前区搏动活跃，第二
心音单一，会出现短暂的收缩期杂音。
３ 辅助检查
心电图和胸片表现与室间隔缺损的完全性大动脉转位相同。心脏超声可以显示大动脉的

异常关系和肺动脉下及主动脉下圆锥，还可以清楚地显示肺动脉瓣下的室间隔缺损（图７
１１）。应该明确主动脉瓣下、主动脉弓及冠状动脉的解剖结构。还应该测量大动脉的相对大
小，因为如果差别大时会影响到动脉转位手术的施行。

图７１１　 ＴａｕｓｓｉｇＢｉｎｇ畸形，剑突下切面，显示右室双出口，
室间隔缺损位于肺动脉下，肺动脉与二尖瓣肌性连接

４ 治疗
根治手术包括大动脉换位术和关闭室间隔缺损。相伴的畸形如主动脉缩窄也应一期

处理。
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第八章
第一节　 肺血增加的病理生理改变及临床表现

左向右分流的先天性心脏病都具有一个共同的特点，那就是肺循环充血和体循环缺血。
而外周动脉血氧饱和度大多正常或只是轻度下降。

当胎儿娩出后，随着肺循环的正常建立，肺循环阻力也逐渐降低。这主要是由于肺血管结
构改变所致。如肺小血管壁由厚变薄、管腔直径由细变粗等，此外还有正常肺血管数量的激
增，血红蛋白浓度的逐渐降低，血液黏滞度伴随下降，这些均是肺循环阻力下降的原因。如患
儿此时存在左右心室或心房间有缺损或主动脉和肺动脉之间有交通，则使左向右分流量加大，
肺循环充血明显，同时水分向血管外间质渗出也增多，肺的顺应性下降，导致出现呼吸费力、浅
快呼吸，三凹征等表现。肺间质内有微血管毗邻的感受器，对水分十分敏感，该感受器兴奋后
使呼吸变得更加浅快。在此阶段因水分还未渗入肺泡，故听诊可以没有音。肺间质的水分
大多通过呼吸道和淋巴管排出，但如水分太多不能及时排出，则大量水分可渗入到肺泡，产生
音，同时肺充血可以影响气体交换，造成二氧化碳分压增高。当肺内血管扩张时，毛细支气
管段可因血管充血而使气道受压变窄，呼吸阻力增加，此时常可以听到哮鸣音。扩大的左心房
或者肺动脉可以压迫邻近的支气管，产生哮鸣音甚至造成局部气管狭窄。最常见的被压部位
为左主支气管及左上、左中的支气管，继而引起阻塞性肺气肿或肺不张，使呼吸功能进一步减
退。肺充血和气道受阻易致继发细菌感染，引起屡发的下呼吸道感染和肺炎。呼吸的费力使
呼吸肌耗氧增高，且使喂养发生困难，呼吸耗能增加和进食减少，妨碍生长发育，致使体重不
增，消瘦憔悴。大量左向右分流引起的充血性心力衰竭的表现大多是由于肺血太多所致，极少
数的情况下才会出现真正的泵功能衰竭。

大量左向右分流使肺循环血太多，体循环血又不足，即引起一些代偿机制出现：肾上腺素
能的兴奋，肾素血管紧张素醛固酮机制的启动，心房钠肽的分泌及红细胞对氧的亲和力的改
变等。肾上腺素能β１兴奋使心率加快，收缩力增强：α１兴奋使周围血管收缩，血流分配重新
调整，以保证有限的体循环流量尽量供应重要脏器（脑、心）。肾血供减少启动肾素血管紧张
素醛固酮机制，以保证血压和血容量。

因此，在婴幼儿期临床表现为呼吸、心率加快，喂养困难，反复下呼吸道感染等；同时生长



发育迟缓，体重增长缓慢等。

第二节　 明显左向右分流的疾病

许多先天性心血管畸形可以产生左向右分流，导致肺血增加并作为其主要的病理生理改
变。永存动脉干和非梗阻性完全性肺静脉异位引流也会导致肺血增多，通常还伴有不同程度
的低氧血症。其主要的症状为呼吸急促和生长缓慢，这些症状为继发于肺血增加而不是青紫。

导致肺血增加的心脏畸形主要分为两大类。一组为仅有左向右分流存在，没有低氧血症
的一类先天性心脏病，如室间隔缺损、房间隔缺损、动脉导管未闭、房室间隔缺损、主肺动脉窗
等；另一组为大量左向右分流，伴有不同平面的右向左分流，体静脉血在进入肺动脉系统前已
部分进入体循环动脉中。因此在这些婴儿中会出现不同程度的低氧血症。该类疾病有永存动
脉干、非梗阻性完全性肺静脉异位引流、无流出道梗阻的单心室等。

一、房间隔缺损
房间隔缺损（Ａｔｒｉａｌ Ｓｅｐｔａｌ Ｄｅｆｅｃｔ，ＡＳＤ）是最常见的心脏畸形之一，约占所有先天性心脏病

的５％ ～１０％，北京儿童医院心脏中心的统计结果为８ ２％，女性与男性之比约为２ ～ ３∶ １。
在胚胎发育过程中，原始心房间隔在发生、吸收和融合过程中出现异常，使左右心房之间

在出生后仍遗留有交通，称房间隔缺损。临床上常见的为继发孔型ＡＳＤ，即原发房间隔被吸
收过多，或继发房间隔发育障碍，则上下两边缘不能融合，形成继发孔型房间隔缺损。还有一
种原发孔型ＡＳＤ，为原发隔形成障碍所致。
（一）病理解剖及病理生理特点
１ 病理解剖分型
（１）原发孔型ＡＳＤ　 也称为Ⅰ孔型ＡＳＤ，约占１５％，缺损位于心内膜垫与房间隔交接处。

常合并二尖瓣前瓣裂或三尖瓣隔瓣裂，此时称为部分型心内膜垫缺损。
（２）继发孔型ＡＳＤ　 亦称为中央型或卵圆窝型ＡＳＤ，此型最常见，占７０％ ～ ８０％，缺损位

于房间隔中部，相当于卵圆窝的部位，多有完整的边缘，缺损绝大多数为单发，个别病例可表现
为筛孔型，冠状窦开口位于缺损的前下方。

（３）静脉窦型ＡＳＤ　 约占５％，分为上腔型和下腔型。上腔型占ＡＳＤ的４％，缺损位于上
腔静脉与右心房连接处，卵圆窝在正常位置，常伴有部分型右上肺静脉回流入右心房。下腔静
脉型发生率接近１％，缺损较大，缺损下缘和下腔静脉入口相延续，左房后壁构成了缺损的后
下缘。当伴有较大的下腔静脉瓣时，术中易将此瓣误作缺损下缘缝合，导致下腔静脉血液直接
回流入左心房。少数情况下，下腔静脉瓣会将下腔静脉血导入左心房，造成青紫。

（４）冠状静脉窦型ＡＳＤ　 约占２％，缺损位于冠状静脉窦顶部与左心房之间，造成左心房
血液经冠状静脉窦缺口分流入右心房。此型缺损又称为冠状窦隔缺损、无顶冠状窦。缺损可
分为完全性和部分性两种，完全性常合并左侧上腔静脉残存。
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（５）混合型　 缺损巨大，两种或两种以上畸形同时存在，常兼有上腔静脉型或下腔静脉型
的特征。
２ 病理生理
正常左右心房之间存在正的压力差（３ ～ ５ ｍｍＨｇ），因此房间隔缺损的血流动力学改变是

在心房水平存在左向右分流，分流量的大小首先与缺损的大小密切相关（图８１）。另外与两
侧心房压力差、两侧心室充盈阻力的大小有关。新生儿和婴儿的右心房、右心室壁较厚，顺应
性也相对较差，两侧心室充盈阻力相似，通过房间隔缺损的分流量很少，故房间隔缺损患儿出
生２年内很少出现临床症状。随着年龄增长，肺血管阻力降低，右室顺应性改变，左向右分流
量增大。右心室同时接受上下腔静脉及左房流入右房的血液，其容量负荷增加，导致肺循环血
量增加，可达体循环的２ ～ ３倍。肺动脉压和右室压可正常或稍高，肺动脉阻力可增加。部分
病人由于长期大量分流，晚期导致肺小动脉肌层及内膜增厚，管腔狭窄，出现显著的肺动脉高
压及右心功能衰竭。如果右心压力超过左心，变为右向左分流，引起紫绀，即艾森门格尔（Ｅｉｓ
ｅｎｍｅｎｇｅｒ）综合征。

图８１　 房间隔缺损血流动力学，心房水平左向右分流，造成肺血增多，右心房、右心室扩大（彩插）

（二）临床表现
１ 症状
２岁以下患儿极少有不适表现，常在体检时才被发现有心脏杂音。当分流量较大时才会

出现症状，包括易于疲倦、气急、经常呼吸道感染、生长发育稍差。年龄较大的患者，常因房性
心律紊乱而出现心悸。
２ 体征
缺损较大者可见心尖搏动增强，胸骨左缘第２、第３肋间可闻及柔和收缩期杂音，多为

Ⅱ ～Ⅲ ／ ６级，吸气时增强，该杂音是因为大量血流进入扩张的肺动脉所产生，此杂音在婴幼儿
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时期很轻，通常被忽略。肺动脉瓣区第二心音增强，呈固定分裂。部分缺损较大的患儿，在心
尖与胸骨之间可闻及舒张中期杂音，是由于三尖瓣相对狭窄引起。肺动脉高压产生后，肺动脉
瓣区杂音减轻，但第二心音亢进明显，分裂变窄或消失。
（三）辅助检查
１ Ｘ线检查
心影增大和肺血增多程度与分流量大小相一致，轻者Ｘ线表现大致正常或变化轻微。中

度以上可见右房、右室增大，肺动脉段突出，主动脉结缩小。肺血增多时，除肺动脉扩张外，其
周围分支也增粗，透视下可见肺动脉段及肺门动脉搏动增强，有肺门“舞蹈”征。
２ 超声心动图
二维超声心动图可清楚显示右房、右室内径增大，肺动脉内径增宽，房间隔回声脱落，并能

直接测量缺损大小。彩色多普勒可进一步观察和测量分流方向、速度和分流量（图８２）。

图８２　 超声心动图剑突下切面显示房间隔连续性中断

３ 心电图
电轴右偏，右心室肥大，不完全性或完全性右束支传导阻滞。年龄较大的患者，可出现房

性心律紊乱，如房颤、房扑及房速等。
４ 右心导管检查及造影
绝大多数患儿已不需要，但如果有肺动脉高压表现或怀疑合并其他畸形时需要进一步行

右心导管检查。

（四）治疗
目前ＡＳＤ的治疗分为介入治疗和外科手术治疗。
１ 介入的治疗
其适应证为：ａ 年龄＞１岁。ｂ 继发孔型房间隔缺损，４ ｍｍ≤直径≤３６ ｍｍ。ｃ 缺损边

缘至冠状静脉窦、上下腔静脉、肺动脉的距离≥５ ｍｍ，至房室瓣的距离≥７ ｍｍ。ｄ 房间隔总
直径＞所选用封堵伞左房侧的直径。
２ 外科手术适应证
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１岁以内患儿分流量小，无症状，有自行闭合的可能，一般不主张手术治疗，１岁以上者只
要明确诊断，即可手术治疗，最佳手术年龄为３ ～ ５岁。

房间隔缺损病人唯一的手术禁忌证就是不可逆性肺动脉高压，当静息时肺血管阻力升高
到８ ～ １２ Ｕ ／ ｍ２，使用肺血管扩张剂也不能下降至７ Ｕ ／ ｍ２以下，即为手术禁忌证。
３ 手术方法
胸部正中切口纵劈胸骨径路建立体外循环的方法仍为常规方法，应用最多且安全，易处理

合并畸形。也有单位采用右侧小切口径路，但如遇有肺动脉瓣狭窄或动脉导管未闭，此切口对
手术视野显露困难。全身肝素化后先经升主动脉插入供血管，再分别经右心房插入上下腔静
脉插管，注意下腔静脉插管尽量接近心房切口处，避免因下腔静脉插管位置太高而看不清下腔
型房缺的缺损下缘。上腔静脉插管应采用直角弯管，尽量靠近上腔静脉上端插入。体外循环
建立后，仔细检查是否为多发型房缺以及合并其他畸形，识别冠状窦，常规检查有无左上腔静
脉存在。视缺损大小可以采用直接缝合或者应用补片缝合的方法修补缺损。伴有右肺静脉异
常引流者需作补片修补，使肺静脉引流入左房，应注意防止肺静脉和上腔静脉回流受阻，必要
时用心包补片加宽右房壁切口。下腔静脉型房缺的特点，左心房后壁构成缺损的下缘，故修补
缺损前应先在左心房后壁间断缝合数针，穿补片后两侧连续缝合修补缺损，将下腔静脉隔入右
心房。部分无顶冠状窦，打开心房没有房缺，也未查见肺静脉异位引流，但病儿术前右房氧阶
差升高，应怀疑此病，应在冠状窦顶进行房隔切开，显露缺损进行补片修补，由于冠状窦型房缺
邻近窦房结，须细致浅层缝合。

二、室间隔缺损
室间隔缺损（Ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ Ｓｅｐｔａｌ Ｄｅｆｅｃｔ，ＶＳＤ）是最常见的先天性心脏病，指左右心室之间存

在异常交通，引起心室内左向右分流，产生血流动力学紊乱。ＶＳＤ有先天性和后天性两种。
先天性者系胚胎期原始室间隔发育异常而形成，是最常见的一种先天性心脏畸形。大多数是
单一畸形，约占先天性心脏病的２０％；也可为复合心脏畸形的一个组成部分，如见于法洛四联
症、完全性房室通道、大动脉转位等。后天性ＶＳＤ可由外伤或急性心肌梗死所致。先天性心
脏病是遗传及环境因素共同作用的结果，其确切的发病机制仍不完全明了，随着近年分子生物
学的发展，ＶＳＤ的发病机制将会从基因水平得以阐明。
（一）病理分型及病理生理特点
１ 病理分型
先天性室间隔缺损可发生于室间隔的任何部位，依据分类方法的不同，可有多种分型，但

是目前缺乏统一的分型。从临床实用角度，分类应该有利于决定手术方式。一般将室间隔缺
损分为三大型，即膜部缺损、漏斗部缺损和肌部缺损。三大型又可分成几个亚型。具体分型
如下：

（１）膜周部缺损　 为最多见的一种类型，一般可见有：
单纯膜部缺损：局限于膜部间隔的小缺损，四周为纤维组织及三尖瓣的腱索和小梁，有的

附着腱索密集成片形成膜部间隔瘤。
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嵴下型：也可称为膜周部缺损，位于室上嵴下方，缺损常较大，其右后下缘常有一部分残留
的膜样间隔组织存在，紧邻传导束。缺损的上缘临近主动脉瓣或肺动脉瓣环，其中主动脉瓣右
冠瓣紧邻缺损，此型巨大的缺损也可造成主动脉瓣脱垂而致主动脉瓣关闭不全。

隔瓣后型：也称为房室通道型或窦部缺损，其特点是缺损面积一般较大，其右后缘为三尖
瓣隔瓣其部及瓣环，房室传导束即沿缺损左、后、下缘通过，修补手术时应防止误伤。极少数病
例缺损位于隔瓣的心房侧（解剖学上三尖瓣隔瓣位置较二尖瓣隔瓣略低），形成左心室与右心
房通道。

（２）漏斗部缺损
干下型：也称肺动脉瓣下型，此型亚洲人多见。缺损上缘直接与肺动脉瓣及主动脉右冠瓣

相连，而无肌组织。经缺损可见主动脉瓣叶，有的病例主动脉瓣叶陷入缺损中极易产生主动脉
瓣关闭不全。缺损的位置高时，左室的血可直接分流喷入肺动脉。

嵴内型：位于室上嵴结构之内，四周为完整的肌肉组织，缺损与肺动脉瓣之间及与三尖瓣
之间均被肌肉组织隔开，分流的血液直接喷射在右室流出道，远离传导束。

（３）肌部缺损　 位于肌部室间隔的光滑部或小梁化部，缺损边缘四周有完整的肌肉组织。
好发于右室流入道或近心尖部的肌性室间隔处，常是多发的，形态多样。是较少见的一种类
型，远离传导束。

另外有一种混合型的说法，即缺损巨大，累及两个以上部位。
２ 病理生理
主要是由于左右心室相沟通，引起血液分流，以及由此产生的一系列继发性变化。分流量

的多少和分流方向取决于缺损口径的大小和左右心室之间的压力阶差，而后者又取决于右心
室的顺应性和肺循环阻力情况。

在肺循环阻力和体循环阻力正常的情况下，左心室收缩期压力明显高于右心室，二者约为
４∶ １。室间隔缺损时，每当心室收缩期，血液通过缺损产生左至右分流。婴儿出生后头几周
内，由于肺小动脉仍保持某种程度的胚胎期状态，肺血管阻力仍较高，因此左向右分流量较少，
此后随着肺阻力下降，分流量逐渐增多。由于肺血流量增多，肺静脉和左心房的压力亦随之升
高，致使肺间质内的液体增多，肺组织的顺应性降低，肺功能受损，且易招致呼吸系统感染。因
此，分流量增多时，特别在婴幼儿时期，会出现呼吸窘迫。呼吸困难增加能量消耗，加以体循环
血流量相应减少，因而影响全身发育。心室水平的左向右分流，使左、右心室负荷均增加。起
初，随着肺血流量的增多，肺总阻力可做相应调节，因而肺动脉压力增高不明显（肺血管床正
常时，肺血流量增加４倍，仍可依赖肺总阻力的自身调节而保持肺动脉压力无明显改变）。继
之，肺小动脉发生痉挛、收缩等反应性改变，肺血管阻力随之增加，肺动脉压力亦相应升高，肺
静脉和左心房压力反见下降，肺间质水肿和肺组织顺应性相应好转，呼吸功能和呼吸系感染等
可随之改善。虽然有这种相对平衡和缓解阶段，但是肺小动脉却逐步由痉挛等功能性改变，向
管壁中层肌肉肥厚、内膜增厚、管壁纤维化和管腔变细等器质性改变方面发展，使肺动脉阻力
日益增高，产生严重的肺动脉高压，最终导致不可逆的改变。

随着上述病理生理演变，左向右分流量由逐步减少发展成双向分流，以至最终形成右向左
的反（逆）向分流，后者使体循环动脉血氧含量降低，出现口唇及指、趾端紫绀，体力活动时尤
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甚，即所谓艾森门格尔（Ｅｉｓｅｎｍｅｎｇｅｒ）综合征。此时，左心室负荷减轻，而右心室负荷进一步加
重。上述病理生理演变过程的长短，视缺损口径的大小而异。大口径缺损可能在２ ～ ３岁时已
出现严重的肺动脉高压，中等大缺损可能延至１０岁左右，而小口径缺损上述发展较慢，可能在
成年后方出现，偶见安然度过终生者。
（二）临床表现
缺损口径较小、分流量较少者，一般无明显症状。缺损较大、分流量较多者，可有发育障

碍，哭闹或活动后心悸、气急，反复出现肺部感染，多汗，拒乳等喂养困难，严重时可出现呼吸窘
迫和左心衰竭等症状。当产生轻度至中度肺动脉高压、左至右分流量相应减少时，肺部感染等
情况反见减轻，但心悸、气急和活动受限等症状仍存在，或更加明显。重度肺动脉高压、产生双
向或反向（右至左）分流时，出现紫绀，即所谓艾森门格尔综合征，体力活动和肺部感染时紫绀
加重，最终发生右心衰竭。

体检时，缺损口径较大者，一般发育较差，较瘦小。晚期病例，可见口唇、指端紫绀，严重时
可有杵状指（趾），以及肝脏肿大、下肢浮肿等右心衰竭表现。心脏听诊时在胸骨左缘第３、４
肋间（依缺损所处位置的高低而异）可闻及Ⅲ ～Ⅳ级全收缩期喷射性杂音，可伴或不伴震颤。
肺动脉压力升高者，在肺动脉瓣区可听到第二心音亢进。有时因缺损表面被腱索、乳头肌或异
常膜状物覆盖，致使杂音强度较弱，震颤亦不明显，但根据其喷射性杂音的性质，仍可加以判
断。有时，心尖部尚可听舒张期隆隆样杂音，这是由于明显增多的血流通过二尖瓣造成的相对
性狭窄所致。严重肺动脉高压、左右心室压力相近者，收缩期杂音减轻以至消失，而代之以响
亮的肺动脉瓣区第二心音或肺动脉瓣关闭不全的舒张期杂音（ＧｒａｈａｍＳｔｅｅｌｌ杂音）。高位室
间隔缺损伴有主动脉瓣脱垂、关闭不全者，除收缩期杂音外尚可听到向心尖传导的舒张期递减
性杂音，由于两杂音之间的间隔时间甚短，易误为持续性杂音，但是，仔细听诊，此杂音一般不
遮盖第二心音，与动脉导管产生的连续性杂音可以鉴别。
（三）辅助检查
１ 心电图检查
视室间隔缺损口径的大小和病期的早晚而异。小口径的缺损心电图可正常。较大的缺

损，初期阶段示左心室高电压、左心室肥大；随着肺血管阻力增加和肺动脉压力升高，逐步出现
左、右心室合并肥大；最终主要是右心室肥大，并可出现不完全性束支传导阻滞和心肌劳损等
表现。
２ 超声心动图检查
可发现室间隔缺损处回声中断和心室、心房和肺动脉主干扩大情况。高位较大缺损合并

主动脉瓣关闭不全者，可见舒张期瓣膜脱垂情况。彩色多普勒检查可见经缺损处血液分流情
况和并发主动脉瓣脱垂者舒张期血液倒流情况。超声检查尚有助于发现其他并发畸形，如左
心室流出道狭窄、动力导管未闭等。
３ 胸部Ｘ线检查
小口径缺损、左向右分流量较少者，常无明显的心、肺和大血管影像改变，或仅示肺动脉段
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较饱满或肺血管纹理增粗。口径较大的缺损，当肺血管阻力增加不显著，呈大量左至右分流
者，则表现为肺充血，心影向左下扩大，动脉段膨隆，肺门和肺内血管影增粗，主动脉结相对较
小。晚期病例，肺血管阻力明显增高、肺动脉高压严重者，主要示右心室增大心影反见变小，肺
动脉段明显突出，肺野中外侧带血管影明显减少。
４ 右心导管检查
测定右侧心腔各个平面的血氧含量和压力对怀疑中重度肺动脉高压的患者非常重要。如

右心室较右心房高出１ ０ ｖｏｌ％，说明心室水平有左至右分流；分流量较少的小口径缺损，或缺
损口径虽不算小，但已有明显的肺动脉高压致使左向右分流量减少者，右室／右房血氧差常不
足１ ０ ｖｏｌ％，疑有此种情况时，应加做吸氧试验，对比观察右侧心腔各处氧离子曲线出现的时
间，如右室较右房明显超前出现，说明心室水平有左至右分流；严重肺动脉高压、心室水平呈双
向或反向分流者，右室、右房间已无血氧差，可从同期测定的体动脉血氧饱和度不同程度的下
降而加以验证。测定右侧心腔（特别是连续测定肺动脉和右心室）压力，若右室压力明显超出
肺动脉压，根据其压力曲线特征，可辨明其合并右心室流出道或／和肺动脉瓣狭窄的情况；一般
按肺动脉压与体动脉压的比值判定肺动脉压升高的程度，＜４０％者为轻度，４０％ ～７０％者为中
度，＞７０％者为重度。根据肺动脉压力与心排血指数，换算出肺血管阻力，有助于手术时机的
选择和手术适应证及禁忌证的判定。测算肺循环与体循环血流量及二者的比值，一般以＜ １ ３
为低分流量，１ ３ ～ ２ ０为中分流量，＞２ ０为高分流量。
５ 心血管造影
单纯室间隔缺损不需要心导管造影检查，怀疑合并其他急性或者重度肺动脉高压时应行

心导管测压及造影检查。逆行性插管至主动脉根部，加压注入造影剂，可判断是否伴有主动脉
瓣脱垂（关闭不全）；导管插入左心室作造影，可判明室间隔缺损的部位、口径以及是否合并左
心室流出道狭窄等。应用右心导管可以测定肺动脉压力和肺小动脉嵌压。同时应该常规测定
上腔静脉、右心房、右心室、肺动脉的血氧含量，以判定体肺分流的情况。
（四）治疗
１９５４年Ｌｉｌｌｅｈｅｉ首次在交叉循环下修补室间隔缺损成功，国内苏鸿熙于１９５８年首先在体

外循环下修补ＶＳＤ成功。目前国内外已广泛开展室缺修补术，而且手术效果良好。１９８８年由
Ｌｏｃｋ等首次报道经导管ＶＳＤ闭合术，目前ＶＳＤ的介入治疗（应用Ａｍｐｌａｔｚｅｒ室间隔封堵器）已
逐渐成熟。

目前治疗方法有外科手术及介入封堵术。本章仅述外科手术治疗。
１ 外科手术适应证和手术时机
（１）小室间隔缺损可能在６岁以前自动闭合，有人不主张过早手术；但因这类病人的手术

几乎没有死亡的，而如果不予手术，不但将使父母和病人产生精神负担或入学困难，还有发生
细菌性心内膜炎或心瓣膜炎的危险，故近来亦列入手术适应证。

（２）有心脏增大和大量左向右分流者。
（３）婴幼儿有较大室缺、肺动脉高压、左心衰竭、反复肺感染、肺动脉压上升及生长发育不

良者应及早手术。
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（４）室缺伴主动脉瓣关闭不全者应及时手术。
（５）肺动脉高压。合并肺动脉高压的先心病的手术指征在各心脏中心略有不同。北京阜

外心血管病医院及北京儿童医院心脏中心认为肺
!

体动脉收缩压比值（Ｐｐ
!

Ｐｓ）≤１ ２，肺!

体血流量比值（Ｑｐ
!

Ｑｓ）＞１ ５，全肺阻力＜１０ Ｗｏｏｄ单位且吸氧实验阳性者，仍有手术指征。
婴幼儿肺动脉高压一般为动力型，应采取积极的手术措施修补ＶＳＤ，以免形成梗阻器质型肺
动脉高压。如通过心导管检查仍难以确定手术指征，可取肺组织活检确定肺血管病变的
Ｈｅａｔｈ分级法，决定是否手术。
２ 手术禁忌证
婴幼儿时期，室间隔缺损却大多数是动力性的，在手术以后，肺动脉压力可以下降至正常。

但出现下列情况者，说明病期过晚，或者伴发肺小血管的病变，肺动脉高压为器质性的（不可
逆），没有手术修补缺损的指征。即使勉强为之侥幸渡过手术关，亦无好的临床效果，而且手
术可能加速其恶化致死。①静止和轻度活动后出现紫绀，或已有杵状指（趾）。②缺损部位的
收缩期杂音不明显或已消失，代之以因肺动脉高压产生的Ｐ２亢进或肺动脉瓣关闭不全的舒张
期杂音（ＧｒａｈａｍＳｔｅｅｌｌ杂音）。③动脉血氧饱和度明显降低＜ ９０％；或静止时为正常临界水
平，稍加活动即明显下降。④超声多普勒检查，示心室水平呈以右向左为主的双向分流或右至
左（逆向）分流。⑤右心导管检查，示右心室压力与左心室持平或反而高出；肺总阻力＞
１０Ｗｏｏｄ单位（８００ ｄｙｎ ／（ｓ·ｃｍ５））；肺循环与体循环血流量比值＜ １ ２；或肺循环阻力／体循环
阻力比值＞０ ７５。

室间隔缺损外科治疗有一期手术与二期手术之分，前者即行缺损修补术，后者为先行肺动
脉环束术，以后择期行缺损修补术。

视室间隔缺损的位置不同，可以采取经右房、右室、肺动脉、主动脉根部甚至是左室切口，
显露缺损，进行修补。

三、主肺动脉间隔缺损
主肺动脉间隔缺损（Ａｏｒｔｏｐｕｌｍｏｎａｒｙ Ｓｅｐｔａｌ Ｄｅｆｅｃｔ，ＡＰＳＤ）又称主肺动脉窗（Ａｏｒｔｏｐｕｌｍｏｎａｒｙ

Ｗｉｎｄｏｗ，ＡＰＷ）、主肺动脉瘘等，是一种罕见的先天性心脏病，仅占先心病的０ １％ ～ ０ ２％，
ＡＰＳＤ是指胚胎期动脉干发育过程中主动脉和主肺动脉之间分隔出现障碍，造成部分间隔发
育融合异常，在升主动脉与主肺动脉间遗留异常交通的先天性缺损。
（一）病理解剖及病理生理特点
１ 病理解剖分型
ＡＰＳＤ两组半月瓣正常，缺损可出现在升主动脉与主肺动脉间的任何部位，位于升主动脉

的左侧壁与肺动脉主干的右侧壁间，在左右肺动脉交叉部位之远端，多呈圆形或椭圆形。主
肺动脉间隔缺损的分型主要依靠缺损的位置及与半月瓣的距离，分型有多种分法，常见的
Ｒｉｃｈａｒｄｓｏｎ法分三型：即Ⅰ型（近端型），缺损位于主动脉瓣上，于升主动脉左侧壁与主肺动脉
交通；Ⅱ型（远端型），缺损位于升主动脉后壁与主肺动脉和右肺动脉融合部位，或直接开口于
右肺动脉内；Ⅲ型，缺损位于升主动脉与左肺动脉间，同时右肺动脉起源于升主动脉右后壁。
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缺损大小可差别较大，通常在１０ ～ ３０ ｍｍ。有人将右肺动脉单独起源于主动脉作为Ⅲ型。本
病常合并其他心血管畸形，如ＰＤＡ、ＶＳＤ、ＡＳＤ、法洛四联症、主动脉弓离断、冠状动脉异常等
畸形。
２ 病理生理
主肺动脉隔缺损导致循环生理异常。早期，由于大量血流自主动脉分流至肺动脉，使肺

静脉回流至左侧心腔的血量增加，加重左心室负担，因而引起左心室肥大及劳损，而体循环血
流量相对不足，导致发育不良或迟缓。由于肺充血，易招致呼吸系感染。后期，肺小动脉发生
管壁增厚和管腔变小等继发性病变，使肺动脉阻力增加、压力升高，右心室负荷过重，引起左、
右心室合并肥大。待肺动脉压力高于主动脉时，形成反向（右至左）分流，出现全身性紫绀。
（二）临床表现
临床表现主要取决于主动脉至肺动脉分流血量的多少，以及是否发生继发性肺动脉高压

及其程度。由于缺损一般较未闭动脉导管口径大，并且其分流的位置离心脏近，所以许多病人
在婴儿或幼儿期即死于充血性心力衰竭，幸存者表现为心悸、气急、乏力、易患呼吸系感染和发
育不良等症状，一般较动脉导管未闭更为突出。晚期肺动脉高压严重产生逆向分流时则出现
全身性紫绀（而非动脉导管未闭肺动脉高压时的下半身紫绀）。抗生素广泛应用以来，动脉内
膜炎已少见。

体检时，在胸骨左缘第３、４肋间可闻及连续性机器样杂音，如已有明显的肺动脉高压，可
仅闻及收缩期杂音。杂音一般较动脉导管未闭更响，且较表浅。同一部位可扪及震颤，肺动脉
第二心音亢进，或伴有肺动脉瓣关闭不全的杂音（ＧｒａｈａｍＳｔｅｅｌｌ杂音）。因脉压差增宽，出现
水冲脉、股动脉枪击声和毛细血管搏动等体征，其程度较动脉导管未闭更明显。
（三）辅助检查
１ 心电图检查
示左心室肥大或左、右心室均肥大。
２ 胸部Ｘ线检查
示心脏明显扩大，肺动脉段突出，升主动脉扩大。
３ 超声显像检查
示升主动脉与肺动脉之间有异常通道，二维超声心动图可明确诊断，清晰显示主动脉壁有

缺失，彩色血流图可见主动脉血流经过主肺动脉异常通道流至肺动脉干的血流（图８３）。
４ 右心导管检查
示肺总动脉血氧含量明显高于右心室，右心室和肺动脉压力一般均有某种程度的增高，如

导管自肺总动脉进入升主动脉，更可确诊。并可借助血管造影排除其他合并畸形。
５ 逆行主动脉造影
示对比剂自主动脉根部直接进入肺总动脉，易确诊该症并与动脉导管未闭相鉴别。由于

主肺动脉隔缺损的病理生理和临床表现与动脉导管未闭十分相似，在临床实践中确有部分病
人被作为动脉导管未闭施行剖胸手术时方明确诊断。此外，本症应与心前区有类似杂音的其
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图８３　 超声心动图，胸骨旁切面，显示主动脉与肺动脉壁之间的缺损

他病症（主动脉窦瘤破入右侧心腔、冠状动脉右侧心腔瘘等）相鉴别。

（四）治疗
主肺动脉间隔缺损病情发展迅速，常很快发生充血性心力衰竭和肺动脉高压，故而一经

诊断应及早手术治疗。但是如肺血管阻力明显增高，肺血管病变已不可逆，病儿紫绀，以右→
左分流为主者则不宜手术。由于肺血管病变的进展难以监测，建议这种病儿应在年龄３ ～ ６个
月时手术。目前的治疗也有个别病例行介入治疗取得成功的报道。

四、动脉导管未闭
动脉导管未闭（Ｐａｔｅｎｔ Ｄｕｃｔｕｓ Ａｒｔｅｒｉｏｓｕｓ，ＰＤＡ）是常见先心病之一，在先心病中发病率居第

二位，占先心病的１５％。据统计，每２００个活产儿中约发生１例，男女之比约为１ ∶ １ ５ ～ ３。
北京儿童医院收治的１ ０００余例动脉导管未闭患儿中男∶ 女约为１∶ ２。

（一）病理解剖及病理生理特点
１ 病理解剖
胎儿期动脉导管起自于第６主动脉弓，位于降主动脉峡部至主肺动脉分叉偏左肺动脉处。

镜面右位主动脉时，动脉导管肺动脉端可能位于肺动脉分叉偏右肺动脉处。动脉导管主动脉
端较粗，粗的直径可达２ ｃｍ；肺动脉端细于主动脉端。动脉导管长度约为５ ～ １０ ｍｍ。在主动
脉端呈锐角，在肺动脉端呈钝角，所以一般呈斜向走行。动脉导管内壁为螺旋状排列的平滑
肌，内膜厚并含有大量黏蛋白物质。

胎儿时期，由于胎儿血液循环的特点，动脉导管的存在是正常生理必需的。胎儿期动脉导
管的血流是右向左的，如为左向右，则为异常。动脉导管内壁的螺旋状平滑肌及大量的黏蛋白
物质，受前列腺素Ｅ及血氧含量调节，二者作用相反。出生后，随着肺循环的建立，血氧含量
升高，由胎盘分泌产生的前列腺素水平下降，足月儿在２４小时内发生动脉导管功能性闭合；
１个月内导管内膜组织增生、出血、坏死形成纤维化，致永久性闭合。如生后３个月尚未闭合，
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则闭合的可能性将很小。动脉导管闭合始于肺动脉侧而向主动脉侧延伸，很少见的主动脉侧
闭合不全，则主动脉壁局部膨出形成憩室。早产儿因对前列腺素极敏感，故导管闭合延迟。合
并重症青紫型先心病患儿，利用此点可应用前列腺素Ｅ１或消炎痛，保持动脉导管开放，为手术
治疗争取时间。

孕３个月内风疹病毒感染，病毒毒素可破坏导管内弹性纤维生成而致动脉导管不闭合。
动脉导管未闭可发生于足月儿或早产儿，可单独发生，也可与其他先心病合并存在。有必

要指出的是，动脉导管可作为某些重症青紫型先心病的代偿机制而存在，此时，治疗当慎重，保
持动脉导管开放是挽救患儿生命的重要前提。

动脉导管未闭依其形状分为五型。管型：最多见，导管两端直径相同；漏斗型：导管主动脉
端直径较肺动脉端直径粗，亦较常见；窗型：少见，导管短、粗；哑铃型及动脉瘤型均少见。
２ 病理生理
动脉导管依其直径粗细而症状出现时间不同。细者分流量小，几乎不会引起血液动力学

的改变，而终生无明显症状。粗大的导管因肺循环阻力低于体循环阻力，血液经导管从主动脉
分流入肺动脉，此时，肺动脉除接受右室血流外还要接受部分主动脉分流的血量，从而使肺血
流增加，致左房、左室压力及负荷渐次增加，肥厚扩大。而长期的左向右分流，刺激肺小动脉痉
挛，肺循环阻力增加，致右室负荷加重，渐肥厚扩大。长期的肺循环阻力增加，可使肺小动脉继
发或加重炎症，肺小动脉管壁增厚，致肺动脉高压加重且由功能性转变为器质性肺动脉高压。
肺循环阻力增加，等于或高于体循环阻力时，即形成双向或右向左分流，患儿失去治疗机会。

动脉导管常见合并心脏畸形有：室间隔缺损、主动脉缩窄、肺动脉狭窄或闭锁、法洛四联
症、大动脉转位等。在有些婴幼儿复杂性心脏病中，动脉导管常起着维持生命的作用，称为依
赖性动脉导管。此时，医生要注意维持动脉导管的开放。
（二）临床表现
症状和体症的表现与导管粗细、肺血管阻力大小有关。轻者可无明显症状，仅听诊时闻及

杂音。也有一种无症状及体征而辅助检查显示有ＰＤＡ的“沉默型ＰＤＡ”。杂音位于胸骨左缘
第２肋间，呈机器样、连续性，向左锁骨下传导，收缩期增强、舒张期减弱。当伴充血性心力衰
竭或严重肺高压时，可仅有收缩期杂音，同时伴有亢进的肺动脉第二音。当分流量大、致二尖
瓣相对狭窄时，可于心尖部闻及舒张期杂音。心前区局部震颤可有可无。心界可无明显扩大，
但有心衰时，心界常扩大。股动脉枪击音，常见毛细血管搏动征等周围血管征，这些血管征，大
多是由于脉压差增大所致。大分流患儿，生长发育迟缓，反复呼吸道感染或心衰、乏力等。感
染性心内膜炎现已少见，其表现有发热、贫血等，血培养阳性。
（三）辅助检查
１ 胸部Ｘ线正侧位片
可了解心外形及肺血管情况。分流大者，心影增大，肺血管影增多，主动脉结增宽呈“漏

斗”征，有肺门“舞蹈”征。
２ 心电图
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左房、左室扩大或双室扩大或正常。
３ 超声心动图
可提供无创确诊检查，二维超声心动图可以直接观察到未闭合的动脉导管。脉冲多普勒

在动脉导管开口处可探及到典型的连续性的湍流频谱。在重度肺动脉高压时，当肺动脉压超
过主动脉压时，可见蓝色血流自肺动脉经未闭导管进入降主动脉。
４ 心导管检查及心血管造影
为有创检查，可提供明确诊断。但多数患儿不必做此检查，早产儿禁忌。需排除其他合并

畸形时可选择此项检查。
（四）治疗
由于导管粗细不同及其他一些因素，患儿检出的年龄也早晚不同。检出后，根据患儿具体

情况选择适当时机治疗。治疗方式除传统手术方法外，经心导管封堵、电镜下经胸腔镜手术治
疗也都取得了较好的效果。单纯ＰＤＡ目前倾向于首选介入治疗。
１ 外科手术治疗
手术治疗是传统的方法，有经典的常规程序，死亡率低（＜ １％），治疗效果可靠、经济。但

损伤较大，且影响美观。
（１）适应证与禁忌证　 诊断明确均可手术治疗，不受年龄限制。且早治愈可防止心衰及

感染性心内膜炎的发生。如一旦发生心内膜炎，则应正规抗感染治疗愈后３个月再手术。肺
动脉高压不是手术禁忌证，但如有紫绀则不能手术。肺动脉高压者术前可使用妥拉唑林降低
肺血管压力后再手术。如伴有法洛四联症、主动脉弓中断，肺动脉瓣、三尖瓣闭锁等肺血减少
型复杂先心病，在根治术前不能单独先闭合导管。反复发生呼吸道感染、难以控制的心衰患
儿，包括应用消炎痛无效或禁忌的早产儿，均应急诊手术。

（２）手术方法
非体外循环方法：多数患儿用此方法，采用全麻、气管内插管，或加用单次硬膜外麻醉。
体外循环方法：适用于导管粗短、重度肺动脉高压或合并其他心脏病畸形的患儿。全麻加

气管内插管。
手术方法可以采取循环下单纯结扎或者加贯穿缝扎，对于短促的动脉导管可以采取切断

缝合法。也可以应用金属夹对动脉导管进行钳闭，使手术步骤更加简便。
２ 介入治疗
随着先心病治疗技术研究的进展，部分传统手术治疗方法正被心导管介入治疗方法替代，

开辟了先心病治疗方法的新途径。如介入失败或出现某些并发症，仍可由外科手术来弥补。
介入治疗动脉导管未闭目前常见的有经导管弹簧圈堵塞术及Ａｍｐｌａｔｚｅｒ蘑菇伞堵塞术。

（１）导管弹簧圈堵塞术　 其原理为利用弹簧圈及其毛绒纤维阻塞形成血栓，阻断异常血
流。其相对适应证：导管最窄处直径＜３ ０ ｍｍ，体重＞ ２ ５ ｋｇ。经皮穿刺股动静脉，送猪尾管
到胸主动脉左侧造影，了解未闭动脉导管最窄处直径，选择弹簧圈送入（弹簧圈直径＞动脉导
管最窄处直径２倍）。释放弹簧圈后造影检查有无残余分流。如有残余分流，可加置弹簧圈
封堵。一般肺动脉侧放置１圈，主动脉侧放置２圈。此法适用于婴幼儿。需要注意的是一旦
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释放位置或弹簧圈大小不合适则难以收回。
（２）Ａｍｐｌａｔｚｅｒ蘑菇伞堵塞术　 该封堵器呈蘑菇状，由单盘和腰两部分组成，自膨性好，耐

压不变形。适应证：导管最窄处直径１ ５ ～ １２ ｍｍ，体重＞ ４ ｋｇ。此方法操作简便，成功率及安
全性均高，如伞不合适可收回，封闭完全，适应证广（图８４）。

图８４　 动脉导管介入后，箭头显示为蘑菇伞堵塞装置（彩插）

３ 电视胸腔镜技术
１９９３年Ｌａｂｏｒｄｅ首先将现代胸腔镜技术应用于动脉导管未闭，此技术使用于儿童、婴幼

儿，不宜用于肺动脉高压的患者及窗型导管，及体重＜ １ ５００ ｇ的早产儿或导管壁钙化者。切
口选择左第３肋间后侧，第４肋间腋中线及两点之间第３肋间处置３个套管，将肺向前下方牵
拉，切开后纵隔胸膜，游离导管，用钛夹夹闭。钛夹要较导管壁长，贴近主动脉侧用２枚钛夹夹
闭。确认完全阻断，止血后放细引流管。术后并发症约同于非体外循环导管手术。

第三节　 双向分流的肺血增多疾病

一、非梗阻性的完全性肺静脉异位引流
完全性肺静脉异位引流（Ｔｏｔａｌ Ａｎｏｍａｌｏｕｓ Ｐｕｌｍｏｎａｒｙ Ｖｅｎｏｕｓ Ｃｏｎｎｅｃｔｉｏｎ，ＴＡＰＶＣ），是指肺静

脉全部异常连接到体循环静脉系统，导致经肺循环的氧合血回流到右心房，从而出现低氧血
症，约占先天性心脏病的５％。其肺静脉解剖可正常，通常伴有房间隔缺损或卵圆孔未闭。

（一）解剖及生理特点
１９５７年Ｄａｒｌｉｎｇ等依据肺静脉异位引流的解剖水平，将ＴＡＰＶＣ分为四型。Ⅰ型———心上

型，肺静脉异常连接到心上静脉系统，包括上腔静脉、左上腔静脉、奇静脉等（图８５）；Ⅱ
型———心内型，肺静脉异常连接到右心房或冠状静脉窦；Ⅲ型———心下型，肺静脉异常连接到
心下静脉系统（下腔静脉），包括门静脉或门静脉分支；Ⅳ型———混合型，肺静脉同时异常连接
到不同的解剖部位。其中以Ⅰ型最常见，约占４０％ ～ ５０％，Ⅳ型最少见，约占５％ ～ １０％。心
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图８５　 心上型完全性肺静脉异位引流血流动力学示意图（彩插）

下型（Ⅲ型）因异常连接的肺静脉通路比较长，一般通过膈肌，膈肌会压迫垂直静脉造成梗阻，
另外，肺静脉通常通过垂直静脉回流入肝门静脉系统，肝血窦较高的压力和阻力也使肺静脉回
流形成梗阻。相反，Ⅰ型和Ⅱ型很少发生梗阻。

（二）临床表现
取决于肺静脉回流有无梗阻及心房水平交通大小。非梗阻性肺静脉异位引流多见于心上

型或心内型，经肺循环氧合的动脉血由上腔静脉经三尖瓣入右心室，而来自下腔静脉的体循环
静脉血经卵圆孔入左室和主动脉。除了短暂的青紫或外周血氧饱和度轻度下降外，在新生儿
期可以无其他症状，而在婴儿期逐渐表现为呼吸急促，生长发育迟缓等症状。如果动脉导管开
放，可出现右向左分流，导致下肢氧饱和度高于上肢。体检听诊肺动脉瓣区第二心音分裂，亢
进；由于肺血增多，通常在胸骨左缘闻及相对性肺动脉狭窄的收缩期杂音。

（三）辅助检查
心电图：多表现为右房、右室大。
胸片：部分Ⅰ型病人由于回流的肺静脉经垂直静脉、无名静脉入上腔静脉，可在上纵隔心

影边缘呈现一个圆形的阴影，形成特征性的“雪人”状或“８”字形外观，对诊断有一定参考价值
（图８６）。

超声心动图：是目前最常用的准确、简便、经济、非创伤的辅助诊断方法。可以清楚地显示
解剖类型，异位引流的途径及有无其他伴随心血管畸形，心房水平交通情况，有无肺动脉高压
等生理参数，具有重要的临床价值。

心导管检查：尽管多数情况下，ＴＡＰＶＣ可以通过超声心动图检查而确诊，但对混合型或部
分Ⅲ型ＴＡＰＶＣ，以及合并其他心血管畸形的ＴＡＰＶＣ仍然需通过心导管检查而明确诊断。更

１６１　 第八章　 肺血过多的婴幼儿先天性心脏病的处理方法



图８６　 心上型肺静脉异位引流　 胸片示“雪人”征，箭头所示为垂直静脉

重要的是，对限制性房间隔交通的ＴＡＰＶＣ在心导管检查的同时，可以应用球囊扩大心房之间
的交通，从而缓解心房水平的梗阻，争取手术时间。

核磁共振：对心外血管连接及主动脉弓发育情况具有重要的临床价值，可以清楚地显示肺

图８７　 心脏及大血管磁共振，
显示心上型肺静脉异位
引流的肺静脉回流途径

静脉回流的途径以及有无梗阻表现，同时可以避免创伤性
的心导管检查和可能的并发症（图８７）。近年，在上海儿童
医学中心的ＴＡＰＶＣ诊断中，绝大多数病例通过ＭＲＩ检查已
经能够满足临床和手术的需要。
（四）治疗
未经治疗的ＴＡＰＶＣ　 生后第１年的死亡率约为８０％，

也是少数需行急诊手术的先心病之一，所以一旦确诊，应尽
快手术治疗。

对伴有低氧、肺动脉高压、充血性心力衰竭的病人，术
前可给予吸氧、正性肌力药物等综合治疗，维持病情稳定。
对伴有肺静脉回流梗阻的病人，由于有进行性低氧，右心功
能衰竭及体循环灌注降低，常需气管插管机械通气，并予前
列腺素维持动脉导管开放，维持体循环稳定。对心房水平
限制性交通的ＴＡＰＶＣ，可通过心导管行球囊房隔造口术，以
缓解右心衰竭，维持体循环灌注，待病情稳定后行外科根

治术。
外科手术是唯一有效的根治手段，可将异位引流的肺静脉重新与左房连接，并纠治伴随的

心血管畸形。

二、永存动脉干
永存动脉干（Ｔｒｕｎｃｕｓ Ａｒｔｅｒｉｏｓｕｓ，ＴＡ）是指主动脉，肺动脉及冠状动脉起源于单一动脉干，
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骑跨在室间隔上，常伴有室间隔缺损。约占先天性心脏病的０ ２％ ～０ ３％。

（一）解剖及生理特点
Ｃｏｌｌｅｔｔ和Ｅｄｗａｒｄｓ将ＴＡ分为四型。Ⅰ型：有短肺动脉总干起源于动脉干的左侧；Ⅱ型：无

肺动脉总干，左、右肺动脉分别起源于动脉干的后方；Ⅲ型：左、右肺动脉分别起源于动脉干的
两侧；Ⅳ型：左右肺动脉起源于降主动脉（假性永存动脉干）。Ｖａｎ Ｐｒａａｕｇｈ改良分类法。Ａ１型
类似Ⅰ型；Ａ２型是Ⅱ型和Ⅲ型的组合；Ａ３ 型是单一起源的肺动脉，通常右肺动脉起源于动脉
干，而由动脉导管或侧支血管供应对侧肺循环；Ａ４型是指合并主动脉弓中断。约５０％的病人
有共干瓣膜的反流，在新生儿后期随着肺血管阻力的下降，出现大量的左向右分流，肺循环充
血。若不及时治疗，肺血管可发生器质性、梗阻性病变而影响手术预后。

（二）临床表现
生后数小时由于肺血管阻力高，可出现青紫。随着肺血管阻力的下降，肺循环血流量增

加，青紫逐渐改善。在婴儿期表现为消瘦，呼吸急促，心率增快，肝脏肿大。听诊第一心音正
常，第二心音亢进。胸骨旁可闻及粗糙收缩期杂音、向颈部及肺部传导。

（三）辅助检查
心电图：在生后数周通常表现为右室或双室大。
胸片：肺充血，心影增大；纵隔左上缘异常阴影———肺动脉段缺如具有重要价值。
超声心动图：具有重要的诊断价值，能清楚显示永存动脉干的解剖类型，肺动脉分支、冠状

动脉起源部位，共干瓣膜有无反流以及有无伴随畸形，包括肌部室间隔缺损，主动脉弓中断等
信息（图８８）。

图８８　 超声心动图，显示肺动脉自共同干的后壁发出

心导管：能提供详细的各心腔、血管的血氧、压力等生理参数及伴随的心血管畸形。

（四）治疗
未经治疗的ＴＡ，６个月的死亡率约６５％；１２个月的死亡率约７５％。术前虽经强心，利尿
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等综合治疗，但大部分病人仍表现为顽固性心衰，所以应早期予以手术治疗。手术方式是修补
室间隔缺损，左室经共干瓣膜与主动脉连接，肺动脉经外管道与右室相连。

三、单心室
单心室（Ｓｉｎｇｌｅ Ｖｅｎｔｒｉｃｌｅ，ＳＶ）是指两组房室瓣或一组共同房室瓣开口于一个心室，多由于

心脏的一个心室窦部或原始室间隔缺如所形成的心血管畸形，约占先天性心脏病的
１ ３％ ～３％。

（一）解剖及生理特点
Ａｎｄｅｒｓｏｎ将单心室分为三型。①左室型（７５％），主要心室为肌小梁光整的形态学左心

室，并有发育不全的右心室；②右室型（２０％），主心室为肌小梁粗糙的形态学右心室，并有发
育不全的左心室；③不定型（５％），又名共同心室，２个心室而无室间隔，难以从形态学上定义
为左心室或右心室。每型依据大血管的解剖位置又分为三型，即：Ⅰ 大血管位置正常；Ⅱ 右
侧大血管转位；Ⅲ 左侧大血管转位。每一亚型依据有无肺动脉瓣狭窄再分为两型。其中以
左侧大血管转位的左室型单心室最常见。约１ ／ ３患者无主、肺动脉流出道的梗阻，而多数的婴
儿伴有肺动脉狭窄，表现为青紫等心血管症状。部分单心室可合并主动脉狭窄或主动脉缩窄，
导致体循环灌注不足。

血液动力学取决于主、肺动脉血管阻力及体、肺循环血液在单心室内的混合程度。无流出
道梗阻的单心室，肺动脉阻力低于主动脉，右心房回流的体循环静脉血易入肺循环，而左心房
回流的肺静脉血入主动脉，两循环的血液在心腔内混合少，临床上无紫绀或轻度紫绀，但往往
在婴儿早期即出现充血性心力衰竭。

（二）临床表现
取决于肺循环的相对血流量。无流出道梗阻的单心室，肺血管阻力低于体循环，肺循环血

流量增加，肺动脉压力增高，经肺循环的氧和血增多，临床上可无青紫或轻度紫绀，但同时心室
的容量负荷增加，在新生儿早期即可出现充血性心功能不全。依据伴随的心血管畸形，听诊可
闻及杂音。

（三）辅助检查
心电图：常缺乏特征性表现。
Ｘ线胸片：心影增大，肺循环充血。
超声心动图：具有重要的临床价值，简便、安全、准确。不仅能明确单心室的解剖结构及伴

随畸形，而且能测定、计算单心室主腔的大小及收缩功能（图８９）。
心导管检查：实时检测各心腔、血管的血氧饱和度及压力，并准确计算肺循环血流量及肺

血管阻力。通过选择性的血管、心腔造影，判断心脏的解剖畸形及伴随病变，大血管的解剖
位置。
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图８９　 左室型单心室，可见两组房室瓣开口与单一的心腔

（四）治疗
无流出道梗阻的单心室多在新生儿期表现为顽固的充血性心力衰竭而需早期手术治疗。

不管伴随的心血管畸形如何，最终的目标是建立独立的体、肺循环。伴有肺动脉高压的患儿，
需要早期行肺动脉环扎（Ｂａｎｄｉｎｇ）手术，以缓解肺动脉高压，待以后施行改良Ｆｏｎｔａｎ手术。伴
有肺动脉狭窄的患儿，视青紫和肺动脉发育程度，可以先行姑息性的体肺动脉分流手术，以缓
解紫绀，以后再行双侧Ｇｌｅｎｎ或者改良Ｆｏｎｔａｎ手术。

第四节　 婴幼儿体循环灌注不足的病理生理

体循环灌注不足是新生儿期有症状的心脏病的第二大常见的表现。伴有体循环灌注不足
的婴儿，常表现为中、重度呼吸困难以及体循环灌注减少的征象，需早期诊断和及时处理。呼
吸困难是由于肺静脉压增高所致的肺水肿引起，肺静脉压增高的原因包括：①肺静脉血回左心
房或者由左心房入左心室有梗阻；②左室不能足够的射血导致肺静脉压上升。在一些婴儿中，
体循环灌注不足的表现较明显，出现外周动脉搏动减弱或消失，末梢凉，低血压，严重的酸中
毒。在另一些婴儿中呼吸困难是最主要的表现，而体循环灌注不足的征象不明显，常导致婴儿
有肺部疾病而不是心脏疾病的错误结论。所以对于所有具有明显的呼吸困难的婴儿应仔细寻
找有无体循环灌注不足的征象，如轻度的脉搏减弱或轻度的代谢性酸中毒。

引起体循环灌注不足最基本的心血管病理生理过程的两个血流动力学范畴是左心梗阻性
病变及心肌功能不良。左心梗阻常见于各种先天性心脏病；心肌功能不良可能由心肌本身疾
病引起，如心肌炎，或继发于心律紊乱，如持续性室上性心动过速，以及影响心肌功能的外在因
素，如低钙血症。

婴儿中，体循环灌注不足产生的主要后果是心脏不能给组织提供代谢所需的足够的氧气，
因而其症状的出现比慢性心衰更早、更严重，此外，与青紫的婴儿相比，氧饱和度通常是正常
的，主要是体循环血流量不足。
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在正常胎儿，不同的心室灌注身体的不同部分。左心房含氧量高的血入左心室后，大部分
由升主动脉输送到冠状动脉、头部和上肢，小部分进入降主动脉，故左心室主要供应身体上部。
右心室的血液进入肺动脉时，由于肺部尚未呼吸，肺小动脉管壁厚，肺循环阻力高，仅有不到
１０％的血流经肺静脉回流入左心房，其余大部分血经动脉导管进入降主动脉，供应腹腔、盆腔
器官和下肢，故右心室主要供应身体下部。在整个胎儿期，一侧心室梗阻或者是单个心室心肌
病变，不会导致体循环灌注减少。血流可经卵圆孔回流到功能正常的心室，而由其泵出的部分
血液可经动脉导管流入到其他部位的血管床。

胎儿娩出后，循环途径出现重新调整，右心室不再承担左心室的泵血功能，对于左心梗阻
性病变的患儿，生后很快就出现失代偿的表现。在胎儿出生后，肺血管阻力下降，肺血流增加，
回流入左心房的血流量增加使卵圆孔关闭，心房间失去交通。在左心室流入或流出严重梗阻
的新生儿中，由于卵圆孔的关闭，在生后即刻就出现体循环的灌注不足。虽然回流入左房的血
液可能通过卵圆孔左向右分流，但这仅仅发生在左房压力增高的情况下，其后果是早期出现肺
水肿和严重呼吸困难的表现。

在有些复杂性的先天性心脏病中，动脉导管起着维持正常体循环灌注的作用。典型的病
例发生在左心发育不良综合征或主动脉弓中断的婴儿中，足够的体循环血流依赖于较大的动
脉导管的开放，因而这些婴儿在生后７２小时内由于动脉导管收缩而出现症状。相反，主动脉
缩窄的患儿并不依赖动脉导管的完全开放，仅通过大的导管壶腹部使血流到达降主动脉。该
壶腹部局限在动脉导管主动脉端，为血流从主动脉弓通过主动脉缩窄段到降主动脉提供了旁
路。正常情况下动脉导管的收缩先从肺动脉端开始，几天后到达主动脉端。因而，严重主动脉
缩窄的患儿主动脉梗阻的症状可能出现在生后几天或几周内。

第五节　 左心系统梗阻性疾病

左心梗阻可发生在血流入左房或左室的部位，也可能发生在从左室流出后。根据梗阻的
解剖部位，可出现在从肺静脉开始，通过左心到升主、降主动脉的途径中，见表８１。

表８１　 左心梗阻性病变
解剖水平 结构病变
肺静脉 完全性梗阻型肺静脉异位引流
左心房 三房心

二尖瓣上环
二尖瓣 闭锁

狭窄（伴或不伴降落伞样二尖瓣）
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续表
解剖水平 结构病变
左心室 左心发育不良综合征

主动脉瓣下狭窄
主动脉瓣 闭锁

狭窄
主动脉 主动脉瓣上狭窄

主动脉弓发育不良
主动脉的中断
主动脉缩窄

一、完全性梗阻型肺静脉异位引流
梗阻型肺静脉异位引流可以发生在异位连接的任何部位。心下型者由于通过膈肌以及最

后回流入相对高压的肝门静脉系统，通常都有严重的梗阻。部分心上型者在肺静脉与垂直静
脉连接处存在梗阻，有时垂直静脉走行于左主支气管与左肺动脉之间，当肺动脉压力升高时即
可造成垂直静脉受压。心内型肺静脉异位引流，如果发生梗阻，一般是由于左右心房之间交通
过小所致。

在梗阻型完全性肺静脉连接异常，由于肺静脉压力增高，肺静脉总干梗阻部位和肺小动脉
中层肥厚、内膜增生、肺部淋巴液增多，淋巴管扩张导致肺水肿，同时可引起继发性肺动脉高
压，右心室压力增高，最终导致右心衰竭。

（一）临床表现
１ 症状
肺静脉回流有梗阻者，出生时即可出现症状，表现为呼吸急促、喂养困难、心率增快、呼吸

急促，未见治疗常早期夭折。
２ 体征
表现为轻重不等的紫绀，肺动脉瓣区可闻及收缩期杂音，第一心音正常而第二心音亢进、

分裂，外周动脉搏动减弱，脉压差变窄，部分患儿有颈静脉怒张、肝脏肿大等心功能不全征象。

（二）辅助检查
１ Ｘ线检查
通常可见肺充血，右心房、右心室扩大，肺动脉段饱满、突出，部分心上型完全性肺静脉异

位引流至左上腔静脉者，可见心影现“８”字形或“雪人”形，而肺静脉回流有梗阻者，可见肺淤
血表现。膈下型完全性肺静脉异位引流者心脏可正常大小。
２ 心电图
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电轴右偏，右心房、右心室大。
３ 超声心动图
可明确诊断，当检察发现右心房扩大，卵圆孔未闭或房间隔缺损存在右向左分流，左房内

没有正常回流的肺静脉血流，左心房及左心室小时应高度怀疑完全性肺静脉异位引流，由于解
剖结构的多样性，检查时需要从多切面探查肺静脉的回流途径，其中包括心尖四腔、剑突下长
轴及短轴、胸骨旁短轴及长轴、胸骨上窝切面等，彩色多普勒超声可显示异常肺静脉血流方向
及血流速度，从而鉴别是否伴有肺静脉回流梗阻。
（三）治疗
对于怀疑有梗阻型肺静脉异位引流的婴儿应气管插管正压通气，保持代谢稳定。呼气末

正压通气可减轻间质水肿和改善通气及心血管状态，对于怀疑有梗阻型肺静脉异位引流的婴
儿，超声心动图完成前，就应该予前列腺素Ｅ１维持动脉导管的开放。一旦诊断明确即行外科
手术治疗。

二、三房心
三房心是少见的心脏畸形，形态左心房或形态右心房均可被纤维肌性隔膜分隔，其中形态

左心房的分隔较常见。
（一）解剖及生理特点
典型的病变是纤维肌性隔膜将左心房分隔为与肺静脉相连的近端腔（附腔）和与心耳、二

尖瓣相交通的远端腔（真房腔）。隔膜上的开口大小不定，可以是非限制性的，但大多数情况
下，隔膜上的开口如针尖大小，血流通过发生明显的梗阻。房间隔缺损通常存在于真房腔与右
心房之间。在三房心中，肺静脉回流可有多种方式。三房心可同时伴有肺静脉异位引流。

当接受所有肺静脉回流的附腔直接或间接与右房相通时，其血流动力学改变如同完全性
肺静脉异位引流。在经典的三房心，由于全部肺静脉血流通过隔膜上的小孔进入真房腔，血流
常有不同程度的梗阻，由于附腔压力升高，引起肺静脉压力逆向性升高，临床出现肺静脉梗阻
的表现。

在不完全型三房心，肺静脉梗阻只影响一侧肺，肺动脉反应性收缩导致该侧肺血流减少。
另侧肺脉回流通畅，可以接受增加的肺血流，因此肺动脉压力常无明显升高。
（二）临床表现
症状与体征：出生时患有三房心的大多数婴儿是正常的，以后出现心衰，反复肺部感染。

当出生时有严重肺静脉梗阻时，其症状与完全性梗阻型肺静脉异位引流相似，但经皮血氧饱和
度通常正常或接近正常，第二心音窄分裂。
（三）辅助检查
１ Ｘ线检查
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胸片表现与真正左心房与附腔之间的交通口的狭窄程度有关。狭窄程度轻时，表现为心
影正常或轻度增大，左心房轻度增大，轻度肺淤血、间质性肺水肿；严重狭窄时，表现为左心房
明显增大（实际增大的是附腔）、明显肺淤血、间质性肺水肿和肺动脉高压。
２ 心电图
出生时可正常，但以后可有右室肥厚。
３ 超声心动图
心尖四腔及两腔切面、剑突下四腔、胸骨旁长轴及短轴切面常被用于三房心的诊断。显示

左房隔膜，隔膜与左房附腔、卵圆孔的关系以及肺静脉的回流。彩色多普勒显像可显示通过隔
膜及二尖瓣的血流，观察隔膜上孔的个数及部位、肺静脉血流梗阻部位（图８１０）。

图８１０　 示左房三房心，血流通过左房内隔膜产生梗阻（彩插）

（四）治疗
这些病人应予切除隔膜治疗。

（杨建萍）

三、二尖瓣狭窄
先天性二尖瓣狭窄可表现为瓣环狭小、瓣叶卷曲增厚或融合、腱索增粗短缩和乳头肌异常

等，从而妨碍左房和肺静脉的血流在舒张期流向左室，其发生率约为活产婴儿的４‰，多数常与房
室管畸形、大动脉转位、单心室、房间隔缺损、室间隔缺损等多种畸形合并存在。其中，单纯先天
性二尖瓣畸形更少见，在先天性心脏病的尸检中仅占０ ６％。在临床病例中占０ ２１％ ～０ ４２％。
（一）病理特点
二尖瓣装置的任何部分异常均可导致二尖瓣狭窄，其病理形态多样，主要包括下列几种：
１ 二尖瓣发育不良
此型在东方人中较为罕见。二尖瓣的所有装置，包括瓣环、瓣叶、腱索及乳头肌均发育不

良，腱索间隙狭小或闭锁，严重者可表现为二尖瓣闭锁，常见于左心发育不良综合征，同时合并
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左心室、主动脉的发育不良。
２ 单纯二尖瓣狭窄
二尖瓣的装置基本正常，二尖瓣前后瓣交界融合，无法辨别，瓣口明显狭窄，腱索乳头肌发

育基本正常。
３ 二尖瓣瓣膜或腱索累赘组织
累赘的瓣膜组织可完全充填于腱索之间，造成二尖瓣血流梗阻。有时累赘的腱索组织可

延伸至左心室流出道，导致不同程度的左室流出道狭窄。常与部分性房室隔缺损伴发。
４ 双孔二尖瓣
二尖瓣瓣口有两个开口，形成二尖瓣双孔畸形（图８１１）。５０％伴有二尖瓣狭窄或反流。

两个开口的大小常不相同，较小的开口朝向瓣后内侧交界者占４４％。９０％合并房室隔缺损或
主动脉缩窄。

图８１１　 显示二尖瓣瓣膜呈两个开口，边缘均有腱索附着

５ 拱形二尖瓣
因瓣叶游离缘增厚卷曲，腱索粗短、融合，瓣叶直接连于乳头肌，形成拱顶样结构（Ｍｉｔｒａｌ

Ａｒｃａｄｅ）。由左房面看，腱索粗短，与增粗的乳头肌相连，宛如吊床。常同时合并二尖瓣狭窄和
反流。
６ 降落伞样二尖瓣
来自二尖瓣前叶和后叶的腱索均附着于同一组乳头肌，宛如降落伞（Ｐａｒａｃｈｕｔｅ Ｍｉｔｒａｌ

Ｖａｌｖｅ）（图８１２）。腱索常短缩增粗，二尖瓣开放受限，而且由于血流只能由腱索之间的缝隙
通过进入左室，从而造成瓣口水平和腱索水平的双重梗阻。本畸形常与主动脉缩窄、主动脉瓣
或瓣下狭窄及二尖瓣的瓣上狭窄环并存，合称为“Ｓｈｏｎｅ综合征”。
７ 吊床型二尖瓣
乳头肌正常结构消失，被较多的肌束和纤维带所替代，后者直接插入左室后壁较高位置

上，瓣叶活动受限，在腱索之间存在多余的瓣膜组织，从而形成吊床型二尖瓣（Ｈａｍｍｏｃｋ瓣
膜），导致瓣口和瓣下狭窄以及瓣膜关闭不良。
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图８１２　 降落伞样二尖瓣示意图，手术方式为将乳头肌劈开，达到松解腱索的作用（右图）

（二）病理生理
二尖瓣狭窄将影响肺静脉血回流入左房进入左心室，导致肺静脉回流障碍，肺静脉与肺毛

细血管压升高，造成慢性肺淤血、肺间质水肿。如果这种情况持续存在，最终可引起肺动脉高
压，右室阻力负荷加重，进而可导致右室腔扩大，三尖瓣相对性关闭不全，最后右房扩张，以至
体循环淤血、右心衰竭。另一方面左心室因充盈不足，容量减少、缺血、纤维化可使左心室功能
不全、心排血量下降，继发重要脏器的功能不全，最终出现肾功能衰竭和水电解质紊乱。此外，
充血的支气管静脉压迫小支气管可致呼吸道阻力上升，由此导致呼吸困难、低氧血症及高碳酸
血症。

（三）临床表现
临床症状主要与二尖瓣狭窄程度、是否合并其他畸形有关。轻者可在出生１个月后才出

现症状，包括激惹、喂养困难、气促、慢性咳嗽、体重不增、反复呼吸道感染和心力衰竭等，严重
者则于出生后不久即出现症状，与动脉导管关闭、心输血量减少和肺水肿等因素有关。重症病
例出现外周循环灌注不良，脉搏微弱。如未经治疗，常于２岁以内死亡。体格检查发现脉搏减
弱，第一心音减低，发生肺动脉高压时右室搏动强烈，肺动脉瓣区第二音增强、分裂，有时可闻
及第三心音、第四心音，心尖部大多可闻及轻度柔和的舒张期隆隆样杂音，病变严重时因通过
二尖瓣口的血流量较少可不出现舒张期杂音。可伴二尖瓣反流性收缩期杂音或肺动脉瓣反流
性舒张期杂音。一般无开放拍击音，这点与风湿性二尖瓣狭窄不同。

（四）辅助检查
１ 心电图表现
心电图多表现为左心房增大，Ⅱ导联Ｐ波宽大、有切迹。当右房、右室增大时则提示二尖

瓣严重狭窄合并肺动脉高压。心电轴在９０° ～ １５０°，左心室电压常降低。可有房性快速型心
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律失常。
２ 胸部Ｘ线检查
可见双心房影及左支气管抬高等左心房扩大表现，肺动脉高压时肺动脉段突出，肺野淤

血，可有肺静脉影及右心增大的表现。
３ 超声心动图
一般选择胸骨旁左心长轴观、心尖四腔观和左房左室二腔心等观察二尖瓣瓣叶的形态和

活动情况、瓣环大小，腱索、乳头肌和左室壁运动等，可显示二尖瓣叶增厚变形、活动受限、回声
强弱不等；腱索粗细不均、粘连、缩短；二尖瓣开放幅度缩小，二尖瓣环缩小等。近年来迅速发
展的经食管超声心动图能更好地观察二尖瓣的解剖结构，对术中的监测也很有价值。频谱和
彩色多普勒超声心动图可显示二尖瓣口舒张期血流速度增快。脉冲多普勒技术显示二尖瓣口
舒张期血流Ｅ峰和Ａ峰大多相互融合或Ｅ峰低于Ａ峰，连续波多普勒可测得二尖瓣口舒张期
平均流速，借以估测跨瓣压差，以判断二尖瓣口狭窄的程度。但须注意，当左房顺应性较高时
则ΔＰ偏低，造成对狭窄程度的低估。
４ 心导管检查和心血管造影
由于肺水肿影响肺循环的气体交换，动脉血氧饱和度往往下降。左房压增高，左房与左室

之间的舒张期压差增大。严重二尖瓣狭窄时，右房血氧含量可增高，其原因乃是由于左房显著
扩大，未闭的卵圆孔被牵拉撑开，左房血流通过此处分流入右房。心导管检查时应注意将二尖
瓣狭窄与肺静脉狭窄、三房心及二尖瓣瓣上狭窄环等进行鉴别，此时往往需要结合超声心动图
检查结果以做出正确的诊断。心导管检查显示严重肺动脉高压时，应判断其性质，即是可逆性
改变抑或是不可逆性改变。肺动脉舒张压与平均肺毛细血管嵌压不一致，则提示有肺血管阻
塞性病变的存在。吸氧或一氧化氮吸入等肺血管扩张试验有助于判断肺血管床的病理改变。

肺动脉造影或左房造影在右前斜位可显示二尖瓣狭窄的情况，如瓣环小、瓣叶活动受限、
左房扩大、左房内造影剂排空延迟和伴二尖瓣反流等。选择性左室造影在舒张期可见二尖瓣
呈圆顶状或裂隙状充盈缺损。如为降落伞二尖瓣，则可见舒张期左房里的造影剂通过瓣口进
入左室时，其形态犹如漏斗形。
（五）治疗
治疗原则：在取得良好疗效的同时尽可能地保留二尖瓣的功能。轻、中度狭窄一般可采用

保守治疗，处理心力衰竭、肺炎、心律失常等。但洋地黄对这一类心力衰竭效果欠佳；而利尿剂
在减轻肺水肿的同时，常常可导致血容量下降，应给予足够重视。外科手术是根本的治疗方
法。也可试用球囊扩张的方法，但这种方法在婴幼儿的应用尚缺乏足够的经验。一般认为手
术治疗的适宜年龄为３岁，但如果通过常规治疗未能有效控制病情的发展时，须及时进行外科
手术。随着对二尖瓣解剖和功能的深入认识，外科修补技术也日趋成熟。选择手术方法时，要
充分考虑到病情的严重程度、手术的预期效果和远期预后等。一般来说，患儿的年龄、体重、左
室大小和功能，以及伴发畸形等因素可影响手术效果。当伴发主动脉缩窄时，通常先治疗主动
脉缩窄，以免发生进行性心功能减退。严重梗阻性肺动脉高压时，手术治疗的危险性将明显
增高。
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由于小孩处于生长发育这一特点，一般主张尽可能地将换瓣手术推迟至１０岁以后，在此
之前可先选择二尖瓣整形术帮助患儿度过危重期。１９７５年以后的报道显示，二尖瓣成形术近
期疗效良好，手术死亡率为２ ９％。在修补二尖瓣畸形之前，应全面了解整个复合体各个部分
的形态结构和功能。Ｃａｒｐｅｎｔｉｅｒ根据病变的类型采用不同的修补方法，如瓣环重塑、瓣叶成形、
腱索缩短和乳头肌开窗等技术，开创了二尖瓣畸形外科治疗的新纪元。之后，二尖瓣修补技术
不断趋于完善。对于降落伞二尖瓣，因往往只有一组乳头肌，故手术时将乳头肌做楔形切开，
分为二组，并修整腱索，使前后瓣叶能够分开。这种畸形常与左室流出道梗阻、主动脉瓣狭窄
和主动脉缩窄合并存在，手术时需一并修补。拱形二尖瓣常有多组乳头肌，而吊床样二尖瓣则
缺乏正常的乳头肌，二者均具有腱索分布紊乱、阻塞二尖瓣口等异常，外科修补十分复杂，一般
需要换瓣治疗。

四、左心发育不良综合征
左心发育不良综合征（Ｈｙｐｏｐｌａｓｔｉｃ Ｌｅｆｔ Ｈｅａｒｔ Ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＨＬＨ）是一组心血管畸形，其特征

为存在不同程度的左心主动脉复合体的发育不良，包括主动脉瓣狭窄或闭锁、二尖瓣狭窄或
闭锁、左室及主动脉发育不良，在西方人中约占先天性心脏病的１ ５％，是新生儿早期死亡的
原因之一，该综合征在东方人中较为罕见。该病由Ｎｏｏｎａｎ和Ｎａｄａｓ最早描述，其中有１２％ ～
３７％的病例合并有心外畸形。
（一）病理特点与病理生理
１ 病理特点
左室、主动脉升部和弓部、二尖瓣、主动脉瓣均发育不良，右心系统代偿性增大。根据主动

脉和二尖瓣的形态，可将左心发育不良综合征分为以下四型：
Ⅰ型：主动脉狭窄、二尖瓣狭窄；
Ⅱ型：主动脉狭窄、二尖瓣闭锁；
Ⅲ型：主动脉闭锁、二尖瓣狭窄；
Ⅳ型：主动脉闭锁、二尖瓣闭锁。
通常存在粗大的动脉导管，心房水平亦有交通。合并畸形有室间隔缺损、完全性肺静脉异

位引流等。
２ 病理生理
由于胎儿循环的特殊性，故尽管左心严重畸形，但胎儿体格发育可基本正常。然而，由于

主动脉严重发育不良，出生后脑部血流主要来自动脉导管的逆向低氧血流灌注，因此神经系统
发育可受到影响，产生小头畸形、胼胝体发育不全等。左室发育不良且功能低下甚至完全闭锁
时，右室同时承担肺循环和体循环。出生时动脉导管均粗大，如逐渐缩小、关闭，必然导致死
亡。由于二尖瓣闭锁时肺静脉血进入左房后经房间隔交通流入右房、右室和肺动脉，经动脉导
管进入主动脉，故主、肺动脉内均为混合血。如房间隔水平交通不畅（如限制型卵圆孔未闭），
肺静脉压力极度增高，病情迅速恶化。若动脉导管保持通畅，肺动脉血可进入降主动脉，病儿
可存活数周到数月。室间隔大多数完整，此时所有的右室血射入肺动脉，通过动脉导管供应降
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主动脉和逆向充盈升主动脉及冠状动脉。当存在室间隔缺损和未闭锁的主动脉瓣时，右室血
流除了供应肺循环之外，也通过缺损的室间隔射入发育不良的左室和升主动脉。主要的血液
动力学紊乱为体循环供血不足，因心房水平的交通血流量不同而出现肺静脉高压（限制型卵
圆孔），或肺血流过多（中、大型房间隔缺损）。
（二）临床表现
患儿出生后数小时即出现症状。由于体循环缺氧和心搏血量很低，患儿面色苍白、气促，

并迅速发展为呼吸困难、青紫和进行性心力衰竭。患儿的灰蓝肤色表明同时存在低灌注和紫
绀。紫绀进行性加重，并可出现肺水肿。脉搏微弱或触摸不到脉搏，心界扩大，心前区隆起，右
室抬举感，有奔马律，胸骨左缘可听到收缩期杂音或来自动脉导管未闭的连续性杂音，第二心
音单一并较低。可有中枢神经系统及肾脏等心外畸形。出生后数小时至数周，动脉导管逐渐
关闭，导致病情迅速恶化而死亡。
（三）辅助检查
１ 心电图
电轴右偏，右房、右室增大，左室低电压或无心电表现。常有缺血性Ｔ波改变。
２ Ｘ线胸片
心影中重度扩大，右半心增大，明显肺淤血或肺水肿。
３ 超声心动图
可确定左心发育不良综合征的类型，明确主动脉升部和弓部形态，降部有无缩窄，明确房

间隔缺损大小及有无分流受限、左右肺动脉内径大小及上下腔静脉内径大小、右室功能。二维
超声心动图在左心长轴观和心尖四腔观显示左室腔极小，左室壁增厚但收缩功能减弱，左房亦
小。与左心相比，右室腔扩张，右室壁增厚且搏动增强。二尖瓣发育不正常，近４０％为二尖瓣
闭锁，其余存在不同程度的狭窄或发育不良。主动脉瓣发育亦不正常，多呈闭锁状，即使未完
全闭锁也存在狭窄或发育不良。主动脉根部内径减小，通常＜ ５ ｍｍ。大动脉短轴观和肺动脉
长轴观显示主动脉瓣环较小，瓣膜可呈二瓣或单瓣畸形。右房、右室、右室流出道和肺动脉主
干内径均明显增大。大多数患儿存在不同程度的动脉导管开放。胸骨上窝探测显示主动脉升
部和弓部发育不良，降主动脉局限性缩窄不多见，动脉导管远端降主动脉常呈扩张状。彩色多
普勒超声心动图显示从动脉导管流向主动脉弓和升主动脉的逆向血流（图８１３）。
４ 心导管及造影检查
目前由于超声心动图及磁共振的发展，一期手术前大多不需要进行心血管造影检查。通

过降主动脉或者肺动脉造影，可以逆行显示发育不良的升主动脉（图８１４）。
（四）治疗
ＨＬＨ在产前就能够通过胎儿超声心动图检查明确诊断，因此有可能在出生时就给予合理

有效的处理。出生后肺循环阻力的下降会使肺循环血流量增加，而体循环灌注不足，因此一般
主张给予适当的保暖以降低体循环阻力，通常应用米力农（０ ５ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ）），必要时应用
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图８１３　 Ａ 心尖四腔切面，箭头所示为闭锁的发育不良的升主动脉；
Ｂ 箭头显示血流由动脉导管逆向灌注升主动脉（彩插）

图８１４　 左心发育不良综合征，降主动脉造影显示主动脉瓣闭锁，升主动脉发育不良

硝普钠以进一步降低体循环阻力。强调监测动脉血氧饱和度ＳａＯ２一般维持在８５％左右，
ＰａＣＯ２维持在３５ ～ ４５ ｍｍＨｇ，可采用吸入二氧化碳和氮的方法使吸入气体中氧的含量（ＦｉＯ２）
控制在１８％ ～２０％，以维持适当的氧分压和二氧化碳分压、增加肺循环阻力，同时通过足够的
通气避免肺泡萎陷。前列腺素Ｅ在出生后３ ～ ４小时开始应用，以保持动脉导管处于开放状
态。可酌情应用洋地黄和利尿剂，但尽可能避免使用正性肌力药物，以免增加体循环阻力。

ＨＬＨ最根本的治疗方法是手术矫正，包括重建手术和心脏移植。由于早期的重建手术存
在较高的死亡率和并发症，因此曾经有学者更加倾向于心脏移植术，但心脏移植由于存在供体
短缺的问题而一直未能成为主导的治疗方法。近年来，随着重建手术技术的不断改良和提高，
疗效不断改善，已经受到越来越多的认可。重建手术的目的是在新生儿期建立有效的混合血
液循环，体肺血流量平衡，然后在肺循环阻力降低到正常水平时再施行后续手术，建立右室
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体循环、体循环肺循环，以及肺循环心房、心室之间通畅的血流通道。１９７７年，Ｎｏｒｗｏｏｄ开始
对ＨＬＨ的外科治疗进行探索性研究，经过不断改进，建立了目前广为应用的ＨＬＨ外科治疗的
经典术式（Ｎｏｒｗｏｏｄ手术），由于该项治疗分阶段实施，故又简称为ＮｏｒｗｏｏｄⅠ、ＮｏｒｗｏｏｄⅡ、Ｎｏｒ
ｗｏｏｄ Ⅲ手术。ＮｏｒｗｏｏｄⅠ手术：在新生儿期施行，建立和扩大心房间交通，切断缝扎动脉导管，
横断肺动脉，建立改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术，而近端肺动脉则与升主动脉吻合。Ｎｏｒｗｏｏｄ Ⅱ
手术：在３ ～ ６个月施行，拆除改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术，施行双向Ｇｌｅｎｎ分流术，或Ｈｅｍｉ
Ｆｏｎｔａｎ手术。Ｎｏｒｗｏｏｄ Ⅲ手术：手术时机为１８ ～ ２４个月。施行全腔静脉肺动脉分流术，包括
心内板障法和心外管道法。美国费城儿童医院１９８４—２０００年共有１ ０００例Ｎｏｒｗｏｏｄ Ⅰ手术的
经验，早期生存率已超过８０％，术前三尖瓣重度反流和酸中毒是导致死亡的危险因素。Ｎｏｒ
ｗｏｏｄⅡ和Ｎｏｒｗｏｏｄ Ⅲ手术的死亡率均在５％左右。完成系列手术后３年生存率约为７０％。

Ｓａｎｏ等学者对Ｎｏｒｗｏｏｄ术式进行改良，采用右室肺动脉分流的方法（Ｓａｎｏ改良术）取代
改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术，其优点包括：避免了由于体肺分流造成的主动脉舒张压降低，增
加了冠状动脉的灌注；降低了心室容量负荷，从而减轻了心室的扩张和三尖瓣反流；肺动脉血
流为搏动性，有助于促进双侧肺血管的发育。此外，近年来有学者将球囊房隔造口术、动脉导
管内支架植入术等与外科手术结合进行，由于这种外科介入镶嵌（ｈｙｂｒｉｄ）策略可减少手术创
伤，正在ＨＬＨ的治疗中显示其优越性。

五、主动脉缩窄
主动脉缩窄（Ｃｏａｒｃｔａｔｉｏｎ ｏｆ ｔｈｅ Ａｏｒｔａ，ＣｏＡ）是指先天性降主动脉狭窄，多发生在左锁骨下

动脉远端与动脉导管连接处，约占先心病的５％ ～８％。常合并室间隔缺损，动脉导管未闭等。
（一）解剖及生理特点
１９０３年，Ｂｏｎｎｅｔ将主动脉缩窄分为两型：婴儿型和成人型。婴儿型缩窄多位于主动脉峡

部近端，由未闭的动脉导管供应降主动脉，又称导管前型；成人型缩窄多为主动脉局限性、隔膜
样狭窄，动脉导管关闭，又称导管后型。目前国际小儿心脏外科命名和数据库建议如下分类：
单纯主动脉缩窄；主动脉缩窄合并室间隔缺损；主动脉缩窄合并复杂心内畸形；峡部发育不良
或主动脉弓发育不良。

婴儿型主动脉缩窄常合并室间隔缺损、动脉导管未闭及肺动脉高压等，临床症状重，出现
早，缩窄远端器官因缺血导致肾功能衰竭、酸中毒。成人型主动脉缩窄症状出现晚，由于狭窄
近端处于高压区，而狭窄远端为低压区，在常规体检中发现上肢有高血压，或由于下肢供血不
足导致跛行。
（二）临床表现
相对于左心发育不良综合征，除非主动脉峡部严重狭窄，主动脉缩窄的临床表现出现较

晚，这是因为通常在出生后１ ～ ２周动脉导管由功能性关闭到完全性解剖关闭，导致降主动脉
以下循环灌注不足。所以应特别注意在生后体检正常的新生儿尚不能完全排除主动脉缩窄。

临床表现取决于体循环灌注不足的严重程度。通常生后几天发现下肢动脉搏动减弱，上
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肢血压高于下肢。下肢凉，毛细血管再充盈时间延长，类似“休克”的临床表现。
体检在腋窝或后背闻及吹风样收缩期杂音，即使没有二尖瓣病变，在心尖部可闻及舒张中

期杂音。如果合并主动脉二瓣畸形，在心底部可闻及收缩期杂音和喀喇音。
随着下半身体循环灌注的下降，逐渐出现酸中毒，呼吸困难，左室后负荷增加，最终导致左

心衰竭，肺水肿。
（三）辅助检查
主动脉缩窄依据狭窄的程度及伴随畸形而有不同的临床表现，严重者在新生儿期即可出

现呼吸急促、心率增快等心功能不全的临床症状。上肢血压高于下肢具有重要的临床价值。
胸部Ｘ线检查：婴儿型　 心影扩大，肺充血；成人型　 可见典型的“３”字征，多由于扩张的

锁骨下动脉、缩窄的主动脉段、狭窄后扩张的降主动脉形成。
心电图：早期表现为右室大，１ ～ ２周后左室肥大，多导联的ＳＴ段下降，心肌劳损。
超声心动图：可显示狭窄的部位血流速度增快及伴随的心血管畸形，常见有动脉导管未

闭，并有右向左分流，同时可显示有无主动脉弓及头臂动脉的发育不良，主动脉瓣及瓣下解剖

图８１５　 ＭＲＩ可以清晰显示
主动脉缩窄的全貌

状况。
ＣＴ或ＭＲＩ：能清楚显示升主动脉，主动脉弓，头臂动

脉，动脉导管和主动脉缩窄的范围、狭窄程度（图８１５）。
心导管：能弥补超声检查的局限性，特别是伴有其他心

血管畸形的主动脉缩窄，通过血氧、测压、造影等为外科手
术提供重要的生理参数及临床综合评价。对部分单纯隔膜
型主动脉缩窄可在心导管检查的同时行经皮球囊扩张血管
成形术而获根治。
（四）治疗
未经治疗的主动脉缩窄多因充血性心力衰竭，感染性

心内膜炎，颅内出血等而死亡。所以一旦确诊应选择合适
的时机及时治疗，以免出现高血压脑病等并发症。除了心
导管介入治疗（经皮球囊血管扩张成形术），外科手术仍然
是目前主要的治疗手段，并可同时纠治其他合并畸形。婴
儿由于主动脉缩窄或主动脉弓中断，下半身体循环灌注下降，出现休克、酸中毒，这些病人往往
伴有终末器官的损害，可予前列腺素Ｅ１ 和其他支持治疗，恢复肝、肾功能以降低手术的死
亡率。

六、主动脉弓中断
主动脉弓中断（Ｉｎｔｅｒｒｕｐｔｅｄ Ａｏｒｔｉｃ Ａｒｃｈ，ＩＡＡ）是一种少见的先心病，约占先天性心血管畸

形的１ ５％。
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（一）解剖及生理特点
主动脉弓分为近弓、远弓和主动脉峡部三部分。近弓指无名动脉起始部至左颈总动脉；远

弓指左颈总动脉至左锁骨下动脉起始部；峡部指左锁骨下动脉与降主动脉近动脉导管开口处。
１９５９年Ｃｅｌｏｒｉａ和Ｐａｔｔｏｎ将主动脉弓中断分为Ａ、Ｂ、Ｃ三型。Ａ型：主动脉峡部水平中断，

又名主动脉弓闭锁；Ｂ型：较常见，中断发生在左颈总动脉与左锁骨下动脉之间，常伴有右锁骨
下动脉异常起源于降主动脉；Ｃ型：极少见，中断在无名动脉起始部至左颈总动脉。

单纯的主动脉弓中断极其罕见，常合并动脉导管未闭、室间隔缺损、房间隔缺损、永存动脉
干等。
（二）临床表现
取决于动脉导管及侧支血管的形成。如果动脉导管关闭，侧支血管尚未建立，导致狭窄下

段主动脉供血明显减少，出现严重的代谢性酸中毒及脏器功能损害，预后差。触诊四肢脉搏或
测量四肢血压对判断中断的解剖部位有一定的参考价值，如Ｂ型中断，右上肢血压偏高，桡动
脉搏动增强而左上肢及双下肢血压偏低，搏动减弱。
（三）辅助检查
超声心动图：对主动脉弓的诊断具有重要的临床价值，可提供中断的解剖部位、中断前后

图８１６　 心脏磁共振，显示Ａ型主动
脉弓中断，并可以测量中断的距离

主动脉直径及发育状况，伴随心血管畸形等，避免危
重小儿因心导管检查所需承担的手术风险。

心导管：相对超声心动图，创伤性的心导管检查
能提供实时、客观及动态的各项生理参数，对合并复
杂先心或由于其他原因导致超声显示不清的病例具
有重要的价值。

ＣＴ或ＭＲＩ：亦可清楚显示主动脉弓中断及主动
脉弓的发育状况（图８１６）。
（四）治疗
主动脉弓中断术前需依赖未闭的动脉导管维持

下半身的血液供应。因此保持动脉导管的开放并维
持肺血管的高阻力状态具有重要的临床意义。１９７６
年前列腺素Ｅ１ 的临床应用极大地改善了主动脉弓
中断的治疗，降低了术前的死亡率。同时应避免吸

入高浓度的氧，纠正酸中毒，为外科手术创造良好的条件。
１９７５年Ｔｒｕｓｌｅｒ和Ｉｚｕｋａｗａ首次报道包括主动脉弓直接吻合的一期手术。几十年来随着

术前诊断技术的不断发展，新生儿复苏及早期药物干预、术后护理等综合水平的不断完善，手
术的成功率显著提高。新生儿一期根治加主动脉弓直接吻合，同时纠治伴随畸形（室间隔缺
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损等）仍是首选手术方法。

七、主动脉瓣狭窄
主动脉瓣狭窄（Ａｏｒｔｉｃ Ｖａｌｖｅ Ｓｔｅｎｏｓｉｓ，ＡＳ）是由于主动脉瓣发育不全导致左室流出道在瓣

膜水平的梗阻。先天性主动脉瓣狭窄在儿童心血管畸形中约占５％，最常见的是主动脉二瓣
畸形，通常在儿童期不产生症状，在西方国家成人中约占２％。好发于男性（男女比为３∶ １）。
主动脉瓣狭窄是最常见的类型，瓣叶增厚、粘连。由于流出道梗阻导致左室收缩压升高，心室
壁代偿性肥厚，心腔容量减小，舒张末压增高。
（一）解剖及生理特点
狭窄的主动脉瓣瓣膜增厚，游离缘有不同程度的融合，依据融合的瓣叶分为单瓣、二瓣、三

瓣、四瓣畸形，以主动脉二瓣畸形多见。而在新生儿期或小婴儿期危重的主动脉瓣狭窄中瓣膜
多明显增厚、发育不良或单瓣畸形多见。相对于左心发育不良综合征，严重的主动脉瓣狭窄罕
见有正常的二尖瓣及正常的左心室。多数情况下二瓣畸形不形成梗阻，直到数年后由于瓣膜
的钙化导致梗阻。

主动脉瓣狭窄导致左心室后负荷增加，引起左室向心性肥厚，左心功能不全或衰竭。同时
左室收缩期负荷增加，心肌耗氧增加，而冠状动脉处于狭窄后的主动脉低压区，导致冠脉供血
不足，加重心肌缺血。

在新生儿期严重的主动脉瓣狭窄，由于左室流出道梗阻，左室舒张压增高，导致心房水平
通过卵圆孔的大量左向右分流，右心室血氧饱和度增加，肺动脉压力增高，并通过未闭的动脉
导管右向左分流来维持足够的体循环灌注，并由此产生上下半身的差异性青紫。而一旦动脉
导管关闭，将导致体循环灌注不良，肾衰竭及代谢性酸中毒。
（二）临床表现
取决于主动脉瓣狭窄的程度及临床症状出现的时间。婴幼儿严重的主动脉瓣狭窄，由于

左房压力增高引起肺水肿，导致心率增快、呼吸困难，通常在临床上很难与左心发育不良综合
征相鉴别。临床有肝肿大，四肢脉搏减弱，循环灌注差等表现。若不及时治疗常导致心力衰竭
甚至猝死。在胸骨上窝可闻及粗糙的收缩期杂音，向心尖及颈部传导。由于只有少量血液流
经主动脉瓣，杂音可以很轻，甚至无杂音。
（三）辅助检查
心电图：左心室肥厚，多导联的ＳＴＴ压低或倒置。轻度狭窄心电图可正常。
胸部Ｘ线检查：心影增大，肺充血。
超声心动图：具有重要的临床价值。能显示主动脉瓣瓣膜的形态特征，活动度，瓣环大小，

狭窄程度及伴随畸形等。评价左心室大小，心肌功能，及有无心内膜弹力纤维增生。
心导管检查：实时检测各血管、心腔的血氧饱和度及压力，准确地评价瓣膜狭窄的程度及

伴随畸形，同时对部分病人可行介入治疗。
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（四）治疗
除了外科手术外，经皮球囊主动脉瓣成形术对多数的主动脉瓣狭窄起到缓解的作用。术

前应系统、全面地评价左心室腔的大小，特别是左心室的功能状况。如果左心室功能严重不
良，收缩压低于体循环，不能形成２０ ｍｍＨｇ以上的收缩期压力阶差，这些病人即使在左室流出
道梗阻解除后，亦不能产生足够的维持体循环的压力，应行外科分期手术。

对严重的主动脉瓣狭窄，但没有代偿性血液动力学方面的变化，左心室收缩功能正常的新
生儿其治疗尚有争议。一方面出生后左心室搏出量逐渐增加，同时由于代谢的增加，血红蛋白
水平的下降，进一步增加了对心室搏出量的需求。而心率增快，体循环舒张压的下降，肥厚的
心室其舒张末压的增高，会进一步导致冠状血管供血的减少。因此可在生后数周发生左心室
功能减退。而一旦由于心肌缺血导致心室衰竭，即使左室流出道梗阻解除后亦难恢复良好的
功能。所以在新生儿期除了危重的主动脉瓣狭窄，对尚处于代偿期的严重主动脉瓣狭窄，也应
考虑是否行球囊扩张或外科手术。
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第九章
每年我国的新生儿先天性心脏病（简称先心病）约占活产婴儿的０ ７％左右，而患有危重

及复杂性先心病的患儿出生后由胎儿循环过渡到成人型循环时会出现各种心血管循环功能障
碍，即在新生儿和婴幼儿期就出现危急状态，主要表现为心功能不全、严重低氧血症或两者兼
有。由于病情发展迅速，如得不到及时诊断及治疗，多数病例就会夭折。近年来由于先心病的
诊断及治疗技术的不断发展，使得在新生儿和婴幼儿期可以根据心脏解剖的不同畸形变化和
准确的病理生理诊断，通过给予相关的、有效的药物治疗和介入治疗、外科姑息或根治手术，可
明显减少其死亡率。

在过去的３０多年里，通过从事心血管专业的医生的不懈努力和研究，介入性治疗方法在
婴幼儿期先心病的治疗中已经起到非常重要的作用。目前在国外一些先天性心脏病研究中
心，通过心导管的介入技术来姑息或根治一些新生儿和婴幼儿期的危重先心病已十分普遍，并
且成为一种常规方法。此外，介入治疗和外科手术结合进行联合治疗复杂先心病，也逐渐变得
越来越普遍。但目前在我国这一技术却推广应用很少。

外科手术虽在方法学上更成熟，适应证更广，但存在需要体外循环、手术创伤大，以及手术
带来的美容问题等，对于某些特定病变也受到手术途径的限制。介入治疗不需要体外循环，创
伤小，术后恢复快，但却又受到体重、小婴儿外周血管直径细小等的限制。Ｏｋｕｂｏ和Ｂａｃｈａ等
首先提出“镶嵌治疗”（Ｈｙｂｒｉｄ Ｔｈｅｒａｐｙ）新理念：即在体外循环时直视下只需暴露部分肌部
ＶＳＤ边缘，由心内科医师置入封堵器关闭肌部ＶＳＤ，然后再由心外科医师完成伴发心脏畸形
的纠治术。目前“镶嵌治疗”这一名字的意义也被涵盖在某些复杂重症先心病的治疗中，即外
科医生和介入治疗医生密切配合，在外科手术前、后或外科手术中进行介入治疗。这样可减少
手术的难度和风险，缩短体外循环的时间，有效提高治疗效果。

随着小儿心导管技术的迅速发展和介入技术应用理念的更新，心导管介入治疗已成为除
了外科手术方法以外的治疗先天性心脏病的一种重要手段，形成了先天性心脏病由传统的单
纯手术治疗转向手术和介入共同治疗。内外科镶嵌治疗，选择最佳的治疗方案，是今后复杂先
心病治疗的趋势和发展方向。以下就婴幼儿先心病的内外科镶嵌治疗做简要介绍。

　 　 注：ＡＳＤ房间隔缺损；ＶＳＤ室间隔缺损；ＩＡＡ主动脉弓中断；ＰＳ肺动脉狭窄；ＡＳ主动脉狭窄；ＴＧＡ大动脉转位；ＡＩ主动脉
瓣反流；ＣＡＶＣ完全型房室间隔缺损；ＡＳ主动脉狭窄；ＰＴＡ永存动脉干；ＰＤＡ动脉导管未闭；ＣＯＡ主动脉缩窄



第一节　 介入治疗在外科手术前的应用

介入治疗在外科手术前的作用是可有效缓解重症复杂先心病患儿的危重情况，为外科手
术矫治赢得时间，使患儿血流动力学改变处于最稳定状态；同时也可使一些手术过程简化，降
低手术难度，减少并发症和死亡率。

一、球囊房间隔造口术
１９６６年Ｒａｓｈｋｉｎｄ和Ｍｉｌｌｅｒ等研制成头端带有球囊专用的房间隔造口导管进行球囊房间

隔造口术，姑息治疗完全性大动脉转位。其方法是经股静脉将球囊房隔造口导管插入右房至
左房，以稀释造影剂充盈头端的球囊后，快速将导管自左房拉到右房，造成房间隔缺损，造口术
后可使完全性大动脉转位的患儿动脉血氧饱和度上升，酸中毒及低氧血症得以纠正，从而替代
外科开胸房隔切开术，开创了先心病介入治疗之先河。目前球囊房间隔造口术可直接在ＮＩＣＵ
病床边，在超声的引导监测下就可完成。但球囊房间隔造口术的成功与否与房间隔的厚度及
左房的大小有关，临床上往往多碰到的是厚房间隔和／或小左房患者，因此就有了微型刀片房
间隔切开术、球囊扩张法房间隔造口术治疗坚韧的房间隔技术。上述方法至今仍为小儿心血
管中心治疗完全性大动脉转位等一些重症婴儿青紫先心病的重要介入治疗手段。其主要适应
证为：①增加动脉血氧饱和度，改善低氧血症：如新生儿完全性大动脉转位。但如患儿血流动
力学稳定，并能在２４小时内进行根治手术者，可不行球囊房间隔造口术。②缓解右房高压，改
善体循环淤血和右心衰竭：如完全性肺静脉异位引流伴卵圆孔未闭或限制性房间隔缺损、三尖
瓣闭锁、室间隔完整的肺动脉闭锁及原发性肺动脉高压患者等。③缓解左房高压，改善肺循环
淤血：如二尖瓣闭锁或重度狭窄、主动脉严重狭窄等。

球囊房间隔造口术在年龄小于６周的婴儿施行效果最好，否则需使用微型刀房隔切开术
或球囊扩张法房隔造口术方法。介入治疗过程包括　 ①术前准备：心电图、胸片、超声心动图
检查评价心脏解剖畸形。特别需了解有无心耳并置及左上腔静脉回流到大的冠状静脉窦，这
会导致球囊房隔造口术较困难。同时维持正常体温、水电解质平衡，改善心功能不全。对完全
性大动脉转位、右室流出道梗阻型先心病等有低氧血症患儿静脉滴注前列腺素Ｅ，改善低氧血
症和酸中毒。②导管途径有脐静脉途径，适用于生后２天内的新生儿。而最常用为股静脉穿
刺途径。③诊断性心导管术：包括左右心导管术及左室（经卵圆孔）、右室、主动脉成角投照造
影。④球囊房间隔造口术：常用的导管为Ｍｉｌｌｅｒ Ｅｄｗａｒｄｓ、Ｒａｓｈｋｉｎｄ、Ｂｒａｕｎ等球囊导管，Ｍｉｌｌｅｒ
Ｅｄｗａｒｄｓ球囊导管球囊充盈直径最大。球囊导管经股静脉插入，经下腔静脉、右心房、卵圆孔
或小房间隔缺损到达左心房。在透视下球囊导管插入左心房的标志为：导管插入肺静脉；后前
位时导管头指向左上方，左侧位时指向心脏后方。另外也可在超声心动图引导下进行球囊房
隔造口术。一旦球囊导管到达左心房并调整位置后，注入稀释造影剂从１ ｍｌ（球囊直径达１３
ｍｍ）剂量开始，根据不同球囊造口要求最后可达２ ｍｌ（球囊直径达１６ ｍｍ）和４ ｍｌ（球囊直径
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达１８ ｍｍ），然后迅速在左房抽拉球囊至右心房或右心房和下腔静脉交界处，再推送球囊至右
心房，抽吸造影剂使球囊塌瘪后再次插入左心房，如此反复２ ～ ３次，直至扩张的球囊经房隔无
阻力为止。⑤微型刀房隔切开术：Ｐａｒｋ等首先报道应用微型刀房隔切开术治疗房隔坚韧的病
例，这一技术主要应用于年龄大于１个月以上的需要房间隔造口或扩大房间隔缺损的婴儿先
心病患者。国外报道主要用于左房流出道梗阻的病例，如房隔完整或有限制性房间隔缺损的
左侧房室瓣狭窄或闭锁的先心病。微型刀房隔切开导管（Ｃｏｏｋ，Ｂｌｏｏｍｉｎｇｔｏｎ，ＩＮ ４７４０２）刀片有
９ ５ｍｍ和１３ ｍｍ两种规格。在房隔切开时刀片定位很重要，需注意别误伤肺静脉、房室瓣和
主动脉。⑥球囊扩张法房隔造口术：Ｍｉｔｃｈｅｌｌ等首先应用静态球囊扩张造口术建立心房间交
通。其适应证与微型刀房隔切开术一致，特别是左房特小难以容纳微型刀的病例，也有报道应
用于器质性肺动脉高压病人。另也可用于Ｆｏｎｔａｎ术后的开窗部分或完全被堵塞时重新再通。
该种方法操作相对简单。球囊的直径和长度的选择取决于心房的大小和所要求的造口大小。
如要求为产生强制性左向右分流为目的，则房隔造口应尽量大，在新生儿一般选择球囊直径从
４ｍｍ或５ ｍｍ开始，并可一直到１０ｍｍ或１２ ｍｍ；而在年长儿则球囊最大可到２０ ｍｍ。如要求
为产生右向左分流降低右房压力为目的，则需考虑到因造口过大而致体循环氧饱和度过度下
降，一般这类病例球囊选择从４ ｍｍ开始，以后每次增加１ ｍｍ并监测血流动力学改变，直至所
希望的造口目的达到，一般球囊要超过８ ～ １０ ｍｍ。

球囊房间隔造口术疗效可以以下几点来判定：①动脉血氧饱和度：如果房隔造口术成功，
原有严重青紫的病儿的动脉血氧饱和度会在几分钟内迅速提高，一般至少超过８０％。完全性
大动脉转位房隔造口术后，氧饱和度增加可达１０％以上。②术后通过超声心动图观察房间隔
缺损的大小是最好的方法。③术后左右心房平均压差减小，可小于３ ｍｍＨｇ。④临床症状及
体征变化：紫绀改善、呼吸、心率减慢、肝脏缩小、心功能不全改善。

通常严重并发症少见。偶见左心房、肺静脉、主动脉、右心房及下腔静脉撕裂，心包填塞；
房室瓣损伤可快速出现反流引起心功能不全。以上需外科手术处理。房隔造口术时可有一过
性心律失常出现，但一般无需处理。

通过研究表明，球囊房间隔造口术后使完全性大动脉转位患儿得以生存，一年内死亡率降
低６０％左右，从而推进了新生儿先心病心脏外科的发展。但由于近几年心脏超声和核磁共振
在先心病的诊断中的准确率越来越高，加上外科手术技术和术后监护水平的提高，使得完全性
大动脉转位的病儿在出生几小时内就可得到手术根治，因此球囊房间隔造口术在新生儿完全
性大动脉转位、完全性肺静脉异位引流、室间隔完整的肺动脉闭锁等疾病中应用越来越少，而
在其他如器质性肺动脉高压有右心衰竭伴低心排，右室发育不良综合征、三尖瓣闭锁、严重左
心室流出道梗阻、高危Ｆｏｎｔａｎ手术时或Ｆｏｎｔａｎ术后低心排等中的应用价值越显重要，但由于
这类病人往往年龄大，房间隔厚而坚韧，用上述办法难以达到理想效果。近年来由于射频房隔
穿孔术及新的房间隔支架和交通装置（ＡＧＡ公司和上海记忆金属有限公司）的研制成功，使人
工心房间交通的介入治疗得到了进一步发展。因此近年来不断有应用自膨型支架，球囊扩张
支架来进行房间隔造口术，它可建立限制性或非限制性心房间交通或房隔开窗术，使房间隔造
口术的介入治疗得到了进一步的发展。
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二、主动脉至肺动脉侧支血管的堵塞术
青紫型先天性心脏病如重症法洛四联症或肺动脉闭锁（伴室间隔缺损），以及其他复杂性

紫绀型先心病常伴有异常的主动脉至肺动脉侧支血管，侧支血管可以单独供应某一肺节段，也
可以和中央肺动脉一起供应同一该肺段，即双重血流供应。对于未经手术的患者，该侧支血管
有利于肺血流灌注，从而增加氧和血含量，对肺血管的发育有促进作用；但在外科根治术后往
往会导致肺血流过多和左心室容量负荷增加等。所以这些病例在接受根治术前需行心脏核磁
共振或主动脉造影检查以评价侧支血管的情况，对于较粗的双重血流供应的主动脉至肺动脉
的侧支血管需在外科手术前进行堵塞。此外在某些复杂性紫绀型先心病作为单心室手术矫治
方式的患儿，如施行双向Ｇｌｅｎｎ分流术或改良Ｆｏｎｔｏｎ手术后，同样可形成主动脉至肺动脉的侧
支血管。根据临床需要，也可考虑经导管堵塞。在明确解剖畸形及血液动力学改变前提下，首
先作主动脉弓近心端造影，透视窗内最好包括头颈部、胸部和上腹部血管，以后通过手推造影
剂进行选择性侧支血管造影，了解侧支血管的大小、形态、走向和长度。封堵器大多选择弹簧
圈，其直径一般比侧支血管的直径大１０％ ～ ２０％，输送导管内径一般等于或稍大于弹簧圈钢
丝口径。推送导丝一般选择顶端软的导丝。大多数长的侧支血管可很容易地被直接塞入的弹
簧圈封堵，但对于一些短的侧支血管则需要应用弹簧圈骑跨技术来封堵。如需要两个以上弹
簧圈，一般第一个弹簧圈可选择稍大一些，然后再送入稍小弹簧圈。如果有一些残余分流，但
又没有空间再放置一个弹簧圈，则可临时用球囊堵塞侧支血管内，阻断血流，使其弹簧圈内凝
结再撤去球囊导管。对于大的侧支血管也可选用Ａｍｐｌａｔｚｅｒ ｐｌｕｇ或Ａｍｐｌａｔｚｅｒ类动脉导管未闭
封堵器等。对于扭曲的侧支血管，使用微导管和弹簧圈来封堵将大大提高成功率。

青紫型先天性心脏病侧支血管被封堵后，一部分病儿会导致青紫加重并危及生命，因此在
完全封堵前需作封堵试验，如果封堵试验显示动脉血氧饱和度下降不超过１０％或动脉血氧饱
和度仍在７５％以上，则该病儿可接受完全封堵。如果封堵后在机械通气下动脉血氧饱和度在
７５％以下，则需考虑急诊手术纠治心脏畸形。如果遇到不是所有的侧支血管可被封堵，一般尽
可能封堵外科医生手术不易处理的侧支血管。并发症一般有弹簧圈移位、溶血和动脉血管内
膜炎等。

国外资料统计侧支血管封堵术完全封堵或及微量残余分流达９６％，而再通发生率５％。
笔者单位近５０例侧支血管封堵术未发现有任何并发症。

三、室间隔完整型肺动脉闭锁的介入治疗
室间隔完整的肺动脉闭锁（Ｐｕｌｍｏｎａｒｙ Ａｒｔｅｒｉｅｓ ｗｉｔｈ Ｉｎｔａｃｔ Ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ Ｓｅｐｔｕｍ，ＰＡ ／ ＩＶＳ）是指

右室流出道与肺动脉干之间完全闭锁但室间隔完整的先天性畸形，是一种少见的紫绀型先天
性心脏病，这种畸形在东方人群中发生率较高。室间隔完整的肺动脉闭锁约占所有先天性心
脏病的１％ ～３％，未经治疗多早期夭折。

ＰＡ ／ ＩＶＳ是新生儿时期的危重急症，手术死亡率高，对于右室中重度发育不良者多数需经
多次外科手术才可达到根治。介入治疗技术由于其微创、无需开胸及体外循环、可多次重复、
风险相对小等特点，在ＰＡ ／ ＩＶＳ的治疗中正在起到越来越重要的作用。对于右室及肺动脉发
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育良好者，部分可起到代替外科瓣膜切开术的目的；对于右室发育不良者，可以缓解新生儿时
期的严重症状，推迟外科治疗的时间，减少外科开胸手术的次数，可以明显改善患儿的生活质
量及预后。目前国内这方面的工作开展尚较局限，现主要介绍国外常用的介入治疗方法。主
要集中在以下几个方面：
１ 肺动脉瓣打孔术及球囊扩张术
９０％以上的ＰＡ ／ ＩＶＳ均为纤维隔膜性闭锁，因此可应用导引钢丝、射频消融或激光等方法

进行瓣膜打孔，连通肺动脉与右心室，进而应用球囊扩张肺动脉瓣。该技术约２０世纪９０年代
初应用于临床，迄今已有１０余年。

多数学者均发现打孔术后仍需新生儿期外科急诊手术者的三尖瓣Ｚ值较无需急诊手术
者明显小，所以三尖瓣环直径的Ｚ值对选择治疗方法及估计术后疗效有很大帮助。因此目前
认为肺动脉瓣打孔术及球囊扩张术的适应证为有可能行双室修补者，具体包括：右室存在２ ～
３部分，三尖瓣Ｚ值≥ －３ ５，肺动脉Ｚ值≥ －５，无三尖瓣下移或仅轻度下移，无心肌冠状窦隙
形成。右室重度发育不良合并中重度三尖瓣下移，或存在心肌冠状窦隙冠状动脉依赖右室高
压灌注者不适于行肺动脉瓣打孔术。

进行肺动脉瓣打孔术前需应用前列腺素Ｅ保持动脉导管开放，尽可能改善患儿的一般状
况。术前造影以除外心肌冠状窦隙形成，并进行压力及血氧饱和度测定。后前位和左侧位的
右室造影可显示右心室的各部分，而逆行股动脉插管经动脉导管入肺动脉并造影可清晰显示
闭缩的膜状结构及肺动脉总干腔和右心室漏斗部腔之间的距离。如为肌性闭缩，右心室腔与
肺动脉总干之间则有长的间隔。介入治疗采用股动脉、股静脉插管法，先股动脉逆行插管通过
动脉导管到肺动脉盲端作为一定标，再应用导引钢丝、射频消融导管或激光端孔导管放置在肺
动脉瓣下进行打孔，打孔成功后可进一步行球囊扩张术，首先使用冠状动脉球囊或小形态球囊
进行扩张，继之采用较硬的导丝和较大球囊扩张，直至肺动脉瓣开放良好，右室压力下降，使用
的最大球囊直径可为肺动脉瓣环直径的１ ３倍。

很多临床报道提示肺动脉瓣打孔术是治疗ＰＡ ／ ＩＶＳ的一种安全有效的方法，患儿术后即
刻右室压力下降，血氧饱和度上升，中远期随访发现患儿三尖瓣瓣环增大，右室容量增加。
Ｇａｂｒｉｅｌｌａ Ａ等对３９例肺动脉瓣打孔术患者随访５年的资料显示，３３例即刻打孔成功，成功率
为８５％，其中１３例不再需要外科手术治疗，１７例仍需要新生儿时期的外科姑息术如体肺分
流或右室流出道重建，３例在新生儿期后行外科手术。平均随访５年，８５％仍存活，３５％可免
于再次外科手术治疗。Ａｌｗｉ Ｍ比较了肺动脉瓣打孔术与外科姑息术之间的疗效，发现外科围
术期死亡率较肺动脉瓣打孔术高，而且肺动脉瓣打孔术术后存活率以及行根治性双室修补的
比率也较外科姑息术高。

术后重点检查有无残余肺动脉狭窄和反流、残留的三尖瓣病变，检查右心室收缩及舒张功
能和肺动脉、三尖瓣及右心室的发育。

肺动脉瓣打孔术的并发症多为心包积液和心律失常，严重者可导致心脏穿孔甚至死亡。
有些患儿在肺动脉瓣打孔术后由于低氧血症，仍需通过外科行体肺动脉的分流术来补充肺血
流。Ｇａｂｒｉｅｌｌａ Ａ等的报道中与手术操作有关的死亡２例，１例为漏斗部穿孔，１例为心包积液，
死亡率为５％。这似乎是一个不可忽视的问题，因此严格掌握适应证及操作规范和技术，尽可
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能避免并发症是非常必要的。但由于该治疗技术要求高，风险也大，故目前报道还很少，对已
完成的病例尚需长期随访。

综上所述，尽管有不可忽视的严重并发症发生，肺动脉瓣打孔术对于右室发育良好者仍是
除外科手术外治疗ＰＡ ／ ＩＶＳ的一种安全、有效的方法。
２ 放置支架保持动脉导管开放
ＰＡ ／ ＩＶＳ时动脉导管往往是肺动脉供血的唯一来源，而且ＰＡ ／ ＩＶＳ与其他依赖于动脉导管

的先天性心脏病相比，动脉导管更易于关闭。动脉导管关闭后将引起严重的低氧血症、代谢性
酸中毒。内科可应用前列腺素Ｅ保持动脉导管开放，但效果不确切，而且由于副作用严重，不
能长期应用。对于应用前列腺素Ｅ后血氧饱和度仍较低者，可应用支架放置保持动脉导管开
放，疗效确切，如不拆除，动脉导管保持开放的时间可持续２年。

第二节　 介入治疗在外科手术中的应用

介入治疗在外科手术中的应用可缩短手术时间、降低手术难度，提高手术成功率。目前主
要应用如下所述：

一、外科手术中肌部室间隔缺损的封堵术
肌部室间隔缺损的发病率为１ ７％，常位于肌部小梁部。在临床上，传统心脏外科手术或

经皮导管介入封堵婴幼儿肌部多发性室缺都存在一定的弊端与限制。对于小婴儿单发或多发
肌部室间隔缺损和同时合并其他复杂心血管畸形时，通过单一外科开胸手术方法往往比较困
难。传统心脏外科手术针对存在大分流的肌部室间隔缺损的新生儿或小婴儿选择肺动脉环缩
术限制肺分流后分期给予手术修补，或包括从右房、右心室和左心室径路进行手术。从右心径
路常常不能充分暴露缺损开口，而从左心径路可导致严重的低心排、心律失常和心尖室壁瘤
等。近年来文献报道一些新的手术方法如调节束离断、大尺寸补片、“三明治”双片法和心尖
漏斗部切口等方法，虽然降低了病死率，但是手术操作困难、术后残余分流和心功能不全等并
发症时有发生。而经皮心导管介入封堵时需要使用大的输送鞘，这对小婴儿而言很容易造成
外周血管的损伤和血流动力学的影响。１９９８年Ｄｒ Ａｍｉｎ率先报道了镶嵌治疗肌部室缺，即在
经胸超声检查监控、开胸直视下经右室穿刺植入室缺封堵器的动物实验获得成功，此后相继出
现有关的临床应用报道。在由食管超声导引，通过右心室小切口进行介入封堵，这样可以避免
左心室切口和切断心内肌束，避免心内广泛缝合，对婴儿，特别是新生儿具有重要意义。

其治疗方法有二：第一种为无需体外循环，直接在跳动的心脏表面进行介入封堵，即在气
管插管静脉麻醉下，分别作动静脉穿刺置管测压，同时置经食管超声（ＴＥＥ）。胸骨正中切口，
撑开胸骨、剪开心包，暴露右心室表面。在右心室近膈面处取冠状血管裸区，用５０ Ｐｒｏｌｅｎｅ线
带垫片作“Ｕ”形缝合，插入２０号穿刺针，在ＴＥＥ的导引下，导入０ ０２５导丝，通过肌部ＶＳＤ，进
入左心室腔，退出穿刺针，沿导丝送入８ Ｆ动脉鞘过ＶＳＤ进入左心室腔，在ＴＥＥ证实动脉鞘在
左心室后，取７ Ｆ动脉鞘装载肌部ＶＳＤ封堵器。将此装载鞘插入８Ｆ动脉鞘内，送出封堵器左
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盘面，回撤整个鞘管使左盘面贴紧室间隔左心室面，再释放封堵器腰部和右盘面，使右盘面贴
紧室间隔右心室面，ＴＥＥ证实封堵器位置良好，无残余分流，无房室瓣活动障碍，释放封堵器。
第二种方法为体外循环下在停跳的心脏内进行封堵。经右房切口通过三尖瓣用０ ０３５导丝从
右室腔内通过肌部ＶＳＤ入左心室腔，再沿此导丝送入８ Ｆ动脉鞘，将装载肌部ＶＳＤ封堵器的７
Ｆ动脉鞘插入８ Ｆ动脉鞘内进行封堵。然后手术修补其他心脏畸形，停体外循环前排除心腔
内空气。我院于２００５年５月至２００６年１２月为６例肌部多发ＶＳＤ伴有重度肺动脉高压并同
时合并其他心血管畸形的小婴儿通过手术开胸成功进行了肌部ＶＳＤ介入封堵。

通过我们临床有限的实践，我们初步认为外科术中应用封堵器关闭小婴儿单纯和合并其
他心血管畸形的肌部ＶＳＤ是一种安全有效的方法，特别是对小婴儿、低体重儿等不易耐受手
术和体外循环的病儿更有意义。对缺损间距较近的多发肌部ＶＳＤ用一个封堵器可获得满意
效果。无需体外循环，直接在跳动的心脏表面进行介入封堵的方法可避免手术和体外循环的
损伤和并发症，如介入治疗失败后仍可直接进行手术。而体外循环下在停跳的心脏内进行封
堵的方法可适用于同时合并其他心血管畸形的肌部ＶＳＤ，但此方法的缺陷在于封堵时缺少
ＴＥＥ的实时监测，易致残余分流。

二、外科手术中肺动脉分支狭窄球囊扩张及支架植入
由于各种原因，有时心导管难以进入肺动脉或其分支狭窄的病变部位，但同时又必须进行

开胸手术，此时可在手术中直视下进行球囊扩张和／或植入血管内支架。在处理肺动脉狭窄、
特别是肺动脉分支狭窄时，体外循环直视下置入支架，简便、速度快、效果好，能缩短体外循环
时间，也有利于外科再手术治疗。

三、介入治疗在左心发育不良综合征的应用
左心发育不良综合征是一组以主动脉、主动脉瓣、左心室、二尖瓣、左心房发育不良为特征

的重症先天性心脏病，目前都采用Ｎｏｒｗｏｏｄ手术方法。Ｎｏｒｗｏｏｄ手术分三期。Ⅰ期：房间隔扩
大，肺动脉干切断，其近端与发育不良的升主动脉和主动脉弓形成新的主动脉，体肺循环建立
新的分流；Ⅱ期：Ⅰ期手术后６ ～ １２个月行ＨｅｍｉＦｏｎｔａｎ或作双向腔肺分流术；Ⅲ期手术：Ⅱ期
手术后６个月行改良Ｆｏｎｔａｎ术。该手术死亡率高，远期疗效不理想。而近年已有应用内外科
镶嵌治疗方法来替代Ｎｏｒｗｏｏｄ手术，也即是Ⅰ期：外科开胸行肺动脉环缩术，限制肺血流量。
放置支架保持动脉导管开放。再通过房间隔造口术（ＢＡＳ）建立非限制性心房间交通，根据需
要可植入支架以保证心房间交通的畅通。Ⅱ期：取出动脉导管（ＰＤＡ）支架并结扎ＰＤＡ，解除
肺动脉环扎带；横断肺动脉干，远端心包补片闭合，近端肺动脉与升主动脉吻合，主动脉弓同种
补片扩大；心房切开取出心房间支架；最后进行改良的腔肺吻合术（双向Ｇｌｅｅｎ），为以后的经
皮Ｆｏｎｔａｎ术创造条件。Ⅲ期：通过颈内静脉途径，采用房隔穿刺针穿通右房和上腔静脉之间
的隔膜，建立颈内静脉股静脉轨线，通过股静脉途径植入下腔静脉上腔静脉覆膜支架，从而
完成经皮Ｆｏｎｔａｎ手术。该方法是内外科镶嵌治疗最典型的例子，Ⅰ期手术中采用外科治疗与
介入治疗相结合的方法，与Ｎｏｒｗｏｏｄ手术方法比较，镶嵌治疗除了获得相同的手术效果外，而
且手术操作上步骤简化、减少了麻醉和气管插管时间、不需要体外循环和避免大量的输血或不
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需输血，而且缩短了在重症监护室的住院天数。Ⅱ期手术是外科开胸手术，但为此后的介入治
疗创造了良好的条件。Ⅲ期手术完全在非开胸的情况下完成，大大降低了手术的难度和风险。
左心发育不良综合征的内外科镶嵌治疗尚处于临床试验阶段，其效果尚有待于进一步随访。

第三节　 介入治疗在外科手术后的应用

许多复杂先心病畸形，往往需要多次分期手术，手术的次数越多，再次手术的难度及风险
也越高。介入治疗由于其微创、风险相对较低、可重复性较外科手术高等优点，在复杂先天性
心脏病外科术后病人中的应用逐年增多，可以起到推迟外科手术时间、减少外科开胸手术的次
数，甚至代替外科再次手术的作用。这些病变包括：主肺动脉狭窄、肺动脉瓣上狭窄（先天性
或术后发生的）、先天性心脏病术后同种异体管道或人工管道狭窄、Ｍｕｓｔａｒｄ或Ｓｅｎｎｉｎｇ手术后
板障阻塞、上下腔静脉阻塞、肺静脉狭窄及外科手术后残余分流等。这些病变均可行介入治
疗，其指征与手术指征相同。本节介绍常用的复杂先心外科术后的介入治疗方法。

一、同种异体管道或人工管道（Ｈｏｍｏｇｒａｆｔ ／ Ｃｏｎｄｕｉｔ）狭窄
永存动脉干、法洛四联症、肺动脉闭锁伴室间隔缺损、右室双出口合并肺动脉狭窄、大动脉

转位合并肺动脉狭窄等复杂先天性心脏病的外科治疗常应用人工带瓣管道连接右心室与肺动
脉，术后管道的再狭窄发生率高，免于再次外科手术的比例术后５年为６８％ ～ ９５％，１０年为
０ ～ ５９％。发生再狭窄的时间不一，与手术年龄、伴随畸形、远端肺血管床的状态等因素有关。
发生的机制包括胸骨压迫或管道扭折等导致的机械扭曲、生物瓣钙化、弥漫性管道钙化或内膜
增生、管道皱缩、吻合口处瘢痕形成以及患儿的生长发育等。由于瘢痕形成或机械扭曲所导致
的狭窄多发生于右室与肺动脉的吻合口处，由于瓣膜或管道钙化等因素导致的梗阻多发生于
瓣膜水平。

外科置换管道需再次切开胸骨及心脏，而且往往由于以前的多次手术造成粘连等导致操
作技术上有困难，因此，人工带瓣管道再狭窄可采用球囊扩张和支架植入等介入治疗的方法，
减轻创伤，降低风险，达到治疗或推迟外科手术的目的。

球囊扩张的适应证为狭窄部位位于瓣膜水平或吻合口处，吻合部位的狭窄原因为瘢痕形
成，狭窄程度中度，肺动脉反流轻微，右室功能正常者。支架植入的适应证为球囊扩张无效，右
室压力≥８０％体循环压力和／或右室功能不全者。上述原因导致的梗阻多数情况下单纯球囊
扩张效果较差，而支架植入效果较好。

由于该类患者多伴有肺动脉反流，可导致右室容量负荷过重、扩张和功能下降。球囊扩张
和支架植入常加重肺动脉反流，因此肺动脉反流重度者不适于介入治疗。但目前已有用带瓣
支架治疗此类病变的报道。此外由于患儿的生长发育造成管道相对狭窄，无钙化或管道扭折
等因素者也不适于介入治疗。

介入治疗术前需行常规右心导管检查，获取血液动力学资料，明确梗阻部位。由于同种异
体管道或人工管道的容积的限制，其扩张能力有限，易于发生撕裂，因此建议使用的球囊直径

０９１ 婴幼儿心脏病学　



为植入人工带瓣管道正常直径的１１０％，或比植入的人工带瓣管道直径大１ ～ ２ ｍｍ。对于管
道或瓣膜有钙化者需使用高压球囊。如扩张后仍有残余腰凹者，球囊的压力可增至２１ａｔｍ。
有钙化者球囊扩张后钙化处可能发生裂纹，造影时可见造影剂少量渗漏到管壁外，但很少导致
严重并发症，这可能与管道周围瘢痕组织形成等有关。球囊扩张术虽然不是根治性的治疗，但
５０％的患者通过球囊扩张术平均压差可降低４５％以上，可以延缓外科手术置换管道的年龄。
并发症包括动脉瘤形成和管道破裂，尤其是在管道有钙化而又使用过大球囊时易于发生。

与单纯球囊扩张术比较，支架植入术是一种更有效的治疗方法。可选用Ｊｏｈｎｓｏｎ ＆ Ｊｏｈｎ
ｓｏｎ公司的Ｐａｌｍａｚ支架，支架的直径应不超过植入管道的正常直径。Ａｎｄｒｅｗ Ｊ等报道应用支
架治疗管道再狭窄，４４例平均随访１４ ２个月，植入支架后右室肺动脉压差从（６１ ０ ± １６ ９）
ｍｍＨｇ降至（２９ ７ ± １１ ９）ｍｍＨｇ，右心室与体循环压力之比从（０ ９２ ± ０ １７）降至
（０ ６３ ± ０ ２０），狭窄部位直径在后前位从（９ ３ ± ３ ５）ｍｍ增至（１２ ３ ± ３ ３）ｍｍ。波士顿儿童
医院报道１０８例管道内支架植入，平均压差可降低５０％以上，６５％的患者在支架植入术后３０
个月内无需手术治疗。术后再狭窄的发生主要与外部压迫以及支架覆盖区域以外部位的狭窄
有关。与肺动脉的支架不同，胸骨和心脏的压迫、邻近跳动的心室肌以及广泛的钙化管壁等造
成的压迫是造成管道再狭窄的主要原因，在支架植入前应该考虑到这一点。并发症主要包括
支架移位或断裂、动脉瘤形成、细菌性心内膜炎、肺动脉反流加重等，特别是在支架跨过人工瓣
膜同时合并远端肺动脉狭窄或高压者，肺动脉反流常加重较明显。

二、Ｆｏｎｔａｎ或Ｇｌｅｎｎ术后
Ｆｏｎｔａｎ和Ｇｌｅｎｎ术将体静脉的血流直接引流入肺动脉，因此肺血管保持低压低阻是非常

重要的。任何原因导致的肺血管压力和阻力升高都将导致体静脉回流障碍，出现青紫加重和
体静脉高压，因此术后早期及远期均可出现并发症，其中有些问题可以通过介入治疗解决。
（一）Ｆｏｎｔａｎ术后板障开窗（Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ）的开放与关闭
全腔静脉与肺静脉连接手术（改良Ｆｏｎｔａｎ手术）是治疗单心室生理的重要手术方法，对于

存在手术危险因素的病例，在全腔静脉与肺动脉连接的右心房内膨体聚四氟乙烯片上开窗
（Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ），直径４ ｍｍ，可以减轻腔静脉压力，减少手术死亡率和并发症。开窗通过钻孔器
在心房壁上打孔实现，对于外管道Ｆｏｎｔａｎ，开窗要穿过管道及心房侧壁二层，操作复杂。术后
早期Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ关闭可导致严重后果，需要重新开放，晚期如无腔静脉回流梗阻可考虑关闭
Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ，均可通过介入治疗实现。
１ Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ关闭后重新开放
Ｆｏｎｔａｎ术后如果Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ部分或完全关闭，患者会出现血压降低、肾功能下降、代谢性

酸中毒等，心输出量进行性下降，肺血管阻力逐步升高。这可通过血氧饱和度和氧分压的上升
而发现，氧分压可超过２００ ｍｍＨｇ，超声检查时无穿过Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ的血流可证实。Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ
关闭的原因包括右房板障内血栓形成、板障扭折或狭窄，或者血凝块形成，有时心房的游离壁
或者原发隔可覆盖在Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ上造成关闭。

球囊扩张法房间隔造口术适应于心房较小者，对于Ｆｏｎｔａｎ术后Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ关闭者也可应
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用该方法重新开放Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ。通常首先通过Ｂｅｒｍａｎ导管放置在下腔静脉与右心房连接处
造影，以观察Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ是否仍开放，同时观察心房内板障的解剖结构，肺动脉的血流，是否
有血凝块形成。如果板障内无血栓形成，无梗阻，可继续递送导管以开放或扩大Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ。
有少量分流的Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ易于通过，扩张。如果Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ完全关闭，需递送导管和导丝，在
板障的前侧壁探查Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ，Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ通常位于前侧壁的中部。即使完全关闭，在造影
时也可在板障的表面看到细微的缺损。极少数情况下，需要应用房隔穿刺针重新开窗。通常
使用６ ～ ８ ｍｍ的球囊进行扩张，如果仅是血凝块形成，也可使用５ ｍｍ的小球囊进行扩张，可
很容易的重新开放Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ，扩张后应使动脉血氧饱和度达到７５％ ～ ８５％，术后６ ～ １２小
时后血氧饱和度会上升至８５％ ～８８％。球囊扩张后应再次行造影检查观察Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ是否
开放。房间隔组织遮盖造成的Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ关闭者，球囊扩张成功率非常低，应该外科手术重
新开窗。板障内血栓形成造成Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ关闭者也很难处理，需再次外科手术解除梗阻。
２ Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ的关闭
Ｆｏｎｔａｎ术后如果无腔静脉回流梗阻征象，而血氧饱和度低于９０％，血红蛋白上升，可以考

虑应用房间隔缺损的堵塞装置关闭Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ。
进行介入治疗前应行常规血液动力学检查及血氧饱和度测定，测定板障内、上下腔静脉、

降主动脉、肺动脉的压力及血氧饱和度，并造影以除外肺动静脉瘘，肺动静脉瘘是Ｆｏｎｔａｎ术后
血氧饱和度降低的常见原因。除外肺动静脉瘘后，可应用球囊试行堵塞Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ，重新测定
板障内、上下腔静脉、降主动脉、肺动脉的压力和血氧饱和度，如果板障内及上下腔静脉的压力
明显上升超过２０ ｍｍＨｇ，同时出现血压降低，板障内血氧饱和度陡然下降，则不能堵塞Ｆｅｎｅｓ
ｔｒａｔｉｏｎ，否则易造成腔静脉回流梗阻、低心排。如果板障内及上下腔静脉的压力无明显上升，
而降主动脉的血氧饱和度上升５％以上，可以考虑堵塞Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ。可以采用Ａｍｐｌａｔｚｅｒ双伞
装置，也可采用ＣａｒｄｉｏＳＥＡＬ的１７ ｍｍ和２３ ｍｍ的封堵装置，手术成功率接近１００％。
（二）Ｆｏｎｔａｎ或Ｇｌｅｎｎ术后腔静脉狭窄
Ｆｏｎｔａｎ或Ｇｌｅｎｎ术后腔静脉狭窄的发生机制包括腔内血栓形成或血管扭曲牵拉，极少数

情况下是由于外部压迫。即使是轻微的狭窄也容易产生明显的症状。上腔静脉梗阻的治疗指
征为出现面部及上肢静脉淤血水肿等上腔静脉综合征的表现。

可应用球囊扩张及支架植入的方法治疗腔静脉梗阻。应事先进行心血管造影以明确梗阻
程度及部位，如果完全梗阻，应注意是否有侧支循环的建立。可使用头端较硬的导丝或房间隔
穿刺针穿过梗阻部位，一旦导丝穿过梗阻部位，即从对侧将导丝头端圈套起来，应用４ ｍｍ的
球囊开始逐步进行扩张。由于体静脉血管的顺应性较强，因此选用的球囊直径应较大，可５倍
于狭窄部位直径，２ ５倍于上腔静脉的正常直径。球囊扩张的即刻效果非常有效，１００％的病
人压力阶差可下降８０％以上，但是再狭窄发生率非常高，年长儿术后１年再狭窄发生率为
６５％，因此应用血管内支架治疗是更好的选择。对于婴幼儿不能接受成人支架者，可再次进行
球囊扩张。
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（三）Ｆｏｎｔａｎ或Ｇｌｅｎｎ术后的其他问题
１ 主肺动脉侧支血管
Ｆｏｎｔａｎ或Ｇｌｅｎｎ术后如果主动脉造影时肺动脉显影，特别是伴随外周动脉的血氧饱和度

升高者，应关闭该侧支血管，否则易增加该侧的肺动脉和肺静脉扭曲或闭塞的危险性，远期可
导致体静脉回流障碍，体静脉高压。可选用弹簧圈或Ａｍｐｌａｔｚｅｒ封堵器来填塞侧支血管，由于
侧支血管与临近的肋间动脉间互相交通，往往需要多个弹簧圈。
２ 肺动静脉瘘形成
Ｆｏｎｔａｎ或Ｇｌｅｎｎ术后如果一侧的肝静脉直接回流入对侧肺，则该侧肺的动静脉瘘非常常

见。通常为多发的弥漫性小肺动静脉瘘，不适于介入治疗。偶尔可见单一的较大肺动静脉瘘，
可应用弹簧圈或Ａｍｐｌａｔｚｅｒ封堵器或双伞装置封堵。
３ 肺动脉狭窄
即使无压差，仅于造影时发现肺动脉狭窄也应进行治疗，否则易导致体静脉回流障碍。可

应用球囊扩张或支架植入的方法治疗。
４ 心室流出道梗阻
包括主动脉瓣下梗阻或主动脉弓部梗阻，治疗的指征为压差大于１０ ｍｍＨｇ，如不予治疗，

易导致心室舒张末期压力升高，肺静脉回流障碍，最终导致体静脉回流障碍。主动脉瓣下狭窄
可采用支架放置或外科手术的方法治疗，主动脉弓部的狭窄可采用球囊扩张或支架植入的方
法治疗。

三、Ｍｕｓｔａｒｄ ／ Ｓｅｎｎｉｎｇ术后板障梗阻
完全性大动脉转位早期主要应用心房内板障血流改道术，即Ｍｕｓｔａｒｄ和Ｓｅｎｎｉｎｇ术，近年

来主要应用动脉转换手术（Ｓｗｉｔｃｈ术）治疗，但对于合并肺动脉高压和冠状动脉畸形等不适于
做动脉转换手术的患儿仍采用心房内板障血流改道术。随访中发现术后板障梗阻发生率
Ｍｕｓｔａｒｄ术为１３％，Ｓｅｎｎｉｎｇ术为１６％，发生机制与沿板障缝线的瘢痕形成、自体心包组织或合
成材料做的板障与周围组织瘢痕形成并收缩有关，与患儿的生长发育也有一定关联。梗阻部
位多位于板障的上部，发生在下端少见，可造成腔静脉或肺静脉的回流梗阻。

可应用球囊扩张或支架植入的方法解除梗阻，随着支架技术的发展，支架植入可能是更好
的选择。导管术前需应用超声仔细评估梗阻的部位，对于年长儿或成人可能需要应用食管超
声。由于路径曲折，导丝通过梗阻部位时易发生扭曲，球囊的位置很难固定，因此扩张前有必
要反复造影以确保球囊位于合适的位置。一般选择颈内静脉插入导管比较容易通过狭窄段，
通常选用的球囊直径为梗阻部位直径的５倍，但不能超过正常上腔静脉直径的２ ５倍，对于年
长儿或成人，有时需要应用双球囊法以达到足够的球囊／梗阻部位比例。两个大规模的报道显
示球囊扩张术的成功率为８５％，７年随访结果提示再狭窄发生率较低，如果应用支架治疗，效
果更好。但是由于畸形复杂，路径曲折，操作难度大，因此有可能发生严重并发症如心脏破裂
等，支架的放置难度也较大，因此仍需不断积累经验，逐步掌握操作的技术。
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四、外科术后残余肺动脉狭窄
法洛四联症、肺动脉闭锁伴室间隔缺损等术后常见残余肺动脉狭窄，残余肺动脉狭窄发生

的原因，一部分是由于肺动脉分支狭窄外科手术难以到达，另一部分是由于术后吻合口处瘢痕
形成，这种狭窄多发生于左右肺动脉的开口处或肺动脉总干。大动脉转位肺动脉环扎术或动
脉转换术后残留的肺动脉狭窄主要由于吻合口处瘢痕形成，狭窄多发生于主肺动脉及肺动脉
瓣上水平。

由于外科手术难以到达，介入治疗是残余肺动脉分支狭窄的首选治疗。传统的球囊扩张
以及逐渐发展起来的血管内支架均可用于肺动脉分支狭窄的治疗。治疗的指证如下：右室压
力超过体循环压力的一半时；单侧肺动脉分支狭窄导致该侧肺血流少于肺总血流的２０％并导
致对侧肺肺高压时。可应用球囊扩张，也可应用支架，球囊的直径以３ ～ ４倍于狭窄部直径而
不大于正常的远端肺动脉直径的２倍为宜。

先天性的主肺动脉和肺动脉瓣上狭窄由于其病理改变与术后发生的狭窄不同，所以其球
囊扩张效果一般不佳，通常应以外科手术为主。而手术后的狭窄多发生在肺动脉环缩或完全
性大动脉转位Ｓｗｉｔｃｈ术后，其原因多为血管的牵拉、扭曲，这种变化往往需要支架治疗，但如
果是由于病变部位周围瘢痕所致，则可进行球囊扩张。通常所选球囊直径一般为狭窄部位直
径的２ ５倍以上，但同时不超过肺动脉瓣环直径的１ ４倍，通常使用高压球囊。由于常用的支
架直径均偏小，所以支架植入在主肺动脉及瓣上狭窄中的应用较少。波士顿儿童医院１０年间
共放置主肺动脉支架１１例，其中６例为大动脉转位Ｓｗｉｔｃｈ术后，４例为法洛四联症术后，１例
为肺动脉环扎拆除术后，其中９例成功。
　 　 五、有关改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术及其他一些体肺分流术管道
的介入治疗
　 　 改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流手术和其他一些体肺分流术（如升主动脉和肺动脉之间的中央
分流术等）可以起到增加肺血流，提高患者动脉血氧饱和度，促进肺动脉发育，广泛应用于肺
血减少型先天性心脏病。手术采用膨体聚四氟乙烯管道连接锁骨下动脉与肺动脉，一般婴幼
儿选用的管道直径为４ ～ ５ ｍｍ，儿童应用６ ｍｍ。ＢＴ分流的寿命约为２年。

ＢＴ分流术后早期或中晚期均可发生管道狭窄。术后早期由于动脉收缩压较低，管道内
血流速度过慢，易导致血栓形成。中晚期由于吻合口处瘢痕形成或挛缩也可导致分流量减少，
瘢痕形成或挛缩多发生在肺动脉端吻合口处，可通过放置支架扩张吻合口以达到增加肺血流
的目的。

对于需根治手术或肺血较多等需拆除ＢＴ分流或中央分流术者，或外科手术不易拆除者，
也可应用弹簧圈或Ａｍｐｌａｔｚｅｒ ｐｌｕｇ堵塞管道。首先作主动脉或选择性造影，显示分流管道的形
态、长度及有无狭窄，再使用导管（切割改形的猪尾导管或Ｂｅｒｅｓｔｅｉｎ导管可能更易操作）配合
导丝进入ＢＴ分流，交换导丝进入肺动脉，用球囊楔入导管作封堵试验，观察青紫有无加重，如
无加重，则封堵之。如果ＢＴ分流有狭窄，则较易封堵；而改良ＢＴ分流（ＧｏｒｅＴｅｘ）一般由于管
道无狭窄又无弹性使封堵困难，此时可采用经股静脉送入合适的球囊扩张导管至ＢＴ分流的
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肺动脉端，充盈球囊临时堵住ＢＴ分流的分流，然后再从ＢＴ分流的主动脉端置入弹簧圈，充盈
的球囊持续几分钟，使ＢＴ分流内栓子形成，当弹簧圈稳定后再撤除球囊导管。由于ＢＴ分流
的管道无扩张性，一般选择短的弹簧圈且直径略大于管道即可。

六、ＰＡ ／ ＩＶＳ外科术后残留畸形的介入治疗
ＰＡ ／ ＩＶＳ行根治术后如右房右室压力无明显增高，右室顺应性良好，体循环回流无障碍，可

考虑关闭房间隔缺损或卵圆孔未闭，首先应用球囊试行封堵，右室压力无上升，而血氧饱和度
上升者，可应用双伞装置关闭房间隔缺损或卵圆孔未闭。

ＰＡ ／ ＩＶＳ行ＢＴ分流术后有狭窄者可植入血管内支架治疗。行根治术前需关闭ＢＴ分流
者可应用弹簧圈堵塞管道。

七、外科术后残余分流
对于术后残余分流，临床上多见的是室间隔缺损、房间隔缺损、动脉导管未闭、法洛四联症

和冠状动脉瘘等。这部分病例再次开胸手术比较困难，容易损伤心脏及大血管，术后创面渗血
也较多。这主要是由于第一次开胸术后胸腔内纤维组织增生，患儿纵隔或胸腔粘连严重，手术
视野暴露难度增加等。通过介入封堵治疗残余分流可减少二次手术的创伤和风险，方法简便，
疗效确切。我院已对上述十余例病例进行介入封堵，均获得成功。

总之，介入治疗目前已成为先天性心脏病重要的治疗方法，它不仅能替代外科手术根治部
分单纯性先天性心脏病，同时也可替代外科在一些先天性心脏病中的姑息手术，而且目前正和
心胸外科一起对一些复杂型先心病进行镶嵌治疗，从而用最佳的治疗手段获得最好的治疗效
果。介入治疗在先心病中的应用在不断的发展中。
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７９１　 第九章　 婴幼儿先天性心脏病的内外科镶嵌治疗





第十章
小儿先天性心脏病的发生率占出生活婴的７‰ ～ １０‰，其中１ ／ ３ ～ １ ／ ２的患者在出生后因

心血管畸形的复杂或肺充血的原因而处于高度危重状态，如不早期及时治疗将夭折，即使度过
１ ～ ２岁亦会因肺血管梗阻性病变，导致一部分将失去手术机会，另一部分即使能手术，也将大
大增加手术的风险和围术期处理的困难。先心病心脏外科的急诊手术，实质上是婴幼儿和新
生儿先心病的外科治疗，因为这个年龄段里的先心病患儿大多表现了不同程度的症状，其中半
数左右在出生１年内，甚至在新生儿阶段即出现危及生命的征象，其自然死亡率为：如完全性
大动脉错位，３０％在出生后１个月内死亡，９０％在１岁内死亡；肺动脉闭锁伴室间隔完整，５０％
在２周内死亡，８５％在６个月内死亡；完全性肺静脉异常回流，５０％在３个月内死亡，８０％在１
岁内死亡。对于这些高风险的患儿，就要求我们在第一次收治时，明确诊断后立即或尽早进行
手术，拖延时间即失去治疗机会，导致死亡。

一、国内外现状
目前我国在婴幼儿先心病手术的外科治疗有了较大的发展，但对危重状态的先心病手术

开展仍存在较大的不足，担心手术将加速患儿死亡。上海新华医院和上海儿童医学中心自
１９９６年开始提出了对这类患儿进行急诊手术，并在近４年的临床实践中证明：只有对这类患
儿施行急诊手术，才能降低总体围术期死亡率。该医院在１９９６年前１岁以下危重先心病仅作
内科降疗，在院死亡率为４７％；１９９９年因外科积极干预，其自然死亡率下降到７％；２０００年无
死亡。２００１年≤３岁和≤６个月的患儿急诊手术死亡率各下降到７ ９％和６ ７％；急诊手术的
数量较前各提高３７倍和５０倍。该年龄阶段的另一部分患儿虽无危及生命的症状，但有心肺
系统的明显症状，家长有迫切要求手术的愿望和决心，应用急诊手术的经验和规范，也使≤３
岁和≤６个月的手术总数提高了５ ７倍和１８ ８倍；手术总体死亡率各下降到３ ０％和４ ３％。
国内较早开展小儿先心病外科治疗的单位，如广州、北京、南京和杭州等地已开始有计划地开
展了危重先心病的急诊手术，并成功地完成了新生儿完全性大动脉错位的解剖纠治术，≤３岁
的先心病手术成功率提高到８０％ ～９０％。有的在近１０年中婴幼儿手术总量已超过１ ０００例。
总之，婴幼儿危重先心病急诊手术不仅在总体上降低了手术风险和死亡率，还提高了手术数
量，减轻了家庭和国家的负担。同时也标志了婴幼儿心外科在我国取得突破性进展，更认识到
急诊手术的重要性。

近３０年来，国际上对婴幼儿先心病的诊治工作取得了较大的发展。心导管及心血管造影



技术的改进，病理生理学的进展，特别是近１０余年超声心动图的应用使先心病的诊断质量显
著提高，为手术治疗的发展奠定了基础。手术、体外循环及手术前后处理的理论及技术水平的
提高使先心病的手术治疗效果也明显地改善，例如完全性大动脉转位解剖纠正术的手术早期
死亡率降至３％ ～２％，新生儿、婴幼儿危重复杂先心病的手术死亡率低于１０％。目前，绝大部
分的复杂型先心病都能进行手术治疗包括姑息手术或根治手术，以挽救其生命。

二、急诊手术指征
临床上出现以下症状的婴幼儿先心病患儿应考虑及时外科治疗：
（１）缺氧发作频繁或缺氧持续状态，酸中毒不易控制者及治疗无效者；
（２）低氧血症，ＳａＯ２≤７５％；
（３）心力衰竭难以药物控制者；
（４）反复呼吸道感染，内科治疗难以控制者；
（５）心内膜炎赘生物形成药物无法控制感染者。
经内科治疗后症候消失，而无反复发作者仅作选择性手术候选者，不属于急诊手术范围；

经内科积极治疗而危重症候继续进展，甚至濒临死亡者为急诊手术禁忌证。

三、急诊术前准备
１ 低氧血症的治疗
吸氧，包括辅助呼吸；
前列腺素Ｅ１，静脉滴注：适用于新生儿期动脉导管依赖性先心病；
球囊扩开卵圆窝的介入治疗：适用于新生儿先心病体肺循环不平衡者；
右室流出道解痉治疗：适用于右室流出道痉挛者，心得安治疗；
提高体动脉压力治疗：采用正性肌力药物。
２ 心力衰竭的治疗
强心药物治疗：采用正性肌力药物地高辛、多巴胺、氨力农、米力农等；
利尿剂，降低心脏前负荷；
扩血管药物，降低心脏后负荷；
限制输入量，建立适宜的体液负平衡。
３ 控制呼吸道感染，改善呼吸功能
明确感染源：从痰液和血液中寻找病原菌和敏感抗生素；
呼吸道的物理药物治疗：包括定期呼吸道分泌物吸引、冲洗、药物雾化（解痉、抗生素），体

位改变等；
肺动脉高压的治疗：肺动脉扩张剂治疗（氨力农、米力农、Ｔｏｌａｚｏｌｉｎｅ和ＮＯ吸入，吸氧等）；
酸中毒的纠正：Ａ，代谢性酸中毒症：用５％ ＮａＨＣＯ３；Ｂ，呼吸性酸中毒症：纠正气道梗阻，

必要时用呼吸机支持；
桡动脉留置测压和气管插管，呼吸机支持。
４ 以上这些症状经内科治疗改善，能达到以下条件，可以考虑手术治疗
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低氧血症有所改善，ＳａＯ２≥７５％ ～８０％，气促明显改善；
肺部炎症明显好转，仅有干湿音或局部湿音，无紧密细湿音，呼吸道分泌物疏松稀

薄。胸片示：大片肺炎和肺不张消失。痰液培养转阴；
心力衰竭基本控制，肝肿大和心影大明显改善，血压正常，脉搏有力，四肢温暖，心率≤

１２０ ～ １４０次／ ｍｉｎ，尿量增多，盗汗减少；
酸中毒纠正；
体温和血象已趋正常，或有低热＜３８ ℃（肛）。

四、综合诊治措施、降低围手术风险
掌握好婴幼儿期危重先心病的心肺等重要脏器的病理生理和血流动力学规律，正确及时

把握手术时机，提高手术、体外循环技术和围术期处理，大多患者都可得到治疗，并取得较好的
治疗效果。而对那些危重先心病婴幼儿如不及时治疗，将失去手术机会。所以国外一些小儿
心脏中心，早已开展了这方面工作，包括胎儿超声，早期作出诊断，及时治疗，可取得良好手术
效果。因此如何增强危重先心病急诊观念，加强诊断、手术、麻醉、体外循环、术后监护等各个
环节的配合，对于提高我国先心病诊治水平具有重要的意义。

建立２４小时“全天候”的诊治班子，以最快的速度转运—诊断—术前处理—手术。消除
不必要的时间拖延。

诊断上尽量采用微创技术、减轻术前创伤，例如完全性大动脉错位几乎都以二维、多普勒
超声心动图明确诊断，对诊断有疑问的室间隔缺损患儿，继超声心动图检查后采用核磁共振检
查排除主动脉畸形；对于室间隔完整型肺动脉闭锁需要右室造影排除右室依赖型冠状循环的
存在。

手术前危重状态的改善或机体内环境失衡（低氧血症、酸中毒、电解质紊乱和肾功能不良
等）的调整，即所谓“最佳状态”的调整。然而“最佳状态”的标准仍需在实践中继续完善。

手术的选择：因病种、技术和设备的能力选用姑息或根治手术。能根治尽量一期手术，不
能解剖纠正的尽量达到生理纠正。姑息手术的风险并不低，它仅为生理上的部分纠正，解剖上
是另一种或增加一种畸形，术后需要时间适应。

五、合理应用体外循环技术
目前体外循环还是比较安全的，但是它对未成熟患儿的重要脏器、血液和免疫系统的损伤

较大儿童明显。近年来我们在手术技术和体外循环设备相似的条件下对１０ ｋｇ以下的患儿加
用超滤技术，术后心肺等重要脏器的功能恢复快，新生儿延迟关胸的手术数量有下降趋势。复
杂先心病手术中体外循环采用深低温低流量或与深低温停循环结合技术，以及转流降温期采
用ｐＨ稳态血气管理，使术后脑部并发症不复存在。
１ 低温体外循环
深低温低流量既适用于复杂先心手术，又降低了脑损害。深低温２０ ℃，低流量的安全限

度为≥２５ ｍｌ ／（ｋｇ·ｍｉｎ），转流时间小于６０分钟；如果用５ ～ １０ ｍｌ ／（ｋｇ·ｍｉｎ）灌注安全时限＜
２０分钟。除深低温停循环对脑损害较大外，快速转流降温是脑损害的重要因素，即脑损害在
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停循环之前已存在。在降温时应用ｐＨＳｔａｔ血气管理方法，有利于脑血流的增加。转流中应用
ＬＡｒｇ，能增加ＮＯ的合成量，增加脑血流，加快脑组织ＡＴＰ的恢复，减轻脑损害。
２ 改良超滤技术在体外循环中应用
改良超滤可以迅速浓缩稀释的血液，滤出水分，减轻心脏负荷，消除电解质失衡，滤出多种

炎症因子，减轻组织水肿，有利脏器功能恢复。改良超滤技术为在体外循环结束后，超滤１５分
钟，血液成分即能快速恢复至术前状态。滤出液达４００ ～ １ ０００ ｍｌ，围术期应用血制品可减少
３０％ ～５０％，血液中内皮素，白介素８浓度明显降低。

３ 体外循环中心肌保护
温血诱导及再灌注保护技术和强化磷酸肌酸冷晶体保护液在临床应用的有效性和可操作

性，为新生儿、婴幼儿以及危重复杂先天性心脏病手术提供更有力的保证。生化和临床指标显
示，温血诱导及再灌注保护技术较常规冷晶体保护方法对婴幼儿心肌具有更好的保护效果。

从心肌结构、能量代谢状况比较，强化磷酸肌酸冷晶体保护液较单纯晶体保护液组更具有
保护作用。

六、手术处理
先心肺高压患者肺动脉内皮细胞内ｅＮＯｓｍＲＮＡ表达明显下降是造成肺高压的根源，也

是应用ＩＮＯ的根据。药物腺苷（ＡＤ）和氨力农均有降低术后肺动脉压力和治疗肺动脉高压危
象的效应，ＡＤ尚有增强心排量的效果。上述药物应用无效可启用ＩＮＯ。合用ＡＤ有增强心排
量的作用。

对肺动脉高压的先心患儿，手术后即应用ＮＯ吸入，肺动脉压力下降３０％，ＰＶＲＩ下降
３４％，Ｐｐ ／ Ｐｓ下降４３％，总有效率达８６％。ＩＮＯ降低肺动脉压力，效果好于氨力农和米力农。

七、呼吸管理
１ 合理应用呼吸机
选用适宜的呼吸机参数：
（１）机械通气模式　 通常选用定容型，婴幼儿适宜限压定时恒流型。如果病儿肺部顺应

性差，呼吸道阻力高则可选用压力调节容量控制通气模式以保证预设潮气量的输入，减少气压
伤（通常Ｓｅｒｖｏ ３００，３００Ａ有此功能）。

（２）适宜吸入氧浓度（ＦｉＯ２）０ ４ ～ ０ ５，警惕氧中毒，尤其是新生儿病例。
（３）左向右分流型先心病术后常规加用ＰＥＥＰ ４ ～ ５ ｃｍＨ２Ｏ，以防止小气道，肺泡萎陷，增

加功能残气量，提高ＰａＯ２。
２ 定期监测血气，维持适宜水平
维持ＰａＯ２于１００ ｍｍＨｇ左右，新生儿８０ ｍｍＨｇ；维持ＰａＣＯ２于３０ ～ ３５ ｍｍＨｇ，如伴反应性

肺动脉高压术后２４小时ＰａＣＯ２ ２８ ～ ３０ ｍｍＨｇ为宜。广泛应用经皮氧饱和度监测以观察ＳｐＯ２
动态变化及时发现低氧血症，并减少反复多次抽血。
３ 维持呼吸道湿热化，防止分泌物结痂
４ 无菌操作
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定期呼吸道分泌物吸引，以防分泌物积聚而引起继发感染及肺不张，整个过程需加强无菌
操作，定期更换呼吸机管道（每周２次）。
５ 加强胸部物理治疗
适度胸部震颤及叩击，定期翻身拍背以减少肺不张发生率。
６ 撤机时通常选用
ＳＩＭＶ形式，如自主呼吸弱，尤长期机械通气时可选用压力支持（ＰＳＶ）４ ～ ５ ｃｍＨ２Ｏ。早期

拔管是我们努力的目标。
７ 肺部感染的防治
（１）了解术前呼吸感染病史，包括术前抗生素应用及细菌学资料，有无喉鸣及喘息史。
（２）术毕返回ＩＣＵ后立即进行呼吸道分泌物培养ｑｄ × ２天，并行药敏检查。
（３）合理选用抗生素（必须参阅术前ＰＩＣＵ用药资料），新生儿避免选用氨基糖苷类抗生素

以避免肾脏和听神经损害。
（４）拔管前后积极进行胸部物理治疗，强调翻身拍背，口鼻咽腔的清洁。

八、营养支持
机械通气期间，术后４８小时开始营养支持，包括置鼻胃管给予配方牛奶（注意防治吸入

性肺炎）及静脉内营养（２０％脂肪乳剂０ ５ ～ １ ｇ ／（ｋｇ·ｄ），２天后可逐步加量０ ５ ｇ ／（ｋｇ·ｄ）；
氨基酸１０ ～ １５ ｍｌ ／（ｋｇ·ｄ）；维生素及微量元素等补充）。其他包括２０％白蛋白（２ ～ ５ ｍｌ ／ ｋｇ）
加等量５％葡萄糖。

足够热卡和蛋白质的支持对提高呼吸肌效应，有效的呼吸做功，预防感染，早期撤机十分
重要（详见术后营养支持）。

九、术后低心排处理
心内直视术后血液动力学发生很大变化，通过全面综合监测，正确评估心功能状态，积极

维持血液动力学稳定是术后首要任务。
１ 术后心功能不全原因
术后低心排的主要原因包括有效血容量不足、残余分流、残余梗阻（如左、右心室流出道

梗阻，肺静脉回流梗阻，吻合口梗阻）等。瓣膜功能不全（术后ＭＲ、ＭＳ、ＡＩ、ＴＲ），术前遗漏诊
断，如多发性ＶＳＤ、ＰＤＡ等结构异常。术前已存在左心功能不全，心肌功能不全，围术期心肌
保护不佳，低温、代酸、低钾血症、低钙血症等，冠状动脉供血不足、心肌缺血、梗死，心肌切开，
异常肌束切除。还有术后反应性肺动脉高压及危象，术后严重心律失常ＪＥＴ、ⅢＡＶＢ、窦房结
功能不全，严重室性心律失常，心包填塞，术后感染、败血症、ＳＢＥ等。
２ 低心排出量的治疗
查明原因，及早治疗。床边二维多普勒超声检查，为非创伤性检查，可迅速提供重要信息，

以指导治疗方向。可预期某些手术在术后可发生低心排出量，如新生儿ＴＧＡ ／ ＩＶＳ施行ＡＳＯ
术，术后９ ～ １２小时心指数（ＣＩ）可降低约３２％，因此手术当日应给予正性肌力药物支持，适当
降低后负荷，适宜镇静肌松，可减少心排量的下降，缓和对不良刺激的反应，如呼吸道吸引。
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（１）维持适宜前负荷　 低有效血容量是低血压最常见的原因。表现为血压正常下限或低
血压、心率快、左右房压降低、肝不大，按压肝脏后心率、左房压上升，血压上升，同时尿量少，比
重高（＞１ ０２０）。此时应该采取积极措施补充血容量。

（２）降低后负荷　 术后体肺血管阻力增加均可降低心排量。ＰＤＡ、ＣＯＡ、ＲＯＳＳ术后较常
见高血压。可应用扩血管药物，硝普钠、氨力农或米力农，或ＡＣＥ抑制剂开博通。

（３）增加心肌收缩力　 可以采用多巴胺、多巴酚丁胺。通常二者联合应用可提高血压，心
率仅轻度上升。如果多巴胺要增至１５ ～ ２０ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ），才能维持血压或根本不奏效，则需
加用肾上腺素。

通常治疗严重心功能不全时，尤ＳＶＲ升高的病例以正性肌力药物及扩血管药物联合应用
为宜。

十、术后肺动脉高压的诊治
１ 术后肺动脉高压的表现
常见于术后２４ ～ ７２小时内，肺动脉收缩压快速上升≥２ ６６ ｋＰａ（≥２０ ｍｍＨｇ），烦吵不安，

体动脉压不变或上升，可持续１０分钟左右。如肺动脉收缩压迅速上升≥２ ６６ ｋＰａ，而体循环
压变化不大或下降，此时临床表现进行性恶化，右心衰竭；低心排出量；严重代谢性酸中毒，此
时则为肺高压危象。其原因一般为低氧血症，高碳酸血症，代谢性酸中毒，肺不张，胸腔积液，
张力性气胸，过高的气道压力（机械通气时过高潮气量及ＰＥＥＰ），长时间的体外循环，残留解
剖问题（残余分流、ＭＲ、ＭＳ、ＰＶ梗阻等），术前ＰＶＯＤ，高浓度正性肌力药物，气道内吸引等。
２ 术后防治措施
对术后可能发生肺动脉高压及危象的高危病例，术毕返回ＩＣＵ应予全面评估，并作防治

措施。术前重度肺动脉高压病例、长时间体外循环病例、术前反复呼吸道感染病例应在术中即
进行降低肺动脉压力的早期干预。

（１）术毕置放肺动脉测压管，动态监测肺动脉压力变化及疗效评估。
（２）机械通气，以维持良好的血气指标：ＰａＯ２ １００ ～ １５０ ｍｍＨｇ，ＰａＣＯ２术后２４小时内２８ ～

３０ ｍｍＨｇ，术后２４小时以后３０ ～ ３５ ｍｍＨｇ。
应用５％碳酸氢钠，以维持血ｐＨ７ ５ ～ ７ ６水平。
（３）术后２ ～ ３天内绝对镇静，尤其重视呼吸道内吸引前镇静剂、镇痛剂的应用。
（４）扩肺血管药物的应用（包括：妥拉唑林、氨力农（Ａｍｒｉｎｏｎ）、米力农（Ｍｉｌｒｉｎｏｎ）、前列腺

素Ｅ１、腺苷（Ａｄｅｎｏｓｉｎｅ）、一氧化氮等。
当存在大片肺不张，撤机时应逐步撤机，避免肺高压反跳现象。

十一、肾功能监测
所有术后病例必需置导尿管，通常术后２４小时拔除，除非病情重，呼吸机未撤离，则可保

留数日。
尿量＜１ ～ ０ ５ ｍｌ ／（ｋｇ·ｈ）为少尿，应迅速查明原因给予处理。首先排除导尿管渗漏或堵

阻，有效血容量是否足够，维持适宜心功能，应用利尿药物。
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１ 术后发生急性肾功能衰竭高危因素
长时间体外循环后肾功能受损，术后低血压、低心排出量，肾灌注不良，新生儿、婴幼儿肾

功能不完善，尤其是紫绀型先心病、导管依赖型先心病，术前严重低氧血症，如ＴＯＦ ／ ＰＡ，ＰＡ ／
ＩＶＳ，重度ＰＳ，ＴＡ，左心发育不良，ＣｏＡ、主动脉弓部手术，ＣｏＡ手术中阻断主动脉血流，肾缺血
损伤、术前肾功能受损、术前心功能不全、红细胞增多症、药物因素（如肾毒性抗生素，氨基糖
苷类药物）等。
２ 术后急性肾功能衰竭诊断指标
（１）少尿＜０ ５ ｍｌ ／（ｋｇ·ｈ）。
（２）高钾血症：Ｋ ＋ ＞ ５ ～ ６ ｍｍｏｌ ／ Ｌ。注意观察ＥＫＧ，高Ｋ ＋钾血症时Ｔ波高尖对称，ＱＲＳ增

宽，严重心律失常，室速、室颤等。
（３）低钙血症。
（４）血尿素氮≥１５ ｍｍｏｌ ／ Ｌ（新生儿≥７ ５ ～ １１ ｍｍｏｌ ／ Ｌ）；Ｃｒ≥１７６ μｍｏｌ ／ Ｌ（新生儿≥８８ ～

１４２ μｍｏｌ ／ Ｌ）。
（５）代谢性酸中毒。
（６）水负荷失衡　 警惕非少尿型ＡＲＦ。
３ 术后急性肾功能衰竭治疗
主要包括控制液量、利尿剂应用、高血钾处理、纠正酸中毒、调整避免肾毒性药物的应

用等。
经上述处理仍少尿，无尿；高血钾、代酸、低钙难以纠正，严重水负荷失衡，则及早考虑腹膜

透析。

十二、危重急症病人术后镇静、镇痛、肌松剂应用
婴幼儿先心病术后应该降低机体应激反应，减少心、肺做功，降低氧耗。尤其对术后心、肺

功能低下的新生儿与婴幼儿。包括：①机械通气时，保证患儿与呼吸机的协同，减少呼吸做功，
防止患儿因躁动时头部扭动造成插管对声门与声门下呼吸道黏膜损伤。②术后反应性肺动脉
高压及危象。镇静、镇痛、肌松剂的应用以降低肺血管的反应性，尤其在呼吸道内吸引操作过
程时。③ＣＩＣＵ中的操作：各种床边置管（如动、静脉穿刺，胸腔、心包穿刺或置管）、心电复律、
延迟关胸等操作时。

当交界性异位性心动过速（ＪＥＴ）发生时，对各种药物不奏效，需控制性降温时，镇静、镇
痛、肌松剂联合应用，减少机体因低温引起的不良反应。

应用方法可以基础镇静与镇痛，如静脉推注安定或吗啡，副作用有心肌抑制，容量不足时
可发生低血压；呼吸抑制，尤其新生儿及＜３个月的婴儿或呼吸功能低下的婴儿。１０％水合氯
醛口服或直肠给药，重复给药或与其他镇静剂或阿片类药物合用时，注意呼吸抑制。也有采用
静脉维持镇静与镇痛剂，如咪唑安定、吗啡。在机械通气情况下，肌松剂通常与镇静镇痛剂联
合应用，直至撤机开始时停用。常用肌松药物为万可松———维库溴铵（Ｖｅｃｕｒｏｎｉｕｍ）、潘库溴铵
（Ｐａｎｃｕｒｏｎｉｕｍ，Ｐａｖｕｌｏｎ）、卡肌宁（Ａｔｒａｃｕｒｉｕｍ）等。
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十三、营养支持
对于心脏病患者，营养问题应贯穿于整个病程，尤其是术前营养不良的患者。因为营养支

持能减少手术等应激因素导致的分解代谢，确保正氮平衡，加快术后的恢复。临床上首先主张
经鼻胃管或口腔喂养，其次是肠道外肠道内联合营养支持，最后是全肠道外营养。
１ 每日的营养要求

＜ ２ ０００ ｇ ０ ～ ４岁 ５ ～ １８岁
热能 ｋｃａｌ ／（ｋｇ·ｄ） １２０ ９０ ～ １０８ ４０ ～ ７０

蛋白质 ｇ ／（ｋｇ·ｄ） ３ ～ ３ ５ ２ ０ ～ ３ ０ １ ～ １ ５

脂肪 ｇ ／（ｋｇ·ｄ） ≤３ ≤３ ≤２

钠 ｍＥｑ ／（ｋｇ·ｄ） ２ ～ ３ ２ ～ ４ ２ ～ ４

钾 ｍＥｑ ／（ｋｇ·ｄ） ２ ～ ３ ２ ～ ４ ２ ～ ４

钙 ｍＥｑ ／（ｋｇ·ｄ）
ｍｇ ／（ｋｇ·ｄ）

３ ～ ４ ５

６０ ～ ９０

２ ～ ３

４０ ～ ６０

０ ５ ～ ２ ５

１０ ～ ５０

镁 ｍＥｑ ／（ｋｇ·ｄ） ０ ３５ ～ ０ ６ ０ ２５ ～ ０ ５ ０ ２５ ～ ０ ５

氯 ｍＥｑ ／（ｋｇ·ｄ） ２ ～ ３ ２ ～ ４ ２ ～ ４

磷 ｍｍｏｌ ／（ｋｇ·ｄ） １ ５ ～ ２ ２５ １ ～ ２ １ ～ ２

锌 ｍｃｇ ／（ｋｇ·ｄ） ４００ ３００ １００

热能来源：糖∶ 脂肪∶ 蛋白质＝ ４０％ ～５０％ ∶ ３０％ ～４０％ ∶ ５％ ～１０％

２ 肠道外营养
适应证包括早产儿、低体重儿、三度营养不良者的术前准备；复杂先心病术后早期肠道功

能未恢复者、术后并发多脏器功能受损／衰竭，尤其是并发ＮＥＣ的病人；特殊手术，如主动脉缩
窄纠治术，ＨＬＨＳ行Ｎｏｒｗｏｏｄ纠治术者、不能耐受鼻胃管或口腔喂养者。

应用肠道外营养患儿必须定期复查肝功能、肾功能、血糖、尿糖和血电解质，并对营养状况
进行评价。其并发症包括：高血糖，低血糖，高脂血症，电解质紊乱（如低磷，低钾等），胆汁淤
积性黄疸等，与静脉导管相关的感染败血症，还有与中心静脉（如锁骨下静脉）置管术相关的
气胸和血胸，静脉导管阻塞等。

十四、急诊手术疗效
上海儿童医学中心苏肇伉教授总结１９９８年１月至２００１年１０月急诊手术治疗小儿危重

先天性心脏病２５０例。其中男１７６例，女７４例。年龄小于１个月２９例，１ ～ ６月１０８例，６ ～ １２
月５８例，１ ～ ３岁３４例，３岁以上２１例。体重２ ５ ～ ３ ０ ｋｇ １５例，３ １ ～ ５ ０ ｋｇ ９６例，５ １ ～
１０ ０ ｋｇ １１５例，１０ １ ～ ２０ ｋｇ １５例，２０ １ ～ ３０ ｋｇ ６例，３０ １ ～ ４０ ｋｇ ３例。患儿术前状态出现反
复呼吸道感染、心力衰竭或呼吸衰竭者，包括粗大动脉导管未闭、大室间隔缺损或伴主动脉缩
窄、完全性房室隔缺损、二尖瓣狭窄、永存动脉干、主动脉弓中断、左冠状动脉右室瘘等，共１２１
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例；其次为严重低氧血症者，包括严重肺动脉瓣狭窄或闭锁、重症法洛四联症持续或反复缺氧
发作、完全性肺静脉异位引流伴肺静脉梗阻、三房心、大血管错位以及各类功能性单心室等，共
１２０例；其他危急情况，先天性Ⅲ度房室传导阻滞频繁阿斯发作２例，感染性心内膜炎３例，导
管介入治疗失败１例，术后存在严重的解剖学梗阻２例以及ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术管道闭塞
１例。

不用体外循环手术３６例次，常温平行体外循环２０例，中度低温体外循环１６５例，深低温
低流量或停循环４３例。根治手术２３３例，姑息手术１７例。

全组术中死亡１２例，术后早期死亡１８例，总死亡率为１２％（３０ ／ ２５０）。单纯先心病（房室
传导阻滞、动脉导管未闭、房间隔缺损和室间隔缺损）占总数４０ ０％（１００ ／ ２５０），其死亡率为
２ ０％（２ ／ １００）；而其余复杂先心病占总数６０ ０％（１５０ ／ ２５０），其死亡率为１８ ６％（２８ ／ １５０）。
根治手术占９３ ２％（２３３ ／ ２５０），死亡率１１ １％（２６ ／ ２３３）；姑息手术占６ ８％（１７ ／ ２５０），死亡率
２３ ５％（４ ／ １７）。年龄小于１岁死亡率１２ ８％（２５ ／ １９５），１ ～ ３岁死亡率１１ ８％（４ ／ ３４），３岁以
上死亡率４ ８％（１ ／ ２１）。体重２ ５ ～ ３ ０ ｋｇ死亡率２３ １％（３ ／ １５），３ １ ～ ５ ０ ｋｇ死亡率２０ ８％
（２０ ／ ９６），５ １ ～ １０ ０ ｋｇ死亡率５ ２％（６ ／ １１５），１０ １ ～ ２０ ｋｇ死亡率０％（０ ／ １５），２０ １ ～ ３０ ｋｇ
死亡率１６ ７％（１ ／ ６），３０ １ ～ ４０ ｋｇ死亡率０％（０ ／ ３）。非体外循环死亡率５ ６％（２ ／ ３６），体外
循环死亡率１３ １％（２８ ／ ２１４）。术中死亡原因为严重低心排、低氧血症或肺出血；术后早期死
亡中多脏器功能衰竭９例，低心排５例，呼吸衰竭、反复气管插管２例，体肺分流闭塞、下段气
管狭窄各１例。存活的２２０例中，残余分流２例，残余梗阻２例，瓣膜中度反流３例；肺动脉高
压危象３例；低心排心肺复苏２例，心律失常３例；肺部感染２１例，多次气管插管１３例，胸腔
积液３例，乳糜胸１例；纵隔感染２例，败血症２例；脑电图中度异常１例；多脏器损害５例；膈
肌麻痹折叠１例；延迟关胸１３例。呼吸机支持时间（９０ ３ ± １２２ ０）小时，其中超过２００小时者
１６例，ＩＣＵ滞留时间（９ ２ ± ９ ８）天，其中超过３０天者６例。

随访２个月～３ ５年，再手术３例，完全性肺静脉异位引流术后３个月肺静脉梗阻做梗阻
解除术１例，体肺动脉分流术后管道闭塞，再次行体肺分流术１例，大血管错位残余分流伴右
心室副瓣形成造成右室流出道梗阻再手术１例。余患儿体重增加，活动能力增强，心功能
改善。

急诊手术是挽救小儿危重先心病的有效手段，准确诊断、快速转运以及正确、合理的体外
循环和手术方法降低手术对重要脏器的损害是提高手术成功率的关键。

（徐志伟）
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第十一章
　 　 姑息性手术是指暂时减轻症状，而没有从解剖上纠正或根治的手术。姑息性手术的目的
是通过改变血流动力学生理，使心脏畸形更容易耐受，以改善患儿临床症状，有利于患儿继续
生长，或便于以后完成根治手术。

在先天性心脏病外科中，主要有三种姑息性手术：①体肺动脉分流术：增加肺血流，用于紫
绀型先心病肺血不足患儿；②肺动脉环扎术：限制肺血流，用于肺血增多先心病患儿；③针对某
些特定疾病的姑息性手术：如房间隔切开术，用于大动脉错位或者单心室合并房室瓣狭窄患
儿，以增加心房水平血液混合，现在这种手术常常经心导管进行，还有一些其他复杂手术也是
姑息手术如治疗功能性单心室Ｎｏｒｗｏｏｄ手术、Ｇｌｅｎｎ手术和Ｆｏｎｔａｎ手术等。

一、体肺动脉分流术
１９４５年Ｂｌａｌｏｃｋ首次报道由Ｔａｕｓｓｉｇ建议的最早的主肺分流手术，即经典的ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ

分流术，该手术是将锁骨下动脉远端离断，并和肺总动脉分支连接。随着聚四氟乙烯管道的发
展，１９７６年Ｇａｚｚａｎｉｇａ应用该管道建立主动脉和肺总动脉连接，即所谓的“中央分流术”，这一
分流手术结果尚可，但是分流量的控制困难，而且这种环状分流管道易扭曲、阻塞，而且在第二
次开胸时容易损伤。１９８１年ｄｅ Ｌｅｖａ报道了采用膨体化聚四氟乙烯管道（ＰＴＦＥ）连接锁骨下
动脉和肺动脉建立体肺分流，并提出“改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术”一词。“改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓ
ｓｉｇ分流术”优点有：①避免经典的ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术对循环的影响；②通过体动脉（锁骨
下动脉或无名动脉）调节分流量；③膨体化ＰＴＦＥ通畅率高；④保证足够分流长度；⑤易拆除。
改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术现在已经成为体肺分流术主要方法，而其他体肺分流手术如Ｗａ
ｔｅｒｓｔｏｎ ／ Ｃｏｏｌｅｙ分流术、Ｐｏｔｔｓ分流术等，由于血流不易控制以及拆除困难等原因，在先心病中已
都不再使用。

手术方法：改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术可以通过右或左胸切口或者正中胸骨切口进行。
途径选择根据锁骨下动脉和肺动脉解剖、动脉导管是否存在、大血管关系和外科医师的喜好。
近年来，趋向于正中胸骨切口手术，因为正中胸骨切口手术难度小，分流失败率比经典侧胸切
口途径的ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术低，一旦术中患儿氧饱和度明显降低，可安全地体外循环下进
行分流手术。正中胸骨切口可不考虑主动脉弓的位置，必要时分流可以放在主肺动脉上，将动
脉导管结扎，消除竞争性血流。理论上存在再次进胸手术粘连增加的缺点，在实际上并没有成
为问题。侧胸切口途径，背阔肌需离断、前锯肌游离并保留。第四肋间进胸。肺组织向前下牵



开，在上腔静脉和膈神经后方打开纵隔胸膜，奇静脉结扎离断。锁骨下动脉圈套，注意避开右
喉返神经，它在锁骨下动脉和颈动脉起始处的无名动脉远端绕过。右肺动脉充分游离，暴露右
上分支、右肺动脉直接延续的右下和右中分支，并予分别圈套。吻合前静脉内注射肝素（１ｍｇ ／
ｋｇ）。

ＰＴＦＥ管道大小选择基于患者大小。如果分流起源锁骨下动脉，那么它会调节血流，若起
源于无名动脉（正中胸骨切口常是这种情况），应考虑采用更小些管道，用管道大小来调节分
流。通常我们在足月儿（３ ～ ４ｋｇ）婴儿选４ｍｍ，未成熟儿（小于３ｋｇ）选３ ５ｍｍ，由于６ ～ １２个
月后这些患儿需进行根治的手术，因此都降低分流尺寸，分流量足够但不过多（即使分流起源
于无名动脉）。在上阻断钳前考虑好管道尺寸和长度，因为阻断后影响锁骨下动脉和肺动脉
真正的距离估计。如果长度不准确很容易造成肺动脉折叠或扭曲，应当注意避免。若使用可
伸展的ＰＴＦＥ更佳，允许一定长度估计不足。ＰＴＦＥ管道剪成斜面，锁骨下动脉阻断后，切口做
在其下方如图１１１Ａ。采用７０ ｐｏｌｙｐｒｏｐｙｌｅｎｅ线吻合ＰＴＦＥ管道和锁骨下动脉切口（图１１１
Ｂ）。锁骨下动脉阻断钳一直要到肺动脉吻合口完成后再开放。若将阻断钳夹到ＰＴＦＥ管道上
容易导致血液淤滞和血栓形成。肺动脉上用另一血管钳控制，收紧右上、下远端肺动脉的控制
带，纵行切开右肺动脉上缘，用７０ ｐｏｌｙｐｒｏｐｙｌｅｎｅ线吻合ＰＴＦＥ管道和肺动脉切口（图１１１Ｃ）。

图１１１　 改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术
Ａ 采用ＰＴＦＥ管道移植的改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术；Ｂ 近端吻合口；Ｃ 远端吻合口；Ｄ 用止血夹和分流
离断拆除改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术。Ａｏ，主动脉；ＲＡ，右心房；ＲＰＡ，右肺动脉
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当阻断钳开放，患者氧饱和度即刻可上升１０％ ～ １５％，并可在分流管道和肺动脉远端可
触及震颤。在术前、术中和术后必须保持充分的灌注压防止早期分流管道栓塞。可使用正性
药物如多巴胺、多巴酚丁胺支持。可采用浸过凝血酶的明胶海绵止血。不作常规使用鱼精蛋
白中和肝素，除非缝线出血很多。管道放在上腔静脉后方的凹槽内，便于拆除。术后２４小时
镇静、呼吸机支持。当分流术完成，手术室即常规给予阿司匹林（１０ｍｇ ／ ｋｇ），以后每天口服直
至拆除。

手术结果：波士顿儿童医院报道１０４例改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术，５２例侧胸切口，其中
１０例分流失败，３例死亡；５２例正中胸骨切口，其中４例分流失败，６例死亡，因此他们认为正
中胸骨切口更适宜。Ａｌｋｈｕｌａｉｆｉ等报道７５例新生儿进行改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术，经右胸３６
例，左胸６例，正中切口３３例。病种包括室间隔完整型肺动脉闭锁、肺动脉闭锁合并室间隔缺
损、严重法洛四联症、右室双出口合并肺动脉狭窄、大动脉错位合并肺动脉狭窄以及单心室，住
院死亡率４％，７例存在与分流相关的并发症。Ｊａｈａｎｇｉｒｉ等报道１４０例法洛四联症进行改良
ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术，全部经侧胸切口，无住院死亡，不管分流位置，左右肺动脉均同样发育。

通过正中胸骨切口进行心内手术时，拆除改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流非常方便，特别是分流
位于右侧（图１１１Ｄ）。通过游离上腔静脉后壁找到分流管道，而左侧定位更困难，但也可以
沿着左肺动脉和主动脉找到，或者进入胸腔，接近分流侧边。注意左侧改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分
流常常非常接近左膈神经。游离时首先碰到一层很厚纤维层包绕分流ＰＴＦＥ管道，一旦进入
纤维层与管道之间，分离就会很快，整个管道长度也可暴露，在近端用２个金属夹，远端用１个
金属夹。ＰＴＦＥ管道应在在金属夹之间离断，以避免随着患者生长锁骨下动脉和肺动脉二者距
离自然增加而造成两动脉的扭曲。近端管道不必去除，有些病人为了有利于腔肺血管吻合术，
远端管道需要切除，但是如果手术涉及到修补主肺动脉位置，远端管道可以保留，这不会引起
外周肺动脉狭窄。

二、肺动脉环扎术
１９５２年Ｍｕｌｌｅｒ和Ｄａｍｍａｎｎ首次报道肺动脉环扎术用于大的左向右分流和单心室合并肺

血流增多患儿。许多年肺动脉环扎术曾被认为是大的左向右分流合并肺血流增多患儿适宜的
初期姑息手术，如大型室间隔缺损、房室通道和永存动脉干。然而随着新生儿心脏外科发展，
肺动脉环扎术只用于少数特殊病种，包括：①“瑞士奶酪”样肌部室间隔缺损；②多发性室间
隔缺损合并主动脉缩窄；③肺血流增多的单心室（如三尖瓣闭缩Ⅱｃ型）准备最终行Ｆｏｎｔａｎ手
术；④大动脉错位行大动脉转换术前左心室准备和再训：（ａ）年龄超过４周就诊或（ｂ）先前进
行过心房水平换位术者。而目前对这些有限的适应证还存在争议，一些外科医生建议新生儿
完成修补主动脉缩窄和多发性室间隔缺损，也有人建议对肺血流增多的单心室，尤其存在潜在
主动脉下梗阻者，施行ＤａｍｕｓＳｔａｎｓｅｌＫａｙｅ手术加主肺动脉分流术来取代肺动脉环扎术。

手术方法：对于正常大动脉关系的患儿，肺动脉环扎术可以通过左侧胸切口或者正中胸骨
切口进行。尽管左侧胸切口以往被认为是适宜途径，但是现在许多医生偏爱选择正中胸骨切
口。左侧胸切口优点是防止前纵隔的再手术时的粘连，正中胸骨切口的优点是安全而且在复
杂疾病（如内脏异位，心房反位）肺动脉位置变异很大时很容易找到肺动脉，而且当环束带收
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紧时，饱和度准确反映环束程度，不存在侧胸切口时对肺压缩的影响。肺动脉环扎术可采用含
特氟隆（Ｔｅｆｌｏｎ）的涤纶（婴儿）或聚四氟乙烯（ＰＴＦＥ）条（大儿童）。图１１２显示通过正中胸骨
切口进行肺动脉环扎术的方法。如果采用左侧胸切口，在膈神经前缘打开心包，并用缝线悬吊
心包，打开心包腔，左房耳通常位于靠近环束所在位置，必要时可用缝线牵开。直接环套扩张
的壁薄的肺动脉可能造成意想不到的肺动脉损伤，因此需要特别小心。环套肺动脉的最安全
方法是通过“减法技术”，如图１１２Ａ所示：环束带放在主动脉和肺动脉近端周围，避免侧胸
切口常发生的只环套左肺动脉的并发症，在主肺动脉之间进行锐性分离和电烫，直角钳绕过主
动脉（而不是肺动脉），钳住环束带一端，并从主肺动脉之间拖出，并（通过减法技术）环绕肺动
脉，环束带逐步缝合收紧，如图１１２Ｂ所示：安置一导管在肺动脉远端，当收紧环束带时可监
测肺动脉压力，与动脉（桡动脉）压作比较（图１１２Ｃ），一旦环束带收紧到预想程度，环束带间
断缝合数针固定于近端肺动脉上以防止环束带移向远端而影响右肺动脉（图１１２Ｃ）。

图１１２　 放置肺动脉环束带
Ａ 采用减法技术圈套肺动脉；Ｂ 缝线固定并收紧束带；Ｃ 肺动脉远端压力监测评价束带松紧度。
Ａｏ，主动脉；ＰＡ，肺动脉

环束后，主动脉压上升１０ ～ ２０ｍｍＨｇ。若患儿最终进行双心室修补远端肺总动脉压力应
当降低到所测主动脉压力的５０％以下；对最终进行Ｆｏｎｔａｎ手术的病人，在可接受的氧饱和度
水平内，应当尽可能地达到远端肺动脉压力最低。将行双心室修补者氧饱和度维持在９０％左
右，对进行Ｆｏｎｔａｎ手术的病人，氧饱和度最好降低到８０％ ～８５％。应当记住随着小儿生长，环
束程度变得“更紧”，远端肺动脉压力（和氧饱和度）会进一步下降。环束带移位可导致右肺动
脉弯折，使过多的血流进入左肺动脉，导致右肺动脉狭窄和左肺动脉高压。因此保证环束带能
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在原位不会移动，对心包腔反复用生理盐水冲洗，以减轻再次手术时粘连。若经左侧进胸，心
包进行间断缝合，同时避免损伤膈神经。

肺动脉环束的拆除通常在心内修补手术时通过正中胸骨切口进行。一般先进行心内手
术，复温时进行肺动脉重建。整个环束带都需要去除，因为即使少部分涤纶残留在后壁也会引
起远期肺动脉狭窄。然而，即使完全去除环束带常常也不能完全防止环束处残余肺动脉狭窄，
因为肺动脉壁不容易回弹开放。如果环束带只放了数周时间，可完全去除，若超过数月，环束
区要么前壁补片扩大，要么完全切除（图１１３）。环束带瘢痕的切除见图１１３Ａ：环束区被切
除，然后将剩余两端的肺动脉采用间断、可吸收单丝线吻合。左右肺动脉远端完全松解，动脉
韧带结扎离断，以减轻吻合口张力。补片扩大技术见图１１３Ｂ：心包或ＰＴＦＥ补片扩大肺动脉
前壁，并盖过后部瘢痕区，使血流通畅地进入左右肺动脉。有时补片剪成“裤腿样”，伸入左右
前乏氏窦。尽管多数医师喜欢前壁补片，这常常导致轻微主肺动脉狭窄和残余杂音，但在多数
横断环束区进行直接端端吻合的病例常没有压差和残余杂音。

图１１３　 拆除肺动脉环束带
Ａ 横断肺动脉，去除束带位置，可吸收缝线间断、端端缝合重建肺总动脉；Ｂ 拆除肺动脉环束带，前壁用
ＰＴＦＥ补片覆盖。ＬＰＡ、ＲＰＡ，左、右肺动脉；ＰＡ肺动脉；ＰＡＢ，肺动脉环束带

三、单心室的姑息手术
单心室分为解剖单心室（Ａｎａｔｏｍｉｃａｌ Ｓｉｎｇｌｅ Ｖｅｎｔｒｉｃｌｅ）和功能单心室（Ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ Ｓｉｎｇｌｅ Ｖｅｎ
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ｔｒｉｃｌｅ）。解剖单心室是指心房和心室连接异常、两组房室瓣或共同房室瓣血流进入到一个心
室腔，而且心脏只存在这唯一的心室腔，这种单心室称为解剖单心室。功能单心室在先心病中
比较罕见，其临床特点：心脏存在两个解剖心室，一个发育良好的心室伴随一个附加的、未发育
或发育不良的心室，在心脏功能上，是由发育良好的这一心室独立供应体循环和肺循环，故称
功能单心室。

单心室的命名存在争议。按照美国Ｂｏｓｔｏｎ儿童医院Ｖａｎ Ｐｒａａｇｈ的定义，单心室（Ｓｉｎｇｌｅ
Ｖｅｎｔｒｉｃｌｅ）是指一个心室腔或一个大的主心室连同小的对侧心室同时接受两组房室瓣（二尖瓣
和三尖瓣）或共同房室瓣的血流，这一概念等同于“心室双入口”，这样将二尖瓣闭锁和三尖瓣
闭锁从单心室畸形中排除出去。英国Ｇｒｅａｔ Ｏｒｍｏｎｄ Ｓｔｒｅｅｔ儿童医院Ａｎｄｅｒｓｏｎ提出“单室心”
（Ｕｎｉｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ Ｈｅａｒｔ）的概念，强调心房和心室之间的结构连接，而不是心脏本身，他解释说，
在双入口连接的心脏，多数心脏并不是只是存在单一心室，而是房室连接是单室房室连接
（Ｕｎｉｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ ＡＶ Ｃｏｎｎｅｃｔｉｏｎ），即两个心房只连接到一个心室，按照这一概念，单室房室连接
应当包括所有那些两个心房只连接到一个心室的心脏畸形，这就包括心室双入口心脏，还包括
一侧房室连接缺如的心脏畸形，这样，单室房室连接的心脏畸形就可以同双室房室连接
（Ｂｉｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ ＡＶ Ｃｏｎｎｅｃｔｉｏｎ）（两个心房分别连接到各自的心室）的心脏畸形分别开来。

最近，国际胸外科医师协会先天性心脏手术命名和数据库系统一致接受功能单心室的命
名。该命名系统对将功能单心室定义为包括房室连接双入口（左室双入口和右室双入口），一
组房室连接缺如（二尖瓣闭锁和三尖瓣闭锁），一组共同房室瓣和仅一个完全发育的心室（不
平衡的共同房室通道），还有心脾综合征及少量不符合其他主要类别单心室。
１ 功能单心室的解剖
功能单心室包括许多先天心脏畸形，按照生理分类可分为：
（１）体循环流出道梗阻　 体循环流出道梗阻包括左心发育不良综合征、三尖瓣闭锁伴大

动脉错位以及左室双入口，这一生理往往也可以应用于新生儿严重主动脉瓣狭窄、严重主动脉
缩窄和主动脉弓中断。其特点是体、肺静脉回流完全混合，心室泵出的血流主要流向肺动脉。
当体循环流出道梗阻严重时，体循环血流由右向左分流的导管供应，即依赖非限制的动脉导
管。由于存在非限制的动脉导管，体循环血流量主要由功能单心室的心排量以及体肺血管相
对阻力决定。严重的体循环流出道梗阻不能耐受时将出现休克的症状和体征，同时伴有导管
的关闭。

（２）肺循环流出道梗阻　 流向肺的血流出现梗阻主要包括三尖瓣闭锁、肺动脉闭锁、严重
Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形等，其特点是体、肺静脉回流完全混合，心室泵出的血流主要流向主动脉。有限的
肺血流迫使心内（通常在心房水平）出现右向左分流，导致静脉血流到体循环，从而引起青紫。
临床上，根据病变严重程度，流向肺的血流量是不同的，轻度梗阻者，可能有较多的血流流向
肺，有时还会牺牲体循环血流量，这种患儿只有轻微青紫，且常常出现充血性心力衰竭的症状
和体征，所以治疗是限制肺血流，而不是增加肺血流；而另一个极端是严重的梗阻，甚至肺通道
闭锁时，这些病人将出现严重的青紫，除非有另外的肺血流快速建立。这些疾病需要导管开放
维持肺血流，所以又称导管依赖病变。

（３）房间隔　 在功能单心室，当一组房室瓣严重狭窄或闭锁如左心发育不良综合征、三尖
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瓣闭锁，或室间隔完整肺动脉闭锁，体静脉或肺静脉回流梗阻，常需要非限制性心房之间交通，
即一大的房间隔缺损存在，以对那组狭窄或闭锁的房室瓣侧的心房进行减压。

体静脉回流受限，可导致中心静脉压力增高、液体积聚在第三间隙，心排量减少，尽管存在
卵圆孔开放，血流右向左分流，但是很少可以使体静脉回流充分进入体循环心室；肺静脉回流
梗阻导致肺静脉和肺动脉高压，尽管这有助于新生儿期限制肺血流进入肺，但是房间隔在首次
姑息手术时必须开放以避免长期肺血管阻力增高的后果。严重限制性房间隔交通或完整的房
间隔伴肺静脉高压需建立心房水平分流以紧急解除严重青紫。这些手术具有很高的并发症发
生率，而且预示进一步姑息手术的预后不良。
２ 功能单心室的姑息性手术
早期人们试图通过外科技术将单心室分隔为左、右心室进行解剖纠正，使肺循环和体循环

完全分开，形成体、肺连续的正常血液循环。经过实践，这种分隔手术的死亡率很高，且经常发
生传导阻滞需放置永久性起搏器，远期残留室间隔缺损，房室瓣关闭不全需再次手术和突然死
亡等严重并发症，因此这种手术策略现在已非常少用。目前功能单心室的外科治疗主要通过
姑息性手术缓解患儿症状，并逐步达到体、肺循环分开的目的。对新生儿、婴儿功能单心室处
理是首先建立无梗阻的体肺静脉回流、建立开阔的无梗阻的体循环通路（左心发育不良综合
征的Ｎｏｒｗｏｏｄ Ⅰ期手术、主动脉瓣下梗阻的功能单心室的ＤａｍｕｓＫａｙｅＳｔａｎｓｅｌ手术），同时建
立充分的有控制的肺循环通路（体肺分流术和／或肺动脉环扎术）限制肺血流以保持正常肺动
脉压力；然后将体静脉与肺动脉连接（４ ～ ６个月进行双向腔肺血管吻合术或半Ｆｏｎｔａｎ手术，２
岁以后进行Ｆｏｎｔａｎ手术），这样功能单心室完全供应体循环血流，而所有体静脉在无心室泵辅
助下直接被动地汇流入肺循环，从而达到体、肺循环完全分开的目的，减轻患儿症状，提高患儿
的生存能力。

（１）Ｎｏｒｗｏｏｄ Ⅰ期手术　 左心发育不良综合征是一组左心系统发育不良疾病，其二尖瓣可
狭窄或闭锁，主动脉瓣也可狭窄或闭锁，在临床上分为四种类型，Ⅰ型：主动脉和二尖瓣狭窄；
Ⅱ型：主动脉和二尖瓣闭锁；Ⅲ型：主动脉闭锁和二尖瓣狭窄；Ⅳ型：主动脉狭窄和二尖瓣闭锁。
临床上Ⅱ型最多见，其次为Ⅲ型和Ⅰ型，Ⅳ型最少见。这类患儿升主动脉细小，同时伴有主动
脉弓发育不良，甚至闭锁，８０％患儿伴有降主动脉近端狭窄。动脉导管均存在，供应下半身血
流，往往粗大，肺动脉粗短，左心房和左心室小。左心发育不良综合征是新生儿期典型的功能
单心室，且伴有心脏外体循环通路的梗阻，即升主动脉和主动脉弓梗阻。

Ｎｏｒｗｏｏｄ Ⅰ期手术以往采用深低温停循环进行，现多直接或间接通过无名动脉插管进行
选择性脑灌注下进行，方法是在肺动脉近端插入动脉灌注管，经右心房插腔静脉管。分离两侧
肺动脉并套一粗线，转流后阻断两侧肺动脉。在肺动脉分叉处横断肺动脉总干，用心包片修补
肺动脉。结扎动脉导管，在主动脉切断后，沿此切口内侧向远端切６ ～ ７ｍｍ，再向升主动脉延
伸直至主动脉瓣上５ｍｍ。应用同种主动脉或肺动脉片加宽主动脉和主动脉弓，用６０或７０
聚丙烯线连续缝合。肺动脉近端也与升主动脉部分吻合，而后扩大的升主动脉再与近端肺动
脉吻合。经心房切口扩大房间隔缺损。新生儿同时施行改良锁骨下动脉与肺动脉分流，４ ～ ６
个月婴儿行双向腔肺分流术（图１１４）。

ＮｏｒｗｏｏｄⅠ期手术需要建立体外循环、心脏停搏和深低温停循环过程，这些操作使组织经
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图１１４　 Ｎｏｒｗｏｏｄ手术
ａ 切断肺动脉　 ｂ 应用心包片闭合肺动脉远端　

ｃ 应用同种主动脉扩大主动脉弓　 ｄ 扩大后的升主动脉与肺动脉近端吻合
１—肺动脉近端；２—肺动脉干；３—主动脉弓；４—发育不全的升主动脉；

５—右心房；６—同种主动脉片；７—左肺动脉

历一个缺血再灌注过程，术后会出现暂时的器官功能不良，特别是心、肺、肾和血管内皮。改
良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流术作为ＮｏｒｗｏｏｄⅠ期的一个部分，可造成动脉舒张压降低，可影响冠状
动脉灌注，而肺动脉环扎术有可能增加主动脉下梗阻和心室肥厚的风险。改良ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ
分流术和肺动脉环扎术都可能造成肺动脉扭曲或一侧肺动脉梗阻，导致患儿术后青紫。Ｓａｎｏ
对ＮｏｒｗｏｏｄⅠ期手术进行改良，采用ＧｏｒｅＴｅｘ管道从形态右心室连接到肺动脉分叉（图１１５），
这一改良理论上优点是肺体血流比例稳定，消除主动脉舒张期窃血现象，提高了冠状动脉灌
注，支持者认为手术结果满意，术后管理比常规ＮｏｒｗｏｏｄⅠ期手术简单，但是置入管道需要心
室切口／功能单心室容量负荷进一步加重，增加了远期心室功能不良以及心律失常的风险。

（２）ＤａｍｕｓＫａｙｅＳｔａｎｓｅｌ手术　 Ｄａｍｕｓ、Ｋａｙｅ和Ｓｔａｎｓｅｌ都曾单独报道过将横断的肺动脉的
近端与升主动脉吻合的方法治疗先天性心脏病，Ｎｏｒｗｏｏｄ Ⅰ期手术是这一手术理念的典型代
表。ＤａｍｕｓＫａｙｅＳｔａｎｓｅｌ手术还适用于功能单心室中左室双入口｛Ｓ，Ｌ，Ｌ｝或三尖瓣闭锁｛Ｓ，Ｄ，
Ｄ｝合并大动脉错位的患儿，这类患儿主动脉起源于发育不良的右心室，该心室只是通过一个
限制性球室孔或室间隔缺损与发育正常的左心室相连接。这类疾病不同于左心发育不良综合
征，在生后数月内并不常常存在主动脉下严重狭窄，因此不必在生后早期急于进行肺总动脉和
主动脉吻合，但是由于肺动脉高压往往需要在新生儿期进行肺动脉环扎术，然而肺动脉环扎术
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图１１５　 Ｓａｎｏ分流术
Ａ：ＰＴＦＥ管道预先同长方形ＰＴＦＥ袖口样补片吻合，ＰＴＦＥ补片同肺总动脉吻合；Ｂ：降主动脉吻合到
主动脉弓的后壁，肺总动脉近端与升主动脉和主动脉弓直接吻合重建升主动脉和主动脉弓，右室流
出道近端做小切口，进行右室至肺动脉分流管道的吻合；Ｃ：完成主动脉重建和房间隔切开，在心脏
跳动状态下完成右室至肺动脉分流管道的吻合

往往因造成心肌肥厚、心室容量减负导致主动脉下梗阻加重而危及患儿生命，而且使后期只能
进行球室孔扩大术来解除左室流出道梗阻，而球室孔扩大术可造成心律失常和严重心功能不
全。因此，对于功能单心室合并真正或潜在的左室流出道梗阻的新生儿和小婴儿，进行肺总动
脉和主动脉吻合还是有益的。

ＤａｍｕｓＫａｙｅＳｔａｎｓｅｌ的手术是在体外循环进行，在肺动脉分叉下０ ５ｃｍ处横断，用６０聚
丙烯线缝闭肺动脉远端。肺动脉近端内侧纵行切开。靠近肺动脉切口相当部分切除部分主动脉
壁，然后与肺动脉切口吻合，上端采用膨体聚四氟乙烯片覆盖（图１１６）。远端肺动脉在新生儿加
用改良锁骨下动脉—肺动脉吻合术，４ ～６个月婴儿加用双向腔肺动脉吻合术（图１１７）。

（３）双向腔肺血管吻合术（双向Ｇｌｅｎｎ手术）　 双向腔肺血管吻合术是指将上腔静脉与同
侧肺动脉进行端侧吻合的手术，该手术使全身一半的体静脉血流直接回流至肺循环，一方面减
轻单心室的容量负荷，另一方面提高肺氧合交换的效率。

双向腔肺血管吻合术有两种基本方法，即体外循环心脏跳动下和非体外循环两种方法。
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图１１６
１—主动脉；２—肺动脉近心端；３—右心房；４—单心室；５—右肺动脉；６—膨体聚四氟乙烯帽

图１１７　 ＤａｍｕｓＫａｙｅＳｔａｎｓｅｌ手术加用改良锁骨下动脉与
肺动脉分流或腔肺双向分流术

ａ 锁骨下动脉与肺动脉分流术；ｂ 双向腔肺分流术
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在体外循环并行循环下手术，分离主、肺动脉、升主动脉各套一牵引带，肺动脉干套一阻断
带。切断动脉导管韧带，分离上腔静脉。升主动脉插管，在奇静脉上部插入直角形上腔引流
管，在下腔静脉开口插下腔引流管。肺动脉缝一荷包，向右肺动脉内插一螺旋头心内吸引管。
体外循环开始后，阻断上、下腔静脉，结扎奇静脉，在上腔与右心房交界上０ ８ ～ １ ０ｃｍ处钳闭
并切断腔静脉，近心端用５０或６０聚丙烯线连续缝合。在右肺动脉上缘上一把无损伤血管
侧壁钳，并作长约２ ～ ３ｃｍ切口。用５０或６０聚丙烯线作腔静脉远端与右肺动脉切口端侧吻
合，一般采用连续缝合，有的后缘采用连续缝合，前缘采用间断结节缝合（图１１８）。非体外循
环下吻合的方法是肝素化后在上腔静脉和右心耳分别插管，连接后建立旁路循环，然后阻断上
腔静脉，切断上腔静脉，缝闭近心端。用无损伤钳夹住右肺动脉两端，在上缘作一切口，上腔静
脉与右肺动脉上缘吻合。在婴儿可切断肺动脉干，缝闭肺动脉，在大的儿童可部分结扎肺动脉
或做主肺动脉分流。使动脉血氧保持在８０％以上。

图１１８　 双向腔肺动脉分流术
Ａ 切断上腔静脉并在其远端右侧做一纵切口，缝闭近端；Ｂ 上腔静脉远端与右肺动脉上缘偏左侧吻合

（４）Ｆｏｎｔａｎ手术　 Ｆｏｎｔａｎ手术的基本原理是将所有体静脉回心血流不经过心室腔而直接
引流入肺循环，实现连续的体、肺循环，最大程度提高肺循环氧合效率和减轻心脏负担。它和
正常血液循环的唯一差别是肺循环没有心室搏动辅助，而是主要依靠体静脉与肺动脉压力差
以及心室舒张所造成的心腔低压为主要动力。

关于Ｆｏｎｔａｎ手术指征，过去Ｃｈｏｕｓｓａｔ制定１０条Ｆｏｎｔａｎ手术标准：①年龄４ ～ １５岁；
②无因先前的分流手术所造成的肺动脉扭曲；③正常静脉回流；④正常心室功能；⑤充分发育
的肺动脉；⑥无房室瓣反流；⑦低肺动脉压力（低于１５ｍｍＨｇ）；⑧低肺动脉阻力；⑨正常窦性心
律；⑩正常右心房大小。经过多年实践，显然这些标准已不再都是成功Ｆｏｎｔａｎ手术真正必须
的要求，如年龄标准以往要求在４岁以上，而现在我们知道２岁甚至更小就可以进行Ｆｏｎｔａｎ手
术；窦性心律最好，但是非窦性心律患儿可进行房室顺序起搏；通过手术技术改进和创新，异常
静脉回流者也可以成功进行Ｆｏｎｔａｎ手术；扩大的右心房可进行心房减容整形；对肺血流量高
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的患儿肺动脉压力增高也是可以接受，关键是肺血管阻力低；先前分流手术所造成的肺动脉扭
曲也并不妨碍Ｆｏｎｔａｎ手术，因为可以通过手术纠正甚至术前通过导管介入治疗。所以目前
Ｆｏｎｔａｎ手术可接受的标准为：①年龄２ ～ ４岁；②均肺动脉压＜ １５ｍｍＨｇ，在肺血流多的病例平
均肺动脉压可达２５ｍｍＨｇ，但全肺阻力应＜２ Ｗｏｏｄ Ｕ ／ ｍ２；③肺血管阻力２ ～ ４ Ｗｏｏｄ Ｕ ／ ｍ２；④肺
动脉发育情况：ＭｃＧｏｏｎ比值≥１ ８；肺动脉指数≥２５０ｍｍ２ ／ ｍ２；⑤心室功能：心室射血分数＞
０ ６，舒张末期压力＜１０ｍｍＨｇ，舒张末期容积指数＞ ３０ｍｌ ／ ｍ２，心室容量和重量比值在０ ８３左
右。在肺血流多或有房室瓣关闭不全的病例，由于心室容量超负荷，心室舒张末压＞ ２５ｍｍＨｇ
也不是手术禁忌证；⑥房室瓣关闭不全可在手术中瓣膜修复或置换，但手术死亡率比没有房室
瓣关闭不全的高。显然在以上标准中，低肺血管阻力、正常心室功能和正常房室瓣功能是
Ｆｏｎｔａｎ手术成功尤为关键的因素。

尽管手术指征较以前放宽，但是依然有许多患儿的解剖和生理条件还是不能达到基本要
求，Ｆｏｎｔａｎ手术风险依旧很高，这就促进外科医师进一步改良手术技术、改变手术策略以提高
手术结果，如ｄｅ Ｌｅｖａｌ根据静态血流动力学提出全腔肺吻合术；Ｄｅｌｅｏｎ提出分期手术方法即先
行双向腔肺血管吻合术，之后进行Ｆｏｎｔａｎ手术，随着经验积累，这些技术和方法的价值得到证
实。而今对于功能单心室的外科治疗，不管解剖如何，建立Ｆｏｎｔａｎ循环是最常使用方法，而且
对于高危Ｆｏｎｔａｎ手术指征的患儿，已经形成从双向腔肺血管吻合术（或半Ｆｏｎｔａｎ手术）到Ｆｏｎ
ｔａｎ手术（心内侧通道Ｆｏｎｔａｎ或心外管道Ｆｏｎｔａｎ，开窗或不开窗，用体外循环或不用体外循环）
（图１１９，图１１１０）分期、序贯的治疗模式。

图１１９　 心房内侧道全腔静脉与肺动脉连接手术
ａ 缝合心房内侧隧道；ｂ 用心包片加宽上腔静脉近心端
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第十二章
　 　 心肌病是指以心肌病变为主要表现的一组疾病，临床表现以不明原因的心脏增大、急性或
慢性心功能不全为主要特征，病理改变有心脏增大、心肌肥厚、变性、坏死及纤维化。常是儿童
中引起心源性猝死的原因。患有心肌病的婴儿多因生命垂危而就医，或者因为其他问题进行
心脏超声检查时而被发现。关于心肌病的定义和分类，世界卫生组织和国际心脏病学会
（ＷＨＯ ／ ＩＳＦＣ）工作组先后于１９８０年和１９９５年召开过两次会议，目前临床上多采用１９９５年的
心肌病定义和分类，该次会议中心肌病被定义为“合并有心脏功能障碍的心肌疾病”，其类型
包括扩张型心肌病、肥厚型心肌病、限制型心肌病、致心律失常性右室心肌病和未分类心肌
病等。

第一节　 原发因素

一、心内膜弹力纤维增生症
心内膜弹力纤维增生症（Ｅｎｄｏｃａｒｄｉａｌ Ｆｉｂｒｏｅｌａｓｔｏｓｉｓ ，ＥＦＥ）指在心内膜存在着弥漫的弹力

纤维组织，在这些病人中，由于心内膜增厚导致心室顺应性下降和舒张功能不良。病因可能与
感染、遗传、缺氧等有关。大体标本检查显示心脏增大，心内膜增厚、呈瓷白色，硬如橡皮，一般
为弥漫性，四个心腔可单独受累或联合受累，以左心多见，可有瓣膜畸形；组织病理显示胶原蛋
白和弹力纤维在左心室的心内膜、主动脉瓣、二尖瓣和左房内沉积。
１ 临床表现
常表现为急性心功能不全。多发生于生后６个月内，也有早在生后数周内出现心力衰竭，

表现为典型左心衰竭，可有呼吸急促，苍白消瘦，持续干咳，烦躁不安，多汗，喂养困难，有哮鸣
音及音，在肺水肿的基础上可并发肺炎，极少数发病很急，迅速出现心源性休克或猝死。查
体可见心前区饱满，心脏明显向左侧扩大。心音正常，或有第二心音亢进，有时可听到第三心
音甚至奔马律，肝脏增大。大部分病儿无杂音，偶可听到主动脉瓣关闭不全的舒张期杂音。
２ 辅助检查
（１）心电图　 对诊断很有帮助。左室增大（９０％）为诊断的重要依据，表现为Ｖ５、Ｖ６导联

Ｒ波高耸，伴有深的ＳＶ１，或仅有深的ＳＶ１。ＳＴ和Ｔ波改变可有下列形式：①左室劳损型，左心



前导联Ｔ波呈不对称的倒置，ＳＴ压低；病初即可出现。②左室缺血型，Ｔ波呈对称的倒置，ＳＴ
段不偏移，此型时日不长，转为劳损型。③Ｔ波平坦或双向，此型可长达数月之久。④Ｔ波直
立，多在晚期出现。其他不典型图形有：①低电压，在早期心衰时，或在病程末期；②左右心室
增大，或仅有右室增大（５％），见于病初或末期，或伴其他畸形如导管前的主动脉缩窄；③心肌
损伤或梗死的改变。尚可有程度不同的房室传导阻滞，暂时或永久的Ｂ型预激，或伴有室性
心动过速，左室病变严重者可有左束支传导阻滞。

（２）胸部Ｘ线检查　 Ｘ线示心脏增大（左室增大或呈球形扩张）或伴有肺静脉淤血。心胸
比例自０ ５５至０ ７５以上不等。由于扩大的左房压迫左支气管可引起左下肺叶或左全肺不张
或肺气肿。

（３）超声心动图　 可证实左心室增大及心内膜增厚之程度及部位，左心室收缩幅度及顺
应性低下，表现为左室射血分数及短轴缩短率低下，二尖瓣血流速度Ｅ ／ Ａ，Ｅ波流速积分及舒
张早期充盈分数减低。心内膜增厚可致多条增强回声。
３ 治疗
本症的治疗为早期应用维持量的毛地黄。应坚持长期口服，一般２ ～ ３年，或持续至５年。

疗效不满意者可合并应用利尿剂。同时应用扩血管药，如卡托普利（Ｃａｐｔｏｐｒｉｌ）。免疫抑制剂
有两种方案：第一方案　 单独应用泼尼松，开始剂量为每日１ ５ ｍｇ ／ ｋｇ，定量服用２个月或更长
时间后开始逐渐减量，一般１年左右停药；第二方案　 为泼尼松合并环磷酰胺，泼尼松用法同
第一方案，环磷酰胺按每日２ ｍｇ ／ ｋｇ，清晨早餐后一次顿服，用药３个月，休息２个月再开始第
２个疗程，一般约需３ ～ ４个疗程。

４ 预后
过去极为恶劣，几乎１００％死亡。近年来通过药物治疗，特别是免疫抑制剂的治疗，取得

了明显的疗效，大大地提高了患儿的治愈率及好转率，降低了死亡率。

二、家族性肥厚型心肌病
１ 病因
肥厚型心肌病（Ｈｙｐｅｒｔｒｏｐｈｉｃ Ｃａｒｄｉｏｍｙｏｐａｔｈｙ）是临床上最常见的心肌病，其特征性表现为

心室不正常的肥厚，以左心受累为主，而心脏并不扩张，并排除主动脉缩窄、高血压以及运动员
的生理性肥厚等原因引起的心室肥厚。肥厚性心肌病依据临床、形态学及血液动力学可分为
两类：伴有左心室流出道梗阻，称为梗阻性肥厚型心肌病；无左心室流出道梗阻，称为非梗阻性
肥厚型心肌病。但绝大多数肥厚型心肌病倾向在静息或生理应激状态下发生动态的左室流出
道梗阻。

家族性肥厚型心肌病是一种常染色体显性遗传性疾病，是因为多种编码心肌肌小节的收
缩蛋白质的基因突变所引起，目前至少有１１种基因突变与肥厚型心肌病的发生有关，最常见
的是β肌球蛋白重链和肌球蛋白结合蛋白Ｃ，其他９种较少见，包括肌钙蛋白Ｔ和肌钙蛋白Ｉ、
肌球蛋白轻链及其调节单位、肌联蛋白、α向（肌）凝蛋白、α肌动蛋白、α肌球蛋白重链和肌界
核蛋白，基因内在的不均一性构成了疾病的遗传差异，多达４００多个基因变异已经确定。

此外，还有２个与心肌代谢有关的基因突变，可引起儿童或成人原发性心脏糖原贮积症，
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临床表现类似于肥厚型心肌病。一个是编码ＡＭＰ激活的蛋白激酶γ２调节亚单位的基因
（ＰＲＫＡＧ２），该基因的突变可出现不同程度的心肌肥厚和心室预激综合征；另一个是编码溶酶
体相关的膜蛋白２（ＬＡＭＰ２）的基因突变造成的Ｄａｎｏｎ病，临床表现大多局限在心脏，可出现
重度的心肌肥厚和心室预激。
２ 病理及病理生理
主要病理变化为心室肌肥厚，可表现为左、右室肥厚或均肥厚，室腔变窄，常伴有二尖瓣叶

增厚。显微镜下可见心肌纤维粗大，呈交错排列，室间隔内交感神经纤维及去甲肾上腺素颗粒
增多。

肥厚型心肌病主要的病理生理改变是舒张和收缩功能障碍，左心室流出道梗阻，冠脉充盈
减少导致心肌缺血，心律失常。

由于室间隔明显增厚和心肌细胞内高钙，使心肌对儿茶酚胺反应性增强，引起心室肌高动
力性收缩，左室流出道血流加速。因该处产生负压（Ｖｅｎｔｕｒｉ）效应，吸引二尖瓣前叶明显前移，
靠近室间隔，造成左室流出道进一步狭窄和二尖瓣关闭不全，形成左室流出道收缩期压力阶
差。压力阶差可引起室壁张力增高和心肌需氧量增加，导致心肌缺血坏死和纤维化，从而形成
恶性循环，引起心力衰竭。

由于主动脉舒张压降低，左室舒张末压增高，冠脉充盈随之降低，使心室壁内血液减少。
由于收缩期负荷增加，使舒张充盈时间推迟，而室腔变窄使左室充盈负荷降低，心肌纤维蛋白
异常增生，从而导致心肌收缩功能降低；心肌间质纤维增多和肌纤维排列紊乱使室壁僵硬度增
加，从而降低心室舒张速度，影响心室舒张功能。
３ 临床表现
（１）症状　 肥厚型心肌病的临床症状与年龄和病情进展过程有关。典型的临床表现为肺

循环充血、乏力、心悸、胸痛、晕厥和猝死等。严重心律失常是猝死的主要原因。小婴儿可以出
现生长发育落后和充血性心力衰竭。

肥厚型心肌病儿童期仅凭临床表现很难诊断，只有不到７０％的患儿在起病初期可以得到
正确的诊断。１岁以内的小婴儿和１岁以上的儿童形成两个临床表现和预后截然不同的群
体。１岁以内的小婴儿大多起病早，很快出现充血性心力衰竭，死亡率高；１岁以上儿童起病常
无明显的临床症状，病情进展缓慢，没有明显的左心室流出道梗阻，但比婴儿容易发生猝死。

（２）体征　 右心室受累时，颈静脉搏动明显，胸骨左缘第２肋间可以听到收缩中期喷射性
杂音。左室受累时，左室搏动有力和移位。听诊第一心音正常，第二心音可以出现分裂，在有
严重的左心室流出道梗阻时，可出现逆分裂，可以听到第三和第四心音。４０％的患儿可以听到
收缩中期喷射性杂音。杂音在胸骨左缘中部和心尖部最响，传导广泛。心尖部向左腋下传导
的全收缩期杂音，提示二尖瓣关闭不全的存在。

肥厚型心肌病心脏杂音的产生与心室流出道血流紊乱的程度有一定的关系。因此，在许
多情况下，由于心室流出道压力阶差的变化，杂音的强度和时限亦会出现变化。在运动、站立、
Ｖａｌｓａｖａ动作、正性肌力药物如洋地黄和异丙肾上腺素以及扩张血管药物硝酸甘油等使用时，
心肌收缩力增强或前后负荷减轻，狭窄程度增加，杂音增强；在蹲踞、使用β受体拮抗剂、麻醉
等时，狭窄程度降低，杂音减轻。一般很少出现主动脉关闭不全的杂音。因二尖瓣关闭不全使
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左心房血流量增多，可在心前区听到舒张中期隆隆样充盈性杂音。
４ 辅助检查
（１）超声心动图检查　 典型的超声心动图（Ｂ型和Ｍ型）改变多见于梗阻型病人；①室间

隔明显肥厚（正常婴儿室间隔厚度≤４ｍｍ），室间隔厚度／左室游离壁厚度＞１ ３ ～１ ５ｍｍ；②二尖
瓣前叶收缩期前移贴近室间隔；③左室流出道狭窄，一般直径＜ ２ｍｍ；④主动脉瓣于收缩中期
呈部分性关闭（主动脉切迹）。超声多普勒可评价左室流出道压力阶差、二尖瓣反流程度。

（２）心电图检查　 ①ＳＴＴ异常：在Ⅰ、Ⅱ、ａＶＦ、Ｖ５导联早期ＳＴ段升高，Ｔ波高尖（Ｔ波高度
大于Ｒ波的７０％），晚期ＳＴ段下移，Ｔ波倒置；②左、右心室肥厚；③异常Ｑ波，３０％ ～ ５０％的
病人在Ⅱ、Ⅲ、ａＶＦ及Ｖ４ ～６导联上出现异常Ｑ波；④各种心律失常（室性早搏、房扑、心动过缓、
房室传导阻滞、心动过速等）。

（３）胸部Ｘ线检查　 可显示左心缘明显突出，肺淤血征。
（４）磁共振心肌显像　 可以直观反映心室壁肥厚和室腔变窄，对于特殊部位心肌壁肥厚

和对称性肥厚更具有诊断价值。
５ 治疗
（１）避免使用加重左心室流出道梗阻的药物　 由于心肌收缩力增强，在没有充血性心力

衰竭时，临床禁用正性肌力药物。有可能加重左心室流出道梗阻的药物如利尿剂和血管扩张
剂要慎用，使用时应与β受体拮抗剂和钙拮抗剂联合应用。对确有心力衰竭或危及生命的快
速心房颤动者，可同时使用小剂量地高辛（一般剂量的２ ／ ３）和普萘洛尔，也可应用磷酸酯酶抑
制剂（Ｐｈｏｓｐｈａｔｅ Ｄｉｅｓｔｅｒａｓｅ Ｉｎｈｉｂｉｔｏｒ，ＰＤＥＩ），此药可激活钙通道，使钙内流加速从而增加心肌
细胞偶联作用，同时作用于血管平滑肌，使外周血管扩张。常用的有氨立农（Ａｍｒｉｎｏｎｅ）、米力
农（Ｍｉｒｉｎｏｎｅ）、依诺昔农（Ｅｎｏｘｉｎｏｎｅ），其中米力农目前应用较多。

（２）β受体拮抗剂　 临床研究表明，交感神经兴奋性增高是肥厚型心肌病出现心律失常
和猝死主要原因之一。β受体拮抗剂可抑制心脏交感神经兴奋性，减慢心率，降低左心室收缩
力和室壁张力，降低心肌需氧量，从而减轻流出道梗阻，防止心律失常的出现。β受体拮抗剂
包括普萘洛尔、美托洛尔和阿替洛尔，是近年来认为比较有效的治疗肥厚型心肌病药物。如美
托洛尔１ ～ ２ ｍｇ ／（ｋｇ·ｄ），分２次服，维持６个月～ １年以上。也可用普萘洛尔１ ｍｇ ／（ｋｇ·
ｄ），分２次服，疗程同上。

（３）钙通道拮抗剂　 药理作用钙通道拮抗剂选择性抑制细胞膜钙内流，降低其细胞内利
用度和细胞膜结合力，减少心肌细胞内的消耗，干扰兴奋收缩偶联过程，从而降低左室收缩
力，减轻左室流出道梗阻，改善左室顺应性。钙通道拮抗剂适用于梗阻性和非梗阻性肥厚型心
肌病，但对于梗阻性肥厚型心肌病应从小剂量开始，逐渐加量。常用制剂为维拉帕米（异搏
定），剂量：２ ～ ３ ｍｇ ／（ｋｇ·ｄ），分３次服，维持６个月～１年以上。硝苯吡啶（心痛定）有降低左
室舒张压、扩张冠状动脉和外周血管的作用，剂量：０ ５ ～ １ ｍｇ ／（ｋｇ·ｄ），分３次服，维持
６个月～１年以上。

（４）抗心律失常治疗　 近年来发现胺碘酮对防治肥厚型心肌病合并室性心律失常效果良
好，还能减轻症状和改善运动耐量，其机制是胺碘酮有钙通道阻滞作用，改善左室舒张功能。
由于胺碘酮对甲状腺以及肺组织的副作用，小儿特别是小婴儿使用要慎重，主要用于顽固性和
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致命性的心律失常。心动过缓的病人必要时考虑安装心脏起搏器。
（５）其他　 合并房颤时有发生血栓的可能，应注意使用抗凝药物治疗；可应用改善心肌代

谢的药物。

三、左室心肌致密化不全
左室心肌致密化不全少见，可单独存在，称为孤立的心室肌致密化不全，也可与其他先天

性心脏病同时存在，如主动脉狭窄，肺动脉闭锁，冠状动脉起源异常等。临床表现为心力衰竭，
心律失常及心内膜血栓伴栓塞。病因尚不明确，但任何致畸因素除了可导致心脏结构异常外，
也可导致心肌发育停止，另外心内膜下心肌缺血可能也是病因之一。
１ 病理变化
疏松的肌小梁构成心室肌结构的最内层，将部分心室腔分割成多个小的互相交通的腔隙，

即为心室肌致密化不全，其特点是病变部位有增生的肌小梁及深陷的小梁陷窝，可累及增厚的
心内膜。病变主要侵犯左室，可引起心肌收缩功能减退，恶性心律失常，由于肌小梁内形成血
栓可出现栓塞。
２ 临床表现及辅助检查
主要是心力衰竭、心律失常以及心内膜血栓伴栓塞。心电图：常表现为Ｔ波倒置和ＳＴ段

下移，传导阻滞。心脏增大，如左室、左房增大等。心律失常：如室性早搏，阵发性室上速，房
颤，窦缓等。超声心动图：多数可见左心腔扩大；少数右心或双室腔扩大，常合并房室瓣关闭不
全；心腔内可探及很多突出增大的肌小梁，呈蜂窝状排列，从室间隔中部到心尖部肌小梁逐渐
增多，小梁间可见大小不等的深陷的隐窝，彩色多普勒可探及隐窝内有血流与心腔相通，小梁
外侧近心外膜有致密心肌回声。
３ 治疗
无特殊治疗。主要是对症治疗，包括：①营养心肌；②抗心律失常；③心力衰竭治疗：强心、

利尿、扩血管；④抗凝治疗。
４ 预后
预后差，大多数病人１岁前死亡。

第二节　 继发因素

一、心肌炎
心肌炎是由感染或其他原因引起的局灶性或弥漫性心肌炎性渗出和心肌纤维变性、坏死

或溶解的疾病，临床上以病毒性心肌炎最为常见，其心肌损害的主要机制包括病原体的直接损
伤作用以及病毒感染后的自身免疫反应。新生儿心肌炎与年长儿有许多不同之处，它发病急、
进展快、易于流行，临床表现不典型，病死率较高，但如能早期诊断和及时治疗，可改善预后。
在任何排除心内结构畸形而有心力衰竭的婴儿中，心肌炎应该被怀疑。在这些患儿中，同时还
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可出现肝炎和脑炎的表现，脓毒症可能是对这些重症患儿的最初的诊断。
１ 病因和病理
几乎任何的感染因素都可引起心肌炎。新生儿心肌炎多由病毒引起，其中最重要的是柯

萨奇Ｂ病毒，常见者为Ｂ２、Ｂ３、Ｂ４、Ｂ５等型。其他如埃可病毒、巨细胞包涵体、风疹病毒、水痘病
毒、腺病毒、腮腺炎病毒、流感病毒、麻疹病毒及脊髓灰质炎病毒等也可引起发病。病毒感染可
发生在宫内，产时和生后可散发，也可暴发流行。

新生儿受感染后病毒沿着血循环播散至全身并在某些脏器中复制，病毒可侵犯多个脏器，
最常见和最严重者为心脏。因新生儿的免疫应答还不足以抑制病毒的复制，因此病变广泛而
严重。肉眼观可见心脏增大，心腔扩大。心肌松软、色泽常苍白或肉豆蔻样。显微镜下可见心
肌灶性或弥漫性多细胞浸润，包括淋巴细胞、大单核细胞、嗜酸性粒细胞及多形核白细胞浸润
等。心肌纤维变性、坏死、断裂，细胞核凝缩及溶解。炎症偶可累及心内膜及心外膜，如为柯萨
奇病毒感染，常可累及其他器官，特别是中枢神经系统。如为风疹病毒和疱疹病毒感染，多脏
器累及更常见。
２ 临床表现
根据传播途经不同发病时间也不同，宫内或产时感染发病都比较早，通常在出生３ ～ ４天

以内发病。生后感染发病较晚，一般在生后１周以上（４ ～ １８天），易引起暴发流行。最初症状
非特异：可表现为喂养困难，嗜睡，呼吸困难，呕吐。年龄较大婴儿可能有前驱的呼吸道感染。
一般可表现为不同程度的发热或体温不升、纳差、嗜睡、腹泻、呕吐、皮肤苍白、紫绀、呼吸困难
等。严重者迅速发生急性心力衰竭及心源性休克，可在１ ～ ２天内甚至数小时内死亡。

心血管系统主要表现为与体温不成比例的心动过速，常可达２００次／ ｍｉｎ以上，并可有奔
马律、心尖区第一心音低钝，部分病例可有收缩期杂音。也可出现心律失常，如各种早搏、阵发
性室上性或室性心动过速，各种传导阻滞等。重症病例可出现急性心力衰竭、心源性休克，表
现为喂养困难、呼吸急促、脉弱、血压下降、面色发灰、心音低钝、肺底湿音、肝大、浮肿、尿
少等。

如病毒感染累及中枢神经可有惊厥、昏迷等，累及肝脏可有肝大、皮肤及巩膜黄染、肝功能
异常，累及呼吸系统可有肺炎等。某些严重患儿可有多脏器受累，临床表现类似败血症。
３ 辅助检查
（１）胸部Ｘ线检查多有全心扩大及肺野模糊。
（２）心电图显示ＱＲＳ低电压，Ｔ波变化（Ｔ波平坦），ＳＴ段压低或抬高及各种心律失常如

室上性心动过速、室性心动过速及早搏等，还可发生传导阻滞。
（３）超声心动图显示心室舒张和收缩功能下降，而无心肌肥厚表现。需排除先天性心脏

病如主动脉缩窄和左冠状动脉起源于肺动脉。
（４）从鼻咽部和粪便标本进行病毒、细菌、真菌培养，血清学诊断要求抗体滴度３ ～ ５倍增

高，ＰＣＲ可用来分析心肌和鼻咽部标本特异的病毒序列。
（５）血清酶多有较明显的升高（要与新生儿的正常值对比），主要有ＡＳＴ、ＬＤＨ、ＣＫ和肌钙

蛋白等升高，ＣＫＭＢ及肌钙蛋白的升高更有特异性。
４ 治疗
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主要为对症支持治疗。早期应用丙种球蛋白可能有一定疗效。可应用抗氧化剂，常规采
用大剂量维生素Ｃ １００ ～ ２００ ｍｇ ／（ｋｇ·ｄ）。体外膜肺在部分重症患者中取得了较好的效果，
尤其是对于抗心律失常药物治疗无效的恶性心律失常的患者。
５ 预后
大多数（近２ ／ ３）恢复良好，少数死亡，或需立即进行心脏移植。部分发展为慢性心力衰

竭，最终需要心脏移植。

二、心肌供血不足
（一）围产期窒息
围产期窒息可引起新生儿心肌缺血而导致心功能不全。窒息缺氧引起肺循环和体循环血

管阻力增加，从而导致心脏后负荷增加，减少了冠状动脉对心室的灌注。该病临床表现不一，
轻者仅出现轻度窦缓，严重者表现为心源性休克。典型患婴在出生时，表现为较低的Ａｐｇａｒ评
分及代谢性酸中毒。生后可有低灌注、脉搏减弱、肝脏肿大、心脏增大等表现，需排除脓毒症以
及其他一些引起新生儿心肌病变的原因，同时应排除某些先天性心脏病（如重度主动脉瓣狭
窄）。

在一些窒息婴儿中，低氧血症比休克更常见。由于三尖瓣前乳头肌缺血或坏死引起三尖
瓣关闭不全，在胸骨左下缘可听到收缩期杂音，由于肺动脉高压可加重三尖瓣关闭不全。低氧
血症程度与通过卵圆孔或者动脉导管右向左分流量有关，需排除某些青紫性心脏病，如三尖瓣
下移畸形。

胸片提示心脏扩大，ＥＫＧ表现为ＳＴ段改变，Ｔ波倒置。心脏超声常显示心室扩大、三尖瓣
关闭不全，但需排除先天性心脏病。用于评价成人心肌缺血的常规实验室检查，在新生儿中并
不一定可靠。在健康新生儿中，ＣＫＭＢ、ｃＴｎＴ较健康成人高。另外，ＣＫＭＢ、ｃＴｎＴ在生长发育
的骨骼肌中也存在一定程度的活性，所以ＣＫＭＢ、ｃＴｎＴ活性的升高对新生儿心肌损伤评价是
非特异性的。

经治疗大多预后良好，少数患者死亡，可能存在弥漫性心肌坏死。
（二）左冠状动脉起源异常
左冠状动脉起源于肺动脉（Ａｎｏｍａｌｏｕｓ Ｏｒｉｇｉｎ ｏｆ Ｌｅｆｔ Ｃｏｒｏｎａｒｙ Ａｒｔｅｒｙ ｆｒｏｍ ｔｈｅ Ｐｕｌｍｏｎａｒｙ Ａｒ

ｔｅｒｙ，ＡＬＣＡＰＡ ）是一种较少见的先天性心脏病，该病可导致严重心衰，与左室前外侧游离壁梗
死有关。
１ 病理解剖
左冠状动脉主干多数异位起源于肺动脉左窦或后窦，偶可起源于右窦或右肺动脉。左冠

状动脉前降支或回旋支单独起源异常较少见，多发自肺动脉的前窦。左冠状动脉的内径正常
或发育不良。右冠状动脉起源于正常的主动脉右冠窦，常伴有扩张。左心室舒张末期内径增
大，心肌肥厚，心脏重量增加。左冠状动脉分布的心室壁出现弥漫性心肌纤维化、局灶性钙化
及心肌梗死等病变。心室肌广泛瘢痕，以心尖部多见，可导致室壁瘤发生，出现左心室节段性
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收缩活动障碍，甚至收缩功能不全。心肌缺血，纤维化，钙化可累及乳头肌和腱索，再加上左心
室增大造成的二尖瓣环扩张，常出现严重的二尖瓣反流。缺血严重者可出现心内膜弹力纤维
增生。

左冠状动脉异常起源于肺动脉常为单独的畸形，也可合并其他心脏畸形，如：室间隔缺损、
动脉导管未闭、卵圆孔未闭，房间隔缺损、肺动脉瓣狭窄、主动脉缩窄、主肺动脉间隔缺损、三尖
瓣闭锁、永存动脉干等。
２ 病理生理
左冠状动脉起源于肺动脉的病理生理改变与侧支循环建立的程度有关。Ｅｄｗａｒｄｓ根据

左、右冠状之间侧支循环建立程度和血流方向将本病分为四期。第一期：胎儿期，左、右心室的
压力及血氧饱和度相似，肺动脉向起源异常的冠状动脉内供血。第二期：出生后早期，肺血管
床仍保持胎儿时的收缩状态，肺血管阻力及压力较高，虽然异常起源的冠状动脉内的血液氧饱
和度低但仍有足够的灌注，临床症状不明显。第三期：患儿生后第２ ～ ３周，随着肺血管平滑肌
的退化，肺动脉压力逐渐下降，异常起源冠状动脉的灌注压逐渐降低，若左、右冠状动脉间的侧
支循环尚未建立，可出现心肌缺血，梗死等症状。婴儿患者多处于该期，故又称为婴儿型（Ｉｎ
ｆａｎｔｉｌｅ Ｔｙｐｅ）左冠状动脉起源于肺动脉。第四期：建立了有效的侧支循环以后，右冠状动脉的
血流通过侧支循环向左冠状动脉供血，患儿可生存至成人，年长儿或成人患者多处于该期，也
称为成人型（Ａｄｕｌｔ Ｔｙｐｅ）左冠状动脉起源于肺动脉。由于肺动脉压力低，左冠状动脉血流逆
向分流到肺动脉，形成左冠状动脉“窃血”现象，减少心肌的血液供应。若分流量大，左心负荷
加重，肺血增多，升主动脉扩张，左心房、左心室增大，出现充血性心力衰竭。
３ 临床表现
患儿表现喂养困难，充血性心衰症状和体征，严重者可有心源性休克，可有奔马律，二尖瓣

反流性杂音。
４ 辅助检查
（１）胸部Ｘ线片　 显示心影明显增大，常有肺水肿征象。
（２）ＥＫＧ　 心电图上可出现前壁心肌梗塞的图形，在Ｉ、ａＶＬ及Ｖ５、Ｖ６导联上有异常的Ｑ

波和ＳＴ段偏移，Ｔ波倒置，１２导联的心电图检查中，Ｉ、ａＶＬ导联深而宽的Ｑ波伴Ｔ波倒置常是
ＡＬＣＡＰＡ的特点。

（３）超声心动图　 胸骨旁大动脉短轴切面可显示增粗的右冠状动脉起源于主脉右冠窦，
左冠状动脉不与主动脉根部连接。当显示主动脉与肺动脉根短轴切面时，可追踪左冠状动脉
与肺动脉的后外侧连接。显示胸骨旁右心室流出道长轴切面后，探头向左锁骨中线方向倾斜，
可见在肺动脉瓣上方靠肺动脉外侧壁的左冠状动脉开口。彩色多普勒显示连续五彩血流束进
入肺动脉内，左心室短轴观可见增粗的间隔支血流加速，且血流为逆向，舒张期更为明显。

左冠状动脉异常起源于肺动脉时，右冠状动脉常代偿性扩张。１岁以内正常婴儿右冠状
动脉与主脉根部直径之比小于０ １７，左冠状动脉起源异常时该比值常大于０ ２１。若发现只有
单支扩张的右冠动脉起源于主动脉，而左冠状起源显示不清时，应高度怀疑左冠状动脉异常起
源于肺动脉的可能。
５ 预后
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治疗如果没有手术治疗，大多数婴儿１岁前死亡。故一旦确诊应早期手术治疗。
（三）体循环压力增高
在新生儿期，急性的体循环压力增高可导致严重的左室肥厚和心功能不全。足月儿收缩

压＞ ９０ｍｍＨｇ，舒张压＞ ６０ｍｍＨｇ，需引起关注。在新生儿期，高血压的原因包括肾性，肾血管
异常，降主动脉栓塞，以及药物的副作用如地塞米松。

临床表现：这些婴儿可有奔马律，外周动脉搏动减弱和低灌注。在患有主动脉缩窄的患儿
中上肢血压升高，故需排除主动脉缩窄。心脏超声可显示左室肥厚和心功能下降。

血管紧张素转换酶抑制剂治疗常是有效的。
（四）心律失常
心律失常包括心动过速和Ⅲ度房室传导阻滞可引起心功能不全。具体讨论见第十三章。

三、代谢性因素
（一）遗传性代谢疾病
１ 脂肪酸氧化功能缺陷
脂肪酸氧化功能缺陷这种疾病相对较少，但是可以引起较严重的并发症，包括猝死。经过

恰当的治疗之后，其预后通常较好，因此正确的诊断是至关重要的。对于每一个儿科工作者来
说，正确认识和了解该病是必须的。

（１）病理生理学　 脂肪是机体最重要的能量来源，在禁食或机体能量需求增加时，脂肪是
在肝糖原耗竭之后唯一的可供氧化的底物。血糖浓度降低可导致脂肪存储细胞中脂质的动
员，此时骨骼肌细胞和心肌细胞通过氧化脂肪酸来产能。而大脑不能直接代谢脂肪酸，但大脑
等组织可以通过肝脏合成的酮体来产能。

能量对心脏是至关重要的。胎儿心脏依靠无氧糖酵解和乳酸盐作为能量来源。在胎儿出
生后的过渡过程的各项调整中，脂肪作为心脏主要的能源物质是必需的。

储存下来的脂肪分解为短链、中链、长链以及超长链脂肪酸。脂肪酸的氧化即产生ＡＴＰ
的过程只在线粒体中进行。一种特殊的载体易化长链和超长链脂肪酸通过细胞膜进入胞浆的
过程。然后长链和超长链脂肪酸与辅酶Ａ结合而活化形成脂酰辅酶Ａ，该复合物可以通过线
粒体外膜。然后在肉毒碱棕榈酰转移酶Ⅰ（ＣＰＴⅠ）催化下，脂肪酸从辅酶Ａ转移到肉毒碱基
上形成酰基肉毒碱。酰基肉毒碱通过肉碱酰基转移酶可以穿过线粒体内膜。一旦进入线粒体
内，ＣＰＴⅠ重新将脂肪酸转移给辅酶Ａ。短链和中链脂肪酸不需要肉毒碱依赖的载体即可通
过细胞膜和线粒体内外膜。在线粒体内，所有的脂肪酸经过β氧化形成乙酰辅酶Ａ，乙酰辅酶
Ａ经过三羧酸循环被代谢，产生电子在呼吸链中传递，通过氧化磷酸化生成ＡＴＰ。

很明显肉毒碱在脂肪酸氧化过程中起了枢纽性的作用。肉毒碱可以从饮食中摄取，也可
以在肝脏、肾脏及大脑中依靠赖氨酸和蛋氨酸合成，但是不能在肌肉中合成。心肌细胞中肉毒
碱的浓度是血浆的４０ ～ １００倍，它是通过一种载体介导的转运过程通过细胞膜的。脂肪酸氧
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化功能紊乱包括肉毒碱依赖的转运和线粒体内脂肪酸β氧化的异常。脂肪酸氧化功能缺陷
可以发生在脂肪酸氧化过程中任何的酶和转运蛋白。如：

低酮低血糖症：脂肪酸在肝脏不完全氧化产生酮体。有该缺陷的病人不能产生酮体，所以
葡萄糖成为唯一的供能物质。在应激状态下如禁食时，糖原和葡萄糖的储存耗竭就会发生低
血糖症。

脏器脂肪变性：禁食时释放的游离脂肪酸不能被代谢，常以甘油三酯的形式储存在各个脏
器中。可能导致肥厚型或扩张型心肌病、脂肪肝、脂类累积肌病。

尿液有机酸的异常：线粒体中未被β氧化的脂肪酸可以被转移到内质网中进行ω氧化。
在该过程中产生二羟酸和３羟基二羧酸。当病人处于禁食状态下时两者在尿液中的排泄量
就与酮体的排泄量相等或更多。在脂肪酸转移入线粒体缺陷的病人中，尿液中有机酸异常较
少见。

血浆肉毒碱浓度降低：许多病人血肉毒碱浓度都是降低的，但只在肉毒碱运载体缺乏的病
人中属于原发性病变，这类病人血肉毒碱浓度低于正常人的５％。而其他病人血肉毒碱的缺
乏（正常人的１０％ ～５０％）是继发性病变。由于代谢障碍而累积下的游离脂肪酸是有毒性的，
因此过剩的游离脂肪酸通常与血肉毒碱和甘氨酸结合。在肾小管重吸收过程中，这种酰基肉
毒碱会与游离肉毒碱竞争。由于长链的酰基肉毒碱与肾脏肉毒碱转运体的亲和力要比游离肉
毒碱要高很多，所以游离肉毒碱首先被排泄出。因此血肉毒碱浓度降低是继发性的，但酰基肉
毒碱与总肉毒碱的比例却是增加的。

脂肪酸氧化功能缺陷导致扩张型心肌病和心律失常的确切机制还不是很明确。正如前面
所讲到的，过剩的脂肪酸以甘油三酯的形式储存在心肌细胞的胞浆中。另外，ＡＴＰ供给不足可
能导致收缩功能降低和随后的肥厚性心肌病的发生。最后，诸如长链酰基肉毒碱等代谢中间
产物的累积可能导致心肌的损伤和节律的紊乱。

（２）临床特征　 伴随有心血管功能不全、肝功能异常、骨骼肌病变的低酮低血糖症常提示
脂肪酸氧化功能的缺陷。该缺陷的发生率估计为１∶ １０ ０００到１∶ １５ ０００，是最常见的遗传代
谢性疾病之一。该缺陷在２ ～ ３岁时开始表现明显。在禁食时心脏、骨骼肌以及肝脏，尤其依
赖脂肪酸的氧化供能。因此，这种功能缺陷的临床特征包括低酮低血糖伴随有转氨酶增高，以
及有可能高血氨的脑病或瑞氏（Ｒｅｙｅ）样综合征、心律失常和猝死，在禁食应激时更易出现。
也可以见到扩张型或肥厚型心肌病、脂质沉积性肌病等。对任何一种特异性缺陷的患者，其症
状模式、临床过程及病情严重的程度常常是不易预测的。有时症状可能会很突然。对脂肪酸
氧化产生ＡＴＰ依赖性增加的任何情况，都会促进心衰以及室性心律失常的发生。大一些的婴
儿以及初学走路的幼儿，诸如胃肠炎和肺炎之类的感染都可能导致急性失代偿。其他病人随
着时间的推移有可能发生心肌病和心功能不全。由于该疾病是常染色体隐性遗传的，所以在
存在猝死家族史的患者中，需要考虑该疾病。

此类病人中在生后４８ ～ ７２小时内出现低血糖症的比例相当高。脂肪酸氧化缺陷所致的
婴儿猝死占全部婴儿猝死的５％左右。对于母乳喂养的新生儿，在母乳不充分供给时较易发
生。母乳喂养的婴儿在生后最初几天内得到的营养非常少，因此可能造成了不恰当的禁食的
应激，从而可能诱发急性的有时甚至是致命的表现。
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目前为止已经发现了２０多种特异性缺陷，现将与小婴儿心脏病理学以及猝死有关的叙述
如下：

肉毒碱依赖的长链及超长链脂肪酸转运缺陷症：通常这些缺陷都与猝死有关。血清中二
羟酸的浓度通常在正常范围内。

细胞膜肉毒碱转运体缺乏症（肉毒碱摄取缺陷或全身性肉毒碱缺乏症）：肾脏重吸收肉毒
碱功能降低，血浆中肉毒碱的浓度是正常水平的１％ ～ ５％。这种缺陷通常合并肥厚性或扩张
性心肌病，有时其临床表现与心内膜弹力纤维增生症很相似。也可有骨骼肌无力。急性肝性
脑病合并心肌病常导致婴儿猝死。这些病人对服用肉毒碱的反应较好，有时可以见到心肌病
完全逆转。

肉毒碱酰基肉毒碱易位酶缺乏症：该酶使酰基肉毒碱与肉毒碱能往返于胞浆与线粒体基
质间。大部分病人在出生早期即可出现心律失常和心肌病，常导致猝死。少数病例可以存活
较长时间。

婴儿型肉毒碱棕榈酰转移酶Ⅱ缺乏症：低于正常人酶活性２０％的婴儿在早期就会出现由
心肌病和心律失常引起的循环衰竭。该病患者预期寿命很短暂。尸检时可以见到心脏、肝脏、
肾脏的大量的脂肪浸润。

脂肪酸β氧化缺陷：该病患者常表现为瑞氏样综合征，同时合并高氨血症、心肌病、心律
失常和猝死。血清和尿液中二羟酸的浓度通常是增高的。

超长链脂酰辅酶Ａ脱氢酶（ＶＬＣＡＤ）缺乏症：此类病人中绝大多数同时合并扩张型和肥厚
型心肌病等心脏疾病。其特异性基因缺陷是杂合性的。许多病人在新生儿期就出现典型的症
状和体征，大部分在几个月内死亡。有报道一些婴儿通过严格饮食控制可以长期生存。

长链脂酰辅酶Ａ脱氢酶（ＬＣＡＤ）缺乏症：以往认为是长链脂酰辅酶Ａ脱氢酶（ＬＣＡＤ）缺
乏症的大部分病例，现在证明是超长链脂酰辅酶Ａ脱氢酶（ＶＬＣＡＤ）缺乏症。

中链脂酰辅酶Ａ脱氢酶（ＭＣＡＤ）缺乏症：这是一种常见的脂肪酸氧化功能紊乱症，尤其在
北欧白种人中更为常见，该人群中预期发病率为１∶ １２ ０００ ～ １∶ ２０ ０００，与苯丙酮尿症的发病
率相似。在目前研究的所有突变的等位基因中，大约８０％为同一位点的突变。这种缺陷与猝
死有关。虽然没有发生心肌病的报道，但是在尸检时可以见到心肌细胞脂肪浸润。

线粒体三功能蛋白缺乏症：三功能蛋白是一种由４个α单位［包括烯酰辅酶Ａ水合酶和
长链３羟基乙酰辅酶Ａ脱氢酶（ＬＣＨＤＡ）］和４个β亚单位（包括３酮酰辅酶Ａ硫解酶）组成
的多酶复合物。目前发现有两种生化表现型：其中一类仅有单纯性ＬＣＨＡＤ缺乏，另外一类则
三种酶都没有活性。婴儿猝死、心肌病和心律失常在这些病人中较常见。

单纯性ＬＣＨＤＡ缺乏：病人的临床特征与三功能蛋白缺乏患者相同。然而，对于单纯性
ＬＣＨＤＡ缺乏的患儿（非三功能蛋白缺乏），其母亲在该缺陷患儿的妊娠期间可能出现严重疾
病。ＨＥＬＬＰ综合征（高血压或溶血、肝酶活性升高、血小板降低）最常见。在妊娠期的第三个
季度时也可以发生急性脂肪肝，以食欲减退、恶心、呕吐、腹痛、黄疸为特征。对于这种特异性
缺陷患儿的母亲在妊娠期间出现上述综合征的原因，目前尚不清楚。

短链羟酰辅酶Ａ脱氢酶缺乏症：这种酶将短链Ｌ３羟酰辅酶Ａ转化为其相对应的３酮酰
辅酶Ａ。据报道此种肝特异性酶缺乏症与儿童期不明原因的死亡和至少一例新生儿的猝死有
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关。皮肤成纤维细胞酶活性可能是正常的，因此肝脏活检对确立诊断是必要的。
电子转运黄素蛋白（ＥＴＦ）成分缺乏症：这种缺乏症也被称为多种酰基辅酶Ａ脱氢酶缺乏

症以及２型戊二酸血症。ＥＴＦ脱氢酶和ＥＴＦ是参与电子在酰基辅酶Ａ脱氢酶和呼吸链间转
移的酶。该缺陷是ＥＴＦ脱氢酶或ＥＴＦ的α、β亚单位缺乏的结果。病人排泄的有机酸增加，包
括戊二酸。曾有猝死和心律失常的报道。新生儿期起病的患者可能合并先天畸形，包括：面部
异常、增大或囊性肾脏、摇椅足或异常的外部生殖器。这些婴儿有一种“汗脚样臭味”，在出生
后２４ ～ ４８小时内常出现严重的症状，通常死于新生儿期。另外一部分患者也在新生儿期起
病，但不合并先天畸形，这些新生儿在生后数天内也会出现急性的失代偿，常会有严重的心肌
病。还有一部分患者症状较轻或者发病较晚，到生后几个月甚至有可能到成年后才出现症状。

（３）诊断　 对于脂肪酸氧化功能紊乱的诊断，采用多方面的诊断标准来进行评估是必要
的，并且需要向熟知该病的代谢病专家进行咨询。对一个可疑病人的诊断要依赖多项独立的
因素。例如：缺乏肝脏脂肪浸润这项标准并不能完全排除这项诊断。常规实验室检查包括血
糖、电解质、肝功能检测、乳酸盐、血氨基酸、肌酸激酶以及尿酮体含量的检测。有可能的话，需
要进行代谢方面的完整的评价，包括血肉毒碱、血酰基肉毒碱和游离脂肪酸浓度，３羟基脂肪
酸，尿有机酸以及酰基甘氨酸。代谢异常仅在急性危象时可以检测到，在病人情况平稳时生化
方面的筛查可能不会为诊断提供有用的信息，因此在疾病急性期获得病人的血液及尿液标本
是很重要的。最近电喷雾串联质谱法已经成为诊断该病的一种有力的工具，这种技术可以检
测滤纸干血片中的各种脂肪酸、脂酰肉毒碱的浓度，因此当患者不能提供其他标本时，获取在
新生儿筛查中的部分干血片也是有帮助的。通过培养表皮成纤维细胞以及直接酶分析法来测
量代谢通量对部分病人也是有效的。如果可能的话，可以通过分子遗传学的分析证实可疑的
酶缺陷。

（４）治疗　 病人要避免长期禁食。当饮食摄取不够时必须通过静脉输入葡萄糖。按８ ～
１０ ｍｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ）的速度输注葡萄糖可预防游离脂肪酸的动员。小婴儿应该进行夜间喂养。
大婴儿和儿童加大进食的频次，就寝时和晨起时喂养含高碳水化合物的点心。饮食必须高碳
水化合物低长链脂肪酸。应该添加中链甘油三酯。摄取少量长链及超长链甘油三酯对预防必
需脂肪酸缺乏是必要的。

对于肉毒碱转运蛋白缺陷的患儿需要应用肉毒碱治疗。接受治疗的患者心肌病有明显的
逆转。对有其他缺陷的患者肉毒碱治疗的收益是不确定的，而且有争议。一些人认为肉毒碱
可以与潜在毒性的脂肪酸代谢中间产物结合形成酯酰肉毒碱。但是累积下来的长链酯酰肉毒
碱可以破坏细胞膜，并且在预实验中发现有致心律失常作用，尚需对其进行进一步研究。

因为这些缺陷是常染色体隐形遗传的，因此应该在同胞中进行产前或症状出现之前的筛
查，提高临床医生对脂肪酸缺陷的认识和治疗水平可以大大提高病人和家庭的预后。
２ 线粒体氧化磷酸化功能紊乱
（１）呼吸链缺陷　 尽管神经系统和视觉方面的异常通常是最主要的，但是扩张型或肥厚

型心肌病在线粒体功能缺陷中是常见的，一些缺陷也与传导障碍有关。
（２）病理生理学　 呼吸链由五个酶复合体组成，在线粒体中通过氧化磷酸化产生ＡＴＰ。

复合体Ⅰ和Ⅱ接受脂肪、糖类、蛋白质代谢产生的电子，然后这些电子被传递给辅酶Ｑ１０、复合
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体Ⅲ、复合体Ⅳ。复合体Ⅰ、Ⅲ、Ⅳ利用在此过程中产生的能量协助质子通过线粒体内膜，然后
复合体Ⅴ（ＡＴＰ合成酶）利用这个质子梯度将ＡＤＰ与无机磷酸盐合成ＡＴＰ。

线粒体是一种独特的细胞器，它们既有细胞核ＤＮＡ又有自己的ＤＮＡ。正常氧化磷酸化
大约需要１ ０００个蛋白质。核基因编码大部分线粒体蛋白质。线粒体ＤＮＡ（ｍｔＤＮＡ）编码呼吸
链复合体中几个必需的亚单位。负责翻译这些复合体的转运ＲＮＡ和核糖体ＲＮＡ也是由
ｍｔＤＮＡ编码的。线粒体基因组的独特的分子遗传学特性决定了线粒体病的独特的特征。

呼吸链功能缺陷可以由核基因组突变或线粒体基因组突变引起。核ＤＮＡ缺陷可以影响
到一种或多种呼吸链复合体，常按孟德尔规律进行遗传，但是有时也会自发产生。

线粒体基因组突变造成的缺陷症更常见，线粒体基因组的自发突变率相对较高，因此这些
疾病常常是散发的。突变的和正常的ＤＮＡ常常在细胞中同时存在（异质性）。突变的ＤＮＡ
在每个细胞中所占的比例在不同的组织中是不同的，而且随着年龄的增长其比例会增加，这可
能是心肌病往往到成年才出现的原因。点突变通常显示母系遗传而不是孟德尔遗传，因为受
精卵中的ｍｔＲＮＡ是来自卵子。大范围的重组（缺失或／和复制）通常是散发的。一些线粒体
ＤＮＡ异常的病人显示的是孟德尔遗传而不是母系遗传，这可能与核ＤＮＡ和线粒体ＤＮＡ之间
异常的信号传递有关，其确切的机制还不清楚，但有可能与转录因子缺陷有关。

（３）临床特征　 由于ＡＴＰ对于细胞功能是至关重要的，因此氧化磷酸化功能紊乱几乎可
以影响到机体所有的器官。当遇到不典型的临床表现，加上难以解释的不相关联的症状，以及
彼此无关的脏器和系统同时受累时，应该考虑到氧化磷酸化功能紊乱。新生儿临床表现包括
致命的多系统综合征、脑心肌病、心肌病和骨骼肌病或单纯性骨骼肌病。婴幼儿通常会有虚
弱、全身肌张力减退、精神运动性迟缓、乳酸血症，也会出现心肺功能不全。年长儿常常由于线
粒体病导致的骨骼肌病而引起人们的注意。典型的组织学病变包括骨骼肌纤维的异常（破碎
红纤维）和线粒体的异常，但这些表现并不一定出现，也不是诊断所必需的，破碎红纤维是由
聚集在细胞膜下异常的线粒体造成的。实验室检查的表现是多变的，但是应该包括乳酸盐与
丙酮酸盐比值的增加和正常的血清葡萄糖与酮体的克分子比值。

（４）特异性缺陷　 亚急性坏死性脑病在婴儿线粒体功能紊乱中最常见。受影响的婴儿会
有严重的精神运动性迟缓，会出现小脑和锥体束征，在脑干、丘脑、后柱部位的坏死以及神经胶
质和血管增生的区域，磁共振会显示局灶性的对称性的病灶。这些表现被认为是由于线粒体
氧化功能受损而导致的发育中的脑组织的损伤。亚急性坏死性脑病有遗传学的异质性，多种
线粒体酶功能缺陷可导致这种综合征。虽然心肌病在少数病人中也会出现，但是在典型的病
例中往往不累及心脏。

这些缺陷中有几种可引起心肌病，肥厚型心肌病是最常见的，但是同样也能见到扩张型心
肌病。

复合体Ⅰ（ＮＡＤＨ泛醌还原酶）缺乏：可以单独出现或与其他的呼吸链功能缺陷同时出
现。致命性婴儿型的表现是以严重的乳酸性酸中毒、扩张型或肥厚型心肌病、肝肿大、呼吸暂
停以及喂养困难为特征的多系统的病变。严重的心功能不全常导致生后几周内死亡。肌肉活
检显示破碎红纤维。受累器官以及培养表皮成纤维细胞酶活性检测可以确立诊断。

复合体Ⅲ（泛醌亚铁细胞色素Ｃ氧化还原酶）缺乏：可导致多系统病变或肌病。患心肌
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病的婴儿会有严重心脏肥大和心律失常，其中可以见到大量心肌细胞被类似于组织细胞样的
细胞所取代（组织细胞心肌病）。曾有致命的心律失常的报道。

复合体Ⅳ或细胞色素Ｃ氧化酶（ＣＯＸ）缺乏：可以导致一种脑病（亚急性坏死性脑病）或肌
病。亚急性坏死性脑病通常是在婴儿期早期以后当精神运动迟缓被注意到时才表现出来。致
命的婴儿型肌病以弥散性肌张力减退为特征，常合并呼吸功能不全、乳酸性酸中毒，少数合并
心肌病或／和Ｆａｎｃｏｎｉ综合征。这些病人对治疗的反应很差，常死于呼吸功能不全。良性婴儿
型的表现虽与上述相似，但是这些病人对积极的支持治疗是有反应的，而且会自发地改善，通
常乳酸性酸中毒和破碎红纤维都是可以恢复的。

Ｂａｒｔｈ综合征（合并中性粒细胞减少症和线粒体异常的心骨胳肌病）是一种Ｘ染色体连锁
的疾病，伴有心肌细胞、骨髓中性粒细胞中的线粒体功能异常，有时骨骼肌细胞中线粒体功能
也会有异常。典型的表现是合并心内膜弹力纤维增生症、中性粒细胞减少症、骨骼肌病以及生
长障碍的扩张型心肌病。在一些病例中也会出现左室心肌致密化不全。尿中的有机酸包括
３甲基戊二烯酸、３甲基戊二酸以及２乙基羟基丙烯酸会增多。许多婴儿会在生后几个月内
死于心衰或败血病。可发现编码ｔａｆａｚｚｉｎ蛋白的Ｇ４ ５基因发生了突变，这些蛋白质的功能还
不清楚，但是他们与在磷脂合成过程中的酰基转移酶超家族有同源性。缺乏Ｂａｒｔｈ综合征其
他症状的Ｘ染色体连锁的婴儿扩张性心肌病可能也与相同的基因突变有关。

Ｓｅｎｇｅｒｓ综合征以心肌和骨骼肌中的线粒体功能异常、白内障以及乳酸性酸中毒为特征，
其机理还不清楚。严重的新生儿型在出生时就会出现症状，表现为严重的肥厚性心肌病，在生
后一月内死亡。良性型在儿童期可能仅有白内障一项症状，到成人期才发展成为心肌病。

包括线粒体肌病、脑病、乳酸性酸中毒、中风样事件（ＭＥＬＡＳ）等表现的线粒体基因组突
变，以复发性的神经系统事件为特征，常由亮氨酸的转运ＲＮＡ的点突变造成。也有其他线粒
体ＤＮＡ点突变的个例报道。母系遗传性肌病和心肌病（ＭＭＣ）是一种很少见的情况，与转运
ＲＮＡ上几个不同位点的突变有关。其他突变也可在婴儿期引起严重的心肌病（致命性婴儿心
肌病），但不常见。猝死也有可能发生，但也很少见。肌阵挛、癫痫伴破碎红纤维综合征
（ＭＥＲＲＦ）与赖氨酸的转运ＲＮＡ的点突变有关，这类病人通常在出生后几年内生长发育是正
常的，但是也有在新生儿期就发病的报道。ＫｅａｒｎｓＳａｙｒｅ综合征被认为与线粒体ＤＮＡ大量碱
基重排有关，这类病人有进行性眼外肌麻痹，在２０ ～ ３０岁常会发生高度房室传导阻滞，他们通
常在婴儿期是无症状的。但是一些病人，他们有其他的大量线粒体ＤＮＡ碱基重排的表现，如
Ｐｅａｒｎｓｏｎ综合征（铁粒幼红细胞性贫血、各类血细胞减少症、胰腺外分泌功能减退），最终也发
展成为ＫｅａｒｎｓＳａｙｒｅ综合征。

与线粒体ＤＮＡ多发性缺失有关的遗传性心肌病，以各种器官中线粒体ＤＮＡ大量减少为
特征。典型的表现包括肌张力减退、乳酸性酸中毒和心肌病。

（５）诊断　 必须仔细评价患者的表现型，一份完整的家族史对评价其是否符合孟德尔或
母系遗传很重要。应进行标准化代谢测试包括血液和尿液中的有机酸、氨基酸检测。肌肉活
检对于组织学或生化分析是必要的。生化分析是尤为困难的，因为很多实验误差可能导致假
阳性结果。如果需要应进行基因检测，包括全面的线粒体ＤＮＡ分析。为了得到正确的诊断，
需要一个完整的多学科的诊断方法。
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（６）治疗　 线粒体氧化磷酸化功能缺陷的治疗很困难。曾有辅助因子替换治疗有效的个
例报道，但目前尚没有一种被普遍接受的满意的治疗方法。鉴别病人的表现型是由于核ＤＮＡ
异常还是线粒体ＤＮＡ异常造成的，对于该家庭的遗传咨询是很重要的。
３ 丙酮酸代谢异常
丙酮酸被丙酮酸脱氢酶有氧氧化成为醋酸盐或被丙酮酸羧化酶氧化成为草酰乙酸盐。每

种酶的严重的缺陷都会导致坏死性脑病（亚急性坏死性脑病）和乳酸性酸中毒。一半以上的
病人出现肥厚型心肌病和充血性心力衰竭，许多婴儿在生后几个月内死亡。
４ 糖原累积病
糖原累积病（Ｇｌｙｃｏｇｅｎ Ｓｔｏｒａｇｅ Ｄｉｓｅａｓｅ，简称ＧＳＤ）是糖原代谢障碍的遗传性疾病，常为染

色体隐性遗传，多属糖原分解代谢缺陷，特点是糖原异常堆积，此外尚有低血糖、血脂成分及乳
酸含量异常。按其所缺陷的酶可分为９型，但仅有几种类型累及心脏。

（１）ＧＳＤ Ⅱ型（Ｐｏｍｐｅ病）　 是一种由于先天性α１，４葡萄糖苷酶（Ａｃｉｄ αＤｇｌｕｃｏｓｉｄａｓｅ，
ＧＡＡ）缺陷所导致的常染色体隐性遗传的代谢性疾病。ＧＡＡ属于溶酶体酶，其作用是使低聚
糖和糖原分解成葡萄糖，是溶酶体中糖原降解所必需的酶，该酶缺乏时导致大量的糖原累积在
溶酶体中，从而引起骨骼肌、心肌、肝脏等多种组织的损伤。

临床表现：根据发病年龄、病变累及的主要脏器和病情轻重可分为婴儿型、青少年型和成
人型。该病的临床表现及病情的严重程度取决于残留的ＧＡＡ活性。婴儿型患者ＧＡＡ活性完
全或几乎完全丧失，生后数月即出现严重的肌张力减退、心脏增大和心功能不全、巨舌以及喂
养困难等表现，多于１岁内死于心功能衰竭和肺部感染。青少年型患者仍残留部分ＧＡＡ活
性，于１０岁前起病，表现为运动发育迟缓、肌力减退和呼吸肌受累等症状，心脏可有轻度增大
但少有心功能不全发生，常死于呼吸衰竭。成年型患者残存较高的ＧＡＡ活性，多在２０ ～ ６０岁
之间发病，表现为进展缓慢的全身性肌病。

婴儿型病例心电图检查可见ＰＲ间期缩短，ＱＲＳ波电压增高，电轴可正常或左偏，左室肥
厚，Ⅰ、Ⅱ导联Ｔ波倒置，超声心动图可见左室游离性增厚与室间隔增厚不成比例，乳头肌肥
厚，左室腔减小。血清肌酸激酶（ＣＫ）增高，胸片显示心影大，肺野与肺门充血，左房扩大，出生
时可正常。糖原累积病是由于ＧＡＡ先天性缺乏所致，因此ＧＡＡ活性的检测是确诊该病最可
靠的手段之一。ＧＡＡ活性可通过肌肉组织、培养的皮肤成纤维细胞或外周血白细胞进行检
测，其中外周血白细胞检测是一种无创、易行的方法。

诊断：①询问家族史；②肌肉组织活检糖原增加（超过１０％）；③ＧＡＡ活性检测可确诊；
④基因学检测。

鉴别诊断：与婴儿期左室肥大疾病相鉴别，尤其是心内膜弹力纤维增生症，心内膜弹力纤
维增生症ＰＲ间期正常，左室肥大较明显，心脏超声可见左室壁肥厚，心内膜显著增厚，左室
腔扩大，但确诊有赖于酶活性或基因学检测。

治疗：无特殊治疗，主要为对症支持治疗，近年来国外开展的酶替代治疗是一种颇有前途
的治疗方法。

预后：婴儿型发病年龄早，多数在２ ～ ６个月发病，预后差，一般由于通气障碍和心衰，于２
岁前死亡。
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（２）ＧＳＤ Ⅲ型（Ｃｏｒｉ病）　 糖原脱支酶或淀粉１，６葡萄糖苷酶缺陷引起。一般不影响年小
婴儿。是一种罕见的婴儿型，可表现为严重的肥厚型心肌病。

（３）ＧＳＤ Ⅳ型（心脏特异的磷酸化β激酶缺乏）　 在少数病人中，和致命的婴儿型心肌病
有关。心内膜活检对诊断是必要的。

（４）ＧＳＤ Ⅴ型（ＭｃＡｒｄｌｅ病，肌磷酸化酶缺乏症）　 一般心脏不受累，但一种少见的涉及心
脏的婴儿型已经有报道。
５ 黏多糖病
黏多糖是由氨基己糖和己糖醛酸共同组成的长链分子聚合物，主要在结缔组织细胞内合

成。黏多糖与蛋白质结合形成蛋白多糖，是构成机体骨基质和结缔组织的重要成分。
黏多糖病是一种少见的遗传性代谢性疾病，大多为常染色体隐性遗传，少数为性连锁隐性

遗传，大部分患儿有心血管病变。
（１）病因　 本病为黏多糖降解代谢过程中溶酶体的水解酶缺陷，导致黏多糖过多堆积在

器官及组织中，包括骨骼、神经、肝、脾、血管、心脏瓣膜、淋巴结、骨髓、皮肤、角膜等，造成体格、
智力发育障碍和器官功能异常。心脏病变以瓣膜病变多见，其中以二尖瓣、主动脉瓣反流
多见。

表１２１　 黏多糖病各型的酶缺陷、尿中黏多糖酸及心脏受累情况
型别 别名 酶缺陷 尿中黏多糖酸 心脏病变
ⅠＨ型 Ｈｕｒｌｅｒ病 α艾杜糖酸苷酶 硫酸类肝素 ＋

ⅠＳ型 Ｓｃｈｅｉｅ病 同上 同上 ＋（主动脉瓣病多见）
Ⅱ型 Ｈｕｎｔｅｒ病 α硫酸艾杜糖酸苷酶硫酸酶肝

素氨基磺酸酶
同上 ＋（肺高压多见）

Ⅲ型 Ｓａｎｆｉｌｉｐｐｏ病 α、Ｎ乙酰基葡萄糖苷酸酶 同上 极少见
Ⅳ型 Ｍｏｒｑｕｉｏ病 Ｎ乙酰基己糖６硫酸糖 硫酸角质素 轻（主动脉反流多见）
Ⅵ型 Ｍａｒｏｔｅａｕｗｌａｍｙ病 Ｎ乙酰基己糖４硫酸酶 硫酸表皮素 主动脉瓣病变
Ⅶ型 Ｓｌｙ病 β葡萄糖醇酶 — 主动脉
Ⅷ型 非典型性 β葡萄糖苷酶 硫酸类肝素

硫酸表皮素
—

　 　 （２）病理　 全身结缔组织中黏多糖沉积，其中以脑、心、肝、脾较显著，其次为角膜、骨及肌
腱；镜检可见结缔组织内有大量泡样含黏多糖的细胞，称为承溜细胞或气囊细胞，细胞肿胀、胞
浆透明、ＰＡＳ呈阳性；电镜下可见细胞浆溶酶体内有大量黏多糖沉积。心脏肉眼检查８０％有
心肌肥厚，左室重于右室，有的心肌为灰红色，心室内膜增厚。６０％的病例肉眼检查心瓣膜受
累，瓣膜增厚及纤维化或游离缘有胶状结节。瓣膜病变以关闭不全多见，严重时可有狭窄，甚
至有腱索增厚、变短。瓣膜病变以二尖瓣最多见，其次为三尖瓣、主动脉瓣，肺动脉瓣最少。

（３）临床表现　 大多数患儿出生时正常，１岁以内的生长发育亦基本正常。发病年龄因黏
多糖的类型不同而有差异。患儿在临床表现方面具有某些共同的特征，如：身材矮小、特殊面
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容及骨骼系统异常等。多数患儿都有关节改变和活动受限。角膜混浊，多器官受累，肝脾肿大
以及心血管受累较常见。多数病例心脏扩大，心前区有１ ～ ２级收缩期杂音；有的患儿第一心
音减弱，可听到第三心音；有的患儿有心力衰竭的表现如心率快、心尖搏动弥散、肺水肿、肝肿
大、下肢浮肿等。偶可突然死亡。大多在２０岁左右症状日渐加重，但也有报道，黏多糖Ⅰ型
（Ｈｕｒｌｅｒ综合征）或Ⅵ型的病人在婴儿期就发展为扩张型心肌病并出现充血性心力衰竭的
表现。
６ 丙酸血症
丙酸血症为常染色体隐性遗传疾病。丙酸系由缬氨酸异常氧化，苏氨酸、甲硫氧酸、脂肪

酸和胆固醇的中间代谢产物丙酰辅酶Ａ分解产生。正常情况下，丙酰辅酶Ａ在丙酰辅酶Ａ羟
化酶的作用下转化为甲基丙二酰辅酶Ａ。丙酸血症是由于丙酰辅酶Ａ羟化酶缺陷，体内丙酰
辅酶Ａ大量蓄积，造成丙酸及其旁路代谢物质甲基枸橼酸、３羟基丙酸、长链酮体增加，可造成
一系列神经系统损害，代谢性酸中毒等。

临床表现：新生儿可有喂养困难、呼吸困难、呕吐、脱水、嗜睡、肌张力低下，一些病人可有
扩张性心肌病，一些病人死于心力衰竭。

实验室检查：代谢性酸中毒，酮症，血氨增高。尿分析检测到大量的甲基枸橼酸、３羟基丙
酸、丙酰甘氨酸有助诊断。
（二）糖尿病母亲婴儿
糖尿病母亲婴儿出生后可伴有先天性心脏病和／或暂时性的肥厚型心肌病，表现为呼吸困

难、心功能不全。糖尿病母亲所产婴儿发生先天性心脏病的概率比正常人群高３ ～ ５倍。
１ 病理
母亲的高血糖导致胎儿高胰岛素引起出生体重过大和内脏增大，对于先天性心脏病发生

的机制尚有待阐明。
２ 临床表现
患儿可表现为虚胖，呼吸急促，青紫，心动过缓，肝脏肿大。收缩期杂音多见，常提示存在

缺陷如室间隔缺损，法洛四联症或肥厚型心肌病引起的左室流出道梗阻。肝脏增大较常见，还
可有低血糖，低钙血症，红细胞增多症。伴有室间隔明显增厚的肥厚型心肌病较多见，是新生
儿期肥厚型心肌病最常见的原因，一般无症状或症状轻微，但严重肥厚的患者由于心室顺应性
减低，可出现舒张功能不全。右室肥厚可引起右室流出道梗阻，从而导致青紫；但更常见的是
左室流出道梗阻，可导致心衰，出现脉搏减弱和低灌注。
３ 胸部Ｘ线检查
心影增大，大多数有症状的婴儿肺淤血明显。
４ 超声心动图
可显示右室前壁、室间隔及左室后壁增厚，以室隔最为明显。超声心动图对本病的诊断价

值极其重要，可发现缺损、心肌肥厚。糖尿病母亲所生婴儿如出现呼吸困难或心衰的症状和体
征时，均应接受超声心动图检查。
５ 心电图
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可能正常或右室或双室增大，Ｔ波、ＳＴ段可正常。
６ 预后
预后良好，尽管在新生儿期严重肥厚的病人有明显的症状，但一般在生后６个月内肥厚

消失。
７ 治疗
无症状的婴儿应该给予正常的护理，有症状者，应纠正低血糖症、低钙血症和红细胞增多

症。对于严重呼吸困难者应予以气管插管机械通气。由于地高辛及其他正性肌力药物可增加
左室流出道梗阻，一般禁用，除非超声心动图提示心肌收缩功能减退。虽然这些婴儿表现出水
肿和肝脏肿大，但这不一定反映体液过多。利尿剂应该慎用，因为利尿剂减少了血管内容量引
起左室输出量减少。对于有严重症状的病人，可应用β受体阻滞剂。
（三）可逆性代谢及电解质异常
在新生儿中，低钙血症可引起心室功能减弱以及充血性心力衰竭。心电图表现为长ＱＴ

间期。心肌病变随着钙的纠正而逆转。
低糖血症也可引起新生儿心脏扩大、心室功能减退、充血性心力衰竭。这在患糖尿病母亲

的婴儿中最常见，但也发生在低体重婴儿、病情危重的婴儿以及某些代谢性疾病的婴儿中，在
纠正低血糖后心肌功能通常恢复正常。

红细胞增多症有时也可引起新生儿心脏增大、心室功能下降。由于经常同时伴有电解质
紊乱（如患糖尿病母亲生的婴儿），因此，有时很难确定其因果关系，在经过治疗后心脏能恢复
正常。
（四）肺心病
肺心病以低氧性肺血管收缩引起的右室后负荷增加而导致的右室功能不全为特点。在新

生儿，慢性肺部疾病和上气道阻塞是引起低氧性肺血管收缩最常见的原因。
临床表现：右心衰竭表现，如肝脏肿大，外周水肿。
胸部Ｘ线检查显示心脏增大。
心电图显示电轴右偏，右房大和／或右室肥厚。
心脏超声首先表现为右室扩大，然后是右室肥厚，常合并肺动脉高压，严重病例中可有三

尖瓣反流。由于心室的互相依赖性，严重右心扩大和肥厚可影响左心功能。
治疗：对慢性肺部疾病及和／或上呼吸道阻塞的积极治疗是最重要的治疗方法。慢性肺部

疾病的恶化经常与右心衰竭加重有关，必须维持足够的氧合和ｐＨ。在一些婴儿中，多导睡眠
图对评价梗阻性和中枢性呼吸暂停、癫痫、通气不足等是有用的。在慢性肺部疾病的患儿中，
利尿剂经常被使用，该药物能减轻肺间质水肿和右心衰相关的液体负荷过量。没有研究显示
地高辛是有益的。当肺部疾病解除，肺心病可恢复。
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第三节　 临床表现与诊断方法

在婴儿期，许多疾病和心肌病变有关，可能的诊断试验和生化测定的项目较多，见表１２２。
相关的体格检查和实验室指标对缩小筛查范围及明确诊断是有价值的。

表１２２　 对伴有心肌病的婴儿可获得的诊断试验

常规
胸部Ｘ线
心电图
心脏超声
心导管
心内膜活检
骨骼肌活检
骨骼Ｘ线检查
头部磁共振成像
鼻咽部和粪标本病毒培养，病毒基因组的ＰＣＲ
反应

培养的皮肤成纤维细胞的酶学检测
眼科检查
实验室
血液
电解质：钙，镁，磷
动脉血气（ｐＨ，阴离子间隙）
肝功能测定
血氨
乳酸，丙酮酸

糖，酮
胰岛素
尿素氮，肌酐
肉碱，脂酰肉碱
胆固醇
尿酸
ＣＫＭＢ

ＣＴｎＩ（肌钙蛋白Ｉ）
氨基酸
游离脂肪酸
全血计数
血沉
Ｃ反应蛋白
病毒血清学
细胞遗传学
尿
尿液分析
氨基酸
有机酸
酰基甘氨酸

　 　 扩张性心肌病变的婴儿由于收缩功能减退，以及部分合并舒张功能减退，通常有充血性心
衰的症状和体征。最初的表现可能是轻微的，但一些患儿在短期内病情急剧加重。鉴别诊断
包括心脏结构的异常，细菌或病毒血症，呼吸道感染，心律失常等。肥厚型心肌病变的患儿，可
能有右室或左室流出道梗阻以及舒张功能下降引起的相关症状。

仔细病史询问，包括产前和产时的情况。应获取完整的家族史包括死产史，以此来评价家
族性遗传性疾病。

除了心肺功能状态的评价外，同时应检查与心肌疾病相关的全身性疾病的体征。合并心
肌病变的某些畸形综合征以及其他一些遗传性疾病，常有其特殊的体态异常在一些疾病中合
并肌张力减退。脑病合并心肌病变常提示线粒体疾病或脂肪酸氧化缺陷，据此应进行相关的
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实验室检查。
胸部Ｘ线常显示心脏扩大，肺淤血和肺水肿。
心电图常显示心动过速和左室肥厚。ＳＴ段及Ｔ波改变相当常见但缺乏特异性。一些心

电图特点对一些疾病有一定的特异性。也可出现心律失常，但较年长儿和成人少见。
心脏超声可提供重要信息。首先，应排除心脏结构异常，对一些先天性病变，如左冠状动

脉起源于肺动脉，应由掌握先天性心脏病专科知识的医师进行仔细的探查。其次应评价心室
有无扩张或肥厚，据此可将心肌病变分为扩张型或肥厚型。在扩张型心肌病病人中，左房和左
室是扩大的，常有二尖瓣反流，左室功能下降。肥厚型心肌病病人可有左室、右室或室间隔肥
厚。应评价左室和右室流出道是否存在梗阻，在新生儿中，右室流出道梗阻较常见，可有二尖
瓣反流。对于左心室功能和结构异常的评价标准可参考。此外，单纯性的不对称性室间隔肥
厚和心内膜弹力纤维增生亦提示心肌病。

多器官衰竭的症状和体征可能是对严重的心血管功能不全的反映，但先天性代谢紊乱也
应该考虑。伴随阴离子间隙增加或高氨血症的低血糖症和代谢性酸中毒，与代谢性疾病的表
现是相一致的，因而需要进一步的检查。有时某些代谢性疾病只有在急性失代偿期间才可发
现异常，所以在疾病急性期获取的血和尿标本应保存下来，当需要时可用来进行分析。

在大多数中心，心导管检查仅用于那些心脏超声不能确定诊断或者考虑进行心脏移植的
患者。一些病人进行了心肌活检，但由于经常出现取材的误差，结果有时难以解释，鉴于上述
原因和其他一些原因，该项检查所获取的信息的作用和价值，并不十分肯定。对于怀疑有代谢
性肌病的患者，骨骼肌活检能提供相同的信息，但损伤更小。皮肤成纤维细胞培养可用于酶学
分析。

（杨建萍）
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第十三章
　 　 小儿心律失常的种类基本与成人相似。由于小儿的心脏传导系统发育尚未完全成熟、生
理功能不健全和自主神经不稳定，更易发生心律失常。但是大部分的心律失常预后良好，少部
分可引起明显血液动力学改变。

第一节　 心律失常发生机理

正常的心脏激动起源于窦房结。窦房结按一定的频率发出激动，并按一定的传导速度和
顺序下传到心房、房室结、希氏束、希氏束支、蒲肯野纤维，最后传到心室肌而使之除极。心律
失常发生的机制可分为冲动形成异常，冲动传导异常或两者兼而有之。
（一）冲动起源异常
１ 自律性改变
窦房结、结间束、房室交界区和希氏、蒲氏系统细胞均具有高度的自律性。在正常的情况

下，心脏窦房结的自律性最高，控制着整个心脏跳动的节律，其他部位为潜在起搏点，均被抑
制，并不能发挥起搏作用。当窦房结细胞的频率降低或者潜在起搏点兴奋性增高时，产生异位
心律。
２ 触发活动
触发活动是指心脏的局部出现儿茶酚胺浓度增高、低血钾、高血钙与洋地黄中毒时，心房、

心室与希氏束、蒲氏组织产生除极活动，称为后除极，触发激动，从而诱发快速性心律失常。
（二）冲动传导异常
１ 传导障碍
心脏传导系统本身的病变或外来因素的影响，例如某些药物、神经、体液、电解质等均可引

起传导障碍。其中包括传导减慢、传导阻滞、递减性传导、单向阻滞、单向传导和不均匀传导。
冲动传导异常在临床上常表现为各种传导阻滞，分为窦房结性、房性、房室性及室内性阻滞。
婴幼儿中以房室性为多见。
２ 折返激动



折返激动是所有的快速性心律失常最常见的发生机制。正常心脏，一次窦性激动经心房、
房室结和心室传导后消失。当心脏在解剖或功能上存在双重的传导途径时，激动可沿一条途
径下传，又从另一途径返回，使在心脏内传导的激动持续存在，并在心脏组织不应期结束后再
次兴奋心房或心室，这种现象称为折返激动。单向阻滞和传导减慢是折返形成的必要条件。
依据环形运动发生的部位可表现为各种阵发性心动过速、扑动及颤动。

第二节　 婴幼儿常见的心律失常

心律失常按其发生机理分为冲动起源异常心律失常和冲动传导异常心律失常两类。前者
主要包括窦性心律失常（窦性心动过速、过缓，窦性心律不齐等），异位心律失常，如各种早搏、
阵发性心动过速、心房扑动或颤动等；后者为各种传导阻滞。此分类可简化为快速性心律失常
和缓慢性心律失常两种。

一、缓慢性心律失常
１ 窦性心动过缓
当窦性心律低于相应年龄的正常值下限（＜ １岁１００次／ ｍｉｎ，１ ～ ６岁８０次／ ｍｉｎ；＞ ６岁

６０次／ ｍｉｎ）时，即可诊断为窦性心动过缓。
在婴幼儿中，窦性心动过缓较窦性心动过速少见，可为生理性或病理性。窦性心动过缓常

见于副交感神经张力增高，如呕吐、屏气、颅内压增高、胃显著扩张等；洋地黄、拟副交感神经药
物等可减慢心率；同时高血钾、心肌疾病、甲状腺功能低下、长ＱＴ综合征的患者中，可出现窦
性心动过缓。

窦性心动过缓往往是暂时性的，大多无明显的临床症状，一般不需要特殊的抗心律失常治
疗，而主要是针对基础疾病的治疗。
２ 窦房结功能不全
由于先天或后天因素引起的窦性冲动形成或传导障碍，引起一系列心律失常的心电图及

临床表现。它的发生可能为窦房结组织缺如、窦房结或周围组织异常导致窦房结发放激动障
碍或激动传出受阻，或两者同时存在。婴幼儿中较少见。多见于先天性心脏病或／和先天性窦
房结结构的异常、心肌炎、心肌病、先天性心脏病心内修补术（Ｍｕｓｔａｒｄ或Ｓｅｎｎｉｎｇ）后，部分病例
病因不明，少数为家族性窦房结病。

窦房结功能不全的心电图表现为持续性而严重的窦性心动过缓，伴有窦性静止、窦房阻
滞、缓慢的交界性逸搏心律，同时在缓慢心律的基础上常间发快速心律失常（快慢综合征）。

它的临床表现轻重不一。因为婴幼儿中逸搏频率相对较快，多数无明显临床症状。少数
出现阵发性面色苍白、呼吸困难，偶可出现晕厥，甚至猝死。所以当出现症状时有窦性心律失
常，如持续而严重的窦缓而无其他原因可查者，或有过缓过速性心律失常者，均应考虑窦房结
功能不全而需进一步检查。

无症状者，暂不治疗，观察。阿斯综合征发作、过缓过速心律交替发作而药物治疗困难、
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心力衰竭不能控制者安装起搏器。
３ 房室传导阻滞
房室传导阻滞是指心电冲动从心房到心室的传导延迟、部分或全部阻滞。激动传导异常

虽少见，却是婴幼儿心动过缓的主要原因。按房室传导阻滞程度房室传导阻滞可分为一度、二
度和三度房室传导阻滞。

（１）一度房室传导阻滞
一度房室传导阻滞的心电图表现为ＰＲ间期延长超过其年龄组的正常高限（新生儿０ １３

秒，婴儿０ １４秒，１ ～ ６岁０ １６秒，＞ ６岁０ １８秒），但所有电冲动都能通过房室结正常传导。
ＰＲ间期随年龄的变化有所不同，亦受心率的影响。

婴幼儿中一度房室传导阻滞可能与副交感神经张力过高有关，部分见于先天性心脏病、心
肌炎等。一般无症状，无须特殊处理。

（２）二度房室传导阻滞
·二度Ⅰ型房室传导阻滞
二度Ⅰ型房室传导阻滞的心电图表现为ＰＲ间期逐渐延长直至ＱＲＳ脱落一次；ＰＲ间期

逐渐延长的同时，ＲＲ间期逐渐缩短，直至发生心室脱落；伴有心室脱落的ＲＲ间期小于２个
ＰＰ间期。

多见于正常人睡眠时或副交感神经神经张力过高者。一般无临床症状，无须处理。伴有
症状者，应高度怀疑是否存在高度以上房室传导阻滞，必要时进行进一步的检查。

·二度Ⅱ型房室传导阻滞
二度Ⅱ型房室传导阻滞的心电图表现为ＰＲ间期恒定；Ｐ波规律出现，部分Ｐ波之后不继

以ＱＲＳ波。房室传导３∶ １以上，称为高度房室传导阻滞。
该类房室传型阻滞多合并有先天性心脏病，或发生于患儿母亲有结缔组织疾病。二度Ⅱ

型房室传导阻滞易发展为Ⅲ度房室传导阻滞，临床有猝死危险，须密切随访，必要时安装永久
心脏起搏器。

（３）三度房室传导阻滞
三度房室传导阻滞即完全性房室传导阻滞，其心电图表现为Ｐ波与ＱＲＳ波无关；心房率

较心室率快；心室节律为交界性或室性逸搏心律，心室律慢而规则。
婴幼儿三度房室传导阻滞以先天性原因最为多见。先天性三度房室传导阻滞较多发生于

母亲患有红斑狼疮（ＳＬＥ）、类风湿关节炎等结缔组织病的患儿；５０％的患者合并有先天性心脏
病，如纠正性大血管错位、三尖瓣下移畸形、单心室、房间隔缺损等；部分原因不明。三度房室
传导阻滞的发生可能与先天性房室结缺如，或房室结纤维化，或母亲有自身免疫性疾病导致免
疫介导的组织损伤，纤维组织取代了传导组织等有关。临床表现取决于传导阻滞的部位和是
否合并心内畸形。多数病例阻滞部位在希氏束分叉以上，除心率缓慢外常无临床表现。合并
先天性心脏病或阻滞部位在希氏束分叉以下，常有嗜睡、拒乳、无力，甚至出现心力衰竭或阿
斯发作。对先天性三度房室传导阻滞安装起搏器的指征和时机存在争议，但对临床出现充血
性心力衰竭、心脏扩大、室性心动过速和ＱＴ间期延长者，应该尽早安装永久起搏器。

此外，心肌炎、先心病手术损伤传导系统等后天因素可引起三度房室传导阻滞。对于手术
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引起的三度房室传导阻滞，应予以临时起搏，１０ ～ １４天后不能恢复者，予以安装永久起搏器。

二、快速性心律失常
（一）窦性心律失常
窦性心动过速
窦性心律超过相应年龄的正常值范围，即可诊断为窦性心动过速。婴幼儿窦性心动过速

频率可达２００ ～ ２３０次／ ｍｉｎ。当心率大于１７０次／ ｍｉｎ时，出现ＰＴ融合，Ｐ波显示不清，所以须
与室上性心动过速鉴别。压迫颈动脉窦、应有腺苷等方法有助于鉴别。

感染、出血、贫血、休克、疼痛、恐惧及拟交感神经药物的使用均可以导致窦性心动过速。
无特殊抗心律失常治疗，最主要是去除诱因，治疗基础疾病。
（二）房性心律失常
１ 房性期前收缩
房性期前收缩的心电图表现为提前出现的异位Ｐ′波；ＰＲ间期≥０ １０秒；代偿间期多不

完全。
房性期前收缩多见于正常婴幼儿中，少部分发生在充血性心力衰竭、心肌病患儿中。１ ／ ３

的新生儿中可有房性早搏，一般在３个月左右消失。房性早搏，即使是频发房性早搏，也不会
引起血液动力学改变，所以一般不需要抗心律失常治疗，而应考虑去除引起早搏的诱因和原
发病。
２ 室上性心动过速（ＳＶＴ）（折返）
室上性心动过速是婴幼儿心律失常的急症。它的发生很大部分与折返机制有关。临床上

最常见的为房室折返性心动过速、房室结折返性心动过速。
（１）房室折返　 ７５％以上的婴幼儿阵发性室上性心动过速是房室旁道折返性心动过速。

房室旁道是指心房和心室之间的异常传导通路。与房室结的电生理特性不同，房室旁道具有
传导上的全或无的特点。部分旁道同时具有前传和逆传功能，部分只有逆传功能，房室结和房
室旁道不同的电生理特点，形成了包括心房肌、房室结、心室肌和房室旁道折返引起心动过速
的基础。房室折返性心动过速可为顺传型和逆传型两种类型。临床以前者最为多见。顺传型
心动过速为房室结的前传和旁道的逆传，其心电图表现为心动过速时ＰＲ间期和ＱＲＳ波正
常，ＰＲ ＞ ＲＰ，ＲＰ ＞ １ ／ ２ＲＲ。逆传型心动过速为旁道前传和房室结的逆传，其心电图表现为
心动过速时ＰＲ间期缩短，ＱＲＳ增宽，ＰＲ ＜ ＲＰ。

（２）房室结折返　 房室结折返性心动过速在婴幼儿中极少见。房室结的不均匀性，使其
分化为传导速度和不应期不同的两条或者多条径路。它分为慢快型和快慢型两型。慢快型为
心动过速时慢通道前传和快通道逆传，此型多见。快慢型为快通道前传和慢通道逆传。

大多数见于无器质性心脏病，部分与心脏先天性畸形及手术治疗有关，如Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形、房
间隔缺损等；极少部分发生于心内膜弹力纤维增生和继发的急性间质性心肌炎的婴幼儿。

起病突然，婴幼儿在心动过速发作的早期耐受性较好。早期表现为常突然出现呼吸增快、
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烦躁不安、呻吟、拒奶、面色苍白，偶伴呕吐和低热。但发作时间持续４８ ～ ７２小时，出现肝脏肿
大、肺底部湿音、面色青灰、皮肤花纹、四肢厥冷和紫绀、脉弱、血压下降等心力衰竭和心排量
降低的症状和体征。少数除心率增快外，可无其他的症状。

若发现快速而规则的心律持续存在，且合并有心力衰竭和心排量降低的临床表现应考虑
为室上性心动过速，必须及早心电图检查予以确诊。其心电图表现为Ｐ波不易辨认，心率快
而匀齐，频率为２３０ ～ ３２０次／ ｍｉｎ；ＱＲＳ波形态同窦性。当有束支传导阻滞或合并有室内差异
传导、逆传性房室折返时可出现宽大畸形的ＱＲＳ波；ＰＱＲＳ呈１∶ １传导；ＳＴＴ改变，ＳＴ段下
降、Ｔ波倒置。同时注意与其他常见的窦性心动过速、心房扑动、室性心动过速等快速性心律
失常鉴别。

表１３１　 快速心律失常的鉴别
窦性心动过速 室上性心动过速 心房扑动 室性心动过速

临床 发热、休克、感染多数心脏结构正常 多数心脏结构正常 多数有心脏病

发作与终止 逐渐发生与终止突发突止 突发突止 突发突止

复发 无 常有 可有 可有

心率 ＜ ２３０ ｂｐｍ ２３０ ～ ３２０ ｂｐｍ 心房率２５０ ～ ５００ ｂｐｍ，
心室率１∶ １或２∶ １ ～
４∶ １传导

１５０ ～ ２５０ ｂｐｍ

节律 轻度不齐 绝对匀齐 房室传导１ ∶ １，２ ∶ １，
３∶ １心室变动

轻度不齐

Ｐ波 正常窦性 半数可见逆行Ｐ波 扑动波ＩＩ，ＩＩＩ，ａＶＦ，Ｖ１
明显

窦性Ｐ波，房室分离

ＱＲＳ波 正常窦性 多数正常。室内性传
导及逆行性房室旁路
折返则增宽

多数正常。可有室内差
异传导

宽大、畸形，呈Ｒ，Ｒｓ，
Ｑｓ等

室性融合波 无 无 无 常有

等电位线 有 有 无 有

刺激迷走神经心率稍减慢 终止发作或不变 房室传导由表及里１∶ １
变为２∶ １或３∶ １

无效

　 　 室上性心动过速是急症，因为其易并发心力衰竭和心源性休克，所以治疗不能延迟。除了
病因及诱因的治疗外，主要终止心动过速的发生。

机械刺激法：首先可以采用兴奋迷走神经，潜水反射法在终止婴幼儿的室上性心动过速有
一定的疗效，即将５ ℃左右的冷水毛巾或冰袋敷于面部１５秒左右，若１次无效，可隔３ ～ ５分
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钟再试一次。其他如压眼眶、颈动脉窦按压等方法在婴幼儿中效果较差。
腺苷可作为治疗婴幼儿的室上性心动过速的首选药物。它可通过一过性地引起完全性的

房室传导阻滞而终止心动过速，且半衰期极短，所以安全性、重复性好；此外地高辛、β受体阻
滞剂、心律平等也有较好的转律作用；索他洛尔由于兼有Ⅲ类抗心律失常药物和β受体阻滞
剂的作用，所以其作用日渐显示；小于６个月，尤其新生儿中禁用异搏定等钙离子拮抗剂，因为
能引起血压下降、高度房室传导阻滞、窦房阻滞，甚至窦性停搏等。

除洋地黄中毒所致的室上性心动过速，同步直流电复律为紧急首选的治疗方法，尤其伴有
心衰、心源性休克者，对于宽大畸形ＱＲＳ的心动过速，难以鉴别室上速伴室内差异传导与室性
心动过速且病情危重者也应选择直流电复律，电能量０ ２５ ～ １ Ｊ ／ ｋｇ。此外经食道心房调搏或
右房内调搏以超速抑制法或短阵快速刺激终止心动过速。药物治疗无效，发作频繁，可考虑射
频消融治疗。

预防用药的使用与否说法不一。对于反复发作者需预防用药，常用药为Ｄｉｇｏｘｉｎ、β受体
阻滞剂、Ⅰ类抗心律失常药或联合用药，维持６ ～ １２个月。

室上性心律失常患者的预后取决于是否合并有心内结构的异常。特发性ＰＳＶＴ除极少数
因严重的心衰危及生命外，绝大多数预后良好；年龄越小，复发率越低，即使复发也持续时间
不长。
３ 室上性心动过速（自律性增高）
（１）自律性房性心动过速　 自律性房性心动过速是婴幼儿慢性室上性心动过速最常见的

类型。它的发生是由于异位起搏点４期舒张期除极速率加快所致。多见于心内结构正常者。
患儿一般无明显的症状，但是心动过速多呈持续性发作，达数月至数年之久，有半数持续

心动过速导致心脏扩大，最终发展为心动过速心肌病。
心电图表现为异位Ｐ′波与窦性Ｐ不同，Ｐ′波形态因异位灶部位有所不同；ＱＲＳ波形态正

常；Ｐ′Ｒ间期正常或延长；心动过速频率在１００ ～ ２４０次／ ｍｉｎ。
对于该类心律失常的治疗主要以药物治疗为主。药物治疗的主要目的在于抑制心房内异

位兴奋灶或延长房室传导减慢心室率。心率在１２０次／ ｍｉｎ以下且无明显症状者，一般无须治
疗。药物复率成功率低。常用的药物为β受体阻滞剂、地高辛和索他洛尔等。近年来推荐使
用胺碘酮。对于药物治疗无效或发生心动过速心肌病者，考虑射频消融治疗，但有较高的复
发率。

（２）紊乱性房性心动过速　 紊乱性房性心动过速又称多源性房性心动过速，多发生于新
生儿和婴儿时期。多数见于心脏结构正常者，也可发生于先天性心脏病、心肌炎、心肌病患者。

发病机理尚不明确。可能由于婴幼儿期心房组织的兴奋性及不应期有较大的差异，形成
心房内微折返环。

它的心电图表现为同一导联上至少有３种或３种以上不同形态的Ｐ波，看不到主导起搏
点，ＰＰ之间有等电线；ＰＲ间期、ＲＲ间期及ＰＰ间期不等；心房率快，一般为１４０ ～ ３００ ｂｐｍ，
平均２１０ ｂｐｍ；此外常伴短阵心房扑动、心房颤动等房性心律失常。

临床表现与是否合并基础心脏病有关。除合并房扑（ＡＦ）、房颤（Ａｆ）或持久心动过速所
致心肌病或心力衰竭外，不用抗心律失常药。药物治疗效果差，胺碘酮可能有一定的疗效。主
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要针对伴随疾病、原有心脏病及对症治疗。
心脏正常者大部分预后较好，心律失常自行消失。少数因持久心动过速导致快速心律失

常性心肌病，出现心脏扩大、心力衰竭。有原发心脏病者预后取决于的原发病的严重程度。
（３）结性逸搏性心动过速　 结性逸搏性心动过速又名希氏束性心动过速。它的激动起源

于希氏束，由于自律性增高原因引起。它的心电图表现为ＱＲＳ形态与窦性时相同；室房分离，
心室率大于心房率；可存在室房逆传；可有窦性夺获。

极少数见于心内结构正常者中。它是持续性的心动过速，可引起心动过速心肌病。常规
的药物治疗、超速起搏和直流电复律大多无效。对常规治疗无效着者，考虑射频消融。

结性逸搏性心动过速多发生于先天性心脏病手术后，心动过速常为非持续性的。低温法
（使用体表降温的方法使体温降至３２ ～ ３３ ℃）为有效的的治疗方法，有助于转律。同时５０％
的患者胺碘酮治疗有效。
４ 房扑
心房扑动由于激动在心房内快速环形运动所产生的一种主动性快速的心律失常。多见于

心脏结构正常的婴幼儿；部分见于器质性心脏病者，尤其先天性心脏病手术前后者；少部分发
生于心外因素，如洋地黄中毒、低血钾等电解质紊乱者。发病机理尚未完全明确，可能为心房
肌及传导系统发育不完善或手术瘢痕组织的形成，使冲动在心房肌内或经房室旁道产生折返
引起。

婴幼儿房扑常呈持续发作，少数为阵发性，临床症状的轻重取决于原发心脏病的轻重及心
室率的快慢。重者可出现心力衰竭、心源性休克的症状及体征；轻者可以症状不明显。

心电图具有特征性改变为窦性Ｐ波消失，代之以快速匀齐的锯齿形的“Ｆ”波，频率３００ ～
４８０次／ ｍｉｎ，Ｆ波间无等电线，Ⅱ、Ⅲ、ａＶＦ、Ｖ３Ｒ、Ｖ１导联的Ｆ波较明显；ＱＲＳ波多数正常，偶有
室内差异性传导，ＱＲＳ波宽大畸形；房室传导多数为２∶ １ ～ ３∶ １传导，少数呈１∶ １传导。当
房室传导比例固定时，室率匀齐；反之，则不匀齐。当扑动波不易辨认时，可采用增加副交感神
经张力、使用延迟房室结传导的药物并同时记录Ⅱ、Ｖ１导联和／或直接记录心房心电图的方法
辨认扑动波。

除了对原发心脏疾病的治疗及去除诱因的治疗外，针对房扑的治疗原则为控制心室率和
转复窦性心律。

当房扑持续发作或房室呈１∶ １传导时，地高辛可作为首选用药，因为它具有减慢心室率
并加强心肌收缩力的作用，偶也有转律的作用。合并有预激综合征的房扑，禁用地高辛，因为
存在潜在发生室颤导致心脏猝死的可能；合并有预激综合征的房扑或地高辛控制心室率不满
意，可选用奎尼丁、普鲁卡因酰胺、心律平、胺碘酮。

婴幼儿尤其是无器质性心脏病患者同步直流电复律效果极好，可作为转律的首选方法，电
能量１ ～ ２ Ｊ ／ ｋｇ。术前一天停用地高辛，否则引起严重室性心律失常，如需紧急电击复律，应术
前注射利多卡因，预防发生室性心动过速。合并有窦房结功能不全者慎用同步直流电复律。
食道心房调搏或右房内调搏可终止房扑，成功率７０％。一般药物转律的效果差。

对于转律后的药物预防存在争议。多数人认为，无器质性心脏病的婴幼儿中转律后复发
率低，所以勿需预防用药。对于有器质性心脏病或心脏手术后发生房扑的患者，需预防用药
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６ ～ １２个月，常用的药物为地高辛、索他洛尔和胺碘酮。
（三）室性心律失常
１ 室性期前收缩
室性期前收缩的心电图表现为ＱＲＳ波提前出现，其前无异位Ｐ波；ＱＲＳ波宽全畸形，时限

＞０ ０８秒，Ｔ波与ＱＲＳ波主波方向相反；代偿间歇完全。
室性期前收缩较多见于无器质性心脏病婴幼儿中，１５％ ～ １９％的正常新生儿及６％ ～ ８％

的婴幼儿中出现室早；部分发生于有器质性心脏病的患儿中。婴幼儿与室性期前收缩发生密
切相关的器质性心脏病主要为先天性心脏病（主动脉瓣狭窄、肺动脉瓣狭窄、冠状动脉起源异
常）、扩张型心肌病、肥厚型心肌病和心脏肿瘤等。

最早临床根据ＬＯＷＮ等提出的分级法对室性期前收缩进行了危险分层，将它分为五级。
但其过多强调了室早本身，而忽略了基础病变与心脏情况，导致临床医生对室早的过度治疗。
目前认为对于无器质性心脏病且无血液动力学改变的患者，一般不需要应用抗心律失常药物。
对于有器质性心脏病的患者，虽然尚未有恶性心律失常发作，但有发展为恶性心律失常或猝死
的潜在危险者，要予以治疗。治疗包括原发病的治疗和抗心律失常药物的使用。β受体阻滞
剂、胺碘酮能明显改善预后。
２ 室性心动过速
室性心动过速是指连续３个或３个以上起源于心室的搏动。婴幼儿室速可以超过

２００次／ ｍｉｎ，但对于婴幼儿室速的心率低限尚未统一，一般认为应高于正常窦性心率的２５％
以上。典型的室性心动过速的心电图表现为心动过速时ＱＲＳ时限增宽，Ｔ波方向与主波方向
相反；室房分离，心室率较慢时，可出现室性融合波或心室夺获。室性心动过速常需与阵发性
室上速伴室内差异传导或束支传导阻滞鉴别，必要进行心内电生理检查。

室性心动过速在婴幼儿中少见。多见于重症心肌炎、心肌病、心脏肿瘤、先天性心脏病手
术后、长ＱＴ综合征或者器质性心脏病的患者中；此外缺氧、电解质紊乱、药物等可引起室性心
动过速，少数可发生于心内结构正常的患者中。是否合并有器质性心脏病决定了室性心动过
速患者的预后。持续性室性心动过速大多合并器质性心脏病。所以对于室性心动过速的患者
应积极寻找可能的合并的器质性心脏病。

室性心动过速，尤其是持续性的室性心动过速，可以导致血液动力学改变，出现阿斯发作
甚至猝死，应予以积极治疗。治疗原则为尽快终止心动过速的发作、积极治疗原发病和去除诱
因、预防心动过速的发作和心脏性猝死。

对于血液动力学不稳定的持续性室速和室颤，应及时同步直流电复律，但是对洋地黄中毒
引起者禁用。利多卡因为首选用药，尖端扭转性室速选用异丙肾上腺素静脉滴注，特发性室速
应选用维拉帕米，洋地黄中毒者选用苯妥英钠。在终止心动过速的同时，我们应寻找病因或诱
发因素，包括针对原发病的治疗。另外要注意去除例如低钾、低钙等诱发因素。

对于合并有器质性心脏病的恶性心律失常发生者需要预防复发，并防止猝死的发生。胺
碘酮可降低恶性心律失常的发生率及猝死率，是预防室性心动过速的首选用药；对长ＱＴ综合
征，β受体阻滞剂具有重要的作用，同时避免应用Ⅰ类抗心律失常药物、儿茶酚胺类及延长复
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极的药物。此外，对于有症状的起源于流出道或室间隔的特发性室速的儿童，药物治疗无效或
不能耐受，以及不愿服药的情况下，可考虑射频消融。对于药物不能很好控制的室性心动过
速，且临床有猝死发生高危者，应予以植入性心律转复除颤器（ＩＣＤ）或ＩＣＤ治疗基础上的辅助
用药。
３ 长ＱＴ综合征（ＬＱＴＳ）
长ＱＴ综合征是以体表心电图ＱＴ间期延长，多型性室性心动过速，心脏性晕厥和猝死为

临床特征的一组综合征。长ＱＴ综合征可分为先天遗传性长ＱＴ综合征和后天获得性长ＱＴ综
合征二类。先天性长ＱＴ综合征及获得性长ＱＴ综合征的一部分是由编码心肌细胞膜离子通
道蛋白的基因突变导致的离子通道功能障碍引起的。

目前可分别诊断为ＬＱＴ１、ＬＱＴ２、ＬＱＴ３、ＬＱＴ４、ＬＱＴ５、ＬＱＴ６、ＬＱＴ７ 七型。其中ＬＱＴ１、ＬＱＴ２、
ＬＱＴ３多见。后天获得性ＬＱＴＳ常见于电解质紊乱、缓慢性心律失常（严重窦缓）、抗心律失常
药物（胺碘酮等）的应用。临床以先天性的ＬＱＴＳ多见。

晕厥发作、抽搐和猝死是其主要的临床表现。先天性ＬＱＴＳ，因其不同的基因突变可有不
同的临床表现。ＬＱＴ１型有９０％ 以上与交感神经激动、兴奋有关，晕厥常可由激动、铃声刺激
或游泳等诱发；ＬＱＴ２型有６０％ 左右与交感神经激动有关，晕厥发生在白天，有４０％ 与缓慢心
律有关，晕厥发生在睡眠时；ＬＱＴ３型，晕厥均发生在睡眠时。ＬＱＴＳ发作时心电图表现为尖端
扭转性室速（ＴｄＰ）。

对于后天性的ＬＱＴＳ的治疗主要是治疗基础心脏病，去除诱因，补充电解质。可予以异丙
肾上腺素静脉滴注终止心动过速的发作，必要时予以直流电复律。对于严重心动过缓原因引
起者，可考虑安装永久起搏器。

对于先天性的ＬＱＴＳ的治疗主要为防止恶性心律失常和猝死的发生。β受体阻滞剂是首
选用药，可以减少先天性ＬＱＴＳ晕厥及ＴｄＰ的发生。它的作用机制是通过阻断和平衡交感神
经活动，特别是减低左侧交感神经的活动，阻滞交感神经兴奋后的ＱＴ间期延长，阻断ＴｄＰ的
触发机制。它的治疗效果与基因类型有关。对ＬＱＴ１ 效果明显，并且在病人能够耐受的前提
下尽可能用大剂量治疗；β受体阻滞剂对ＬＱＴ２有效但需要严密监护心动过缓，防止心动过缓
诱发和加重晕厥，而对ＬＱＴ３无效。对于可应用β受体阻滞剂后心率明显减慢的ＬＱＴ综合征
患者则需要进行心脏起搏器治疗。有反复晕厥发作者，可考虑ＩＣＤ预防猝死的发生。
４ 心室颤动
心室颤动为ＱＲＳＴ消失，代之以不规则形状和振幅各异的颤动波。心室肌失去了正常的

收缩能力，丧失了正常的排血功能。可能与长ＱＴ综合征，心肌炎，药物的毒性作用，电解质异
常有关。治疗为直流电复律。
５ 心室纤维颤动
心室纤维颤动是以心室肌非同步无效复极及心脏射血量降低为特征的。心电图显示低幅

振荡图形而不是规则的ＱＲＳ波。儿童室颤可以发生在长ＱＴ综合征、心肌炎、药物中毒及电解
质异常等时。所有室颤患者可以通过直流电转律。
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第三节　 评价及诊断方法

一、评价心脏节律
１５导联心电图（标准１２导联加Ｖ３Ｒ、Ｖ４Ｒ、Ｖ６Ｒ）是诊断大部分心律失常的非常有用的工

具。应仔细观察床边监护仪或记录纸，因为心电图波形高度依赖于导联的位置。如果Ｐ波显
示不清可以做心房电图，即通过将软导管置于食道内左房后得到。心房电图的振幅比普通心
电图上Ｐ波的振幅高很多。同时记录心房电图和体表心电图可以方便心律失常的诊断。对
间断发生心律失常的患者，持续遥测监控装置或２４小时心电图可以用来评价心律失常的开始
及结束、最低最高及平均心率等。

心脏手术后患者可能会在心外膜放置金属导线，通常在必要时用于起搏。心房电描记图
对手术后病人心脏节律的确定也有帮助。

二、初期诊断
任何可疑患心律失常的患儿都必须有一份详细的病史，包括产前及围产期事件。药物治

疗史尤其有关系。详细的家族史也很重要，包括心脏病史、心律失常、晕厥、癫痫发作史、猝
死等。

应该迅速地评价血流动力学的情况，依据血流动力学情况将病人划分为：极重度（血压很
低或测不到、触不到动脉搏动、外周灌注差、意识水平变化）、重度、轻微及无症状几个等级。
如果临床情况允许实验室资料（电解质、钙、镁、磷酸根、血糖、动脉血气）、胸片、１５导联心电图
都应该收集到。尽管这些数据都很重要，但是必须在不耽误危重病人治疗的情况下获得。

三、心律失常迅速分型和一般治疗方法
危重患儿应迅速治疗。有症状的心动过缓患者应用静脉起搏导管、经食管起搏导管、心外

膜导联起搏，当心动过缓未伴发其他情况时（如低氧血症）可应用经皮电极起搏。如果不能立
即起搏那么应该静脉注射阿托品和异丙肾上腺素。起搏后可以判断心动过缓的病因。

发生心动过速的危重患儿应行直流电复律。对于非危重患儿，可以分为窄ＱＲＳ波心动过速
和宽ＱＲＳ波心动过速，应该对其进行一系列完整的评估。刺激迷走神经或者应用腺苷可以诱发
房室传导阻滞，从而终止大部分折返性心动过速。而此类治疗一般不能使房扑或者房速转律。

宽ＱＲＳ波心动过速在明确诊断前可以按室性心动过速来处理。需要注意的是，对于意识
清醒的患者一般不能行急诊电转律处理。如果病人情况平稳，我们必须完整的进行评估，明确
宽ＱＲＳ波心动过速的性质。在病人深度镇静的情况下可以选择性的心脏转律。普鲁卡因胺
对室上性心动过速和室性心动过速都有效，如果一时难以辨别心动过速的性质，可以应用此药
物。对于只有轻微症状的患者艾司洛尔也是一种不错的选择。但是心室功能差或低血压的患
者应该避免使用此药物。
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第四节　 药物治疗

一、常规治疗
年长儿和成人应用射频消融治疗心律失常减少了药物的应用，但是婴幼儿其射频消融的

危险度较高，因此抗心律失常药物的应用仍然相当重要。很明显婴幼儿药物的使用也与年长
儿不同，离子通道的变化和自主神经系统影响了婴幼儿对这些药物的反应。但是没有婴幼儿
的对照实验，治疗方法是从成人推知的。

治疗之前最好有完整心电图。在任何紧急处理时都应该记录心电图，任何心脏节律改变
时也应该记录完整的心电图。

应该对任何服用抗心律失常药物的患儿进行严密的监护，因为许多药物都有致心律失常
的作用。连续的心电图观察有利于评价个体对各类抗心律失常药物的反应，这些反应可能导
致新的心律失常的发生。目前可以测定许多药物的血药浓度，在治疗初期、剂量改变或服用影
响抗心律失常药代谢药物时应该对其进行监测。血药浓度通常在药物五个半衰期后达到稳
定。致心律失常作用最有可能在治疗初期马上出现。

ＶａｕｇｈａｎＷｉｌｌｉａｍｓ抗心律失常药物分类法分述了各型的作用机理，是目前常用的分类方
法。但是该方案的有效性在实际的临床应用时受到了限制，因为有些药物有多种功能，有些药
物如腺苷不满足分类标准等。
（一）Ｉａ类（普鲁卡因胺）
Ｉａ类药物通过阻断钠通道而降低了动作电位０相上升速率，减慢了心房肌细胞、心室肌细

胞、蒲肯野细胞及房室旁路的传导，降低了心肌细胞自律性。该类药物同样阻断钾通道。ＰＲ
间期延长、ＱＲＳ时限延长、ＱＴｃ间期延长。长ＱＴ综合征患者禁用此药物，也不能与延长ＱＴｃ
的药物如可达龙等合用。因为Ｉａ类药物有抗胆碱能活性，可能增加房室结传导，所以其应该
与地高辛或β肾上腺能受体阻滞剂合用。

普鲁卡因胺可以经静脉给药，但是在用药期间应该监测患者，警惕低血压的发生。它被代
谢为Ｎ乙酰普鲁卡因胺（ＮＡＰＡ），该代谢产物具有Ⅲ类抗心律失常药物活性。具有中度致心
律失常作用，与血药浓度无关。普鲁卡因胺有轻度降低心肌功能作用。
（二）Ｉｂ类（利多卡因、慢心率、苯妥英钠）
该类药物可以阻断快钠通道，缩短蒲肯野纤维及心室肌细胞动作电位及不应期的时程，降

低自律性。较少影响到窦房结、房室结以及其他自律细胞的功能。心电图可以显示ＱＴｃ间期
的轻微缩短。此类药物的致心律失常作用较小。利多卡因经静脉给药。血药浓度较高时会降
低心肌功能，副作用包括嗜睡、定向力障碍、肌肉震颤以及癫痫发作。慢心率口服给药，经常用
于一些先天性长ＱＴ综合征，其作用于钠通道。苯妥英钠仅用于地高辛中毒引起的室性心律
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失常。
（三）Ｉｃ类（氟卡胺、心律平）
该类药物可以显著降低动作电位上升支的上升速率，减慢快反应细胞的传导，不会影响到

自律性。延长ＰＲ间期和ＱＲＳ时限。氟卡胺可以有效抑制异位起搏点的活性以及抑制房室
间折返和房室传导旁路。它已经被成功地应用于许多心律失常包括室上性心律失常、交界性
心动过速以及室性心律失常。其致心律失常作用相对较高，特别是尖端扭转性室速，限制了该
药物在有结构异常心脏病患者中的应用，但是对地高辛及β肾上腺素受体阻滞剂反应较差的
心内结构正常的室上性心律失常患者的治疗效果较好。

心律平可以阻断钙通道，同时有β受体阻滞剂和较弱的钙通道对抗剂的作用。它对控制
折返及自律性增高的心律失常相对有效，但是由于其致心律失常的作用，在有结构性心脏病患
者中应用时应谨慎。
（四）Ⅱ类（普萘洛尔、阿替洛尔、艾司洛尔）
此类药物属于β受体阻滞剂，阻断了儿茶酚胺与受体结合，从而降低了自律性、减慢了房

室传导。直接的细胞膜效应延长了动作电位及心肌细胞有效不应期的时程。增加了室颤的致
颤阈值。其治疗折返性心动过速的机理是延缓房室传导、抑制早搏发生。该类药物有负性肌
力作用，因此对低血压及心室功能降低患者应用时要谨慎。

普萘洛尔是非选择性的β受体阻滞剂，每６小时口服给药１次，静脉给药常会导致低血
压、心动过缓及房室传导阻滞。由于普萘洛尔半衰期相对较长，因此需要静脉给药时常用艾司
洛尔。艾司洛尔是选择性的β１受体阻滞剂，因此没有对支气管平滑肌的收缩作用，该药起效
快、作用时间短，进行试验性治疗时相对安全。阿替洛尔有轻微的β２受体阻滞作用，其优点是
用药只需２天１次。阿替洛尔对中枢神经系统的影响比普萘洛尔小，因为它不能通过血脑屏
障。在气道高反应性病人中应用时要谨慎。
（五）Ⅲ类（可达龙、索他洛尔、溴苄胺）
该类药物属于钾通道阻滞剂，其通过延长动作电位平台期而延长动作电位，不影响动作电

位上升速率。
可达龙的药理学作用很复杂。其可以抑制钠通道、钙通道和钾通道，可以延长心房肌、心

室肌、蒲肯野纤维及房室旁路细胞的动作电位及有效不应期时程，降低窦房结及房室结的自律
性。可达龙还有β受体、α受体阻滞剂作用，但是不会降低心肌功能。降低自律性。可使窦
性节律的减慢、ＰＲ间期延长、ＱＲＳ波轻微增宽、ＱＴｃ间期延长。致心律失常作用较小。该药
物对多系统有毒性作用，包括角膜微沉积、甲状腺功能亢进或减退、肺间质纤维化、肝炎、外周
神经系统疾病、皮肤色素沉着等。这些副作用在儿童不及成人常见。对任何长期打算治疗的
患者在治疗开始之前都应该行肝功能、肾功能、甲状腺功能、眼科检查以及肺功能检查等，而且
在病人服药期间每隔６个月复查１次。术后交界性异位性心动过速（ＪＥＴ）患者可达龙治疗疗
程短，可以不进行这些检查。静脉给药可能导致低血压。可达龙与地高辛、苯妥英钠、华法林
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有相互促进作用，因此当于可达龙合用时这些药物应该减量并且严密监测反应。
索他洛尔在小剂量时显示非选择性的β受体阻滞剂作用，但是大剂量时显示Ⅲ类抗心律

失常药物的作用。有剂量依赖性的ＱＴｃ间期延长。１０％的儿科患者在一开始治疗的几天内
会出现尖端扭转性室速。应该严密观察ＱＴｃ间期。索他洛尔不能与其他延长ＱＴｃ间期的药
物如普鲁卡因胺等合用。

溴苄胺起初引起去甲肾上腺素从神经末梢释放然后阻止其进一步的释放。由于其致低血
压作用强烈所以该药很少应用，只有在室性心律失常其他药物不能控制时才使用。
（六）Ⅳ类药物（维拉帕米）
维拉帕米影响窦房结和房室结细胞的慢钙电流，降低４相自动除极和０相去极化速率，延

长了不应期和传导时间。因其可以导致严重的心血管反应，所以在小于１岁的儿童严禁静脉
给药。可能是由于会导致未成熟心肌收缩时对细胞外钙离子（而不是细胞内钙离子）的依
赖性。
（七）其他
１ 地高辛
地高辛是唯一的正性肌力、直接作用于心肌细胞膜、缩短动作电位和有效不应期时程的抗

心律失常药物。此外地高辛增加了迷走神经的张力，降低了窦房结自律性，减慢房室传导。心
电图显示心率减慢、ＰＲ间期延长、ＳＴ段轻度压低和Ｔ波低平。

地高辛的应用主要是其对房室传导的作用，因此用于房颤、异位房性心动过速以及相似疾
病时降低心室率。地高辛同样在房室结参与的折返性心动过速中有效。然而，地高辛不能用
于预激综合症（ＷＰＷ综合征）的门诊患者，因为它可以缩短房室旁路的有效不应期，使房扑或
房颤患者出现较高的心室率。

地高辛的心血管方面的毒性作用表现为窦性心动过速、房室传导阻滞、心室异位搏动。在
低血钾和高钙血症时更易发生。有症状的房室传导阻滞应给与临时起搏，地高辛引起的室性
异位搏动可以应用苯妥英钠治疗。
２ 腺苷酸
腺苷酸是一种内源性的腺甙，自从２０世纪８０年代后期以来一直是治疗阵发性室上性心

动过速的一线药物。其半衰期非常短，大量应用时会导致房室传导阻滞，可以使大多数折返性
心动过速转为窦律。有趣的是，经静脉持续给药时就不会出现这种作用，这可能与交感神经反
射有关。因此该药必须静脉大剂量快速给药然后迅速达到饱和。最方便的方法是双路注射技
术，既通过使用三通管，其中一路是生理盐水，另一路是腺苷酸，这样推注腺苷酸后立即可以推
生理盐水，使腺苷酸快速达到有效浓度。腺苷酸转律失败的最常见的原因是给药方法不合理。
２ ～ ３次给药后仍无效或虽有效但是又迅速转为心动过速时，就没有必要继续重复给药了。应
该考虑用别的药物，因为此心动过速发生原理可能与房室结无关。
３ 镁
镁是许多酶促反应的辅助因子，可以阻断钙通道。其降低细胞内钙离子浓度可能解释其
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抗心律失常的作用。过去镁用于许多类型的心律失常，但是现代研究表明其只适用于低镁血
症及尖端扭转性室速。

二、直流电心脏复律
直流电心脏复律可以用在任何有严重血流动力学异常的患者。能量必须与ＱＲＳ波同步。

当然这在室颤的病人是不可能的，在ＱＲＳ波快速、低振幅、多型性室速患者要达到这点也是很
困难的。可选择的电复律应该在常规麻醉后深度镇静的情况下进行。不成功的电复律必须与
成功转律后立即又转为心动过速相区别开。如果又转为心动过速那么在下一次电转律之前应
用药物防止其再次发生。直流电转律失败时可能该心律失常是自律性增高引起的，那么应该
考虑其他的治疗方法如超速起搏或药物治疗等。反复的直流电转律会损伤心肌细胞。

三、超速起搏
超速起搏的机理是以超过其内在节律的频率起搏，快速脉冲刺激适时侵入折返环路并阻

断折返环路，从而终止心律失常发作达到治疗目的。这对自律性增高的心动过速是无效的。
低龄儿童可以采用经食管起搏导管行超速起搏。食管导管放置在可以记录到最大心房波的位
置。从大于心动过速心率的１０％开始起搏，持续１０秒钟。与直流电复律不同的是，超速起搏
可以迅速执行，不会有心肌损害的危险。

四、射频消融
对年长儿和成人来说，射频消融术是治疗许多心动过速革命性的方法。但是来自儿童电

生理协会射频导管消融注册处的数据显示年龄小于３岁的儿童术后并发症的发生率比年长患
者高的多。并发症包括术后几周内猝死、冠脉局部缺血、心包积液等。尽管如此，但对一些药
物治疗无效的致命性心律失常患儿，仍然需要射频消融。

（李　 筠）
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第十四章
第一节　 心力衰竭

心力衰竭（简称心衰），是心排血量不能满足机体生理代谢需要而表现的临床综合征，不
及时干预，将导致衰竭心脏进行性恶化和心肌细胞过早死亡。心衰可发生在心排量增加的情
况下，如严重贫血、甲状腺功能亢进，大的动静脉瘘，但更多见的是心排量减少，如体循环血流
梗阻型先天性心脏病（如主动脉缩窄）及扩张型心肌病。近年对心衰的病理生理及分子生物
学的研究取得了很大的进展，为心衰治疗提供了新的理论依据。心衰时机体通过一系列代偿
机制，在一定程度上可暂时代偿因血流动力学改变给机体造成的不利影响，但心衰时神经体液
活性的激活，可加重心室重塑和促使心衰恶化，这些结论主要是对成人心衰患者的研究成果，
总的来说这些概念对婴幼儿还是适用的，但进一步对婴幼儿心衰时病理生理的研究是非常必
要的。

一、病理生理
心排量是每搏量乘心率，每搏量决定于前负荷、后负荷及心肌收缩力。前负荷为心室的充

盈容量，即舒张末期容量，后负荷为心室射血时遇到的阻力。心功能不全时，心排量减少可见
于心室收缩功能减弱或心室流出道梗阻造成心室泵血功能降低；心室舒张功能减弱或流入道
梗阻造成心室血液回流受阻；心搏出量的异常分布及以上三个原因组合。

心脏功能不全主要是心室收缩力减弱，根据ＦｒａｎｋＳｔａｒｌｉｎｇ定律，增加前负荷，可使心排量
增加，而后负荷增加则通过增加心肌收缩力维持心排量，当心肌收缩功能受损时，这种代偿机
制就不能进行，前负荷增加引起每搏量增加的能力就降低，而轻度增加后负荷就可导致明显的
心搏出量减少，根据这一点必然得出在有心脏收缩功能不全时，轻度降低后负荷就可明显增加
心排量。这种扩血管理论被广泛用于因心肌收缩不良引起的心衰的治疗。后负荷包含各种因
素，体循环血管阻力及动脉压是后负荷的两个主要成分，但大动脉阻力及左心室容量也起重要
作用。后负荷主要由主动脉瓣、主动脉、中心动脉和末梢动脉阻抗所决定，中心血管阻力增加
（如主动脉瓣狭窄、主动脉缩窄）或末梢血管阻力增加都可引起后负荷增加，这时如果心室不
能增加收缩力，就出现心室搏出量减少和收缩末期容量增加。



心脏舒张功能不全可见于心室顺应性降低，结果必有静脉压升高以维持适当的心室充盈，
所以尽管收缩功能正常，异常的舒张功能也可引起相应的临床症状。

心排量异常分布：当体循环血流异常时，尽管心脏收缩、舒张功能正常，也可出现心衰，最
常见的情况是有心内分流的先天性心脏病（如室间隔缺损、动脉导管未闭、房室间隔缺损及单
心室伴非梗阻性肺血流等），由于大的左向右分流，导致了肺血流量明显大于体循环血流量，
因此尽管心脏泵血功能是正常的，但由于体循环血流量不足，神经体液的代偿机制被激活，临
床就出现心衰的表现。

二、分子生物学改变
当心排量降低时，不管是什么原因引起，一系列的代偿机制被激活以维持重要器官的灌

注。绝大多数的生理反应是由于交感神经系统（ＳＮＳ）和肾素血管紧张素醛固酮系统
（ＲＡＡＳ）被激活，这些代偿机制有助于维持心排量，起初神经体液活性代偿性增加，可使心肌
收缩力增强，选择性的末梢血管收缩，钠、水潴留以维持正常的血压，这时在一个较高的ＳＮＳ
和ＲＡＡＳ水平上，心血管系统达到了一个新的自身平衡状态，然而，当心衰成为慢性时，在初期
有益于维持心血管自身平衡的这些反应可加速心肌细胞死亡，并使原有的血液动力学异常出
现恶化，而且长期过度的血管收缩使得血管丧失对血管扩张物质（ＮＯ、前列环素）的应有的反
应，这些代偿机制的失去，增加了衰竭心脏的负担。在成人心功能不全时的交感神经系统活性
增强，在临床症状出现前就已存在，交感神经张力及血浆去甲肾上腺素浓度与心衰患者死亡率
间存在着明显的正相关。

尽管心衰时，ＳＮＳ和ＲＡＡＳ的激活在短期内代偿是相当有效的，这些系统的持续激活的不
良后果最终取代了早期的益处。心率、心肌收缩力及心室壁应力的增加可使心肌耗氧量增加，
使心肌供氧长期不足。如果代偿持续进行，心肌，尤其是心内膜下心肌对氧的需求超过氧的释
放。心肌肥厚早期通过降低室壁应力来代偿急性的负荷增加和维持搏出量。长期的心肌肥厚
可使心肌收缩蛋白的基因表达异常，新合成的蛋白转为胚胎型的同功异构体，这不但使心肌舒
缩功能降低，而且可使心肌细胞寿命缩短。加之，随着心肌肥大，由于持续的超负荷，可使肥厚
心肌的能量代谢发生障碍，使细胞能量饥饿状态愈加严重，加速了细胞死亡。基因表达的改变
也影响到了收缩功能以外的控制心肌钙离子自身平衡的蛋白质。这最终降低钙离子有效地进
出肌丝的能力。

心室重塑指在负荷状态改变时心肌结构发生的改变。心衰时，心脏局部ＲＡＡＳ处于高度
激活状态，通过细胞自分泌和旁分泌产生的血管紧张素Ⅱ（ＡｎｇⅡ）是引起心脏病理性肥大和
间质增生导致心脏重塑的重要原因，其较体循环中ＲＡＡＳ更为重要。局部内源性ＡｎｇⅡ分血
管紧张素转换酶（ＡＣＥ）依赖性和非ＡＣＥ依赖性两种，前者主要使ＡｎｇⅠ在ＡＣＥ参与下变为
ＡｎｇⅡ，约占ＡｎｇⅡ形成的１５％，主要在心房肌中进行；非ＡＣＥ依赖性是经心脏胃促胰酶（Ｃｈｙ
ｍａｓｅ）的作用将ＡｎｇⅠ变为ＡｎｇⅡ，约占７５％，主要在心室肌中进行，另一小部分是通过血管舒
缓素和其同类物质的作用，直接由ＡｎｇⅠ变为ＡｎｇⅡ。现证明，心衰时，心肌中Ｃｈｙｍａｓｅ基因
表达增强，ＡｎｇⅡ增多，心肌细胞出现肥厚，心肌肌层内的非心肌细胞部分也对自分泌和旁分
泌释放出的血管紧张素和醛固酮起反应，醛固酮作用于成纤维细胞，促进胶原合成。胶原成分
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的增加改变了心室肌中心肌细胞与非心肌细胞的比例，导致了心室壁的硬度增加，最终引起舒
张功能不全。另外心肌细胞间胶原沉积增加可使毛细血管的密度降低、氧弥散距离扩大。心
室重塑的另一个直接的作用是对牵拉敏感的钙通道激活。由于细胞膜变形，使细胞内钙离子
水平增高，促使肥厚基因的激活。除了以上所述，ＳＮＳ和ＲＡＡＳ的激活可直接引起心肌毒性，
经过不同的细胞毒机制引起心肌细胞坏死，这在急性及慢性心衰时均能观察到，从显微镜下可
见心肌细胞以肿胀和炎症为特征的坏死。除了坏死以外，细胞凋亡发生率增高也是心衰综合
征的一个常见现象。凋亡是一个主动的过程，即细胞程序死亡基因的激活或抑制去除，尽管在
成人心脏相关资料还非常有限，但血管紧张素Ⅱ可促使细胞凋亡、血管重塑、高血压、缺血再
灌注损伤及其他促使心室重塑的情况都可增加细胞凋亡。坏死和凋亡两者都使心肌细胞数量
进行性减少，导致心泵功能进一步减退，促使心衰失代偿持续进行。

三、心衰时全身炎症反应
在过去１０年中人们认识到心力衰竭的显著特征之一是伴有炎症反应，在全身和局部两个

层面起作用。有限的证据表明，心力衰竭伴发局部炎症中，入侵心肌的单核细胞和局部应激的
心肌细胞均可产生细胞因子，在终末期心衰时引起全身炎症反应，局部炎性反应也会在应激后
几分钟内出现，局部炎性反应刺激蛋白合成，促进心肌肥厚，有益于损伤的修复，在疾病初期提
供了一种适应性的反应，因而对超负荷心脏短期是有益的。但细胞因子可能有细胞毒性作用，
可触发细胞凋亡，由于心肌细胞不能被增生细胞替代，故导致程序化死亡意味着是一种灾难。
细胞因子的另一个有害作用与它们诱导诱导型一氧化氮合成酶（ｉＮＯＳ）有关，后者释放大量
ＮＯ，促进自由基损害已衰竭的心肌。到目前为止，有关心衰的炎性反应的知识还不够全面，从
现有的资料看，炎性反应在初始时是有益的，但持续存在时就有害，假如这种解释是正确，那么
致力于阻断细胞因子和其他炎性介质的作用有可能为心衰患者提供新的治疗方法。所有的有
关心衰时的炎性反应的研究均在成人及动物模型中进行，还没有关于婴儿心衰时的相关资料。

四、心衰综合征定义
心衰是心血管系统紊乱引起的一个综合征，不仅仅是急性泵衰竭导致不适当的氧释放，还

是血液动力学和神经体液代偿过度的结果。心衰的症状和体征是由生理性代偿机制引起，症
状的轻重与病程所处的阶段有关。根据这些概念，以下的定义对理解和讨论婴儿心衰可提供
更有用的途径。

休克：被认为是一个急性循环衰竭状态，是完全不适当的生理代偿过程。在婴儿，休克可
由各种非心脏因素引起，如败血症、严重贫血，然而，心源性休克也可以是左心梗阻性畸形（如
严重的主动脉狭窄，主动脉弓中断，左心发育不良综合征）和心肌病的一个特征。休克的持续
发展将会导致不可挽救的致命后果，所以，休克必须及时予以纠正以避免死亡。

急性心衰综合征（失代偿状态）：急性失代偿心衰是指由于心泵功能减低时，生理及神经
体液机制失代偿出现的明显体循环衰竭的临床症状，症状进展或代偿状态的恶化标志着急性
心衰的开始，心肌损伤、代谢需求增加及心脏负荷状态的改变可触发心衰从一个稳定的代偿状
态变为失代偿状态。由于末梢血管收缩及钠潴留可出现循环充血状态。在婴儿心衰综合征，
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循环充血状态表明心衰处于失代偿状态。
慢性心衰综合征：是指心排量减少和血液动力学、神经体液代偿反应间稳定的平衡状态。

这些患儿由于ＳＮＳ和ＲＡＡＳ的代偿机制的激活，维持了循环的自身稳定，因而几乎没有充血
性心衰的临床症状。然而，持续的ＳＮＳ和ＲＡＡＳ的激活最终引起心脏功能的进行性恶化。婴
儿慢性心衰多见是由先天性心脏病和异常心肌功能引起。

五、心衰诊断
心衰是一个临床综合征，需通过临床手段进行诊断。没有一个单一的检查方法被用来诊

断心衰是否存在。如果要求用超声心动图做出是否存在心衰的诊断是不切合实际的。超声心
动图在确定心脏解剖和心室功能方面是非常有用的，但不能做出心衰的诊断，婴儿尽管有大的
室间隔缺损或心室功能降低的超声检查依据，但可以没有心衰的临床症状，相反，一些结构正
常的心脏可出现心衰。在婴儿决定心衰是否存在及严重程度需依靠病史及体格检查。

在婴儿心衰最突出的临床表现是与呼吸系统有关的，喂养史中吸入量减少及由于乏力和
呼吸困难使吸奶时间延长在慢性心衰时尤为明显，心衰时有体重不增。不幸的是，许多其他婴
儿疾病也可出现类似于心衰的临床表现，症状、体征可为非特异性，结果，婴儿心衰的诊断总不
是太明了和直截了当。体检可见在休息时心率、呼吸加快，在新生儿即使存在严重的心室功能
不全，也不常听到奔马律，左向右分流先心病当听到舒张期血流性杂音时说明分流量大。肺部
听诊通常是清晰的，除非心衰非常严重。肝脏增大，其大小可作为体液负荷过重的一个指标。
婴儿除低蛋白血症和肾功能衰竭外很少出现四肢末梢水肿。

六、婴儿心衰病因
婴儿心衰可由许多病因引起，发病时的年龄有助于缩小鉴别诊断的范围，精确的诊断对指

定可行的个体化的治疗方案是非常必要的。
婴儿期心衰常见原因
１ 出生时发生心衰
（１）新生儿心肌功能不全
产时窒息；暂时性心肌缺血
败血症
心肌炎
低血糖
低钙血症
（２）新生儿血液系统异常
严重贫血
血黏度增高综合征
（３）新生儿心律异常
持续性室上性心动过速
先天性Ⅲ度房室传导阻滞
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（４）结构异常
三尖瓣反流（如Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形）
肺动脉反流（如肺动脉瓣缺如）
动静脉瘘
２ 出生２周内出现心衰
（１）心脏结构异常
严重主动脉狭窄
主动脉缩窄或主动脉弓中断
左心发育不良综合征
完全性肺静脉异位引流（伴梗阻）
肌功能异常或心律失常（见出生时起病）
肾功能衰竭
严重高血压
（２）内分泌疾病
甲状腺功能亢进
肾上腺功能不全
３ 出生２个月内出现心衰
（１）结构异常
心室间分流（室间隔缺损，单心室，房室间隔缺损）
主动脉与肺动脉间分流（动脉导管未闭，共同动脉干，主肺动脉窗）
左心梗阻性病变（主动脉狭窄，主动脉缩窄，二尖瓣狭窄）
心房间分流（房间隔缺损，非梗阻性完全性肺静脉异位引流）
（２）心肌功能不全
心肌炎
心肌病
左冠状动脉异常起源于肺动脉
代谢性疾病（如心糖原累积病）
心动过速相关的心肌病
通气不良（气道梗阻，骨骼肌病变）
支气管、肺发育不良
肾脏和内分泌疾病
肾功能衰竭
甲状腺功能减退或亢进
肾上腺功能不全
４ 婴幼儿
同以上２个月内出现心衰，再增加
川崎病
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血管瘤（动静脉畸形）

七、治疗
婴幼儿心衰的治疗原则：提高生存率；减少心衰相关的并发症；维持正常的生长发育；缓解

心衰症状；阻止或减缓心衰的进展；减少神经体液的激活。随着对心衰时病理生理改变方面理
解的加深，成人及儿童心衰治疗的目标正在发生转移。如果失代偿期心衰的治疗以改善血流
动力学为主，那么心衰有效的长期治疗需着眼于神经体液紊乱的纠正。婴幼儿心衰治疗目标
与成人患者稍有不同，心衰常由先天性心脏病引起，心衰治疗只需维持到适合外科手术或介入
治疗为止。

休克和急性心衰综合征：休克及急性失代偿性心衰的治疗需要纠正血液动力学异常及缓
解临床症状，治疗方法最初包括静脉内给予利尿剂，正性肌力药物及血管扩张剂。其他包括吸
氧，通气支持，对一些特殊心脏解剖异常者，需保持动脉导管开放。

慢性心衰综合征：在过去１０年里，成人代偿性心衰的治疗在于调节或阻断过度的神经体
液的激活，治疗原则是减少并发症，增加长期生存率，改善生活质量。血管紧张素转换酶抑制
剂，血管紧张素受体阻滞剂，醛固酮拮抗剂及β受体阻滞剂是成人心衰患者常用的治疗药物。
这些药物在婴幼儿是否起同样的作用，需要加以观察。然而根据成人及动物实验研究，可预测
婴幼儿心衰的发病机制与成人类似，尽管可能有年龄相关的量或质的不同。在婴幼儿针对心
衰时的神经体液反应及心衰的治疗还需要进行进一步的研究。

利尿剂：肺充血时，利尿剂可以改善临床症状，通过减轻前负荷，降低室壁应力。但是它可
以促进心肌重塑，因而利尿剂不能被用在没有肺充血临床表现的心衰患儿。有三种利尿剂通
常用于婴儿心衰的治疗。袢利尿剂，如呋塞米在很低的肾小球滤过率时保持利尿作用。新生
儿由于肾排泄机制还没有发育成熟，对袢利尿剂的反应减低。噻嗪类利尿剂作用在远端肾小
管，由于肾脏发育不完善，比袢利尿剂相比，作用减低更明显，易受低肾小球滤过率的影响。保
钾利尿剂，如螺内酯（安体舒通）也作用在远端肾小管，螺内酯通常在心衰时通过阻断醛固酮
受体减少心肌纤维化。螺内酯如与血管紧张素转换酶抑制剂一起使用应注意出现高钾血症。
心衰治疗初始通常选用袢利尿剂，然而在一些难治性病例，可与噻嗪类利尿剂一起使用，噻嗪
类利尿剂应在袢利尿剂应用前３０ ～ ６０分钟给予，这有助于尿钠的排泄。

正性肌力药物：增加心肌收缩力药物通过增加收缩蛋白的钙离子量起作用，各种药物增加
进出肌丝的钙离子量，在短期内起到增加收缩力作用。然而对收缩功能降低的长期治疗，最常
用的药物仍是地高辛。但地高辛作为正性肌力药物，增加心肌收缩力的作用至多为中等程度；
另外，用地高辛治疗慢性心衰时，在心脏收缩功能检测指标不见好转时，临床症状也能改善，就
这一点，认为在慢性心衰用地高辛治疗的主要益处是对神经体液的调节。β受体激动剂和磷
酸二酯酶抑制剂通过ＣＡＭＰ依赖机制起到改善血液动力学作用。在成人临床研究发现持续
给予β受体激动剂和磷酸二酯酶抑制剂不能改善临床症状和运动耐力，而且长期随访发现死
亡率增加。

扩血管药物：血管扩张剂是成人心衰治疗的一个主要药物，在婴幼儿慢性心衰治疗中，起
到了重要作用。通常被用在心室功能异常、房室瓣或半月瓣反流及左向右分流型先心病。在
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心肌收缩功能减退的情况下，扩血管药物的使用可减少射血阻抗增加心排量。在婴儿如合并
二尖瓣或主动脉瓣反流，血管扩张剂可减少反流量，增加前向血流。对大的左向右分流型先心
病，分流量主要取决于体肺循环阻力比，心脏收缩功能通常是正常的，血管扩张剂通过降低体
循环阻力提高心排量，这使左室进入主动脉的血流增加，通过缺损分流的血量就减少。但是，
扩血管药物用在左向右分流先心病也有争议，因为在扩张末梢血管的同时，也扩张肺动脉，这
两个作用可能互相抵消。

血管紧张素转换酶抑制剂（ＡＣＥＩ）作为慢性心衰扩血管治疗的首选药物。首选ＡＣＥＩ是
与其他扩血管药物具有激活神经体液作用有关，动脉扩张剂如肼屈嗪、硝苯地平可使ＲＡＡＳ和
ＳＮＳ激活，反射性加快心率，造成钠、水潴留，现在已知在成人的慢性心衰患者，长期用扩血管
药物治疗可使心衰进一步恶化，用适当剂量的ＡＣＥＩ治疗成人的慢性充血性心衰能明显增加
长期生存率。初始剂量建议从相对小剂量开始，然后逐渐增加至可耐受剂量为止。如果应用
ＡＣＥＩ后，出现血压降低，应减少利尿剂的剂量。由于ＡＣＥＩ在神经体液调节方面的有益作用，
推荐ＡＣＥＩ可用于存在心功能不全客观指标但无临床症状的患者。目前还不知道婴幼儿使用
ＡＣＥＩ是否具有与成人相同的长期益处。

神经体液调节：正如以上所述，心衰综合征是以交感神经活性增强、ＲＡＡＳ激活及心室重
构为特点，目前对慢性心衰的治疗主要是纠正神经体液的失衡，就这一目的，在成人目前应用
的药物是地高辛、ＡＣＥＩ、β受体阻滞剂、醛固酮拮抗剂及血管紧张素受体阻滞剂。尽管在婴儿
中地高辛的神经体液调节作用还没有被确认，但在左向右分流型、表面上看心肌收缩功能正常
的先天性心脏病引起的心衰的治疗中，地高辛起到了有益的作用，提示这是地高辛的神经体液
调节起作用。β受体阻滞剂在心衰患者中使用曾作为反指征，因为在心衰时，高的交感神经张
力有利于血液动力学的纠正。随着对心衰时病理生理学理解的拓展，β受体阻滞剂参与了心
衰的治疗并取得了有益的长期效果。第三代β受体阻滞剂，如卡维地络增加了扩血管作用的
成分，似乎更有利于血液动力学的改善，同时还增加了抗氧自由基作用以消除心衰时氧自由基
对心脏的损害。然而目前还没有应用β受体阻滞剂治疗婴儿心衰的安慰剂对照研究的报道。
醛固酮受体拮抗剂，在成人心衰时通过减轻心室纤维化达到减轻心室重构作用，然而，这些作
用还没有在婴幼儿中加以正规的研究，尽管螺内酯作为保钾利尿剂常规由于婴幼儿心衰的治
疗，还不知道这些有益的作用在婴幼儿中是否同样存在。血管紧张素受体阻滞剂曾在成人心
衰患者中进行研究，从理论上说，这些药物的作用应优于血管紧张素转换酶抑制剂，但这些药
物还没有在婴儿中加以研究。

营养支持：营养治疗也许是婴儿心衰治疗中最重要的一个方面，但常易被忽略。急性或慢
性营养不良在婴儿先天性或获得性心脏病中非常常见，早期对营养需求的关注可最终有助于
对患儿的生长发育及长期预后起积极的作用。如婴儿在做好外科手术或介入治疗准备时如没
有获得正常的生长应被认为是内科治疗的失败，这也应作为外科手术或介入治疗的一个适应
证。总体来说，婴儿心衰生长迟缓的最常见原因是热卡摄入减少和能量消耗增加。婴儿心衰
时，由于低氧血症和能量贮备不足，易出现吸吮无力，另外气促也干扰了喂养，因为婴儿不能协
调吸吮、吞咽及呼吸动作。慢性心衰时，生长迟缓主要表现为体重、生长、头围落后，其中体重
影响最早最明显，然后是生长落后，仅在严重心衰时，才出现头围生长减缓。许多生化指标用
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来评价营养状况，血清白蛋白是最常应用的指标，低血清白蛋白血症与住院时间延长及死亡率
增高有关。然而，由于长的半衰期及血管交换率较高，血清白蛋白水平对疾病严重程度的评估
似乎更优于营养状态的测量。前白蛋白半衰期是２天，血清浓度与负氮平衡的相关性好于白
蛋白及血清转铁蛋白水平。

治疗措施：心衰患儿热卡及蛋白的需求量通常大于正常婴儿。正常婴儿需要１００ ～
１２０ ｋｃａｌ ／（ｋｇ·ｄ），而心脏病患儿需１２０ ～ １６０ ｋｃａｌ ／（ｋｇ·ｄ）才能维持体重的生长。有明显心
衰的婴儿，不能耐受提供足够热卡的液体量，这时应提供高热卡的配方奶。液体需求量应个体
化，取决于病变的程度及利尿剂的效率。总体来说，对新生儿不应限制钠摄入，如钠低于
２ ｍＥｑ ／（ｋｇ·ｄ）将导致低钠血症及对生长不利。如果通过喂养及增加热卡不能起到促进生长
的作用，那么需要通过鼻胃管喂养来强化营养，最常用的是２４小时置管喂养，也可采用规定
时间内予以经口吸吮（如１０，１５，或２０分钟），剩余量通过鼻胃管给予。固体食物在单位容量
与配方奶相比提供较少的热卡，鉴于此原因，对中重度营养不良的患儿应延迟喂养固体食物。

八、总结
尽管在成人心衰患者观察到针对神经体液紊乱的治疗的有益结果，但几乎没有信息可提

供这些药物用于婴儿心衰患者的治疗。由于受体效应器系统及循环生理的明显的发育上的
差异，来自于成人的研究成果对婴儿可能误导和不适合。然而，去认识婴幼儿慢性心衰时重要
的神经体液激活和药物调节是非常重要的。婴幼儿先天性心脏病合并难治性心衰及生长发育
迟缓虽经内科积极治疗仍没奏效时应适时予以外科手术治疗。

第二节　 感染性心内膜炎

心脏结构畸形的婴幼儿有患感染性心内膜炎的危险，尽管感染性心内膜炎在婴幼儿，尤其
在婴儿发生率较低。最常见的临床表现是不能解释的发热，常发生在放置静脉内输液管者。
新生儿不合并先天性心脏病者也可患感染性心内膜炎，但通常与静脉内留置输液管有关。新
生儿感染性心内膜炎最常见的病原微生物是凝固酶阳性和凝固酶阴性的葡萄球菌，革兰氏阴
性菌和真菌（念珠菌），这个病原谱与年长儿及成人感染性心内膜炎观察到的不同。

一、诊断
新生儿感染性心内膜炎的诊断是很困难的，需要全面地、综合地进行评估。不能解释的发

热需要彻底地寻找感染源，血培养是主要的诊断手段。对成人感染性心内膜炎的研究发现，菌
血症是持续性的，所以血培养采样在任何时候都可以，不需等到发热高峰时。由于各种微生物
在血液中的浓度相对较低，故间隔几小时采２ ～ ３次血培养有助于提高阳性率。由于葡萄球菌
同时是心内膜炎和培养标本污染的最常见的细菌，在采血时要严格注意无菌操作，以防假阳性
出现。实验室检查包括白细胞计数增多，Ｃ反应蛋白及血沉增快。应做尿常规检查及尿培养，
因为可从尿中分离出细菌或真菌。另外，可有蛋白尿和血尿，这与炎症过程是一致的。
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超声心动图在诊断先天性心脏病中起到了非常重要的作用，而且超声能探查到静脉内留
置的导管头端，以此可以判断是否在导管或邻近组织存在赘生物。然而需要强调的是超声心
动图不能做出“是或否”存在感染性心内膜炎的诊断。换句话说，即使超声心动图是完全正常
的，也可能存在感染性心内膜炎；相反，“阳性超声心动图”不能肯定存在感染性心内膜炎。超
声心动图不能做出排除感染性心内膜炎的诊断。超声心动图在观察心内及血管内新生物（赘
生物）是非常有帮助的。连续多次的超声心动图检查可检测赘生物的增大及消亡。

当患有先天性心脏病的婴儿静脉内留置输液管时，出现感染的症状及体征，这在临床上很
常见，问题是留置管感染还是患心内膜炎，从导管及其他部位分别采集血培养标本有助于进行
鉴别。另外超声检查可发现在导管内有血栓形成将有助于诊断。

二、治疗
感染性心内膜炎的针对性治疗需要根据血培养药物敏感试验的结果。初始治疗前进行血

培养的重要性不能低估。新生儿血培养阴性的感染性心内膜炎非常罕见，所以广谱抗生素的
应用通常是不需要的。当临床上高度怀疑有感染性心内膜炎，但血培养还在进行中时，可以针
对最常见的细菌如葡萄球菌进行治疗，当血培养及药物敏感试验结果出来后，再对使用的抗生
素进行修正。新生儿霉菌性心内膜炎的治疗在临床上是一个及具挑战性的问题，这些婴儿常
有多部位的感染，抗霉菌治疗的疗程需要延长。如果发现心内或血管内有赘生物，需进行手术
治疗。术中要注意将赘生物予以彻底清除，如果赘生物起源于心内补片或者管道，应将补片或
管道一起予以更换，如果不将感染的外来材料切除，要治愈霉菌性心内膜炎是非常困难的。

三、感染性心内膜炎的预防
美国心脏病协会推荐的感染性心内膜炎预防指南指出，婴儿先天性心脏病进行心脏手术

前需应用针对葡萄球菌的抗生素，但治疗需限制在围手术期，术后不超过４８小时，没有证据表
明延长使用抗生素对心脏手术患儿有益，事实上，延长使用抗生素反而增加了其他病原菌感染
的机会（尤其在新生儿）。常规情况下，不需要对感染性心内膜炎进行预防性治疗，婴儿有卵
圆孔未闭在接受与心脏无关的手术时，也不需要进行预防性治疗。

四、心内或血管内栓塞
在留置导管头端有血凝块形成及在心房壁导管头对着的部位有血栓形成是一个非常重要

的现象。超声检查在确定血栓部位、范围、大小方面非常有帮助。在许多病例，通常不需要任
何特殊的治疗。如果发现血栓大，且随血流漂动，可应用肝素以预防血栓进一步扩大。肝素没
有溶栓作用，但它可预防血栓进一步扩大并且进入正常的溶栓过程溶解血栓。当有大的可移
动的血栓时，存在着栓塞的危险，由于绝大多数婴儿有卵圆孔未闭，可造成体循环栓塞。因此
应该及早手术摘除血栓或赘生物。肝素治疗的危险性需予以注意，尤其是病重的新生儿及早
产儿。

如果留置导管梗阻，这根导管应该拔除重新置放，不要去冲冼已经凝住的导管。如果重新
放置导管不可行，那么可用少量的液体（相当于导管的容量）加链激酶２５ ０００ Ｕ或尿激酶
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５ ０００ ～ １０ ０００ Ｕ，或者１ ｍｇ ／ ｍｌ浓度的组织纤维蛋白酶原激活剂留置在导管中，用链激酶、尿
激酶者夹管１ ～ ４小时，用组织纤维蛋白酶原激活剂者夹管５ ～ １５分钟，然后把内容物吸除。

（黄美蓉）
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第十五章
一、药物治疗的总体原则
婴幼儿心血管疾病有其疾病及年龄的特点，所以针对其疾病的合理用药十分重要。对于

婴幼儿心血管疾病患者，首先应该对疾病明确诊断，并了解其病理生理改变，然后制定针对该
病的治疗药物、剂量等个体化的治疗方案，用药后须密切监测药物的作用及副作用并予以及时
的调整。

药物的作用与药代动力学密切相关。药代动力学包括药物的吸收、分布、代谢和排泄。了
解婴幼儿中的药代动力学特点及其影响因素十分重要。

静脉注射为最常见的给药途径，此外有口服、舌下含服、直肠给药、肌肉注射、皮下注射和
吸入等途径。后者都是通过细胞膜的吸收后到达血循环的，受药物的理化性质、ｐＨ、局部的血
供等因素的影响。婴幼儿相对躯体胃肠道体表面积较大，有利于药物的吸收；但是他们胃肠道
的ｐＨ高，不利于药物的离子化；同时新生儿的胃肠道排空较慢，可有波动。综合这些因素决
定了不同的婴幼儿或同一婴幼儿在不同时间它的胃肠道吸收功能是不同的。肌肉注射是给药
的常用途径，但是由于婴幼儿肌肉组织较少，注射有一定难度。更主要的是由于药物不能完全
溶解，肌肉床的血供变化大，所以婴幼儿尤其新生儿应尽量避免肌肉注射。

给药方法与药物的最初分布浓度有关。一般口服给药者，往往最初肝脏中浓度最高，而静
脉给药者，则以心脏和肺脏为高。同时药物的分布与药物的理化特性、局部的血流量、ｐＨ、体
液的组成特点、药物与血浆蛋白和组织蛋白的结合率有关。新生儿体内水分含量高，且在药物
的分布过程中血浆蛋白与药物的结合率极低，所以影响了药物的分布，需要在用药过程中密切
注意。

婴幼儿的药物代谢存在显著的个体差异，往往药物的生物降解较慢，使得药物的半衰期
较长。

大部分药物及其代谢产物是通过肾脏排泄的。新生儿的肾脏发育尚未完善，所以对相同
的药物，它的排泄是不同的。婴幼儿先天性心脏病患者，往往合并有肾脏灌注的减少，所以在
用药的同时须密切观察肾功能。

二、药物治疗的监测
由于婴幼儿的药代动力学特点使得药物的剂量较难掌握，需要我们在用药的同时密切监



测。临床上我们往往有某种心血管药物的治疗剂量范围，大多数为参考成人的实验室标准，我
们不能教条地根据这个浓度来调整药物剂量，而应该根据药效及有无毒副作用来调整用药。

三、药物的相互作用
药物的联合应用可产生协同或相互拮抗的作用，在药物的选择及剂量的应用方面予以充

分的重视，并予以密切地监测。

四、心血管药物学

（一）正性肌力药物
对于婴幼儿中心肌收缩功能减弱的心功能不全患者，选用正性肌力药物。强心甙、β受体

激动剂和磷酸二酯酶抑制剂为三类常用的正性肌力药物。
１ 洋地黄
洋地黄为临床应用最广泛的正性肌力药物。它的制剂很多，临床主要为地高辛、洋地黄毒

甙和西地兰。在婴幼儿中以地高辛应用作为广泛，地高辛作用快速，体内蓄积不长，即使中
毒，为时也短。既可达到饱和，又可以长期维持用药。

地高辛通过抑制心肌细胞膜Ｎａ ＋ Ｋ ＋ ＡＴＰ酶活性，增加Ｎａ ＋内流，Ｋ ＋外流，促使Ｎａ ＋ 
Ｃａ２ ＋交换，使细胞内Ｃａ２ ＋增加，从而提高心肌收缩；它能降低窦房结的自律性，减慢房室传导
的速度；同时它能改善压力感受器和心肺容量感受器的敏感性，从而抑制交感神经的活性。

地高辛通过胃肠道吸收，所以大多口服给药，必要可予以静脉给药。一般口服给药３０ ～
９０分钟后，血清浓度达高峰，以后药物向组织中散布，血清浓度下降，最后经代谢和排泄，浓度
缓慢降低。地高辛大多由肾脏排泄，其清除率与肌酐一样，是与肾小球滤过率成比率的。出生
１周内的排泄较慢，至５月接近成人。肾功能减退时排泄减慢。其半衰期在早产儿约５７ ～ ７２
小时，足月儿３５ ～ ７０小时，婴儿１８ ～ ２４小时，儿童４０小时左右。

地高辛在体内有蓄积现象，以往常规采用“毛地黄化”，即负荷总量在２４小时内分３ ～ ４
次给予，以后每天维持量为全效量的１ ／ ４，分２次给予或１次给予。但也有认为无紧急情况，
治疗开始即予以维持量，一般５天左右就能达到有效浓度。新生儿毛地黄化，容易产生毒性反
应，建议在新生儿中使用直接维持量的方法。地高辛的治疗量个体差异很大，且同一个体在不
同时期和不同条件下也有差异，所以必须个体化，在严密临床观察下，并根据病情变化随时调
整剂量。

表１５１　 各年龄组的地高辛用量
毛地黄化（μｇ ／ ｋｇ） 维持量（μｇ ／ ｋｇ）

早产儿 ２０ ～ ２５ ５

足月新生儿 ３０ ８ ～ １０

婴儿（＜ ２岁） ３０ ～ ４０ ８ ～ １０

儿童（＞ ２岁） ３０ ～ ４０ ８ ～ １０
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　 　 近年来，临床医生多采用维持量疗法，地高辛中毒者较少见。尽管很容易测得血地高辛浓
度，但不建议作为常规检查，只有当怀疑或出现地高辛中毒时，考虑测定血地高辛浓度。地高
辛中毒往往出现于地高辛过量者、肾功能不全的患者或使用其他对地高辛有干扰作用的药物
的患者中。血地高辛的测定采用放射免疫法。婴幼儿的治疗有效浓度为１ ～ ２ｎｇ ／ ｍｌ。新生
儿、婴儿对地高辛的耐受性好，不易出现地高辛中毒表现，可能与他们中枢神经和交感神经系
统的发育尚未成熟、心肌健好不易引起心律失常有关。

地高辛主要用于心肌收缩功能减弱的心功能不全的患者中，但是在新生儿中的应用存在
一定的争议，因为尚无对于这些人群的双盲研究。但地高辛仍作为婴幼儿左室收缩功能不全
的一线用药。

地高辛在婴幼儿尤其新生儿左向右分流先天性心脏病合并心功能不全的患者中的应用存
在较大的争议，因为这类病人中心肌收缩功能往往是正常的。对于这类病人的治疗应该首先
控制液体的摄入，临床使用利尿剂和血管扩张剂。但是大量的研究显示，这类病人使用地高辛
后临床症状好转，这是由于除了正性肌力作用外，还有抑制心衰时出现的神经内分泌活性增高
的作用。所以有人认为地高辛仍可作为大量左向右分流所致心衰者的主要用药之一。

地高辛应用的安全范围较小，当成人中出现恶心、呕吐、头痛、视力模糊、眩晕等考虑可能
为地高辛中毒。但是这些症状在婴幼儿中并不多见。在婴幼儿中出现进食障碍或持续的心动
过缓应怀疑地高辛中毒。应用地高辛的婴幼儿出现高度的房室传导阻滞、各种类型的心律失
常时应怀疑地高辛中毒。治疗包括停用地高辛及排钾利尿剂，密切的血液动力学监测，维持正
常血钾浓度，必要时抗心律失常药物治疗或临时心脏起搏，当出现致死的心律失常时，应用地
高辛特异的抗体进行治疗。
２ 肾上腺素能受体激动剂
肾上腺素受体激动药与肾上腺素受体结合，激动受体，产生肾上腺素样的作用。它们的作

用与兴奋交感神经的效应相似，故又称拟交感药。肾上腺素能受体分为α和β两种受体，α
受体位于血管平滑肌和心肌内，当其兴奋时，引起血管收缩，并有轻度的正性肌力和负性频率
作用；β１受体位于心肌内，当其兴奋时引起心率加快，心肌收缩力增强和传导改善；β２受体主
要位于血管平滑肌，也位于窦房结内，当其兴奋时引起周围血管扩张和心率加快。此外，在肾
及肠系膜血管床内还有多巴胺（ＤＡ）受体，当其兴奋时引起肾血管和肠系膜血管扩张。

肾上腺素能受体激动剂的正性肌力作用主要是通过兴奋心脏的β１受体所介导的，较小程
度是由于兴奋心脏的α１和β２的受体产生的。β１受体激动剂与心肌细胞膜上的受体结合，激
活腺苷酸环化酶，催化ＡＴＰ形成ｃＡＭＰ，ｃＡＭＰ促使Ｃａ２ ＋进入细胞内和激发Ｃａ２ ＋由肌浆网进入
肌浆，从而增强心肌的收缩力。肾上腺素能受体激动剂的外周血管作用取决于其对外周血管
壁上的α和β受体的相对作用而定。

表１５２　 肾上腺素能受体激动剂主要作用
药物 激动剂的主要作用
多巴胺 β１ ＝ ＤＡ１ ＞ α

多巴酚丁胺 β１

５７２　 第十五章　 心血管药物治疗



续表
药物 激动剂的主要作用
肾上腺素 β１ ＝ β２ ＝

盐酸去氧肾上腺素 α

去甲肾上腺素 β１ ＝ α

异丙肾上腺素 β１ ＝ β２

（１）多巴胺（Ｄｏｐａｍｉｎｅ）　 多巴胺为去甲肾上腺素的前体，可作用于β１ 受体、ＤＡ受体和
α受体，其药理作用和用药的剂量密切相关：①小剂量２ ～ ５ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ），主要作用于ＤＡ受
体，引起肾及肠系膜血管扩张，脑动脉和冠状动脉也发生扩张，周围血管阻力降低，对β１受体
有轻度的兴奋作用。②中等剂量６ ～ １０ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ），除作用于ＤＡ受体、β１受体外，还可兴
奋α受体，此时心肌收缩力增强，心排量增加，心率轻度增快。由于小动脉和静脉收缩，血压
轻度升高；肠系膜动脉和肾动脉仍呈扩张状态。③大剂量＞ １０ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ），主要作用于
α受体，引起周围血管收缩，ＤＡ和β１受体的兴奋作用基本被抵消。

多巴胺主要用于婴幼儿中由于心肌收缩功能减弱而导致的较严重的心功能不全症状的患
者中，一般使用中小剂量的多巴胺；此外，多巴胺有收缩血管的作用，所以有时用于休克的患
者中。

多巴胺只可以静脉滴注，一般疗程不应超过３ ～ ５天，因为时间过长，由于心肌细胞膜β
受体数目减少，可产生耐药性。由于多巴胺有收缩血管的作用，所以静脉滴注时容易出现外周
血管坏死，因此在静脉滴注时密切观察以防渗漏，最好选用中心静脉给药。

多巴胺的主要副作用为可引起心率增快，剂量过大可诱发心律失常。
（２）多巴酚丁胺（Ｄｏｂｕｔａｍｉｎｅ）　 多巴酚丁胺为多巴胺的衍生物，以兴奋β１受体为其主要

作用，且能均衡地兴奋α受体和β２ 受体，其对周围血管作用不明显，所以多巴酚丁胺的主要
作用是增强心肌的收缩力，增加心输出量。与多巴胺相比，多巴酚丁胺对心率、周围血管的阻
力的影响较小，对肾血管床没有扩张的作用。联合多巴胺和多巴酚丁胺，两者有很好的协同作
用，可减少各自药物的用量，同时发挥药物的不同优势，减少毒副作用。

多巴酚丁胺也只能静脉滴注，一般用量为２ ～ １０ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ），从小剂量开始，逐渐增
量。一般疗程为３ ～ ５天，必要时间隔数日再次应用。

（３）肾上腺素（Ｅｐｉｎｅｐｈｒｉｎｅ）　 肾上腺素能激动α和β两类受体，产生较强的α型和β型
作用。可增强心肌收缩力，使心率加快，皮肤、黏膜及内脏血管收缩，但可使冠状动脉及骨骼肌
血管扩张。一般剂量仅增加收缩压，大剂量时可使收缩压和舒张压同时升高。

肾上腺素主要用于婴幼儿心肌收缩功能减退致心功能不全的患者中，尤其是用于对多巴
胺和多巴酚丁胺等药物治疗效果不理想的患者中；同时可作为心脏骤停的首选用药。

肾上腺素的使用需要从小剂量开始，然后再根据临床适当调整用药剂量。严重的室性心
律失常是主要的副作用，尽管在婴幼儿中较少见，我们在用药的同时密切监测心电图。

（４）盐酸去氧肾上腺素（Ｐｈｅｎｙｌｅｐｈｒｉｎｅ）　 盐酸去氧肾上腺素是选择性的α１受体阻滞激动
剂。它的主要作用为通过血管收缩来增加体循环的阻力，同时可反射性地减慢心率。
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盐酸去氧肾上腺素静脉维持给药。婴幼儿中主要用于升高血压，如用于感染性休克的患
者中；同时用于处理缺氧发作的患者，主要通过增加体循环的阻力减少右向左分流，从而增加
肺血流量而改善缺氧状况。

（５）去甲肾上腺素（Ｎｏｒｅｐｉｎｅｐｈｒｉｎｅ）　 去甲肾上腺素主要为α受体激动剂，它收缩血管，
引起外周阻力增加，血压升高；同时有轻度的β１ 受体兴奋作用，所以有一定程度的正性肌力
作用。

去甲肾上腺素主要用于各种病因引起的休克，包括心源性休克、低阻低排性休克。也可以
应用于婴幼儿心脏病手术经体外循环后引起的血管的低阻状态的患者中。

去甲肾上腺素应采用最低有效量和可能的最短时间。因为较长期、大剂量去甲肾上腺素
的应用，可引起内脏器官的强烈收缩而导致坏死，心律失常是其另一个主要的副作用。同时须
粗大的静脉静滴，避免渗入皮下，否则会引起组织坏死。

（６）异丙肾上腺素（Ｉｓｏｐｒｏｔｅｒｅｎｏｌ）　 异丙肾上腺素是非选择性的β受体激动剂，可增加心
肌收缩力、心率和传导能力，兴奋心脏高位起搏点，又可扩张周围血管，降低外周血管阻力。

异丙肾上腺素主要用于明显的窦性心动过缓、高度或完全性房室传导阻滞者。与多巴胺
和多巴酚丁胺比较，它在增加心肌收缩力的同时，增加心率的作用更为明显，因为在婴幼儿低
心排的患者中大多存在心动过速，所以在这类病人的应用中有一定的限制。
３ 磷酸二酯酶抑制剂
磷酸二酯酶抑制剂可选择性地阻滞磷酸二酯酶作用，抑制此酶活性将增加细胞内ｃＡＭＰ

的含量，起到正性肌力和扩张血管的作用。其正性肌力作用比洋地黄强，但长期应用副作用较
多，且可能对心衰的自然病程产生不利的影响。目前临床应用有氨力农和米力农两种。

（１）氨力农（Ａｍｒｉｎｏｎｅ）　 氨力农是非选择性的磷酸二酯酶抑制剂，作用相对较弱。它能
增加心排量，降低左室充盈压和左室后负荷，减低肺动脉压力，而且对动脉压和心率无明显影
响。由于较大的毒副作用，它的应用受到一定的限制。

在婴幼儿中的应用经验较少。它主要用于治疗急性左心衰、难治性心衰、慢性充血性心衰
和心脏手术后低心排患者中。但对低血钾、低血压、血容量不足、肝肾功能不全者应慎用或
禁用。

氨力农可以口服和静脉给药。在婴幼儿中一般予以短期静脉滴注给药，因为短期使用可
有明显的血液动力学效应，长期使用作用不肯定，且毒副作用大，所以不能作为增加心肌收缩
力的首选用药。一般首先予以负荷量，然后再予以静脉５ ～ １０ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ）维持。该药主要
在肝脏代谢，部分原药在尿中排泄。较长期、大剂量的应用可产生较大的毒副作用。低血压、
心律失常和血小板减少症为婴幼儿主要的毒副作用表现，尤其血小板减少症在新生儿中表现
尤其明显，所以在应用该药时，须密切监测血小板，必要时停止使用。

（２）米力农（Ｍｉｌｒｉｎｏｎｅ）　 米力农为氨力农的衍生物，它是选择性的磷酸二酯酶抑制剂，主
要通过肾脏排泄，半衰期为３小时左右。它与氨力农作用相似，作用较后者强２０ ～ ３０倍，但毒
副作用反而相对较少。
（二）利尿剂
利尿剂的主要作用为消除体内过多的液体，减轻心脏前负荷，消除肺淤血、内脏淤血及周
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围性水肿。利尿剂的主要机制是通过减少肾小管对电解质及水的重吸收而发挥利尿的作用。
不同类型的利尿剂作用于肾小管的不同部位，肾小管的不同部位对Ｎａ ＋和水的通透性，以及重
吸收的方式和程度也不一致，所以利尿强度有很大的差别。根据利尿剂作用部位不同，利尿剂
分为四大类：①作用于近端小管：碳酸酐酶抑制剂和渗透性利尿剂；②作用于髓袢升支：袢利尿
剂；③作用于远曲小管：噻嗪类利尿剂；④作用于远曲小管远端和集合管：潴钾利尿剂。
１ 袢利尿剂
袢利尿剂是强效的速效利尿剂。目前袢利尿剂主要有速尿、利尿酸和丁尿胺，其中应用最

广泛的为速尿。
（１）速尿（呋塞米Ｆｕｒｏｓｅｍｉｄｅ）　 袢利尿剂作用于髓袢升支肾小管上皮细胞，抑制Ｎａ ＋、

Ｋ ＋、Ｃｌ －的共同转运系统，减少离子的重吸收，使得肾小管中Ｎａ ＋、Ｋ ＋、Ｃｌ －浓度增加，形成高渗
透压，干扰尿的浓缩过程。随着大量离子的排出，水分随之排出而产生显著的利尿作用。当肾
小球滤过率下降时仍保持有利钠作用，而且在低蛋白血症、低钾、低钠、低氯时，其利尿功效仍
不受影响。所以袢利尿剂是目前利尿作用最强的速效利尿剂。速尿是目前应用最广泛的袢利
尿剂。近年来发现速尿能提高体循环的容血量，从而减轻右心德前负荷，改善肺水肿。

速尿的利尿作用迅速可靠，适用于治疗各种原因引起的充血性心力衰竭，是治疗急性肺水
肿的首选用药。

口服吸收迅速但不完全，２０ ～ ３０分钟内开始利尿，１ ～ ２小时达高峰，持续６ ～ ８小时；静脉
注射后２ ～ ５分钟出现作用，０ ５ ～ １ ５小时达高峰，持续４ ～ ６小时。大部分药物通过肾脏原
形排出，小部分经胆汁排出。因排泄较快，反复给药不易产生蓄积作用。但是在早产儿及肾功
能不全的患者中，速尿的排泄明显延缓，用药时需减少用药的剂量。

速尿的最大副作用为水电解质紊乱，特别是血钾过低，所以临床应用时需同时补钾或与保
钾的利尿剂联合使用。耳毒性是另一副作用，一般发生率低，但当合并肾功能不全或与其他耳
毒性药物联合使用时，发生率明显增高。

（２）尿酸（Ｅｔｈａｃｒｙｎｉｃ Ａｃｉｄ）　 利尿酸的作用机制，临床用药指征、副作用相似。袢利尿剂
可引起听力下降，利尿酸此种副作用最为严重，有时一次大剂量的利尿酸可引起永久性耳聋。

（３）尿胺（Ｂｕｍｅｔａｎｉｄｅ）　 丁尿胺是新型的袢利尿剂，同时对近曲小管也有作用，还能增加
肾小球滤过率及肾血流量，利尿作用优于速尿，速尿治疗无效的病例，丁尿胺治疗可能有效。

临床用药的指征及副作用同速尿，大多用于速尿治疗无效的患者。丁尿胺可以口服或静
脉给药，它部分通过肝脏排泄，部分原药通过肾脏排泄。所以当存在肝功能不全时须调整用药
的剂量。
２ 噻嗪类利尿剂
噻嗪类属于中效利尿剂，是临床应用最广的利尿剂。噻嗪类利尿剂各制剂之间由于各药

脂溶性、肾清除率、组织结合以及肠肝循环的存在差异，所以存在利尿强度和持续时间的差别。
临床上最常用的噻嗪类利尿剂为双氢克尿噻。

（１）双氢克尿噻（Ｈｙｄｒｏｃｈｌｏｒｏｔｈｉａｚｉｄｅ）　 双氢克尿噻作用于远曲小管近端和髓袢升支远
端，抑制该处Ｎａ ＋、Ｃｌ －重吸收。它的作用比较缓和，可以作为长期的用药。双氢克尿噻口服
给药，一般在１ ～ ２小时出现利尿作用，持续１２ ～ ２４小时。它引起水、电解质紊乱的作用比袢
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利尿剂轻微，但常可引起低钾血症，这是由于当含有较多Ｎａ ＋的液体流经远曲小管时，与较多
的Ｋ ＋交换而引起Ｋ ＋丢失，所以它须与潴钾利尿剂同时服用。

它的临床应用指征同袢利尿剂，一般首先选用该药，无效者再换用袢利尿剂。但是当肾小
球滤过率明显降低时，利尿作用明显受限，因而不适合治疗心力衰竭伴肾血流量明显减少或伴
慢性肾功能不全的患者。

（２）美托拉宗（Ｍｅｔａｌａｚｏｎｅ）　 美托拉宗属于噻嗪类利尿剂。它作用部位除远曲小管和袢
升支远端外，还作用于近曲小管，利尿期长，一次剂量可维持利尿作用１２ ～ ２４小时，所以每天
服用一次即可；同时它的利尿作用在肾功能减退时也不减弱。它主要用于治疗对传统利尿剂
治疗无效的难治性水肿，一般为短期用药。它与速尿联用，利尿效果极佳。它的副作用与一般
噻嗪类利尿剂相似。
３ 潴钾利尿剂
潴钾利尿剂作用于远曲小管远端Ｎａ ＋ Ｋ ＋交换段，对抗醛固酮促进Ｎａ ＋ Ｋ ＋交换的作用，

或直接抑制Ｎａ ＋ Ｋ ＋交换，增加Ｎａ ＋排出而减少Ｋ ＋ Ｈ ＋分泌与排出。利尿作用弱，属于低效利
尿剂。螺内酯（Ｓｐｉｒｏｌａｃｔｏｎｅ）、氨苯蝶啶（Ｔｒｉａｍｔｅｒｅｎｅ）、氨氯吡咪（Ａｍｉｌｏｒｉｄｅ）均为潴钾利尿剂，
其中新生儿中常用的为螺内酯。

它们大多与上述两类利尿剂联合应用，以加强利尿效果并预防低钾血症。不宜与氯化钾
联用，肾功能不全者慎用。

保钾利尿剂一般不与ＡＣＥＩ合用，以免引起高钾血症。然而由于螺内酯在受体水平拮抗
醛固酮，能有效地抑制醛固酮对心肾的不良效应，减轻心肌间质增生，降低心脏负荷，近来有报
导对袢利尿剂与ＡＣＥＩ联用疗效欠佳的心力衰竭患者，尤其是ＡＣＥＩ的治疗剂量受患者低血压
或肾功能因素等限制，且醛固酮水平持续增高者，在密切随访血钾和肾功能的条件下，加用小
剂量螺内酯，可能减轻心力衰竭症状。
４ 渗透性利尿剂
甘露醇为渗透性利尿剂，目前在充血性心力衰竭中很少应用，因为在输注的早期会增加血

容量，加重心功能不全。尤其在新生儿中应避免使用心以免产生颅内出血的严重并发症。
（三）血管扩张剂
血管扩张剂是现代心血管病治疗学的基础，该类药物通过各种机制最终导致动脉和／或静

脉扩张，降低体、肺循环血管阻力，降低心脏负荷，从而改善血流动力学。在婴幼儿中，血管扩
张剂主要用于充血性心力衰竭、大的左向右分流的先心病、半月瓣和房室瓣反流的患者中，同
时用于治疗原发性和继发性高血压和肺动脉高压。根据其作用机制不同，大致可分为以下几
类：①直接作用的血管扩张剂；②α受体阻滞剂；③影响肾素血管紧张素醛固酮系统
（ＲＡＡＳ）的药物。其他具有扩张血管作用的药物如钙离子拮抗剂、β受体阻滞剂等。
１ 直接作用的血管扩张剂
本类药物主要包括硝酸酯类、硝普钠和肼酞嗪（肼苯哒嗪）类及其他药物，分述如下：
（１）硝酸酯类　 硝酸酯类通过与血管平滑肌上的特异性硝酸酯受体的巯基（ＳＨ）结合，激

活鸟苷酸环化酶，使三磷酸鸟苷（ＧＴＰ）转化为环磷鸟苷（ｃＧＭＰ）增加，后者通过减少Ｃａ２ ＋进入
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细胞内或通过加强肌质网对Ｃａ２ ＋摄取增加，使细胞内Ｃａ２ ＋减少，从而使血管扩张。硝酸甘油
是临床最常用的硝酸酯类药物。

硝酸甘油（Ｎｉｔｒｏｇｌｙｃｅｒｉｎ）以扩张静脉为主，通过减少回心血量，降低前负荷，兼有较轻的扩
张动脉作用，降低后负荷，心肌耗氧量减少，从而改善心肌缺血。硝酸甘油主要应用于婴幼儿
先天性心脏病手术后的反应性的高血压患者中。硝酸甘油在肝脏中很快排泄，所以不予口服
给药，而予以静脉给药。由于半衰期极短，所以须静脉维持给药。由于硝酸甘油是强烈的血管
扩张剂，所以用药的同时须密切的血液动力学监测。在低容量状态下尽量避免使用，因为它的
应用可以导致低心排。硝酸酯类药物的常见副作用包括头晕、头痛、面颊及颈部潮红；严重时
表现为持续头痛、恶心、呕吐、心动过速、烦躁等。不同个体对药物的耐受性和副作用发生程度
有较大差异。

（２）硝普钠（Ｓｏｄｉｕｍ Ｎｉｔｒｏｐｒｕｓｓｉｄｅ）　 硝普钠直接作用于血管平滑肌，扩张动静脉，导致外
周血管阻力下降，肺血管阻力下降和动脉压降低，从而减轻心脏的前后负荷，增加心搏出量和
减轻肺淤血。目前作用机制尚未完全明确，有人认为与硝酸酯类相似。

硝普钠是强烈血管扩张剂，作用迅速，所以它主要应用于急性及重症患者中。在婴幼儿中
主要应用于急性左心衰、急性二尖瓣关闭不全、难治性心衰中，同时也在心脏病手术后反应性
高血压的患者中应用。在密切的监护下，硝普钠在新生儿中应用是安全有效的。但是血容量
不足未纠正者，应尽量避免使用。

硝普钠的代谢速度快，所以须静脉维持给药，溶液必须新鲜配制，溶液保留时间为６ ～ ８小
时，超过８小时应弃置。由于见光易变质，所以输液瓶和输液管都必须用黑布或黑纸遮住。

低血压是硝普钠应用的主要副作用，所以在用药时须密切监测血压。硝普钠可在红细胞
与血红蛋白发生反应，形成游离氰化物，氰化物在肝脏中转化为硫氰酸盐，由肾脏排出。氰化
物中毒是另一主要副作用，但在婴幼儿中恶心、肌肉痉挛、惊厥等中毒不明显，所以持续应用硝
普钠者，应测定血清硫酸盐水平。在肝肾功能不全的患者中慎用。长期用药可引起甲状腺功
能减退，在婴幼儿，尤其在新生儿中应引起重视。

（３）肼苯哒嗪　 肼苯哒嗪以扩张小动脉为主，机制尚未完全明确，它的作用可能与产生
ＮＯ有关。它能降低血压，减轻后负荷，增加心搏量。可以口服和静脉给药。肼苯哒嗪的应
用，可引起反射性心动过速、钠水潴留等副作用。由于副作用较严重，逐渐被ＡＣＥＩ替代，临床
较少应用。
２ α受体阻滞剂
α受体阻滞剂临床主要通过对α１受体的阻滞起到扩血管作用的。酚妥拉明、哌唑嗪是临

床常用的药物。
（１）酚妥拉明（Ｐｈｅｎｔｏｌａｍｉｎｅ）　 酚妥拉明是非选择性的α受体阻滞剂。它通过阻滞α１受

体，使容量血管和阻力血管扩张，从而降低心脏的前后负荷，使血压和肺血管阻力下降；α２ 受
体的阻滞，可增加去甲肾上腺素的释放，引起心肌收缩力增强和心动过速。酚妥拉明以扩张动
脉为主，同时具有扩张静脉的作用。

酚妥拉明口服疗效差，一般予以静脉滴注。在婴幼儿中主要用于心脏病术后的患者中，对
药物的耐受性良好。心动过速、心律失常和低血压是主要的副作用。
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（２）哌唑嗪（Ｐｒａｚｏｓｉｎ）　 它是选择性α１受体阻滞剂，能均衡地扩张小动脉和静脉，降低前
后负荷、动脉压和左室充盈压。此外，本药也具有磷酸二酯酶抑制作用，因此对心脏有正性肌
力作用。对心率、肾血流量和肾小球滤过率均无明显影响。临床用药指征与酚妥拉明相同。

口服给药，口服后吸收迅速，量不宜过大，以免产生“首剂现象”，病人可出现体位性低血
压，虚弱、出汗、头晕等症状。若无不良反应，视病情逐渐加量。

本品能发生快速耐药，可能与其引起肾素分泌、钠水潴留有关。
３ 作用于肾素血管紧张素醛固酮系统（ＲＡＳ）的药物
ＲＡＳ由肾小球旁细胞分泌肾素，作用于肝脏中产生的血管紧张素原形成血管紧张素Ⅰ

（ＡｇⅠ），转化为血管紧张素Ⅱ（ＡｎｇⅡ），使全身小动脉收缩，同时ＡｎｇⅡ又刺激肾上腺皮质，使
醛固酮分泌增加，引起钠水潴留，血容量增多，发生高血压。目前，研究结果还发现ＡｎｇⅡ可引
起小动脉的中层平滑肌和心肌细胞增生和肥厚。作用于ＲＡＳ系统的药物分为四类。
①抑制肾小球旁器释放肾素；②抑制肾素血管紧张素原形成血管紧张素Ⅰ（ＡｎｇⅠ）的肾素抑
制剂；③抑制ＡｎｇⅠ转换为血管紧张素Ⅱ（ＡｎｇⅡ）的血管紧张素转换酶抑制剂（ＡＣＥⅠ）；
④ＡｎｇⅡ受体和醛固酮受体的阻滞剂。临床应用以后两者最为常见。

（１）血管紧张素转换酶抑制剂（ＡＣＥＩ）　 ＡＣＥⅠ可抑制ＡｎｇⅠ转变为ＡｎｇⅡ，引起血管扩
张，降低前后负荷，从而降低周围血管阻力和肺动脉压力，抑制心血管系统细胞的增殖和心肌
的重塑。同时ＡＣＥＩ还可以促进缓激肽的生成并抑制它的灭活，使血管内皮细胞释放ＮＯ和前
列腺素，从而扩张血管。临床常用的ＡＣＥＩ为开博通和依那普利。

①开博通（卡托普利，Ｃａｐｔｏｐｒｉｌ）：开博通降低体循环的阻力，增加静脉的容量，同时可以降
低肺血管的阻力，但是对心率的影响很少。由于它能增加肾脏的血流量，降低醛固酮的形成，
所以它有轻到中度的利尿作用。

开博通口服给药，１ ～ ２小时后血浆浓度达高峰。尽管开博通的半衰期较短，一般为２ ～ ３
小时，但是它的作用可持续６ ～８小时，５０％的原药是通过肾脏排泄的。开博通用药应从小剂量
开始使用，用药早期需进行必要的血压监测。应尽量避免与潴钾利尿剂合并，以免引起高血钾。

开博通用于治疗婴幼儿高血压、扩张性心肌病或左向右分流先心病充血性心衰的患者中。
它的副作用较少，主要为低血压和中性粒细胞减少，在成人中常见的咳嗽症状在婴幼儿中
少见。

②依那普利（Ｅｎａｐａｐｒｉｌ）：依那普利的作用机制、临床用药指征同开博通，它需要去酯化作
用转化为依那普利那后，才能起作用。它起效慢，作用时间长。副作用较开搏通更少见。

（２）ＡｎｇⅡ受体阻滞剂　 ＡｎｇⅡ受体阻滞剂主要抑制ＡＴ１受体，临床效应与ＡＣＥＩ相似，但
其对激肽系统无影响。常见的药物为氯沙坦（Ｌｏｓａｔａｎ），在成人主要用于高血压、充血性心衰
的患者中，在婴幼儿中应用较少报道。

（３）醛固酮受体阻滞剂　 螺内酯是常见的醛固酮受体阻滞剂。它在受体水平拮抗醛固
酮，能有效地抑制醛固酮对心肾的不良效应，减轻心肌间质增生，降低心脏负荷。
４ 钙离子通道阻滞剂
钙离子通道阻滞剂是抑制Ｃａ２ ＋内流，改变心肌、平滑肌的兴奋收缩偶联过程，松弛血管

平滑肌，减轻后负荷，降低血压，但同时具有负性肌力的作用。由于婴幼儿，尤其新生儿，负性
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肌力作用十分明显，重者可引起心脏骤停。所以在婴幼儿中的应用须十分慎重，在新生儿中应
避免使用。

硝苯地平主要用于原发性肺动脉高压的治疗，而维拉帕米主要用于婴幼儿肥厚型心肌病
或部分心律失常的治疗。
５ β肾上腺受体阻滞剂
β肾上腺受体阻滞剂（简称β受体阻滞剂）是当前临床较为广泛应用的一类心血管药物。

β受体阻滞剂的治疗作用主要是由于β１受体阻滞剂所产生的效应，如减慢心率和房室传导、
降低心肌的收缩力，从而减轻心肌氧耗量，降低血压，改善心脏舒张功能和抑制某些心律失常。

β受体阻滞剂分为三代。第一代以普萘洛尔（心得安）为代表，为非选择性β受体阻滞
剂；第二代以阿替洛尔、艾司洛尔为代表，为选择性的β受体阻滞剂；第三代以卡维地洛为代
表，为非选择性β受体阻滞剂，同时具有扩血管的作用。

（１）心得安（Ｐｒｏｐｒａｎｏｌｏｌ）　 心得安是最早应用的肾上腺受体阻滞剂，它是非选择性的β受
体阻滞剂。心得安主要用于治疗婴幼儿室上性心动过速、某种类型的室性心律失常、先天性的
长ＱＴ间期综合征和肥厚型心肌病。以前心得安多用于处理法洛氏四联症患者的缺氧发作，
现在由于大部分通过急诊手术纠治，所以较少应用。

研究显示，婴幼儿中应用心得安是安全及可以耐受的。可以口服或静脉给药，由于有低血
压和心动过缓等并发症，所以静脉用药最好选用半衰期短的艾司洛尔。同时应用本药可引起
支气管痉挛，抑制通气功能，所以尽量避免在有肺部疾病的小婴儿中使用心得安。在婴幼儿中
较少引起低血糖反应，但如果在患儿不能进食的情况下，低血糖的发生率高，对于这类病人须
密切监测血糖。

（２）阿替洛尔（Ａｔｅｎｏｌｏｌ）　 阿替洛尔是相对选择性的β１受体阻滞剂，它的半衰期长，一般
为８ ～ １０小时。因为它不通过血脑屏障，所以神经系统并发症相对较少，但是在新生儿及小婴
儿中须慎用。

（３）艾司洛尔（Ｅｓｍｏｌｏｌ）　 艾司洛尔是选择性的β１受体阻滞剂，它的半衰期短，大概５ ～
１０分钟，它的应用指征和注意事项同心得安，所不同的是它的半衰期短，需要持续静脉滴注。
艾司洛尔主要短时间应用于紧急状况下。

（４）卡维地洛　 卡维地洛是第三代β受体阻滞剂。它具有非选择性的β受体阻滞、α受
体阻滞和抗氧化特性。通过选择性阻滞α１受体而扩张血管、降低总外周阻力。又因其同时具
有β受体阻滞作用，故卡维地洛引起的血压下降不会导致反射性心动过速、心肌氧耗增加，也
不会引起过度的心动过缓。卡维地洛无内在拟交感活性，仅有弱的膜稳定作用。同时降低恶
性心律失常的发生。所以在心力衰竭的治疗得到日益重视，但是在婴幼儿中应用经验甚少。
６ 其他
前列腺素Ｅ１一般应用于依赖动脉导管的开放维持肺循环或体循环血流的先天性心脏病，

它的作用是扩张动脉导管。常见的先心病包括肺动脉闭锁、重度肺动脉狭窄、完全性大血管错
位、主动脉缩窄、主动脉弓中断、重度主动脉瓣狭窄和左心发育不良综合征。在这类病人中，应
尽早应用前列腺素Ｅ１。

前列腺素Ｅ１半衰期短，必须静脉维持，保持静脉通路的畅通是十分重要的。
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前列腺素Ｅ１的作用还有扩张肺循环和体循环血管床，所以它的主要副作用为低血压，但
如果减少剂量后，往往是可以恢复的。

呼吸抑制是另一个主要的副作用，部分往往需要呼吸机支持呼吸治疗。其他的副作用为
发热、易激惹、水肿和皮疹。

（李　 筠）
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第十六章
　 　 近２０余年，小儿先天性心脏病（先心病）的诊断治疗水平有了很大进步，死亡率明显下
降。这与社会经济的发展及科学技术水平的提高密切相关。主要得益于术前诊断技术、介入
疗法的发展；外科技巧的提高及新方法的创建；体外循环技术改进及围手术期监护技术的进
步。目前先心病患儿的手术年龄趋向低龄化，病种种类复杂。２０世纪７０年代早期只有少量
的新生儿复杂病例在体外循环下施行心脏手术，多数早期姑息术，直至年龄大些才能获得救治
机会。２０世纪８０年代中期以来，随着治疗理论及技术不断更新，新生儿、婴幼儿危重先心病
手术有了很大发展。目前强调在新生儿或婴幼儿期手术纠正心脏畸形，以消除或改善青紫，降
低心室容量及压力超负荷，减少过多的肺血流，使患儿得以健康成长与发育。文献报道美国波
士顿儿童医院（１９９２—２００２年）先心病手术病例中＜ １岁的患儿占５０％，新生儿病例占２０％，
心脏重症监护室（ＣＩＣＵ）死亡率仅１ ５％。随着以后先心病手术病例中新生儿、婴幼儿比例逐
渐增多，复杂先心病比例增高，将为临床儿科医师带来新的挑战，这对危重新生儿、婴幼儿先心
病围手术期的处理方面提出了更高的要求。因此需要通过不断学习新理论与新技术，以期提
高临床监护水平，减少术后并发症，降低死亡率，并且减少医疗费用，缩短ＣＩＣＵ滞留时间及住
院时间。

第一节　 术后病人转运（手术室到ＣＩＣＵ）

术毕病儿由手术室转运至ＣＩＣＵ，全程应由麻醉师、手术医师、相关护士护送至ＣＩＣＵ。为
连续监测心电图、经皮氧饱和度（ＳｐＯ２）、动脉压，对新生儿、婴幼儿、重危复杂病例应采用便携
式监护仪。病儿必须的血管活性药物确保由微泵维持经静脉给予。术毕应吸尽气道、口鼻腔
内分泌物，维持气道通畅。由便携式氧气瓶供氧，用复苏囊人工辅助适度手控呼吸至ＣＩＣＵ，安
置妥贴。转运途中还需注意保暖，防止体温过低。

必须重视交接班，将病儿在手术过程中的信息告知ＣＩＣＵ医生、护士，包括解剖发现、手术
方法、体外循环（ＣＰＢ）总时间、主动脉阻断时间、心肌保护、各种管道置放状况、血管活性药物
应用、血液动力学目前的有关参数、血气分析、电解质等信息，如在手术室发生的意外事件（如
麻醉诱导过程中缺氧发作、各种心律失常）以及其处理结果亦需告知。



第二节　 术后管理

一、心血管系统
（一）婴幼儿先心病术后的监护
ＣＰＢ心内直视术后患儿的血液动力学发生了变化。术后必须正确评估病儿的心功能状

态，尤其是动态的变化，及早发现问题并做出相应的处理。维持血液动力学稳定是术后监护的
重要任务。

婴幼儿先心病术后循环系统监护可采用多种手段，包括有创、无创，持续或间断，直接或间
接测定方法。
１ 心电图（ＥＫＧ）监测
床边２４小时持续监测ＥＫＧ，动态观察心率、心律、ＱＲＳ波振幅，ＳＴＴ变化。按不同年龄、

不同手术方法设置报警上、下限范围，尤其是新生儿大动脉转位术后需床边进行１２导联ＥＫＧ
检查，了解心肌供血特别重要。
２ 动脉压监测
无创自动血压监测，注意不同年龄选用相适宜宽度的袖带，通常宽度为上臂长度的２ ／ ３。

在血液动力学不稳定的小婴儿，此法不可靠，而且为非连续性监测。经动脉穿刺可以连续监测
病儿的收缩压、舒张压及平均压。并可由此采血进行动脉血气分析，电解质、血糖、乳酸等测
定。不同年龄组的正常血压标准是不一样的。常用２２２４号Ｖｉａｌｏｎ套管针在手术室经皮或切
开穿刺。小儿常选择的部位是桡动脉、股动脉或足背动脉。先天性主动脉缩窄病儿常置右侧
上下肢动脉插管，有利于术后监测上下肢动脉压力阶差，评估有无残余主动脉弓降部梗阻。通
常用含肝素的生理盐水（含肝素１Ｕ ／ ｍｌ），以２ ｍｌ ／ ｈ速度微泵持续灌注以保持管道通畅。绝不
允许内含气泡与血块，或用力推注而造成动脉内膜损伤。传感器应放置在正确位置（与右房
水平），定期校零。注意套管针周围皮肤颜色，避免感染、出血、皮肤坏死、血栓形成。通常术
后２４ ～ ７２小时血液动力学稳定、撤机后可拔除。

当病儿出现心动过速，低的平均动脉压、较窄的脉压差时提示系统动脉灌注不足；如出现
较窄的脉压差，心房压力上升则需警惕出现心包填塞。必须仔细分析动脉波形。但应注意的
是，如置放新生儿足背动脉导管较纤细，当病儿处于低温状态时则不能正确地反映中心器官组
织的灌注压；而桡动脉置管通常能提供良好动脉波曲线，但有时亦不可靠，尤其是在Ｂｌａｌｏｃｋ
Ｔａｕｓｓｉｇ分流或锁骨下动脉起源于主动脉缩窄末端时。
３ 中心静脉压（ＣＶＰ）
通常穿刺部位是颈内静脉，其次是大隐静脉途径。ＣＶＰ部分反映全身有效循环血容量及

右心功能。其正常值为０ ８ ～ １ ２ ｋＰａ（８ ～ １２ ｃｍＨ２Ｏ）。中心静脉压高低取决于血容量、血管
张力、心功能及腔静脉有无梗阻这些因素，因此某些先心病术后（如Ｆｏｎｔａｎ术、腔肺吻合术
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后），定期颈内静脉压力监测，有利于了解术后有无腔静脉梗阻及吻合口狭窄等并发症。
４ 心内测压管
包括左房、右房、肺动脉监测管。术毕按病种复杂程度、手术方法选置监测管。该技术为

临床提供了重要的血液动力学参数，如前负荷、肺动脉压力、体肺血管阻力、心室功能等。心
内测压所提供的参数对评估术后心功能、手术效果、应用血管活性药物、机械通气治疗均具有
重要的指导意义。胸部Ｘ线片可了解测压管道顶端位置是否正确，并要观察波形，定时纠正
零点。

（１）左房测压管　 左房压对评估有效血容量特别有用。术后平均ＬＡ、ＲＡ常高于６ ～
８ ｍｍＨｇ，通常低于１５ ｍｍＨｇ。ＲＡ顺应性较ＬＡ大，因此ＲＡ压力升高不太明显。心脏手术后
ＬＡ压力异常上升的原因包括：残余心内左向右分流，左心室功能不全（心室舒张末压力升高、
心室收缩舒张功能下降、心肌缺血、体循环心室肥厚等），二尖瓣反流或狭窄，左室流出道梗阻
及主动脉瓣病变，心室腔发育不良，血管内或心室容量超负荷，心包填塞，心律失常（快速心律
失常，完全性房室传导阻滞），房室收缩不同步。

左房血氧饱和度下降有两个主要原因，其一为心房水平右向左分流；其二为因异常气体交
换使肺静脉血氧饱和度下降。左房测压管内不允许存在气泡与血块，否则引起冠状动脉、体动
脉栓塞。如果导管梗阻堵塞，绝不允许向心内冲洗。通常左房管不作输液给药途径。

（２）右房测压管　 右房压亦能反映血管内血容量，但右房压及ＣＶＰ常受右心室及三尖瓣
功能、右心室流出道通畅程度及肺血管阻力等影响而不能确切反映有效血容量。

新生儿病例如右房压明显升高至２ ～ ２ ４ ｋＰａ （１５ ～ １８ ｍｍＨｇ）提示右心衰竭。右房压力
升高的原因还包括：右心功能不全、三尖瓣及肺动脉瓣反流、心包积液、心包填塞、胸内压增高
（如气胸、胸腔积液或机械通气时过高潮气量、过高的呼气末正压）、术后反应性肺动脉高压、
过多过快液体补充。新生儿法洛四联症纠治术后如右房压恒定高于左房压，反映新生儿肥厚
的右心室顺应性下降，或因跨瓣补片肺动脉瓣明显反流时增加了右心室容量负荷。如果左房
压超过右房压，必须查明引起左心室功能不全的原因，是否存在冠状动脉前降支损害或先天性
二尖瓣病变。

右心房血氧饱和度在小儿静息状态、心功能正常并无心内分流时约６９％ ～ ８７％，平均
７８％（吸入氧浓度为空气）。术后早期无残余心内分流、心功能亦适宜可轻度下降，约为６０％，
如果右心房血氧饱和度仅为５０％则可能出现低心排出量综合征。右心房血氧饱和度上升提
示可能存在残余心内左向右分流（可来自心房或异位的肺静脉以及左室到右房分流）。

此外，右房管还可作为输液、给药途径：尤其对新生儿及小婴儿十分有用。
新生儿经皮锁骨下静脉放置中心静脉管有较多的并发症，而外周静脉穿刺有时较困难。

这些疾病用热稀释技术测心排量时右房导管常作为注入冷或室温盐水的途径。
（３）肺动脉监测管　 大型左向右分流伴肺动脉高压、法洛四联症、肺动脉瓣狭窄（中、重

度），这些疾病术后常放置肺动脉监测管。通过胸部Ｘ线片或观察压力波形来判断导管位置。
肺动脉监测管可提供多方面的信息。

①肺动脉压力：术后持续监测肺动脉压力的变化对诊断和治疗术后反应性肺动脉高压及
肺动脉高压危象具有重要价值，亦有利于对作用于肺血管床药物疗效的观察。术后引起肺动
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脉高压的常见原因：ａ 残余左向右分流；ｂ 肺血管阻力增高（尤其术前伴重度肺动脉高压的
病儿如完全性房室间隔缺损、梗阻型肺静脉异位引流、永存动脉干、大婴儿的大动脉错位伴室
间隔缺损等）；ｃ 肺静脉压力升高如术后二尖瓣反流或二尖瓣狭窄；ｄ 低氧血症、高碳酸血
症；ｅ 代谢性酸中毒；ｆ 气道吸引时未充分给氧，病儿吵闹；ｇ 肺不张、气胸、胸腔积液等。

②肺动脉血氧饱和度（ＳｖＯ２）：肺动脉血氧饱和度是代表真正的混合静脉血氧饱和度。术
后如肺动脉血氧饱和度大于８０％，或肺动脉血氧饱和度大于右房氧饱和度７％，提示残余左向
右分流。如低心排出量综合征时，即使残存左向右分流，此时ＳｖＯ２可不高。

必须注意吸入气的氧浓度。如导管插入过深至嵌压位置，此时显示低的肺动脉压力，高的
血氧饱和度。偶尔导管可误插入未结扎完全的动脉导管而入降主动脉，则显示与动脉压一致
的压力及动脉血氧饱和度。

③心排血量测定：如置入带热敏电阻的肺动脉导管，利用热稀释技术测定心排血量，能精
确地评估术后心功能。可重复测试，安全可靠。但对体重低的小婴儿应防止过多液体输入。
通过混合静脉血标本进行血气分析，其结果按照公式还可计算氧耗量、肺内分流量、心排血量。

④肺动脉右心室压力阶差：当导管由肺动脉撤至右心室流出道时，通过压力连续曲线可
了解肺动脉和右心室之间是否存在残余梗阻，这对法洛四联症、肺动脉瓣狭窄纠治术后评估手
术效果有重要意义。改良Ｆｏｎｔａｎ术后当肺动脉导管通过房肺吻合口撤至右房时，对判断吻合
口有无狭窄亦有一定价值。

⑤输液、给药途径：某些扩血管药物（如米力农、妥拉唑林、前列腺素Ｅ１等）均可由肺动脉
导管输入。

（４）心内置管的撤离与并发症
①心内置管的撤离：通常在术后２４小时可撤除心内监测管。如血液动力学不稳定可留置

４８ ～ ７２小时，个别病例肺动脉测压管放置９ ～ １１天。撤管适应证：ａ 血液动力学稳定（尽管仍
在使用血管活性药物）；ｂ 无活动性出血；ｃ 纵隔引流管通畅；ｄ 血气分析满意；ｅ 有出血倾
向的病儿则需复查血小板、凝血时间，必要时备新鲜血球或血浆。拔管时必须保持患儿安静，
减少一切不必要的刺激。必要时应用镇静剂如安定，每次０ １ ｍｇ ／ ｋｇ静脉推注或吗啡每次
０ ０５ ～ ０ １ ｍｇ ／ ｋｇ静脉推注（小婴儿慎用）。拔管顺序：肺动脉导管、左房导管、右房导管，若无
明显出血，每撤除一根导管观察１０ ～ １５分钟。

②撤管并发症：上海第二医科大学新华医院曾统计小儿先心病ＣＰＢ术后１ ７８４例病儿中，
心内置管共２ ９４０根，其中左房管占４９ ９％，肺动脉管３５％，右房管１４ ９％。无一例感染。撤
管并发症４９例，发生率为１ ７％。主要并发症有异常出血，导管断裂、滞留，心包填塞。

小儿先心病术后经胸心内置管虽为创伤性监测，但对术后心功能评估的价值是肯定的。
５ 心排血量测定
在某些复杂性先心病纠治术后，血液动力学发生了很大的变化。而心排血量（ＣＯ）是反映

心泵功能的主要指标，因此监测心排血量十分重要。低心排出量综合征（ＬＣＯＳ）是术后严重的
并发症之一，亦是术后死亡的主要原因。早期发现、处理ＬＣＯＳ是提高手术成功率、降低死亡
率的重要环节。

测定心排血量的方法很多，目前热稀释法是最常用的方法。在手术室切开大隐静脉，置入
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ＳｗａｎＧａｎｚ导管，手术结束前在直视下将导管送入肺动脉，这种方法可减少床边插管的盲目
性，成功率高，且减少心律失常、导管打结等并发症。另一种方法是经胸置右房、左房监测管及
带热敏电阻的肺动脉监测管。具体测量方法有所发展，早年用０ ～ ４ ℃冷盐水，近年用室温溶
液同样得到可靠结果。笔者采用室温生理盐水，可减少外源性热损失造成的测量误差，操作方
便。体重小于２０ ｋｇ的病儿每次注入３ ｍｌ；≥２０ ｋｇ的病儿每次注入５ ｍｌ，重复３次，取其平均
值为测得的心排血量。在下列情况下心排血量的监测方法则受到限制：存在心内残余分流、肺
动脉瓣反流以及特别小的婴儿。其他测定心排血量的方法包括Ｆｉｃｋ法及染料稀释法，前者适
用于心内科心导管检查，后者操作复杂，在ＣＩＣＵ应用受到一定的限制。

目前二维（２ＤＥ）及多普勒超声心动图广泛应用于术后监测心排血量。通过测量主动脉瓣
环内径大小、升主动脉血流速度，从而得出心排血量。Ｍ型超声心动图可测定左室缩短分数、
射血分数，对评估心室功能很有价值。床边２ＤＥ检查无创伤，可重复，尤其适用于先心病术后
危重病儿。此外较新的心排血量测定法有脉冲持续心排量测定法（Ｐｕｌｓｅ Ｃｏｎｔｏｕｒ Ｃｏｎｔｉｎｏｕｓ
Ｃａｒｄｉａｃ Ｏｕｔｐｕｔ，ＰｉＣＣＯ），锂稀释心排量测量法（Ｌｉｔｈｉｕｍ Ｄｉｌｕｔｉｏｎ Ｃａｒｄｉａｃ Ｏｕｔｐｕｔ，ＬｉＤＣＯ）以及无
创心排量测定法（Ｎｏｎｉｎｖａｓｉｖｅ Ｃａｒｄｉａｃ Ｏｕｔｐｕｔ，ＮＩＣＯ）。
６ 其他监测
经皮脉率氧饱和度（Ｐｕｌｓｅ Ｏｘｉｍｅｔｒｙ，ＳｐＯ２），潮气末ＣＯ２（ＥｎｄＴｉｄａｌ ＣＯ２，ＰＥＣＯ２）对术后评

估心肺功能亦有重要参考价值。此外术后常规置放的管道还包括导尿管、胸腔或纵隔的引流
管，并应进行体温监测（通常以肛温为主），定期记录出入量以维持液体水、电解质平衡。
（二）术后低心排出量综合征
低心排出量综合征（Ｌｏｗ Ｃａｒｄｉａｃ Ｏｕｔｐｕｔ Ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＬＣＯＳ）是指心脏手术后心排量暂时的降

低，是婴幼儿先心病术后早期主要死亡原因之一。虽然近年来ＬＣＯＳ的死亡率已有所降低，但
ＬＣＯＳ可延长住院时间、影响患儿脏器功能的恢复、增加费用。因此ＬＣＯＳ的及时诊治是心脏
术后监护工作中重要任务，直接影响患儿的预后。
１ ＬＣＯＳ的原因
（１）心室负荷的改变　 由于在术中、术后失血，及在围手术期体液的转移，术后心室的前

负荷往往不足。胸腔内压力的增高（气胸、胸腔积液或积血）及心包积液、心包填塞等会影响
心室的充盈，减低心室前负荷。ＣＰＢ后血管内皮受到损伤引起血管收缩，可导致体循环及肺
循环压力的升高，心室后负荷增高。术前肺动脉高压者（尤重度）术后可发生肺动脉高压危
象，右心室后负荷急剧上升，右心室压力增高致使室间隔偏向左侧影响左心室充盈，使左心排
血量急剧下降。

（２）心脏畸形的残留　 心脏畸形未得到彻底的纠正与治疗，残余流出道梗阻，残余分流
（左向右分流）及瓣膜关闭不全，可减低每搏有效量，并增加心脏的负担。持续的左向右分流
不仅增加了肺部血流量，也减少体循环的血流量。残留有病损或未发现的心脏畸形（如肌部
室间隔缺损）均可加重ＬＣＯＳ。如存在明显的残留解剖问题，仅通过内科、药物处理亦难以纠
正ＬＣＯＳ。

（３）心脏手术过程的影响　 在心脏手术过程中，虽然ＣＰＢ灌注技术已有很多改进，但ＣＰＢ
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可导致机体发生炎性反应引起组织损伤及心肌功能降低，尤其长时间的ＣＰＢ及主动脉阻断时
间。目前对ＣＰＢ导致心肌损伤的分子水平机制有更深一步的认识。ＣＰＢ导致组织损伤的机
理是多方面的，主要是心肌与肺部组织的缺血损伤，及以后的缺血再灌注损伤。深低温及停循
环可导致全身缺血再灌注，进而引起血管内皮损伤及功能不全，引起全身的炎性反应。炎性反
应涉及细胞因子及内毒素释放，激活补体、凝血及纤溶系统“瀑布”，白细胞及血管内皮细胞相
互作用。其过程可导致组织水肿、损伤及器官损害的发生，主要累及心脏和肺。这种影响在新
生儿与婴儿中更明显，病儿相应的ＣＰＢ装置面积和预充量与其血容量相比比率更大。

此外ＣＰＢ后，尤其是新生儿、婴儿可发生毛细血管渗漏、水肿，甚至纵隔心肌水肿，肺水增
多，导致血液动力学不稳定，而延迟关胸，明显影响术后恢复。心肌细胞因受到氧自由基及再
灌注，细胞内钙离子超负荷的损害而影响收缩功能。

心脏手术后细胞因子介导的负性心肌作用，心肌细胞凋亡，交感神经受体信号系统的改
变，心肌肌钙蛋白的分解等也可能影响心肌的收缩功能。手术类型对心肌功能产生不同的影
响，如法洛四联症手术后的右心室功能不全；单心室Ｆｏｎｔａｎ手术后的心室舒张顺应性的变化；
新生儿完全性大动脉错位经过动脉转位手术后，心脏指数平均降低３２％，通常发生在ＣＰＢ后
６ ～ １２小时。将近１ ／ ４的病例术后最低的心脏指数＜２ Ｌ ／（ｍｉｎ·ｍ２）。术后１ ～ ２周心排血量
逐渐恢复到正常水平。手术切除心肌及心室切开等均直接影响心肌的功能。手术过程若损伤
冠状动脉则影响心肌灌注必定损害心肌收缩功能。

（４）心律失常　 心律失常多见于心脏手术，可引起或加重ＬＣＯＳ。因此及早识别术后心律
失常极为重要。如果不能维持房室同步则累及前负荷，增加肺淤血，可明显减少心排血量。快
速房室交界区异位心动过速是小儿先心病术后早期少见的心律失常，但临床症状严重，治疗效
果差，如持续时间长则导致ＬＣＯＳ，死亡率较高。新生儿与婴幼儿的心排血量对心率的依赖明
显大于儿童与成人。心室率缓慢的完全性房室传导阻滞、病态窦房结综合征及室性心动过速
均严重影响心排血量。

（５）术前心功能不全的延续。
（６）感染　 通常手术完毕需放置各种管道，包括心内、动脉监测管，中心静脉导管、导尿

管、引流管等。如放置时间过长或消毒隔离制度不严格，均可成为感染途径。呼吸机相关性肺
炎、伤口感染、纵隔炎，严重感染如败血症、细菌性心内膜炎等均可导致严重ＬＣＯＳ。

（７）新生儿心肌发育未完善　 新生儿期心脏结构、心脏功能、血液动力学与年长儿、成人
有所不同。胎儿、未成熟儿、新生儿的心肌为未成熟心肌，处于心肌发育的一个特殊阶段。未
成熟心肌在结构、功能代谢、细胞钙调节以及耐受缺血缺氧等方面与成熟心肌存在明显差异。
新生儿尤其早期阶段心肌细胞结构上处于未成熟阶段，未成熟心肌细胞直径较小，收缩成分
少，水分与蛋白质含量高，细胞中钙离子更依赖于跨膜的钙离子通道，因此对钙离子通道阻断
剂的负性心肌收缩作用更敏感。未成熟心肌的肌浆网及Ｔ小管发育较差，Ｃａ２ ＋ ＡＴＰ酶活性较
低，Ｃａ２ ＋的储备与释放相对弱，因此心肌细胞的收缩对外源性Ｃａ２ ＋依赖性较强。未成熟心肌
的糖原含量较高，５′核苷酸酶含量较低，对缺血、缺氧较为耐受。新生儿交感神经系统发育未
成熟，儿茶酚胺储备较少。

未成熟心肌储备能力及心室顺应性差，而耗氧量相对较高，心排血量处于相对较高水平。
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心肌工作已接近高峰。新生儿心室舒张期容量已较高，达Ｓｔａｒｌｉｎｇ曲线上限，容量稍有增加，会
引起室壁应力明显增加，因此通过容量补充，提高前负荷来增加心排血量的能力亦有限。新生
儿的心排血量对心率的依赖高于前负荷，直至２岁后心肌才逐渐成熟。

（８）其他间接因素　 如焦虑、疼痛、体温、血红蛋白、内源性和外源性儿茶酚胺水平、电解
质（尤其是钾、钙、镁离子）等均可影响心肌氧供需关系，从而影响心排血量。
２ ＬＣＯＳ的临床表现
ＬＣＯＳ的症状和体征表现为体静脉、肺静脉充血及体循环血流量不能满足器官的灌注。

体静脉充血的症状为肝脏肿大、胸腔积液、腹水及末梢水肿。器官灌注不足的典型症状为心动
过速、末梢灌注差、少尿、代谢性酸中毒。严重时导致难以纠正的代谢性酸中毒及多脏器功能
衰竭，包括急性肾功能衰竭、中枢神经损害及消化道并发症。毛细血管充盈时间及中心脚趾
温差，往往亦能反映组织灌注的情况。血压并不能够反映组织灌注程度。尽管ＬＣＯＳ可引起
低血压，但是低血压及心动过缓常是ＬＣＯＳ晚期的表现，常发生于心脏停跳前数分钟。

先心病术后可发生肺血管阻力改变、肺顺应性降低或气体交换障碍，而引起呼吸功能变
化，可与心排血量降低相似。伴ＬＣＯＳ者需要机械辅助通气时间延长，如果术后能够早拔管的
病儿，则肺功能受损较轻。

少尿是ＬＣＯＳ的重要指标之一。心脏手术后急性肾功能衰竭的发生率为２ ４％ ～ ８％，暂
时性的肾功能不全、肌酐清除功能下降则较常见。ＬＣＯＳ时肝脏灌注不足可引起肝功能不全、
肝脏合成的凝血因子数量降低。心脏手术，特别是低温停循环手术后常见神经系统功能障碍，
惊厥发生率较高。ＬＣＯＳ时脑灌注低下可加重中枢神经系统的损害。
３ ＬＣＯＳ的诊断
术后持续监测经皮脉率氧饱和度，潮气末ＣＯ２，心房压、动脉压和波形、ＥＫＧ等，有助于及

时发现循环功能的变化。在儿科病例中直接检测心肌功能及心排血量不很方便，多数用于研
究。因此心排血量及组织灌注常通过间接地根据监测的生命体征、末梢灌注、尿量及酸碱平衡
的结果进行综合评估。

心排血量可用热稀释法直接测量，然而ＬＣＯＳ病例存在三尖瓣反流或心内分流时其测定
的结果不一定可靠，而且热稀释法不能反映氧的输送和组织氧摄取之间的相互关系。如果不
考虑组织对氧的需求，其测得值就不能正确地反映心排血量是正常还是降低。正常小儿心脏
指数ＣＩ ＞ ３ Ｌ ／（ｍｉｎ·ｍ２），２ ～ ３ Ｌ ／（ｍｉｎ·ｍ２）为中度减少，＜ ２ Ｌ ／（ｍｉｎ·ｍ２）为严重减少。通
常术后４小时左右ＣＩ可下降，９ ～ １２小时逐步回升。Ｋｉｒｋｌｉｎ等报道，在术后１７４例３个月以下
婴儿ＣＩ ＜ ２ Ｌ ／（ｍｉｎ·ｍ２），则医院死亡率较高。Ｆｉｃｋ法（Ｆｉｃｋ Ｍｅｔｈｏｄ）可用于合并心内分流者，
但由于ＬＣＯＳ病例需要准确测定氧耗量，因此对术后气道内插管漏气的病例则影响其结果的
分析。电检测心肌功能在心脏术后患儿中应用非常困难。超声窗差、血流动力学不稳定、多种
正性肌力药物的应用均影响无创心功能的检查。最近研究采用微传导性导管（Ｍｉｃｒｏｃｏｎｄｕｃｔｅｄ
Ｃａｔｈｅｔｅｒ）记录心室压力容量环可以反映心肌收缩力。

最近研究提示，血清乳酸（Ｓｅｒｕｍ Ｌａｃｔａｔｅ）水平可以作为心排血量不充分、体循环灌注降低
的指标及心脏手术后预后的预测因子。术后早期血清乳酸增高提示氧输送供应不足，血清乳
酸超过２ ～ ３ ｍｍｏｌ ／ Ｌ是组织低氧有意义的标志。ＬＣＯＳ时血清乳酸水平常异常，可超过６ ～
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１０ ｍｍｏｌ ／ Ｌ。术后乳酸水平持续升高（＞ ０ ７５ ｍｍｏｌ ／（Ｌ·ｈ））提示预后差，死亡率及病残率的
危险增加。但是乳酸的增高仅发生在循环功能障碍显著，达到无氧代谢阈值时，而且乳酸的升
高不一定反映现实的状况，只是与术前或术中因组织灌注不足造成重要器官损害所积聚的未
被代谢的乳酸有关。新生儿及婴儿乳酸特别来自于脑和肠，尽管积极进行改善心排血量的治
疗，但是高乳酸血症如果持续存在的话，提示这些组织仍进行性受损；亦反映ＬＣＯＳ状态时内
脏与肝灌注不足，通过肝脏的清除与代谢延迟。因此需定期监测血清乳酸水平，有利于对预后
及治疗效果的评定。

混合静脉血氧饱和度（ＳｖＯ２）和动脉静脉血氧饱和度差（ＳａＯ２ － ＳｖＯ２）可应用于评估心排
血量及氧的输送。伴心内分流的病儿，上腔静脉血氧饱和度是最佳的混合静脉血氧饱和度值。
ＳｖＯ２减低及ＳａＯ２ － ＳｖＯ２差值增大是ＬＣＯＳ和氧输送不足的敏感预测指标。ＳａＯ２ － ＳｖＯ２值超
过４０提示心排血量明显减低及组织供氧明显不足。术后持续或间歇监测ＳｖＯ２很重要。氧摄
取比例（Ｏｘｙｇｅｎ Ｅｘｔｒａｃｔｉｏｎ Ｒａｔｉｏ）可根据公式ＳａＯ２ － ＳｖＯ２ ／ ＳａＯ２算出，反映组织供氧及组织需氧
的关系。过度摄取氧提示组织供氧不足，增加组织无氧代谢、乳酸产生及终末器官损害。氧摄
取比例＞０ ５提示组织供氧不足，增加死亡率。氧摄取比例结合血清乳酸值及ＳｖＯ２综合分析
可是一步提高预测ＬＣＯＳ的准确性。经过研究证明，血清乳酸值及ＳｖＯ２ 是预测死亡的独立
因子。

应用近红外光谱分析仪（ＮｅａｒＩｎｆｒａｒｅｄ Ｓｐｅｃｔｒｏｓｃｏｐｙ，ＮＩＲＳ）持续监测混合脑血氧饱和度
（Ｍｉｘｅｄｃｅｒｅｂｒａｌ Ｏｘｙｇｅｎ Ｓａｔｕｒａｔｉｏｎ，ＳｃＯ２）可检测脑组织氧供给与消耗的平衡。在小儿ＣＰＢ和
深低温停循环时，可检查脑组织氧供是否充足，ＳｃＯ２ 值与ＳｖＯ２ 相关，可作为反映心排血量的
无创性指标。

最近文献报道：心肌肌钙蛋白Ｉ（Ｃａｒｄｉａｃ Ｔｒｏｐｏｎｉｎ Ｉ，ｃＴｎＩ）的上升提示心肌损害。血清ｃＴ
ｎＩ水平上升与高正性肌力药物支持、肾功能不全、机械通气持续时间明显相关。
４ ＬＣＯＳ的治疗
ＣＰＢ后影响心排血量的因素包括前负荷、后负荷、心肌收缩力、心率、心律，必须作出全面

评估及时给予相应诊治。
（１）明确残留的心脏病损　 术后血液动力学不稳定，特别是在适当处理后，均需详细检查

以明确是否存在残留心脏畸形。根据心腔内置管的压力及血氧资料有助于判断。如左房波形
出现大的Ｖ波提示存在明显的残余二尖瓣反流；如肺动脉氧饱和度大于右房氧饱和度７％ ～
１０％以上提示残余室间隔缺损（Ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ Ｓｅｐｔａｌ Ｄｅｆｅｃｔ，ＶＳＤ）。床边超声心动图可确定或排
除残留心脏畸形。术毕有疑点时在手术室进行食道超声心动图检查十分有用。如上述检查仍
不能明确时可考虑作心导管检查。明确残留心脏畸形，经过评估对血液动力学及心功能影响
的程度，调整药物治疗，必要时需及时采取外科手术或介入治疗措施。

（２）减低氧的消耗　 研究证明，ＣＰＢ后机体的氧耗量明显增加。ＬＣＯＳ时体温升高促使氧
耗量明显增加，应积极采用体表降温或药物退热。降温毯效果好，但需防止寒战。在镇静剂、
肌松剂作用下，轻度低温（维持３６ ５ ℃为宜）可以减低氧耗量，减少代谢率，减少呼吸工作量。
减低氧耗量有益于机体氧供与氧耗的平衡。

（３）维持足够的前负荷　 心脏手术后常见心室前负荷不足，可引起术后低的有效血容量，

２９２ 婴幼儿心脏病学　



原因包括出血、过度超滤、复温时血管扩张及后负荷降低。心包填塞使心室舒张顺应性改变而
影响前负荷。纵隔压增高（积液或积气）使心肌受压亦需及时诊治。心肌水肿使心室充盈受
限，必要时延迟关胸。

左房压反映左室前负荷，为有效血容量的最可靠指标。通常先心术后适宜的左房压是１ ～
１ ６ ｋＰａ（８ ～ １２ ｍｍＨｇ），心功能良好者左房压０ ６６ ～ ０ ８ ｋＰａ（５ ～ ６ ｍｍＨｇ）亦可维持良好的心
排血量。心脏手术后为维持心脏功能常需高于正常的心室充盈压（前负荷），这与术后心室顺
应性下降有关。不同类型的先心病术后对前负荷要求亦不同：右心梗阻型先心病（如法洛四
联症、肺动脉狭窄、肺动脉闭锁等）及Ｇｌｅｎｎ、Ｆｏｎｔａｎ术后病儿要求较高的前负荷；而左心梗阻
型先心病（如主动脉缩窄、二尖瓣狭窄、主动脉弓中断、左心发育不良综合征等）或左室肥厚顺
应性较差的病儿，需稍高的左房压；而完全性肺静脉异位引流纠治术后容易发生呼吸功能不
全，故应在维持足够心排血量时，尽量可能保持较低的心房压。

补充血容量增加心室肌长度、提高每搏量以维持适宜的心排血量。但当左房压达１ ８６ ～
２ １３ ｋＰａ（１４ ～ １６ ｍｍＨｇ）时很少能再提高心排血量。若左房压达３ ３３ ｋＰａ（２５ ｍｍＨｇ）可引起
肺水肿。

前负荷不足时可输入全血、血浆或等渗晶体溶液，其输入量可按５ ～ １０ ｍｌ ／ ｋｇ分次静脉推
注或迅速滴注，其速度按心功能状态决定。新生儿大血管转位（ＡＳＯ）术后、二尖瓣整形、完全
性肺静脉异位引流术后补充容量切忌过快。补给容量必须观察疗效，如心率减慢、血压上升、
末梢灌注改善、尿量增加、左房压恢复至正常水平，则反映心排血量已足够。如心室功能正
常，无右心室切开，中心静脉压达０ ６６ ～ １ ３３ ｋＰａ（５ ～ １０ ｍｍＨｇ），即可维持正常心排血量。
Ｆｏｎｔａｎ术后因非搏动性血流由腔静脉至肺动脉，需较高的中心静脉压，常需维持在１ ３３ ～
２ ６６ ｋＰａ（１０ ～ ２２ ｍｍＨｇ）。

重视心、肺功能之间的相互影响，尤其是婴儿先心病术后。胸内压及肺容量变化对左、右
心室产生不同影响。当胸内压暂时性升高时，则减少右室前负荷、左室后负荷；当自然吸气或
负胸内压时，可增加右室前负荷及左室后负荷。因此，先心病术后应用呼吸机设定呼吸机参数
时必须评估左、右心室功能不全的程度。由于正的胸内压影响静脉回流，因此对Ｇｌｅｎｎ、Ｆｏｎｔａｎ
术后病儿或右心衰为主的病儿（如法洛四联症术后），应特别谨慎机械通气对前负荷的影响。
对该类病儿应采用机械通气的策略是维持较小的胸内压即低潮气量（或低的气道峰压），避免
呼气末正压（ＰＥＥＰ）的应用，尽早撤机。

（４）降低后负荷
①左心功能不全：先心病术后尤其新生儿心肌功能不全时后负荷是升高的。对术后有

ＬＣＯＳ症状的病儿，降低后负荷是有益的。新生儿病例对后负荷增高是不耐受的。如不可避
免应用高剂量儿茶酚胺类药物时，应采用降低后负荷／扩血管药物，避免儿茶酚胺类药物的缩
血管作用。对新生儿心脏或心肌收缩力减弱的病儿，降低后负荷可提高每搏量（ＳＶ）及心排血
量，改善ＳｖＯ２及提高器官灌注。有些中心提倡应用强力的扩血管药物盐酸酚苄明（苯苄胺）
（Ｐｈｅｎｏｘｙｂｅｎｚａｍｉｎｅ）与α受体阻滞剂，其扩血管作用强，而半衰期也非常长（＞ ２４小时），常可
发生严重低血压。因此，很多中心采用硝普钠，尽管比盐酸酚苄明的扩血管作用弱些，但其半
衰期短、作用快，通常用药不超过４８小时，以避免氰化物中毒，尤其肝肾功能严重受损时慎用。
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术后肺血流过多时（有人提倡应用于Ｎｏｒｗｏｏｄ姑息术后），因硝普钠降低后负荷，改善心肌做
功，降低体循环阻力（ＳＶＲ），可改善肺、体血流间的平衡。硝酸甘油是有力的静脉扩张剂，同时
亦有体、肺动脉扩张效应，在血管内皮细胞中转化为一氧化氮，激活鸟苷酸环化酶，增加细胞内
环鸟苷酸（ｃＧＭＰ），有强大的松弛血管平滑肌作用，静脉给予硝酸甘油，通过降低前后负荷，减
少心肌氧耗量，降低左右心房压力，左室舒张末压力、容量及体肺动脉压力。此外，还有扩张冠
状血管、心外膜及侧支冠状动脉作用。其半衰期小于５分钟。硝酸甘油在治疗成人冠状动脉
缺血方面有丰富的经验。某些小儿先心病手术会涉及冠状动脉操作（如ＡＳＯ，Ｒｏｓｓ手术），术
后预防性应用硝酸甘油以逆转可能因内皮素１（Ｅｎｄｏｔｈｅｌｉｎ１）的增加而导致的冠状动脉痉挛。
其静脉维持量为１ ～ ５ ｍｃｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ）。密切观察血压，注意剂量依赖性低血压及反射性心动
过速。需及时调整剂量或停用，补充有效血容量。大儿童有时可诉头痛，甚至颅内压增高，剂
量调整后可解除。磷酸二酯酶抑制剂亦常应用于小儿先心病术后降低后负荷，因其具有心肌
正性作用，且可改善心室舒张功能，扩张体、肺血管。因此，当需应用高剂量肾上腺素时，同时
应用１ ～ ２种扩血管药是十分重要的。

②肺动脉高压：很多小儿先心病类型术前伴肺血流增多，肺动脉压力增高，术后易发生肺
血管阻力（ＰＶＲ）增高。ＣＰＢ介导肺血管内皮损伤导致肺血管反应性增高。血管内皮损伤引
起过多血栓素（Ｔｈｒｏｍｂｏｘａｎ）产生，内源性一氧化氮合酶（ｅＮＯＳ）产生减少，肺微血栓形成，深低
温停循环后肺血管内皮产生的内皮素１增加。由于ＰＶＲ的升高，增加右心室的后负荷，进一
步加剧右心室功能不全，一旦出现肺高压危象，临床症状急剧恶化，导致严重ＬＣＯＳ。当术后肺
动脉压升高时，应仔细检查评估有无解剖因素参与。

术后肺动脉高压的治疗关键之一是预防。如避免低氧血症、高碳酸血症、酸中毒、躁动、疼
痛、气道内刺激。防治措施包括深的镇静、止痛，必要时可采用持续静脉维持给予阿片（Ｏｐｉ
ｏｉｄ）类（如芬太尼）或结合应用咪唑安定（Ｂｅｎｚｏｄｉａｚｅｐｉｎｅ）、肌肉松弛剂等。给予５％的碳酸氢
钠导致碱中毒（Ａｌｋａｌｏｓｉｓ），增加动脉ｐＨ值来治疗升高的ＰＶＲ。由于过度通气（Ｈｙｐｅｒｖｅｎｔｉｌａ
ｔｉｏｎ）可增加胸内压及气道压力，妨碍静脉回流，脑血管收缩。文献报道，在新生儿术后病例应
用碳酸氢钠造成代谢性碱血症，可降低ＰＶＲ及肺动脉压力，同时提高ＣＩ。为避免肺不张，呼吸
机应用时选用适宜ＰＥＥＰ维持良好的功能残气量（ＦＲＣ）以及维持最低的胸内压。有人报道应
用高频通气（ＨＦＪＶ）模式可降低平均气道压力及ＰＶＲ，维持相等的ＰａＣＯ２，这类通气方式有益
于术后右心功能不全及肺动脉高压的病例。目前肺血管扩张剂的选择性仍不强，在降低肺动
脉压力及ＰＶＲ同时，伴随体循环压力下降。其中米力农及ｉｎａｍｒｉｎｏｎｅ仍是较有用的肺血管的
扩张药。异丙基肾上腺素（Ｉｓｏｐｒｏｔｅｒｅｕｏｌ）亦有扩张肺血管作用，但仍有一定副作用，限制了临
床的应用。吸入一氧化氮（Ｉｎｈａｌｅｄ Ｎｉｔｒｉｃ Ｏｘｉｄｅ，ＩＮＯ）仍是目前选择性较明确的扩肺血管的方
法。研究证明，在新生儿术后伴肺高压危象的病例中，ＩＮＯ是比较有效的降低ＰＶＲ方法。

文献报道，磷酸二酯酶（ＰＤＥ）Ｖ抑制剂（如西地那非，Ｓｉｌｄｅｎａｆｉｌ）对ＩＮＯ的病儿有提高肺
血管扩张效应及降低因中断ＩＮＯ时肺动脉压力反跳的作用。ＰＤＥＶ能特异分解ｃＧＭＰ，主要
作用在平滑肌中，１９８９年Ｓｉｌｄｅｎａｆｉｌ被发现，为高度选择性的ＰＤＥＶ抑制剂，能够松弛平滑肌。
ＰＤＥＶ不存在于心肌中从而无直接正性肌力作用。但ＰＤＥＶ在其他多种组织中表达，主要存
在于肺组织，动脉血管（包括肺动脉及冠状动脉），静脉血管等。Ｓｉｌｄｅｎａｆｉｌ和ＮＯ均为选择性扩
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张肺血管，Ｓｉｌｄｅｎａｆｉｌ对平均压的降低优于ＮＯ，其半衰期是４小时，口服单剂量０ ３ ～ ０ ５ ｍｇ ／
ｋｇ，通常ｑ４ｈ给药。本药会增加硝酸酯的降压作用，因此对应用硝酸酯类药物的患者应十分慎
重。Ｋａｒａｔｚａ等在３例肺动脉高压儿童中，观察口服Ｓｉｌｄｅｎａｆｉｌ ０ ５ ｍｇ ／（ｋｇ·次），ｑ４ｈ，剂量逐增
至１ ～ ２ ｍｇ ／（ｋｇ·次），随访６个月时６分钟行走距离分别增加７４％、７５％、２５％，血氧饱和度
分别从７９％、９７％及８０％增至９３％，１００％及９３％，未见副作用。有限的资料报道，内皮素受
体拮抗剂波生坦（Ｂｏｓｅｎｔａｎ）亦有扩张肺血管效应。Ｌａｒｇｉｎｉｎｅ及Ｓｕｂｓｔａｎｃｅ Ｐ亦有益于修复肺
血管内皮功能。

前列环素ＰＧＩ２、ＰＧＥ１，均有扩张血管及抑制血小板凝聚作用。近来研究表明，气道吸入前
列环素能够扩张肺血管，减低肺动脉压力及肺血管阻力，减低右心室后负荷，改善右心室功能，
改善通气／血流比例，提高动脉血氧饱和度，而很少影响体循环血液动力学。依洛前列素（Ｉｌｏ
ｐｒｏｓｔ）是ＰＧＩ２的类似物，吸入Ｉｌｏｐｒｏｓｔ与吸入ＮＯ相比，对肺血管作用相似。

③右心功能不全：右心衰竭是先心病术后常见的并发症，亦是引起ＬＣＯＳ的常见原因之
一。引起术后右心衰竭的因素是多方面的，其中包括心肌保护不佳、心室切开、异常肌束切除
等。在右心进行手术的先心病如法洛四联症、Ｆｏｎｔａｎ手术，以舒张型右心室功能不全为特点，
由于较僵硬的心室减弱了心室舒张期的充盈，因此小儿心指数下降。这类病儿术后康复较慢，
在ＣＩＣＵ滞留时间长。正性肌力药物及呼吸机支持时间亦长。由于右心室压力高，影响到左
室充盈，心室顺应性差，静脉反流亦受胸内压的变化。此时呼吸机应用的策略是维持较小的胸
内压，控制ＰＶＲ，尽量降低右心室的后负荷。磷酸二酯酶抑制剂对这类患儿特别有益，因其具
有改善心室舒张功能及扩张肺血管效应。

心房水平创建右向左分流对右心室功能不全的病人有益。右向左分流可维持心排血量。
如在施行改良Ｆｏｎｔａｎ术时，在右心房内补片上开窗（Ｆｅｎｅｓｔｒａｔｉｏｎ）直径４ ｍｍ，可以减少胸腔积
液，明显缩短住院时间；如法洛四联症，因右心室肥厚、顺应性差、右心室切开、异常肌束切除、
跨瓣补片而致明显的肺动脉反流，术后早期常可发生右心功能不全、ＬＣＯＳ，术时如维持卵圆孔
开放，或在房隔水平留一小孔，允许右向左分流，尽管可引起暂时性动脉氧饱和度降低，但有益
于术后维持适宜的心排血量及氧输送。如果卵圆孔不开放或手术时给予关闭，当术后早期发
生右心功能不全时，可降低左心室充盈及心排血量，继而发生左心室功能不全。此方法同样也
适用于婴儿或新生儿纠治永存动脉干时，如术后发生严重肺动脉高压或危象时，右心室后负荷
明显上升。

（５）心肌收缩力降低的治疗
①儿茶酚胺类药物：β受体激动剂（如Ｄｏｐａｍｉｎｅ，Ｄｏｂｕｔａｍｉｎｅ，Ｉｓｏｐｒｏｔｅｒｅｎｏｌ）为环腺苷酸

（ｃＡＭＰ）依赖正性肌力药物，与心肌细胞膜β受体结合，通过Ｇ蛋白偶联，激活腺苷酸环化酶，
催化ＡＴＰ生成ｃＡＭＰ ，后者使Ｃ型钙通道的钙内流增加，细胞内Ｃａ２ ＋水平提高而起正性肌力
作用。此外，可使肌浆网对Ｃａ２ ＋摄取增加，在舒张期细胞内Ｃａ２ ＋水平迅速下降而具有正性松
弛作用。

多巴胺（Ｄｏｐａｍｉｎｅ）：通常为第一线的正性肌力药物，直接激动α、β肾上腺受体及多巴胺
受体。因直接激动心肌β１肾上腺素受体，有加强心肌收缩作用，可增加心排血量，升高血压。
增加心率作用不如异丙基肾上腺素，小剂量（每分钟２ ～ ５ ｍｃｇ ／ ｋｇ）对周围血管有扩张作用，并
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可扩张肾动脉。大剂量（每分钟＞１０ ｍｃｇ ／ ｋｇ）则收缩周围血管，增加左室后负荷，对肺血管也
有收缩作用。新生儿严重窒息后心肌功能不全时，常选用多巴胺。低剂量的多巴胺最适用于
血压尚正常但尿量减少、正常肺毛细血管嵌压时。对小于孕期３０周的早产儿心功能不全，往
往高剂量（每分钟＞１０ ｍｃｇ ／ ｋｇ）才能达到效果。应用高剂量多巴胺需谨慎，因可能有α受体
效应。与多巴酚丁胺相比，当每分钟多巴胺剂量＞ ７ ｍｃｇ ／ ｋｇ时，升高肺血管阻力的作用要大
于同剂量的多巴酚丁胺，因此必要时可与扩血管药物同时应用。

多巴酚丁胺（Ｄｏｂｕｔａｍｉｎｅ）：为人工合成的β１ 受体激动剂，对心脏β１ 有相对选择性，对α
和β２受体作用较轻微。可加强心肌收缩力，增加心排血量及每搏量，升高血压。轻微的外周
血管作用稍降低ＳＶＲ及心室充盈压。通常推荐剂量每分钟２ ～ ８ ｍｃｇ ／ ｋｇ，可降低肺毛细血管
嵌压，不影响心率及体肺血管阻力。与多巴胺作用相同，均增加心肌氧耗量，但增加冠状动脉
血流较明显。低剂量（每分钟２ ５ ｍｃｇ ／ ｋｇ）时对尿量与肾功能改变不明显。低剂量时其时相
性作用及诱发心律失常较低，但新生儿时该特点不明显。

异丙基肾上腺素（Ｉｓｏｐｒｏｔｅｒｅｎｏｌ）：是人工合成的β受体激动剂，无α受体效应。增加心率
及心肌收缩力，提高心排血量，扩张骨骼肌血管及放松支气管平滑肌，对肺血管有扩张作用，但
对肾动脉无扩张作用。适宜于降低心脏后负荷及用于窦性心动过缓、房室传导阻滞时。该药
增加心肌应激性容易引起心律失常，由于扩张外周血管及引起心动过速可影响心肌氧输送而
导致心肌缺血。通常剂量每分钟０ ０１ ｍｃｇ ／ ｋｇ开始，避免高剂量。在心室流出道梗阻型先心
病病例中应用会增加流出道压力阶差。

肾上腺素（Ｅｐｉｎｅｐｈｒｉｎｅ）：为强烈的α和β受体激动剂，低剂量时（０ ０５ ～ ０ １ ｍｃｇ ／（ｋｇ·
ｍｉｎ））以β受体作用占优势，可增加心率和心肌收缩力，同时扩张内脏与骨骼肌血管床而降低
体循环阻力。高剂量时有刺激α受体作用，使血管收缩，组织缺血，增加体循环阻力，提高平
均动脉压，但增加心肌氧耗，如高剂量（０ ５ ｍｃｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ））可产生明显的肾血管、外周血管
收缩，心动过速，增加心肌氧耗量。若每分钟达１ ｍｃｇ ／ ｋｇ时可引起新生儿不可逆的心肌损害，
包括肌浆膜破裂，线粒体减少。通常剂量从每分钟０ ０１ ｍｃｇ ／ ｋｇ开始。应采用中心静脉途径
给药，以避免引起血管外组织坏死。药物外溢时可用α受体阻滞剂酚妥拉明局部封闭。通常
短期使用。体肺分流术后，如体循环收缩压、氧饱和度低下时，重危的低血压，心肌功能不全
或低心排时应用。避免高剂量因可引起肾灌注下降、少尿。

术后儿茶酚胺类药物应用尤其是剂量较高时，可发生心动过速、提高舒张末压力及后负
荷、增加氧耗量，对ＣＰＢ后需要心肌正性肌力药物支持的儿童大部分尚能耐受，但对顺应性差
的新生儿心肌是不利的。有作者报道在新生动物模型中ＣＰＢ后高剂量的肾上腺素灌注可导
致急性心肌坏死。因此临床应用时提倡剂量适、或低剂量多种组合或加用扩血管药物。例如
低剂量的肾上腺素（＜ ０ １ ｍｃｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ））或多巴胺结合降低后负荷药物如硝普钠或米力
农，这种组合对明确左心功能不全伴后负荷增加的病例是有益的。此外，复杂先心病术后新生
儿及幼婴儿病例可发生暂时性的心律失常，儿茶酚胺类药物有时可引起或加剧心律失常，需严
密观察。

②磷酸二酯酶（ＰＤＥ）抑制剂：ＰＤＥ抑制剂增强心脏收缩及舒张功能，减低体循环及肺循
环阻力，从而改善心排血量。ＰＤＥ抑制剂包括氨力农（Ａｍｒｉｎｏｎｅ）及米力农（Ｍｉｌｒｉｎｏｎｅ），抑制
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ＰＤＥ，特别是ＰＤＥⅢ型，阻断ｃＡＭＰ降解，提高细胞内ｃＡＭＰ的浓度，从而促进钙离子进入细胞
内而增强心肌收缩。由于细胞内钙的摄取过程是依赖ｃＡＭＰ，ＰＤＥ抑制剂也有利于心肌松弛
及血管扩张。ＰＤＥ抑制剂增强心肌收缩力，并不增加心肌氧耗和心室后负荷。调节正常心肌
收缩力的是位于心肌细胞膜上的β１受体，心肌功能不全时β１受体下调，尤其是心室肌受体密
度下降明显。儿茶酚胺类药物主要是通过β１受体及其信息传递系统来调节心脏的舒张和收
缩功能的。严重心肌功能不全时，因β１受体明显下调对儿茶酚胺的敏感性下降。而ＰＤＥ抑
制剂不依赖β１受体，因此对治疗术后心功能不全则具有更乐观的效果。儿科病例中米力农更
常用，动物实验及临床应用证明，氨力农有浓度依赖现象。有报告氨力农对新生猪的心肌可引
起可逆性负性作用，降低收缩峰压，增加舒张末压力，降低达到收缩峰值的速率，增加冠状窦血
流，因此对未成熟心肌可能降低腺苷酸环化酶活性水平，降低对ｃＡＭＰ敏感性。此外，有实验
证明ｃＡＭＰ对心肌有细胞毒性作用及诱发心律失常，因此建议以短期静脉应用为宜，一般不超
过１周。其常用剂量：

氨力农：负荷量　 ０ ７５ ～ １ ｍｇ ／ ｋｇ，维持量　 ５ ～ １０ ｍｃｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ）。
米力农：负荷量　 ５０ ｍｃｇ ／ ｋｇ，维持量　 ０ ２５ ～ ０ ７５ ｍｃｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ）。
通常负荷量在３０ ～ ６０分钟内匀速完成为宜。与成人相比，在婴儿与儿童中，米力农有较

大的容量分布，较高的清除率。负荷量５０ ｍｃｇ ／ ｋｇ可达治疗的血浆浓度水平，３０分钟后浓度逐
步下降，为维持血浆有效浓度必须随之给予０ ５ ｍｃｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ）维持量。副作用：ａ 低血压：
尤静脉给予负荷量时，需及时补充有效血容量，维持适宜前负荷。ｂ 血小板减少：需定期复
查，通常为短期治疗，不宜超过５ ～ ７天。ｃ 心律失常：室性或室上性心动过速，但在儿童中不
多见，停药后可消失。与多巴酚丁胺相比，在降低体血管阻力及增加ｄｐ ／ ｄｔ方面，米力农优于
多巴酚丁胺。与硝普钠相比，虽有相同的低血压剂量，但增强ｄｐ ／ ｄｔ方面优于硝普钠。

一项多中心研究其目的是旨在研究预防性静脉应用米力农对小儿先心病术后ＬＣＯＳ防治
的效果及安全性。研究结果：高剂量组比低剂量组明显降低ＬＣＯＳ发生，相对危险性下降
５５％。肾功能不全时，应用ＰＤＥ抑制剂时要根据肌酐清除率调整剂量，特别在新生儿。本院
资料应用米力农负荷剂量（５０ ｍｃｇ ／ ｋｇ）和维持量（０ ７５ ｍｃｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ））可明显提高先心病患
儿术后心排血量，分别为１６ １％及１５ ３％。

③钙剂、镁剂：心肌细胞内钙离子浓度与心肌收缩及舒张功能有关。新生儿心肌细胞内肌
浆网稀少，收缩时需要的钙离子主要依靠细胞外钙离子，经细胞膜交换进入细胞内。因此，维
持足够细胞外钙离子水平对正常心肌收缩功能非常重要。心脏手术后常有低钙血症。输入经
过枸橼酸抗凝的血液，可能血液中钙离子被结合而降低，髓袢利尿剂也可加重低钙血症。此外
低钙血症可发生于ＤｉＧｅｏｒｇｅ综合症伴主动脉弓中断（Ｂ型）或永存动脉干的病儿。钙对新生
儿及婴幼儿起短期有效的正性肌力作用，而对心肌细胞发育成熟的大儿童其主要作用是短期
的血管收缩效应（Ｖａｓｏｐｒｅｓｓｏｒ）。正常血清钙离子水平是１ １４ ～ １ ４０ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，补钙常用方法：
５％的氯化钙０ ２ ｍｌ ／（ｋｇ·次）（１０ ～ ２０ ｍｇ ／（ｋｇ·次））或１０％的葡萄糖酸钙０ ４ ～ ０ ５ ｍｌ ／
（ｋｇ·次）（４０ ～ ５０ ｍｇ ／（ｋｇ·次））加适量葡萄糖液缓慢静推。必要时用微泵静脉维持：５％的
氯化钙５ ～ ２０ ｍｇ ／（ｋｇ·ｈ）。补钙途径最好是中心静脉，避免外周小静脉给药，以防液体外溢
至血管外引起组织坏死。避免与碳酸氢钠同时同一途径给药，以免发生沉淀。及时补充钙，维
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持正常或稍高于正常的钙水平。
成人心力衰竭及ＬＣＯＳ的治疗中已有应用钙致敏剂如Ｌｅｖｏｓｉｍｅｎｄａｎ。钙致敏剂直接作用

于心肌收缩蛋白，增加心肌肌钙蛋白Ｃ（ＴｒｏｐｏｎｉｎＣ）对细胞内钙离子的敏感性，并不增加心肌
细胞内钙的浓度，同时影响Ｋ ＋ ＡＴＰ酶通道扩张周围血管，许多研究结果提示，Ｌｅｖｏｓｉｍｅｎｄａｎ
有正性肌力作用，显著增加每搏量，降低肺小血管嵌压、右房压、肺动脉压。其作用在停用后至
少维持２４小时，增强心肌收缩，但不明显增加氧耗量。也可能通过抑制ＰＤＥ增加ｃＡＭＰ，增强
心肌收缩力及降低后负荷。目前未有应用于儿科病例的安全性及疗效的报道。

镁有多种心血管与非心血管效应。镁离子对维持心肌细胞膜，神经肌肉及神经系统稳定
性十分重要。心脏手术后５天内有８１％的小儿发生低镁血症。大儿童与成人总血清镁离子
＜０ ７ ～ ０ ８ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，新生儿血清镁离子＜ ０ ６ ｍｍｏｌ ／ Ｌ，可诊断为低镁血症。术后早期低镁血
症常是心律失常、ＬＣＯＳ的原因之一，与长期机械通气、ＣＩＣＵ滞留相关。通常应用Ｌ门冬氨酸
钾镁（每１０ ｍｌ含镁１ ３９ ｍｍｏｌ）５ ～ １０ ｍｌ加入２５０ ～ ５００ ｍｌ补液中缓慢滴注。

④激素：ＣＰＢ后血液中甲状腺素（Ｔ３、Ｔ４）水平降低，并持续数天。与心肌收缩力降低有
关。曾有报道ＬＣＯＳ时应用Ｔ３（Ｔｒｉｉｏｄｏｔｈｙｒｏｎｉｎｅ）后改善血液动力学。术后补充Ｔ３可提高心排
血量。应用肾上腺皮质类固醇可减少正性肌力药物的剂量。在ＬＣＯＳ对一般治疗效果不明显
时可以加用肾上腺皮质类固醇。文献报道：新生儿心脏手术后伴ＬＣＯＳ应用糖皮质激素后
（Ｈｙｄｒｏｃｏｒｔｉｓｏｎｅ）改善血液动力学参数，减少正性肌力药物的需求。经过治疗后低血压仍然无
改善时可应用精氨酸加压素（Ａｒｇｉｎｉｎｅ Ｖａｓｏｐｒｅｓｓｉｎ），用于术后顽固性低血压，即使对去甲肾上
腺素亦无反应时可启用，提高体动脉压力，其治疗作用不通过α受体，不受α受体下调影响。

（６）纠正心律失常　 交界性异位心动过速（Ｊｕｎｃｔｉｏｎａｌ Ｅｃｔｏｐｉｃ Ｔａｃｈｙｃａｒｄｉａ，ＪＥＴ）是心脏术
后最初４８小时内发生的心动过速，尤其在涉及关闭室间隔缺损以及幼儿病例中。通常病儿不
能耐受，因过快心率减少心室舒张期充盈，并累及收缩功能，病情迅速恶化出现ＬＣＯＳ、严重代
谢性酸中毒，因此及早诊治十分关键。室率＞１８０次／ ｍｉｎ，房室不同步是其主要特征。低镁血
症常见于小儿先心病术后，与ＪＥＴ发作可能有关。最近研究报道，在术后早期静脉内给予镁剂
可减少ＪＥＴ的发生。

ＪＥＴ的治疗十分困难。治疗ＪＥＴ的目的是再建房室同步以及降低心室率，如果血液动力
学允许，减少或终止儿茶酚胺药物，因儿茶酚胺药物亦可能诱导ＪＥＴ或增加心率；心脏起搏
（心房或房室顺序起搏）也可用于ＪＥＴ治疗，通常治疗反应差。心率过快时可选用普鲁卡因酰
胺或乙胺碘呋酮。乙胺碘呋酮为Ⅲ类抗心律失常药物，主要电生理作用是延长心房／心室肌及
传导系统的动作电位及不应期，同时还有ⅠＢ、Ⅱ和Ⅳ类药物作用，口服是很少几种没有心肌
抑制的抗心律失常药物之一，对大多数室上性、室性快速心律失常有很好疗效。静脉用药对术
后心律失常包括ＪＥＴ有较好疗效，注意发生低血压等不良反应。低温可抑制心肌自律性而减
慢心率，延长心室舒张期充盈，提高心排血量，改善临床症状，然后逐步回复窦性节律。由于
ＪＥＴ被认为是非折返机理的ＳＶＴ，是房室交界区异位自律性增高所致。应用降温毯控制病儿
中心温度在３４ ℃左右，当心室率小于每分钟１８０次时，即可升温。低温时间一般维持１２ ～
２４小时。降温阶段可适当应用肌松剂及镇静剂以防寒战。降温开始可因外周血管收缩而发生
酸中毒，小剂量正性肌力药物合并硝普钠，常可收到良好效果。此外机械通气维持适宜氧合与
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通气。该方法简单、安全，常可收到良好效果。
当发生窦房结功能不全或完全性房室传导阻滞（Ｃｏｍｐｌｅｔｅ Ｈｅａｒｔ Ｂｌｏｃｋ，ＣＨＢ）时心率较

慢，血压降低时应立即启用术毕置放的心外膜心房／心室起搏导线。新生儿及婴幼儿的心排量
量与大儿童相比较更依赖心率，因此当发生心动过缓时必须迅速确定其性质、原因。窦房结功
能不全时采用心房心房抑制（Ａｔｒｉａｌ Ａｔｒｉａｌ Ｉｎｈｉｂｉｔｉｏｎ，ＡＡＩ）方式起搏，ＣＨＢ时应用房室顺序式
起搏，能较好保证有效的心排血量，改善心室功能，优于单纯心室起搏。

亦必须重视高度Ⅲ度房室传导阻滞，由于心动过缓或房室不同步而减少心排血量。创伤
性ＡＶＢ特别危险，包括伴心肌切开的左室流出道重建，Ｌｌｏｏｐ心室，位于室间隔上部的单纯大
室缺或多发性室缺术后超过９ ～ １０天持续存在ＡＶＢ仍不能恢复者有指征置放永久性起搏器。
５ 机械支持
对难治性、然而有可能回逆的ＬＣＯＳ可考虑应用机械支持（Ｍｅｃｈａｎｉｃａｌ Ｓｕｐｐｏｒｔ）。包括体

外膜式氧合（Ｅｘｔｒａｃｏｒｐｏｒｅａｌ Ｍｅｍｂｒａｎｅ Ｏｘｙｇｅｎａｔｉｏｎ，ＥＣＭＯ）和心室辅助装置（Ｖｅｎｔｒｉｃｕｌａｒ Ａｓｓｉｓｔ
Ｄｅｖｉｃｅ，ＶＡＤ）。选择ＥＣＭＯ或ＶＡＤ取决于患儿的体重与肺功能状况。ＶＡＤ适用于肺功能未
受损害，而伴有严重肺部疾病及肺功能不全时则需要ＥＣＭＯ支持。如果ＣＰＢ不能撤离，也需
要ＥＣＭＯ支持。心脏手术后ＬＣＯＳ不能输送氧至组织，常常合并心室功能不全，可进行ＥＣＭＯ
支持。肺动脉高压危象对一般治疗反应不佳、右心需机械支持、严重难治心律失常、心跳骤停
等有时亦需ＥＣＭＯ支持。凡存在不可回逆的疾病，严重神经系统损害，重要脏器内严重出血
的均不宜ＥＣＭＯ支持。

二、呼吸系统
ＣＰＢ心内直视术后患儿可发生不同程度的呼吸功能不全，尤其是复杂先心病术后，呼吸

功能受损的因素是多方面的。术后正确评估呼吸功能，以及良好的呼吸管理是提高手术成功
率，减少死亡率的关键因素。
（一）影响术后呼吸功能的因素
１ 术前心肺功能
先心病小儿术前常伴不同程度呼吸功能异常，尤其是大型左向右分流类型的先心病（如

大型ＶＳＤ，ＴＧＡ ／ ＶＳＤ，ＴＡＰＶＣ，ＴＡ，ＣＡＶＳＤ等），肺血流量增加，肺动脉压力上升，肺血管床发生
不同程度的病理改变，肺血管阻力上升，甚至发展成不可逆的肺血管梗阻性疾病，肺顺应性下
降，肺功能低下。由于容量超负荷，左心房压力增高，肺间质水肿，扩大的心脏，包括左心房、肺
动脉可压迫气管、支气管造成肺不张，尤其是心后左下肺不张、肺气肿。反复呼吸道感染，肺
炎，肺间质炎，气道分泌物增加，自净作用低下，气体弥散功能不良。梗阻型完全性肺静脉异位
引流术前对肺功能影响尤为明显。这些改变均影响术后呼吸功能，造成呼吸道管理困难。因
此必须重视术前心肺功能改善，抓住手术最佳时间。
２ 开胸影响
心内直视手术或姑息手术由于开胸、手术操作可引起肺损伤或肺出血、肺充血，使开胸侧

肺的顺应性降低。部分气道被分泌物阻塞亦成为术后早期呼吸功能不全的原因。胸部的手术
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切口，引起胸壁顺应性下降，影响呼吸；又因伤口疼痛限制深呼吸及咳嗽，影响气道分泌物的清
除，气道阻力增加，小气道关闭，形成肺不张，肺内分流增加。血液或浆液渗出积聚在胸腔或纵
隔内，压迫肺限制呼吸，通气减少。
３ 体外循环影响
低温（ＣＰＢ）对肺功能带来不利的影响。ＣＰＢ可引起肺内皮细胞结构及功能损害。术前肺

高压的病儿经ＣＰＢ后肺血管阻力上升，血管外肺水增加，肺内分流增加，肺不张形成。有报道
心脏手术后＞８０％的病儿存在不同程度的肺不张。其肺损害的程度与ＣＰＢ持续时间及年龄
有关，特别对新生儿及婴幼儿。组织水肿造成对氧摄取、利用障碍。文献报道术前肺血流正常
或减少的婴儿，ＣＰＢ下心脏手术后动态顺应性下降。目前对ＣＰＢ介导的组织损伤有更深一步
的认识。深低温及停循环可导致全身组织缺血再灌注进一步引起血管内皮损伤及功能不全，
并引起全身的炎性反应，其损害主要累及心脏及肺。ＣＰＢ可产生微小的气栓、血栓，引起肺细
小动脉狭窄、阻塞，通气／血流比例失衡。ＣＰＢ造成血液有形成分破坏，血浆变性所产生的微
颗粒、内毒素、补体激活均可引起肺血管和支气管痉挛造成肺动脉高压。ＣＰＢ通过产生肺泡
表面活性物质拮抗物，加上肺组织供血不足使肺泡Ⅱ型细胞受损，肺泡表面活性物质的活性减
弱，合成障碍，影响肺的弹性，使肺顺应性下降。鉴于上述原因，术中应用新鲜血液，改善转流
技术与设备显得十分重要。目前应用改良的血液过滤装置，降低ＣＰＢ过程中产生的多种炎性
因子的浓度，包括清除Ｃ３ａ，减少中性粒细胞在肺血管内皮的黏附及滞留，使术后肺血管阻力
下降，顺应性改善，平均气道压力降低。减少组织中水分滞留，有利于术后早期心肺功能恢复。
术前应用激素在ＣＰＢ深低温停循环后亦可改善肺顺应性。
４ 术后心功能不全
术后残余左向右分流或瓣膜反流时，左房压增加或左心功能不全引起肺毛细血管静水压

上升，肺间质水肿，肺泡毛细血管膜的气体弥散功能障碍。肺泡通气／血流比例失衡，肺内分
流增加，动脉氧分压下降。末梢小气道受到外来压迫而变窄甚至闭锁，气道阻力上升。同时气
道内黏膜水肿，分泌物增加，更使气道内径变窄，呼吸功能进一步下降。ＬＣＯＳ时亦增加了生
理死腔。
５ 小儿呼吸系统的生理特点
心脏手术后小儿较成人更易发生呼吸功能不全。小儿胸廓小，胸骨软，肋骨较成人水平，

呼吸效率低。肋间肌发育差，膈肌易上抬，纵隔不如成人固定，均易影响肺容量。婴儿呼吸代
偿能力亦差。婴儿喉部最狭窄处在环状软骨水平，即声门下（青春期之前），而成人在声门裂
处，因此放置气管插管尤其导管较粗时可引起声门下黏膜水肿，拔管后易发生喉水肿、声门下
水肿，导致喉梗阻。因此通常推荐用无Ｃｕｆｆｅｄ的气管插管（Ｅｎｄｏｔｒａｃｈｅａｌ Ｔｕｂｅ，ＥＴＴ），允许插
管周围少量漏气。小儿气管短，易使插管进入右侧支气管内造成左肺通气不良。新生儿、婴儿
气道内径狭小，易被黏液堵塞，而且黏膜下杯状细胞及黏液腺的细胞较大，轻度水肿、增厚即可
引起严重的气道堵塞。腺体少，分泌黏液少，纤毛运动功能差，故气道清除不如成人。小婴儿
胸壁弹性较好，使肋骨在维持胸内负压方面对肺的支持作用少，因此当膈神经麻痹或因腹胀使
横膈运动减少时可造成呼吸障碍。婴幼儿不仅肺泡数量少，弹性组织亦少。１０岁小儿的闭合
容量低于功能残气量，４ ～ ５岁小儿二者几乎相等，新生儿则闭合容量较功能残气量大，故在正

００３ 婴幼儿心脏病学　



常潮气量通气时，肺底部肺泡在呼吸周期中处于关闭状态。气道关闭不仅产生通气／血流比例
失衡，而且可引起肺泡萎缩、肺不张，易并发感染。
６ 其他因素
术后早期受麻醉剂、肌松剂、镇静剂、止痛剂等药物影响，尤其小婴儿术后应用较重的镇静

剂均可抑制呼吸中枢及咳嗽反射，妨碍纤毛运动和分泌物的清除，易发生肺不张，降低肺容量。
肌松剂的应用亦降低了周期性叹息呼吸及深呼吸，后二者可防止肺泡萎陷及维持正常功能残
气量。营养因素：术前尤其是大量左向右分流病儿，生长发育落后，营养摄入不足，术后尤其长
期依赖呼吸机婴幼儿营养补充不理想，导致膈肌、呼吸肌萎缩，呼吸肌乏力，影响呼吸做功。
（二）术后呼吸功能监测
术后正确评估呼吸功能状态及损害程度，并以此作为基础指导术后呼吸机合理应用。在

ＣＩＣＵ监测呼吸功能的方法要求简单、迅速，实验室内进行的检查方法常难以应用于婴幼儿。
１ 一般临床监测
仔细的临床观察，方法虽简单，但有重要价值。包括呼吸频率、呼吸深浅度、呼吸类型、两

侧胸廓运动幅度、呼吸音是否对称、有无辅助呼吸肌参与（如吸入性三凹）、鼻煸、青紫等。
２ 胸部Ｘ线片
入ＣＩＣＵ后常规床边胸部Ｘ线摄片了解下列情况：①气管插管（理想的位置在气管中三分

之一）；②心内测压管、纵隔胸腔引流管、胃管、起搏导线位置；③肺野，是否存在肺不张，间质
水肿，肺部炎性病变；④胸腔有无积液或积气；⑤心脏大小；⑥纵隔尤其是上纵隔宽度；⑦皮下
气肿。上述资料提供重要信息，对治疗有指导意义。
３ 血气分析
通常血气分析可作为肺功能总指标，反映肺的氧合与通气功能，不同年龄、不同先心病种

类、姑息及根治均有不同的指标。
（１）动脉血氧分压（ＰａＯ２）　 正常成人ＰａＯ２１０ ６６ ～ １３ ３３ ｋＰａ（８０ ～ １００ ｍｍＨｇ），７岁以下

小儿由于肺泡弹性发育尚未完善，闭合容量相对较大，ＰａＯ２ 偏低。婴幼儿ＰａＯ２ 平均为
９ ３３ ｋＰａ（７０ ｍｍＨｇ），出生１周内为６ ６ ～ １０ ６ ｋＰａ（５０ ～ ８０ ｍｍＨｇ）。新生儿血中胎儿血红蛋
白占７０％ ～８０％，成人血红蛋白仅占２０％左右。生后头２个月胎儿血红蛋白下降缓慢，以后
加快，４ 个月时降至１０％ ～ １５％。胎儿血红蛋白对氧亲和力高。当ＰａＯ２ ＞ ６ ６６ ｋＰａ
（５０ ｍｍＨｇ）时相当于成人ＰａＯ２ ＞ １２ ｋＰａ（９０ｍｍＨｇ），但胎儿血红蛋白释放氧至组织的能力亦
较差。此外新生儿支气管壁弹力纤维发育不完善，容易闭合，使相应的肺泡不张，减少换气，通
气／血流比例失衡造成肺内短路亦是ＰａＯ２较低的原因。在缺氧情况下肺血管收缩，肺阻力增
加，可使动脉导管、卵圆孔开放，造成右向左分流，使ＰａＯ２降低。因此在评估ＰａＯ２时要考虑到
年龄因素，尤其是新生儿。

通常ＰａＯ２ ＜ ８ ６ ｋＰａ（６５ ｍｍＨｇ）为低氧血症。ＰａＯ２值受下列因素影响：肺通气量、肺血流
量、通气／血流比例、心排血量、混合静脉血氧分压（Ｐ珚ＶＯ２）、组织耗氧量、吸入氧浓度等。因此
在分析ＰａＯ２时必须考虑上述因素。某些紫绀型ＣＨＤ姑息术后（如体肺分流术）虽ＰａＯ２较术
前提高，但因残存心内右向左分流，ＰａＯ２仍偏低。小儿ＰａＯ２的测定大多是通过动脉血标本进
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行的，缺乏连续性，不能反映瞬间动态变化，反复多次采血对小婴儿不利。
（２）动脉血氧饱和度（ＳａＯ２）监测　 临床上单靠观察患儿皮肤黏膜颜色有时很难判断此时

患儿的ＳａＯ２程度，尤其当患儿已处于低氧血症时，如ＰａＯ２ 为８ ６ ～ ８ ０ ｋＰａ（６５ ～ ６０ ｍｍＨｇ），
ＳａＯ２ ９５％ ～８０％，以及贫血时不一定出现紫绀。ＳａＯ２反映血红蛋白与氧结合的程度及机体氧合
状态，即指血红蛋白的实际氧含量与能结合的氧总量的百分比。当ＰａＯ２ ＝ １３ ３ ｋＰａ
（１００ ｍｍＨｇ）时血红蛋白的氧合已达饱和，即ＳａＯ２为９９％ ～ １００％。ＳａＯ２由ＰａＯ２、氧离曲线、
氧合血红蛋白量决定。

（３）动脉血二氧化碳分压（ＰａＣＯ２）　 是监测通气功能的重要指标。ＰａＣＯ２是指溶解于血
浆内ＣＯ２气体分子所产生的压力。因ＣＯ２弥散能力强，肺泡内的ＣＯ２和动脉血气中的ＣＯ２几
乎无差别，因此ＰａＣＯ２直接反映肺泡通气量的变化。正常情况下，ＰａＣＯ２值为４ ６６ ～ ６ ｋＰａ（３５
～ ４５ ｍｍＨｇ），ＰａＣＯ２ ＞ ６ ｋＰａ（４５ ｍｍＨｇ）提示通气不足，ＰａＣＯ２ ＜ ４ ｋＰａ提示通气过度。ＰａＣＯ２
也是反映呼吸性酸碱平衡的主要指标。通常ＰａＣＯ２ ＞ ６ ６７ ｋＰａ（５０ ｍｍＨｇ），ＰａＯ２ ＜ ６ ６７ ｋＰａ
（５０ ｍｍＨｇ），可诊断为呼吸衰竭。

ＰａＣＯ２的监测对术后呼吸机的应用，维持良好的通气是一个十分重要的指标。术后２４小
时内维持ＰａＣＯ２３ ７３ ～ ４ ｋＰａ（２８ ～ ３０ ｍｍＨｇ）能减少肺血管阻力，是治疗术后反应性肺动脉高
压及肺高压危象的重要措施之一。测定ＰａＣＯ２需动脉采血，只能间断检查是不足之处。

（４）呼气末ＣＯ２分压和浓度（ＰＥＴＣＯ２，ＦＥＴＣＯ２）　 由于ＣＯ２弥散能力强，肺泡的ＣＯ２分压
（ＰａＣＯ２）可代表ＰａＣＯ２。呼气末气体应为肺泡气，因此ＰＥＴＣＯ２可反映ＰａＣＯ２的变化，并提供
连续、无创的数据和图形，对判断肺通气具有重要临床意义，目前不少新型监护仪亦备有监测
ＰＥＴＣＯ２功能，ＰＥＴＣＯ２通常不宜在自主呼吸时监测，因吸入周围空气而稀释ＰＥＴＣＯ２ 的测定。
通常ＰａＣＯ２和ＰＥＴＣＯ２之间有３ ～ ５ ｍｍＨｇ差异。对评估肺血流改变有一定的价值。如Ｂｌａ
ｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流急性梗阻，ＰＥＴＣＯ２可立即下降。当ＰａＣＯ２和ＰＥＴＣＯ２阶差增宽提示死腔通气
增加，可发生于ａｉｒｔｒａｐｐｉｎｇ肺血流减少。在机械通气时通常持续进行ＰＥＴＣＯ２监测。当ＰＥＴ
ＣＯ２下降时应考虑插管有无移位，连接中断，插管梗阻，急、慢性ｔｒａｐｐｉｎｇ疾病，肺栓塞，心排量
下降，或过度通气，分流等。ＰＥＴＣＯ２增高可见于通气不良，插管滑入支气管分支，体温升高尤
其是恶性高热早期表现。通常每一次呼吸的１ ／ ３（３０％）为无气体交换部分，为死腔通气，当置
放气管插管时总死腔增加至４６％，利用面罩控制呼吸时死腔为６４％。增加的死腔可通过增加
每分钟通气量纠正之。正常情况下死腔随年龄而增加，如ＰＥＴＣＯ２ 低于ＰａＣＯ２ 时提示死腔通
气，其原因可由于右向左分流，肺血流减少，低血压，过高的气道压力伴Ｚｏｎｅ １带的通气或肺
栓塞。

亦有人认为婴幼儿呼吸频率快、潮气量小，难以产生良好的ＰＥＴＣＯ２曲线。ＣＰＢ心脏手术
后，肺微血栓形成，肺血管不通畅，肺泡死腔增多则ＰＥＴＣＯ２增加。因此该监测方法亦有一定
的局限性，必须定期复查ＰａＣＯ２，进行综合分析。

（５）经皮氧饱和度（ＳｐＯ２）监测　 目前临床上尤其是手术室、重症监护室已广泛应用无创
脉率氧饱和度监测仪（ＮＰＯ）监测组织氧合功能。ＮＰＯ应用分光光度测定法，根据不同组织吸
收光线波长差异，对每次心搏进入手指或其他血管丰富组织内的搏动血流中的血红蛋白进行
光量与容积测定。ＮＰＯ可同时测定一个脉搏的红光（波长６６０ ｎｍ）波幅和红外线（波长
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９４０ ｎｍ）波幅，并计算出两者的比值，该比值由动脉内氧合血红蛋白和还原血红蛋白的比例决
定。当光透过搏动血管床时，因血管收缩、扩张使透过的光发生变化，从而推算出血红蛋白的
氧饱和度。

小儿吸入空气时ＳｐＯ２ 正常值为９５％ ～ ９７％，新生儿为９１％ ～ ９４％。ＳｐＯ２ 和ＳａＯ２ 有良
好的相关性。通过连续监测ＳｐＯ２有利于迅速反映气道、肺部是否存在异常情况。如供氧系统
障碍、氧源突然中断，ＳｐＯ２能及时反映。对围术期的先心病患儿来讲，低氧血症将降低心肌供
氧，心肌缺氧、缺血，以致发生心肌功能不全。术后机械通气，或拔管后氧疗，ＳｐＯ２的连续监测
有利于合理调节氧浓度及其他呼吸参数，维持适宜ＰａＯ２、ＳａＯ２，避免低氧血症的发生。对术后
反应性肺动脉高压的患儿进行气道内吸引或胸部物理治疗时，ＳｐＯ２的连续监测可避免因低氧
血症导致肺动脉高压危象的发生。ＳｐＯ２轻度下降常可看作肺动脉压力增加、右向左分流的第
一个征象。先心病术后ＳｐＯ２下降的其他原因包括：心排血量减少、心内分流或肺内分流增加
等。对小婴儿、新生儿连续ＳｐＯ２的测定，减少了反复动脉采血的次数。目前有的ＮＰＯ仪可显
示容积脉搏图有助于了解末梢肢体灌注状态，亦为循环功能监测方法之一。此外ＮＰＯ同时显
示脉率并有报警装置，因此ＮＰＯ仪监测手段具备安全、可靠、迅速、连续、非创伤等优点。

但ＮＰＯ检查亦有一定的局限性。血氧饱和度在９５％ ～ １００％时氧离曲线趋于平坦；血氧
饱和度变化很小时ＰａＯ２的波动可以很大，故在新生儿应用ＮＰＯ仪时，报警上限应限于９２％ ～
９５％以防止氧中毒的发生。先心病术后因低温或严重ＬＣＯＳ，外周灌注不良时则不能很好获得
ＳｐＯ２。某些染料如亚甲蓝、吲哚花青绿等亦干涉光波吸收，使ＳｐＯ２明显下降。这些染料可吸
收红光或红外光，应用电刀时可引起干扰。静脉血流搏动亦是一种病理性干扰，如患儿右心衰
竭、严重三尖瓣关闭不全，中心静脉压上升，此时光速是通过小动脉和小静脉之和，如将患儿手
指抬高过头则可获得正确读数。其他影响因素包括：低血红蛋白、异常增高的碳氧血红蛋白、
正铁血红蛋白、高胆红质血症。外界光源如红外线取暖灯亦会干扰读数，因此探头外围用棕色
胶带包裹为宜。小儿探头放置部位有：手指、足趾、耳垂，新生儿可放在手掌与手背或足背与足
底间。亦可应用鼻式探头，因鼻中隔由颈内动脉供血，当外周血管收缩时仍能提供足够的搏动
血流。有研究报道：要获得精确的数据，传感器（Ｓｅｎｓｏｒ）探头置于舌（Ｔｏｎｇｕｅ）或颊部（Ｃｈｅｃｋ）。
其饱和度变化早于外周置放探头。在使用ＮＰＯ仪时必须设定上下限报警范围，脉率的音量要
适中。此外有报道持续置放引起手指缺血性损伤。

通常ＳａＯ２在９０％ ～１００％时，ＳｐＯ２读数较正确可靠。当ＳａＯ２ 低于８０％时，ＳｐＯ２ 读数
不太精确，易高估。而紫绀型先心病伴高水平血红蛋白时ＳｐＯ２读数仍较可靠。在单心室和
肺血流依赖ＢｌａｌｏｃｋＴａｕｓｓｉｇ分流的婴儿中评估肺血流适宜否，ＳｐＯ２监测是有一定价值的。

如果病情尚稳定，呼吸机参数无改变，通过连续监测ＳｐＯ２、ＰＥＴＣＯ２可初步了解病儿氧合
通气功能。可减少抽血样本进行血气分析频度。如病儿肺血流依赖于体肺分流时，当ＳｐＯ２
突然下降，ＰＥＴＣＯ２亦同时下降时，应高度怀疑分流处血栓形成。此时需立即床边２ＤＥ明确原
因，如确诊血栓形成则需紧急手术或导管直接介入以恢复分流处血流。

（６）有关肺功能的其他重要参数　 目前较先进的呼吸机均具备反映呼吸功能的相关参数
如气道压力、气道阻力、潮气量、肺顺应性，还可显示呼吸波形和环。通过公式计算还可得到肺
泡动脉氧分压阶差、氧合指数、呼吸商、肺内分流等数据。经过综合分析有助于了解病儿肺功
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能状况。
（三）术后气道与呼吸机管理策略
带气管插管返回ＣＩＣＵ的病儿术后监护较复杂，必须全面理解心肺之间的相互作用，才能

确保术后恢复过程顺利。呼吸力学的改变对血液动力学有极大影响，尤其是复杂先心病纠治
术病例。
１ 气管插管
小儿气道最狭的部位是环状软骨水平，为声门下，通常推荐小儿应用无ｃｕｆｆ的气管插管，

在气道压力能维持在２０ｃｍＨ２Ｏ时，允许少量漏气，如果明显漏气则影响机械通气效果。ＣＰＢ
后，小儿胸壁、腹壁可水肿，肺血管阻力不稳定，肺内分流增加，如果存在明显的漏气则不能维
持足够的肺容量及功能残气量（ＦＲＣ），气体交换不稳定。在撤机过程中存在明显的漏气对某
些新生儿、幼婴儿可增加呼吸做功，此时宁愿更换大一号插管或应用带ｃｕｆｆ的导管，临床常选
择鼻插管途径，较安全，不易滑脱，少滑动，减少激惹，降低因插管而引起的并发症如炎症、狭窄
等。某些情况下需插入较小号的插管如唐氏综合征。少数先心病可伴随气管狭窄，或气道因
受外来压迫而狭窄如血管环畸形，或因扩大的肺动脉、左房压迫相应的气管，可引起肺不张，或
肺过度膨胀。
２ 呼吸机管理策略
当今先进的呼吸机提供了各种通气模式，首先必须了解各种呼吸机基本工作原理及相应

的创新性及先进性。明了何种通气模式有助于病儿术后呼吸功能恢复。机械通气支持基本可
分为二大类：定压型、定容型。定压型通气提供可控制的气道峰压和气道平均压，改善氧合，但
当患儿肺顺应性改变时，其潮气量会有些波动。定容型通气可确保每次通气达到预设的潮气
量，但有时有害的气道峰压带来肺损伤。新生儿由于肺顺应性较差，应选用持续气流、时间切
换、限压型呼吸机为适宜。近年来特别重视合理应用呼吸机，尽可能避免呼吸机相关肺损伤和
呼吸机相关肺炎。

（１）重视机械通气期间心肺间相互关系（Ｃａｒｄｉｏｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙ Ｉｎｔｅｒａｃｔｉｏｎ）　 术后在病儿恢复
期间需对机械通气模式、参数作相应调整，注意肺容量，气道压力的变化。肺容量的改变可影
响肺血管阻力（ＰＶＲ）。在功能残气量水平时，ＰＶＲ为最低。此时肺血管处于良好的弹性扩张
状态，阻力最小。肺过度充气或肺容量减少至正常ＦＲＣ以下时，可引起ＰＶＲ明显增高，这是
由于肺泡毛细血管及肺泡外毛细血管牵拉力改变的缘故，因此必须全面理解心肺之间的相互
作用，尤其应用机械通气期间，对不同的血流动力学状态的病儿，选用相匹配的通气模式与策
略，以求达到适宜的心排血量及良好的气体交换。

正压通气影响心脏的前后负荷。正压通气时由于肺容量及胸内压增加，左右心房前负荷
则下降，并且提高右心室后负荷。肺血流减少，增加肺动脉瓣及三尖瓣反流，右心室前负荷，
ＲＶＥＤＶ及右房压均下降。右室每搏量减少，而舒张末压力上升，对右心储备功能不足的病儿
是不利的，导致或加剧ＬＣＯＳ及右心衰竭，包括三尖瓣反流、肝大、腹水、胸腔积液等症状。

左室功能不全的病儿左室舒张末压力／容量增加，进而肺水增加，肺顺应性下降，气道阻力
增加，呼吸做功增加，新生儿由于呼吸作功储备能力有限，早期出现疲劳。因此伴左室功能不
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全的新生儿及婴儿机体总氧消耗用于呼吸作功成分明显增加，喂养困难。与右心室相反，正压
通气期间可降低左心室后负荷，心室跨壁压下降，肺容量的改变可影响左室前负荷，而胸内压
改变对左室后负荷的影响较大。因此，正压通气和ＰＥＥＰ对左心功能不全的病儿是有益的，可
降低ＬＶＥＤＰ、左房压，减少肺水肿，增加心排血量。

当选择了通气模式后，设定相应的参数，此后必须密切观察患儿和呼吸机的情况，并通过
血气分析来监测机械通气的效应。术前为左向右分流合并肺高压的病儿，为防治术后反应性
肺高压及危象的发生，通常使其ＰａＯ２维持在１００ ～ １５０ ｍｍＨｇ，ＰａＣＯ２持续在２８ ～ ３５ ｍｍＨｇ（尤
其是术夜），机械通气期间给予患儿适当的镇静、肌松有助于防止肺高压危象的出现。单心
室，分流依赖型肺血流病例，机械通气的策略是不同的，这类患儿的血氧饱和度维持在７５％ ～
８０％，ＰａＣＯ２维持在４５ ～ ５０ ｍｍＨｇ，这种通气方式可轻度增加肺血管阻力，防止肺循环超负荷，
增加体循环血流量。双向Ｇｌｅｎｎ术后，如过度通气，可增加胸内压，减少上腔静脉到肺动脉血
流，脑血流亦减少，因此轻度通气不良（ＰａＣＯ２ 维持在４８ ～ ５２ ｍｍＨｇ）可控制肺血流量在最适
宜水平。Ｆｏｎｔａｎ术后，尽量少用呼气末正压（ＰＥＥＰ），设定较低潮气量，维持气道峰压在较低水
平，并争取早拔管（术后１２ ～ ２４小时内）。

（２）减少机械通气引起的肺损伤策略（Ｖｅｎｔｉｌａｔｏｒｉｎｄｕｃｅｄ Ｌｕｎｇ ｉｎ Ｊｕｒｙ，ＶＩＬＩ）　 是机械通气
引起的重要并发症之一，曾称为气压伤（Ｂａｒｏｔｒａｕｍａ），与过高的气道压力有关。

肺容积伤（Ｖｏｌｕｔｒａｕｍａ）：即使无高气道压力，而是因肺容积过度扩张所致。事实上肺部病
变是不均匀的。病变的肺泡尚未开放，而相对正常的肺泡已过度扩张，随机械通气呼吸运动被
反复牵拉，引起肺泡破裂，弥漫性肺泡损伤以及肺泡毛细血管弥漫性损伤，肺泡膜通透性改变，
肺水肿，透明膜形成并累及肺泡表面活性物质，因由细胞因子、炎性介质参与肺损伤，故目前又
被称为生物伤（Ｂｉｏｔｒａｕｍａ）。机械通气引起的肺损伤主要与选用了较大的潮气量（Ｔｉｄａｌ Ｖｏｌ
ｕｍｅ，ＴＶ）或过高的吸气压密切相关。因此近年来采用了“肺保护性通气模式”即小潮气量与
最佳呼气末正压（ＰＥＥＰ）相结合的通气方式，减轻肺损伤，降低吸气末肺容量，降低平台压。由
此可引起ＰａＣＯ２一定程度的升高称“允许性高碳酸血症”。防止非萎陷肺泡的容积伤，避免萎
陷肺泡的反复开启，采用最佳ＰＥＥＰ使所有肺泡处于开放状态（Ｏｐｅｎ Ｌｕｎｇ）。因此目前我们采
用ＴＶ为８ ～ １０ ｍｌ ／ ｋｇ，达适宜的胸廓运动，避免术后过低的ＰａＣＯ２，除非术后早期有倾向发生
反应性肺动脉高压危象的病例，维持术后２４小时内ＰａＣＯ２ 在２８ ～ ３５ ｍｍＨｇ水平。近年较多
学者主张机械通气时监测患者的压力容量曲线（Ｐｒｅｓｓｕｒｅｖｏｌｕｍｅ Ｃｕｒｖｅ），ＴＶ不超过高拐点，
ＰＥＥＰ略高于低拐点为宜。

（３）重视机械通气相关性肺炎（Ｖｅｎｔｉｌａｔｏｒ Ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ Ｐｎｅｕｍｏｎｉａ，ＶＡＰ）的防治　 呼吸机相
关性肺炎是机械通气过程中常见的并发症之一。尤其在复杂先心病，婴幼儿病例术后发生率
高，治疗难度大。与机械通气时间长短、病儿本身基础疾病、营养状态密切相关。呼吸机相关
性肺炎不但延长了ＣＩＣＵ滞留时间，费用亦明显增加。

①呼吸机相关性肺炎的病因：术后机体呼吸道及全身防御机制受损，黏膜完整性破坏，气
管插管削弱了纤毛清除系统及咳嗽机制，插管影响吞咽动作，胃液反流，口咽部定植菌误吸。
带ｃｕｆｆ气囊处黏液成细菌储存库，胃、十二指肠定植菌逆行、易位，尤其应用Ｈ２阻断剂后胃液
ｐＨ升高，当ｐＨ ＞４时，细菌在胃内明显生长，尤革兰氏阴性细菌。吸入带菌气溶胶，包括外环
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境呼吸机设施如管道、湿化器。由ＰＶＣ材料制成的气管导管细菌黏附增殖，分泌大量胞外多
糖在导管内表面形成细菌生物被膜，当吸引、冲洗时细菌可进入下呼吸道。此外工作人员在气
道护理、吸引前未重视消毒隔离，均是引起呼吸机相关性肺炎的因素。

②诊断：通常是术后４８小时后发生。临床诊断依据：发热，气道分泌物增加，白细胞尤中
性增加（Ｃ反应蛋白上升），胸部Ｘ线片出现新的渗出阴影；细菌学定量检查（１０４ ｃｆｕ ／ ｍｌ），细
菌学定性检查为细菌学培养；肺病理活检可作为“金标准”，但可行性小。通常经人工气道插
入无菌导管采集下呼吸道分泌物进行一般培养，但其假阳性率较高，需经多次培养，得同一菌
种时参考价值大。应用纤维支气管镜进行标本采集即防污染支气管肺泡灌洗（ＢＡＬ）是诊断有
效方法，较保护性标本毛刷（ＰＳＢ）技术的敏感性、特异性为高。

③呼吸机相关性肺炎防治策略：提倡早期拔管，重视医务人员接触病人前洗手，进行吸痰
操作时戴一次性无菌手套、用一次性吸痰管。呼吸机管道包括雾化器、集水器清洗消毒到位。
减少不必要的多次气管吸引，维持环路密封性。定期翻身、拍背，适当胸部物理振荡，防止分泌
物积聚。合理选用抗生素，由于近年来病原菌变迁，多重耐药菌株出现，抗生素滥用，如何选择
敏感性强的相应抗生素是个难题。

通常早发的呼吸机相关性肺炎致病菌为口咽部寄生菌群，迟发性呼吸机相关性肺炎（指
４天后）致病菌多为革兰氏阴性（Ｇ －）杆菌为主。而金黄色葡萄球菌少见。研究显示铜绿假单
胞菌占首位，其次为不动杆菌、阴沟肠杆菌、大肠杆菌以及真菌。呼吸机相关性肺炎的致病菌
耐药性较高，而且为多重耐药，其中较敏感的抗生素依次为亚胺培南、氨基糖甙类抗生素，而第
三代头孢敏感性较差。

为预防应激性溃疡时最好选用硫糖铝，因其胃酸平均ｐＨ值及胃内细菌定植率最低，尽量
少用Ｈ２阻断剂。

积极营养支持，保证热卡，蛋白质补充，包括血浆、白蛋白的支持。
（四）术后常见呼吸系统的若干问题
１ 术后低氧血症
当氧输送不充分，不足以维持组织对氧的需求，可发生代谢性酸中毒。如果氧输送不充分

是由于心内右向左分流而致（即使吸入氧达１００％，ＰａＯ２ 亦无明显改善），呼吸治疗的策略应
直接针对减低ＰＶＲ，改善右心室功能。如果氧输送不充分导致ＰａＯ２下降，呼吸支持是十分重
要的手段。

正常通气／血流比例为０ ８。氧的输送主要是吸入氧到达肺泡，肺血流灌注通气的肺泡单
位，适宜的肺泡毛细血管氧阶差，氧弥散通过肺泡毛细血管膜。肺泡动脉氧分压差
（ＡａＤＯ２）是判断氧弥散能力的重要指标。正常人吸入空气时ＡａＤＯ２为０ ８ ｋＰａ（６ ｍｍＨｇ），吸
入纯氧１５分钟后不超过１００ ｍｍＨｇ。ＡａＤＯ２增大提示血液从肺泡摄氧能力低下即换气功能
障碍。ＰａＯ２通过公式可计算。当肺泡出现通气不良，在正常功能肺泡单位发生ＰａＯ２下降，出
现低的Ｖ ／ Ｑ比例即吸入气不能到达灌注受损的肺泡；或高的Ｖ ／ Ｑ比例，即肺血流不能到达通
气的肺泡。

术后出现低氧血症通常是由于Ｖ ／ Ｑ失衡，因肺不张和肺容量减少引起的限制型肺疾病，

６０３ 婴幼儿心脏病学　



可引起Ｖ ／ Ｑ失衡。临床观察到病儿胸廓起伏降低，呼吸音减弱。如病儿出现自主呼吸可发生
人机不同步、呼吸急促，胸部Ｘ线片提示肺不张、肺容量下降，通过床边呼吸功能监测出现肺
容量及顺应性下降，压力容量环吸气支出现复张相（Ｒｅｃｒｕｉｔｍｅｎｔ Ｐｈａｓｅ）延长。

肺内分流也可引起Ｖ ／ Ｑ失衡。肺内分流（Ｑｓ ／ Ｑｔ）正常＜ ５ ％。文献报道，ＣＰＢ后因功能
残气量与肺顺应性下降，尤伴肺不张、肺泡萎陷、肺水肿时可使肺内分流平均增加１３％。肺内
分流是低氧血症的重要原因。肺内分流大小可反映肺换气功能损害程度，可按公式计算。

Ｑｓ ／ Ｑｔ ＝
Ｃｃ′Ｏ２ － ＣａＯ２
Ｃｃ′Ｏ２ － ＣｖＯ２

公式中Ｃｃ′Ｏ２为毛细血管末端氧含量，实际上无法测得，可用ＰＡＯ２代表。ＣｖＯ２为肺动脉
血管氧含量，通过肺动脉监测管内采血获得。ＣａＯ２为动脉血氧含量。Ｑｓ ／ Ｑｔ ＜ １０％，均属正常
范围，１０％ ～１９％说明肺内存在病理分流，２０％ ～ ２９％，肺功能损害严重。亦有报道给病人吸
入１００％氧１５ ～ ３０分钟，如果不存在心内分流证据，且ＰａＯ２ ＜ ４００ ｍｍＨｇ则提示存在明显肺内
分流。

针对低Ｖ ／ Ｑ比例治疗策略是通过增加肺容量降低肺内分流。提高ＰＥＥＰ水平使萎陷肺
泡复张，改善肺顺应性。但过高的ＰＥＥＰ可减少心排量，尤其在低血容量或心肌功能不全的情
况下。当ＰＥＥＰ ＞１０ ｃｍＨ２Ｏ时必须十分谨慎，密切关注心肺功能以免过高ＰＥＥＰ给心肺功能
带来有害的影响。当ＰＥＥＰ设置变动时要观察胸廓运动，如此时气道峰压超过３０ ～
３２ ｃｍＨ２Ｏ，则考虑改变通气模式采用压力控制通气（Ｐｒｅｓｓｕｒｅ Ｃｏｎｔｒｏｌ Ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ，ＰＣＶ），整个
呼吸周期的气道压力不超过预置的吸气压力水平，防止肺泡内压力过高。此时为递减流速波，
与容量控制通气（Ｖｏｌｕｍｅ Ｃｏｎｔｒｏｌ Ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ，ＶＣＶ）比较，前者较低的气道峰压，较高的平均气
道压力，改善氧合，减少ＶＩＬＩ。ＰＣＶ提供稳定气道峰压，ＴＶ是随肺顺应性而改变。如肺顺应
性突然改变可引起氧合、通气功能的很大变化。因此在应用ＰＣＶ模式时需密切监测动脉血气
及呼吸参数，多次评估临床状态。一旦呼衰改善，气道峰值低于３０ ～ ３２ ｃｍＨ２Ｏ则又回复至定
容型通气模式，减少呼吸波动变化。另一呼吸模式为压力调节容量控制模式（Ｐｒｅｓｓｕｒｅ Ｒｅｇｕｌａ
ｔｅｄ Ｖｏｌｕｍｅ Ｃｏｎｔｒｏｌ Ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ，ＰＲＶＣ），呼吸机能自动连续测定胸廓／肺顺应性、容积／压力关
系，以调节下一次通气时吸气压力水平，该模式结合容量控制与压力控制模式的优点，采用递
减流速波，减少ＶＩＬＩ，降低对循环系统干扰，降低气压峰压，病儿感觉舒服，减少镇静、肌松剂
应用，易撤机。文献报道ＰＲＶＣ模式与ＶＣＶ模式相比，降低１９％吸气峰压，不影响血液动力
学、动脉氧合及ＣＯ２排除。

如果难治的低氧血症持续存在，则应考虑高频通气或ＥＣＭＯ。
２ 高碳酸血症
术后高碳酸血症可对各器官系统造成影响，包括改变肺血管阻力及心肌功能、儿茶酚胺释

放等。如总的每分钟通气减少或死腔通气（Ｄｅａｄ Ｖｏｌｕｍｅ，ＶＤ）增加均可引起高碳酸血症。死
腔有通气但无灌注。ＬＣＯＳ时肺灌注降低，每分钟通气量正常，但死腔增加仍表现出高碳酸血
症。此时如肺灌注增加则ＰａＣＯ２应下降。由于肺的灌注主要发生在呼气时，因此维持适宜的
呼吸时间是重要的。使萎陷的肺泡张开需较高的跨肺压。但必须注意避免发生肺泡过度张
开，因可压迫毛细血管，减少灌注，反增加ＶＤ，及容积伤。
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发生高碳酸血症必须迅速综合分析评估，寻找其原因包括通气不良，中大气道梗阻导致
进入肺泡气体减少，表现为肺泡通气减少（ＶＡ）。伴高碳酸血症病儿临床表现为呼吸急促、心
动过速、呼吸做功增加、病人呼吸机不同步。病儿企图通过增加自主呼吸频率来补偿不充分
的ＶＡ，与呼吸机对抗；体动脉高血压，因内源性儿茶酚胺释放而发生室性心律失常。应即刻
血气分析，不能盲然应用镇静剂，因给高碳酸血症病儿镇静剂可进一步减少肺泡通气反使病儿
病情变化。临床体检及胸部Ｘ线检查十分重要。警惕大气道机械性梗阻则需立即评估气管
插管有无堵塞或插管扭曲。应进行气道吸引，物理治疗，必要时纤维支气管镜检查，甚至更换
插管。个别大气道梗阻病例可导致肺叶大片萎陷。

术后常见因支气管痉挛而导致小气道梗阻，肺泡气不能从肺泡排出，肺容量增加形成内源
性ＰＥＥＰ，增加死腔通气；呼气明显延长伴喘鸣音，胸部Ｘ线可见肺高通气区域，肺容量增加、
呼出阻力增加。呼气末肺容量（Ｅｎｄｅｘｐｉｒａｔｏｒｙ Ｌｕｎｇ Ｖｏｌｕｍｅ，ＥＥＬＶ）大于ＦＲＣ。

大部分术后高碳酸血症的病儿是由于肺泡及小气道萎陷而引起的肺泡通气不良，因此需
增加ＶＴ及ＰＥＥＰ水平。但必须监控气道压力，气道峰压不超过３２ ｃｍＨ２Ｏ，如ＶＴ适当则增
加呼吸频率。如持续存在高碳酸血症，病儿呼吸机不同步时，需增加镇静剂及肌松剂。如
临床仍不改善则需改变通气模式（如ＰＣＶ、ＰＲＶＣ），以改变有效每分钟通气量及降低气道
压力。

针对小气道疾病治疗应直接针对解除支气管痉挛，通过降低呼吸频率来延长呼气时间，同
时维持吸气时间在适宜的生理范围内。当呼吸频率减低，ＶＴ增加提供适宜的肺泡通气。此外
应早期支气管扩张剂应用，以及激素治疗。
３ 婴幼儿先心病术后撤机、拔管失败的相关因素
目前许多医疗中心成功的应用各种方案进行早期拔管。病种单纯、术后病情稳定，撤机是

一个快速的过程。如病情复杂，手术时间较长的婴幼儿病例撤机拔管则需经过仔细、严密的观
察。插管时间越长，相关的并发症（如呼吸机相关肺炎、呼吸机依赖等）越多。ＣＩＣＵ滞留时间
长，费用高，撤机困难，再插管几率亦高。婴幼儿先心病术后撤机、拔管失败的常见原因：

（１）残余心脏畸形　 如残余分流、残余梗阻、瓣膜反流，造成容量／压力超荷，肺血流增加，
肺动脉压力增加、肺血管阻力增加、肺间质水肿、肺顺应性下降，术后肺功能难以恢复，撤机则
困难，或拔管后出现低氧血症、高碳酸血症，再次插管。因此当临床疑及术后存在残余重要心
脏解剖问题时，需及时床边２ＤＥ检查，必要时心导管检查。一旦明确诊断，如有指征则需及早
手术或介入治疗。

（２）肺部感染、肺不张　 尤其是呼吸机相关肺炎，临床表现发热、气道分泌物增多、白细胞
增加、胸部Ｘ线片出现新的渗出阴影。由于分泌物积聚或大心脏压迫可引起肺不张，应多次
作气道分泌物培养、药物敏感试验，合理选用抗生素。因此术后一旦心肺功能趋稳定，争取早
日拔管才是上策。插管期间重视无菌操作、分泌物吸引、胸部物理治疗，加强营养支持，均是防
治感染的措施。如肺不张持续存在，纤维支气管镜检查十分有用，除去分泌物，确定气道有无
受外来压迫如扩大的肺动脉、左房或人工管道，有无气管支气管软化及气道狭窄。

（３）气道
①喉水肿、声门下水肿是拔管后常见并发症：其原因包括插管期间病儿躁动、插管技术、
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插管型号不匹配、插管时间过长、组织水肿、声带功能障碍等。症状表现为拔管后不同程度的
上呼吸道梗阻，由此引起高的胸内压，增加心脏后负荷，心室功能受损的婴儿通常不能耐受。
处理方法：地塞米松０ ３ ～ ０ ５ ｍｇ ／（ｋｇ·次），每６小时１次，共３ ～ ４次。消旋肾上腺素雾化
吸入可暂时减轻气道水肿尤其声门下水肿（２ ２５％肾上腺素剂量：婴儿０ ５ ｍｌ稀释至３ ５ ｍｌ
生理盐水中，儿童２ ０ ｍｌ稀释至２ｍｌ生理盐水中雾化吸入）。经上述处理仍无效，临床出现低
氧血症、高碳酸血症，则需再插管，应用小一号插管，再次机械通气，维持２ ～ ３天，待水肿消退
再拔管。再插管期间应用镇静剂，保持病儿安静、少动，利尿剂可减轻水肿。

②气管和支气管发育异常：近年来，随诊断技术进步，时有小儿先心病病例伴发气管、支
气管先天性异常报道。这些病婴术前可伴呼吸道梗阻症状，如吸入性喉鸣、喘息等，常与先心
病心功能不全或并发肺炎症状相混淆，而致术前漏诊，直至手术插管过程中才被发现，或术后
撤机困难，或撤机后失败再认识。文献报道先心病伴先天性气管狭窄的发生率为１ ４％，本院
资料为０ １７％，其狭窄可分为全长性和节段性狭窄，这些病儿中半数病例出生后即可出现症
状，２ ／ ３病例在生后１个月之内可逐渐出现症状，表现为吸入性喘鸣、青紫发作、呼吸作功增
加、明显的胸壁吸入性凹陷、反复呼吸道感染、呼吸费力，甚至突然出现呼吸停止，潴留在狭窄区
域的黏液栓子可导致患儿突然死亡。术前诊断困难，易漏诊，术后易并发呼吸机相关肺炎、呼吸
机依赖，撤机困难。拔管后再插管率颇高，影响手术成功率，延长ＣＩＣＵ滞留时间。因此术前对可
疑气道异常病儿应早日确诊，螺旋ＣＴ、三维电子束ＣＴ技术为安全无创、有重要价值的诊断技术。
文献报道，法洛氏四联症中１６％病例伴发先天性气管支气管异常，包括气管狭窄、气管支气管狭
窄、气管憩室、气管软化等，对内脏异位综合征（Ｈｅｔｅｒｏｔａｘｙ Ｓｙｎｄｒｏｍｅ）病例亦需提高警惕。

（４）膈神经损伤　 膈神经受损可见于术中，包括神经横断、牵拉、电灼、受冰霜冷刺激，其
发生率报道０ ５％ ～２ ２％，２岁以下甚至可高达１０％。在ＢＴ分流术、房隔切开术、肺动脉环
扎术、ＰＤＡ结扎或修补ＣｏＡ等术中发生。膈肌可单侧、偶尔双侧受累，表现为膈肌运动异常，
通过床边Ｂ超、胸部Ｘ线透视检查可确诊，在自然呼吸状态下，患侧膈肌异常抬高或不运动，
临床表现为撤机过程困难，并出现呼吸困难、矛盾呼吸、分泌物潴留、肺不张形成。大部分膈神
经损伤可逐步自然恢复，＞１岁通常采用保守治疗，但婴儿及幼儿对膈肌运动障碍不耐受，有
人认为自然恢复经过２ ～ ３周或更长时间，如撤机困难则提倡膈肌折叠，一般在折叠术后２ ～ ６
天有可能撤机拔管，而对双侧膈麻痹，有人认为不推荐双侧膈肌折叠术。

（５）支气管肺炎发育不良（Ｂｒｏｎｃｈｐｕｌｍｏｎａｒｙ Ｄｙｓｐｌａｓｉａ，ＢＰＤ）　 文献有报道先心病伴ＢＰＤ
病例，ＢＰＤ是婴儿慢性梗阻性疾病，其病因尚未完全明了，与氧中毒、机械通气气压伤、早产、
内源性抗氧化系统缺乏等因素有关。其病理特征：肺间质纤维化，肺泡单位数量减少，肺水增
加，小气道收缩和过度肺膨胀，肺血管阻力增加，通过ＰＦＯ、ＰＤＡ可发生右向左分流，支气管软
化，并发急性紫绀发作（Ａｃｕｔｅ Ｃｙａｎｏｔｉｃ Ｓｐｅｌｌ）。临床上识别先心病伴ＢＰＤ是困难的，因二者症
状相似，如低氧血症、高碳酸血症、支气管高反应性等，该类病儿术后撤机困难，呼吸机依赖，拔
管后再插管率高，治疗困难。治疗以综合措施为主，包括激素、利尿、机械通气，积极营养支持，
治疗预防肺部感染等。
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三、其他
１ 液体和电解质管理
（１）液体和电解质管理　 先心病术后常规给予液体补充以防止低容量血症。依据病情和

血清电解质水平的不同，改变静脉输液的总量和成分。新生儿病例常规使用１３％葡萄糖液中
加入１０％氯化钠以及１０％氯化钾。年长儿病例常规使用１０％葡萄糖液中加入１０％氯化钠以
及１０％氯化钾。

静脉输液维持量的计算公式为：生后２天内５０ ｍｌ ／（ｋｇ·ｄ），至生后第５天逐渐加至
１００ ｍｌ ／（ｋｇ·ｄ）。婴儿和儿童，按体重给量。０ ～ １０ ｋｇ的婴儿，补液量为１００ ｍｌ ／（ｋｇ·ｄ）；
１０ ～ ２０ ｋｇ，补液量为１ ０００ ｍｌ ／ ｄ加上１０ ｋｇ以上体重５０ ｍｌ ／（ｋｇ·ｄ）；体重大于、等于２０ ｋｇ，补
液量为１ ５００ ｍｌ ／ ｄ加上２０ ｋｇ以上体重１０ ｍｌ ／（ｋｇ·ｄ）。电解质的维持量为：钠３ ｍＥｑ ／
１００ ｍｌ，氯２ ｍＥｑ ／ １００ ｍｌ，钾２ ｍＥｑ ／ １００ ｍｌ（表１６１）。

表１６１　 液体和电解质
患儿大小 ｍｌ ／（ｋｇ·ｈ） ｍｌ ／（ｋｇ·ｄ）
非新生儿：１０％ＧＳ ５００ ｍｌ ＋ １０％ＮａＣｌ １０ ｍｌ ＋ １０％ＫＣｌ １５ ｍｌ
０ ～ １０ ｋｇ ４ １００
１０ ～ ２０ ｋｇ ２ ５０ （加上第一个１０ ｋｇ的１ ０００ ｍｌ ／ ｄ）
＞ ２０ ｋｇ １ ２０ （加上第一个２０ ｋｇ的１ ５００ ｍｌ ／ ｄ）
新生儿：１０％ＧＳ ２００ ｍｌ ＋ ２５％ ＧＳ ５０ ｍｌ ＋ １０％ ＫＣｌ ７ ｍｌ ＋ １０％ ＮａＣｌ ５ ｍｌ
生后１天 ３
生后２ ～ ７天 ４

１０％ ＧＳ表示１０％葡萄糖液

　 　 （２）液体和电解质失衡　 术后的液体和电解质失衡会导致心律失常、对药物反应发生变
化、地高辛中毒、震颤、惊厥以及胃肠道问题。术后早期需限制液体的摄入，待耐受后再放宽对
液体的限制（表１６２）。术后第一天起给予利尿剂以帮助潴留的液体排出体外。尽管使用利
尿剂，一些患儿因残存解剖问题，仍存在液体潴留，需较长时间的限制液体入量。同时监测电
解质、血尿素氮和肌酐水平以防止血管内失水。限制饮食、液体和接受利尿剂治疗的患儿出现
稀便和呕吐时需改变治疗方案。

表１６２　 小儿心脏手术后患儿的常量营养素需求
总　 　 量 指　 　 征

液体（容量／ ２４ ｈ）
　 　 体重≤１０ ｋｇ ＝ １００ ｍｌ ／ ｋｇ 术后早期和ＬＣＯＳ时需限制液体
　 　 体重≤２０ ｋｇ ＝ １ ０００ ｍｌ ＋ ５０ ｍｌ ／ ｋｇ（＞ １０ ｋｇ的每公斤）
　 　 体重＞ ２０ ｋｇ ＝ １ ５００ ｍｌ ＋ ５０ ｍｌ ／ ｋｇ（＞ ２０ ｋｇ的每公斤）

续表
总　 　 量 指　 　 征
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１３５ ～ １８０ ｍｌ ／（ｋｇ·２４ ｈ）或按耐受程度加量 解剖完全纠治或病情改善的患儿可
不限制液体的摄入量

卡路里
　 　 ０ ～ ６月 １０８ ～ １２０ ｃａｌ ／ ｋｇ 当患儿接受肠外营养或机械通气时
　 　 ６ ～ １２月 ９８ ～ １０８ ｃａｌ ／ ｋｇ 能量消耗较低。当要求患儿增重、伤
　 　 １ ～ ３岁 １０２ ～ １０８ ｃａｌ ／ ｋｇ 口愈合、应激状态如发热或感染时
　 　 ４ ～ ６岁 ９０ ～ １００ ｃａｌ ／ ｋｇ 热卡需求增加
　 　 ７ ～ １０岁 ７０ ～ ８０ ｃａｌ ／ ｋｇ

　 　 １１ ～ １４岁 ５５ ～ ８０ ｃａｌ ／ ｋｇ（男孩）４７ ～ ５７ ｃａｌ ／ ｋｇ（女孩）
　 　 １５ ～ １８岁 ４５ ～ ５５ ｃａｌ ／ ｋｇ（男孩）４０ ～ ５０ ｃａｌ ／ ｋｇ（女孩）
蛋白质
　 　 ２ ５ ～ ３ ０ ｇ ／（ｋｇ·２４ ｈ） 术后早期阶段或应激状态较ＲＤＡ时

的蛋白质需求高。婴儿至少需
３ ｇ ／ ｋｇ；年长儿需２ ５ ｇ ／ ｋｇ

　 　 根据患儿和术后代谢增高，推荐日常定量（ＲＤＡ）来指定卡路里和蛋白质需求量。
液体受限或因过分利尿致血管性失水的患儿会出现低钠血症和低氯血症，使用袢利尿剂

会引起低钾血症，过分利尿、移植或接受环胞多肽治疗的患儿会出现低钙血症和低镁血症。大
量引流积液的患儿需监测总蛋白和白蛋白水平。若患儿蛋白水平低，按胸腔引流量的容量比
例补充５％或２５％的白蛋白。

低钾血症会引起心室兴奋性增高，尤其是服用地高辛的患儿。与成人相比，小儿病例这一
问题并不十分严重。低钾血症时，静脉补钾（０ ２５ ～ ０ ５ ｍＥｑ ／ ｋｇ，大于２小时补完）维持血清
钾在正常水平。需注意补钾速度不易过快，且补钾溶液浓度不易过高，否则会引起心跳骤停。

术后并发肾功能不全的患儿会出现高钾血症。高钾血症时，须去除补液中所有的钾（无
钾补液）；同时，予２５％ ＧＳ ２ ｍｌ ／ ｋｇ以及常规胰岛素１ Ｕ ／ ４ ｇ ＧＳ。若高钾血症仍无法竞争，则
需腹膜透析或血液透析。

术后尚需监测镁的浓度。先心病术后低镁血症的发生率高，补充镁可减少术后室性心律
失常的发生，增加术后早期的每搏量和心脏指数。文献报道，低镁血症、年龄小于１岁、大型室
间隔缺损是先心病术后并发快速性心动过速（室上性心动过速、交界性异位心动过速）的三大
高危因素。因此，对于年龄小于１岁的大型室间隔缺损、完全性房室间隔缺损、法洛四联症患
儿，术后需常规补充门冬氨酸钾镁。

轻度稀释性低钠血症不需特别处理，只需适当限制水的摄入。血清钠水平低于１２５ ｍＥｑ ／ Ｌ
时，可能出现神经系统症状如惊厥等，需限制水的摄入，谨慎给予生理盐水。高钠血症不多见，常
见于肾功能衰竭病例或输入大量碳酸氢钠的婴儿病例，需限制钠和自由水的摄入。

低钙血症多见于新生儿和输入大量血制品的病例。新生儿病例，需勤查血清钙，予５％
ＣａＣｌ２（０ １ ～ ０ ２ ｍｌ ／（ｋｇ·次），静脉推注，或５ ～ １０ ｍｇ ／（ｋｇ·ｈ）静脉维持）以维持血钙在正常
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范围。ＤｉＧｅｏｒｇｅ综合征患儿由于甲状旁腺功能减退需特别关注，可常规补钙和维生素Ｄ。
（３）酸碱失衡　 先心病术后最常见的酸碱失衡是代谢性酸中毒，代谢性酸中毒是由于心

排血量减少和组织灌注不足所致。通过改善血液动力学状况和静脉给予５％碳酸氢钠
（１ ｍＥｑ ／次）来纠正，给药速度不大于１ ｍＥｑ ／（ｋｇ·ｍｉｎ）。快速推注５％碳酸氢钠会引起新生
儿脑室内出血。由于５％碳酸氢钠的缓冲作用会产生ＣＯ２，给药前维持患儿足够的通气状态
很重要。代谢性酸中毒的其他原因包括肾小管性酸中毒、坏死性小肠结肠炎、败血症和脑室内
出血。ＣＰＢ对机体的内环境稳定（激素和液体的平衡）有很大的影响，且患儿年龄越小，受损
程度越大。术后并发的毛细血管渗漏综合征、水肿和积液、心包切开综合征、多脏器损害均与
ＣＰＢ诱导的急性期反应有关。术后处理强调减轻这些副作用对机体的影响。
２ 抗利尿／水肿治疗
儿科病例中，ＣＰＢ后存在轻度钠潴留趋势，ＣＰＢ所诱导的毛细血管渗漏是水肿形成的主

要原因；需术后积极利尿治疗。呋塞米（速尿）是最常用的利尿剂，利用小剂量利尿剂（呋塞
米，０ ５ ～ １ ｍｇ ／（ｋｇ·次），每６ ～ ８小时静脉推注１次）来排出血管内多余的液体；持续静脉滴
注（０ １ ～ ０ ４ ｍｇ ／（ｋｇ·ｈ））比间断推注更有效，且可确保血液动力学的稳定。作为小儿心脏
术后的人工肾脏支持疗法，首选腹膜透析；血液透析因无法确保安全可靠的血液径路，造成操
作困难而不作为常规使用。先心病术后常用腹膜透析配方：１ ５％ ～ ４％ 腹膜透析液１ ０００ ｍｌ
加入庆大霉素１ ｍｇ和肝素２５０ Ｕ，１５ ～ ３０ ｍｌ ／（ｋｇ·次），每３ ～ ４小时腹膜透析１次。
３ 抗炎性药物
为减轻过度的急性炎性反应，类固醇因其强有力的抗炎特质而成为一种治疗选择。一项

随机化前瞻性研究显示对需ＣＰＢ的患儿给予地塞米松（１ ｍｇ ／ ｋｇ静脉内给药，不超过１０ ｍｇ，
在手术室内一旦静脉通路开放后即给药），可改善术后临床转归和减少ＣＰＢ后炎症反应。然
而，无论是预防性用药（ＣＰＢ中，甲基泼尼松龙首剂１ ｍｇ ／ ｋｇ，持续２４小时），还是治疗性用药
（泼尼松２ ｍｇ ／ ｋｇ），均未显示出治疗儿科病例心包切开综合征的有效性，有些反而会加重症
状，故需慎用。
４ 甲状腺素补充疗法
ＣＰＢ或术后给予多巴胺会降低循环中甲状腺素水平，导致术后血液动力学不稳定。术后

２ ～ ３天，血浆甲状腺素水平下降幅度最大，三碘甲状腺氨酸（Ｔ３）浓度＜ ０ ６ ｎｍｏｌ ／ Ｌ与术后长
时间机械通气和ＣＩＣＵ滞留时间有关。由此，一些学者尝试评估甲状腺素补充疗法的作用。
一项随机化对照试验（Ｒａｎｄｏｍｉｚｅｄ Ｃｏｎｔｒｏｌ Ｔｒｉａｌ，ＲＣＴ）研究选择４０例室间隔缺损患儿，平均年
龄７个月，评估术后Ｔ３ 补充疗法的有效性。首剂为２ ｍｃｇ ／（ｋｇ·ｄ），随后１２天为１ ｍｃｇ ／
（ｋｇ·ｄ）。此补充疗法可增高Ｔ３浓度，增加心排指数，缩短ＣＩＣＵ滞留天数；长时间ＣＰＢ病例的
以上变化显得更为突出。另一项病例数较少的ＲＣＴ（ｎ ＝ １４）结果表明静脉持续滴注Ｔ３（０ ０５
～ ０ １５ ｍｃｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ））以维持血浆Ｔ３水平在８０ ～ ２００ ｎｇ ／ ｄＬ，可明显减少新生儿病例术后血
液动力学的干预。由于Ｔ３的半衰期短，有作者建议对Ｆｏｎｔａｎ术后病例，可适当加量。由此可
见，术后甲状腺素补充疗法提供了一种促进血液动力学稳定和降低并发症的治疗方案，尤其对
严重心功能不全病例而言。
５ 营养
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尽管尽早行根治手术，由于残余缺损、伴随的健康问题或术前的营养不良仍会造成生长发
育迟缓。先心病患儿，体重受影响的程度高于身高。充血性心力衰竭病例因热卡摄入无法满
足高代谢的需求而出现生长落后。许多先心病婴儿和小儿病例，尤其是心脏术后病例，需补充
热卡以满足增加的代谢需求。

在患儿入院当天，按生长发育图画上患儿的体重、身高、头围。婴儿和小儿因其所患心血
管疾病不同可表现不同的出生长发育或营养问题。充血性心力衰竭、青紫、合并的综合征、反
复住院、肠道吸收障碍或合并的心外疾病等，可造成生长发育迟缓。造成生长发育迟缓的病因
见表１６３。８０％的婴儿和小儿青紫型先心病病例以及４５％的婴儿和小儿充血性心力衰竭病
例的体重低于１６个百分位数。青紫型先心病的小儿身高易受影响。在新生儿期行根治术，则
生长发育不受影响。小于７个月的婴儿病例行根治术后，其体重、身高和头围在６ ～ １２个月内
可达到正常范围。

表１６３　 婴儿和儿童先天性心脏病生长发育迟缓的影响因素
病情 原因
充血性心力衰竭
心肌损害 高代谢状态
喂养困难 营养素摄入不足
肺静脉淤血
呼吸功增加 能量消耗增加
反复上呼吸道感染 能量消耗增加
体静脉淤血
　 　 肝肿大 腹胀，不适，过早的饱胀感
　 　 水肿 胃容量减少，呕吐，胃食管反流
　 　 青紫
　 　 组织缺氧 胃肠麻痹，肠道吸收障碍
　 　 喂养困难 营养素摄入不足

　 　 术后所有气管插管的患儿常规放置起胃部减压作用的鼻胃管。此做法可防止因胃胀、呕
吐和气管支气管吸入所引起的呼吸困难。一般在拔除气管插管时，同时拔除鼻胃管。气管插
管拔除６ ～ ２４小时后逐渐给予经口喂养。主动脉缩窄病例是一个例外，术后须在高血压控制
和肠鸣音恢复后才开始喂养，通常在术后４８ ～ ７２小时。这种策略有助于防止反应性肠系膜肠
炎以及伴随的并发症。婴儿病例，先喂养少量配方奶。若无胃胀、呕吐、腹泻，可给予术前所用
的配方奶，逐渐加量（表１６４）。无心力衰竭的年长儿，给予正常饮食。充血性心力衰竭患儿，
给予低盐饮食，同时限制液体的摄入。术后２４ ～ ４８小时内无法经口摄入的患儿，给予鼻饲。
患儿因不耐受喂养或过长应用肌松剂，无法肠内喂养，有指征应用肠外静脉高营养（表１６５）。

表１６４　 生长，营养目标和各种配方奶的热卡成分
年龄 体重（ｇ ／ ｄ） 身高（ｃｍ ／ ｄ） 头围（ｃｍ ／周）
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０ ～ ３个月 ２５ ～ ３５ ２ ６ ～ ３ ５ ０ ５

３ ～ ６个月 １５ ～ ２１ １ ６ ～ ２ ５ ０ ５

６ ～ １２个月 １０ ～ １３ １ ２ ～ １ ７ ０ ５

１ ～ ３岁 ４ ～ １０ ０ ７ ～ １ １

４ ～ ６岁 ５ ～ ８ ０ ５ ～ ０ ８

７ ～ １０岁 ５ ～ １２ ０ ４ ～ ０ ６

卡路里 婴儿 １２０ ｋｃａｌ ／（ｋｇ·ｄ）（大约增重２０ ｇ ／
ｄ）

其他 １ ｋｃａｌ ／ Ｌ需求液体
蛋白质 ０ ～ １岁 ２ ５ ｇ ／（ｋｇ·ｄ）

２ ～ １２岁 １ ５ ～ ２ ｇ ／（ｋｇ·ｄ）
１３岁 １ ～ １ ５ ｇ ／（ｋｇ·ｄ）

各种配方奶的热卡成分
Ｅｎｆａｍｉｌ，Ｓｉｍｉｌａｃ（以牛乳蛋白为基础） ２０ 或２４ ｋｃａｌ ／盎司 ＝ ０ ６７ ｋｃａｌ ／ ｍｌ

或０ ８ ｋｃａｌ ／ ｍｌ
ＰｒｏＳｏｂｅｅ，Ｉｓｏｍｉｌ（以大豆蛋白为基础，不含乳糖和蔗糖） ２０ ｋｃａｌ ／盎司＝ ０ ６７ ｋｃａｌ ／ ｍｌ

母乳 ２２ ｋｃａｌ ／盎司＝ ０ ７ ｋｃａｌ ／ ｍｌ

Ｓｉｍｉｌａｃ（特殊配方），Ｅｎｆａｍｉｌ（早产儿配方） ２４ ｋｃａｌ ／盎司＝ ０ ６７ ｋｃａｌ ／ ｍｌ或０ ８ ｋｃａｌ ／ ｍｌ
谷类米粉 １５ ｋｃａｌ ／汤匙＝ １ ０ ｋｃａｌ ／ ｍｌ

脂肪溶液：ＭＣＴ油 １１５ ｋｃａｌ ／汤匙＝ ７ ７ ｋｃａｌ ／ ｍｌ

ＭＣＴ，中链甘油三酯；为各种配方奶商品名

表１６５　 静脉高营养：浓度和目标
婴儿 目　 　 标
肠内 １２０ ｋｃａｌ ／（ｋｇ·ｄ ）

肠外 ３ ５ ｍｌ ／（ｋｇ·ｈ）Ｄ２５ Ｐ２ ５加０ ６ ｍｌ ／（ｋｇ·ｈ）２０％ ＩＬ（此混合液提供１１０ ｋｃａｌ ／
（ｋｇ·ｄ）热卡，２ ５ ｇ ／（ｋｇ·ｄ）蛋白质，３ ０ ｇ ／（ｋｇ·ｄ）脂肪）
起始：Ｄ１２ ５ Ｐ１ ０加０ ２ ｍｌ ／（ｋｇ·ｈ）ＩＬ。增加：葡萄糖２ ５％ ／ ｄ，蛋白质０ ５ ｇ ／ ｄ，ＩＬ
０ １ ｍｌ ／ ｋｇ ／ ｄ（０ ５ ｇ脂肪／ ｋｇ ／ ｄ可防止必需脂肪酸缺乏）

儿童 目　 　 标
肠内 与液体需求量相同的卡路里
肠外 与上述一致（不包括蛋白质卡路里）。起始：Ｄ１０ Ｐ１ ０加０ ２ ｍｌ ／（ｋｇ·ｈ）２０％ ＩＬ

续表
儿童 目　 　 标
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按以下目标增加：
体重（ｋｇ） １５ ２０ ３０ ４０ ５０ ６０

葡萄糖液 Ｄ２５ Ｐ２ ０ Ｄ２５ Ｐ１ ５ Ｄ２５ Ｐ１ ５ Ｄ２５ Ｐ１ ５ Ｄ２５ Ｐ１ ５ Ｄ２５ Ｐ１ ５

ｍｌ ／（ｋｇ·ｈ） ３ ２（４ ４） ２ ８（３ ６） ２ １ １ ８ １ ６ １ ５

２０％ ＩＬ（ｍｌ ／
（ｋｇ·ｈ））

０ ３２（０ ８） ０ ２８（３ ６） ０ ２１（０ ７３） ０ １８（０ ６） ０ １６（０ ５４） ０ １５（０ ４８）

ｋｃａｌ ／ ｋｇ ８９ ７７ ５９ ５１ ４６ ４４

ＣＨＯ（％） ７４ ７５ ７３ ７１ ７０ ７０

蛋白质（％） ９ ８ １０ １２ １３ １４

脂肪（％） １７ １８ １７ １７ １７ １６

ＧＩＲ（ｍｇ） １３ ３ １１ ７ ８ ８ ７ ５ ６ ７ ６ ３

（ＣＨＯ ／（ｋｇ·ｍｉｎ））
（）为外周总肠外营养和Ｄ１２ ５混合液。能量分配中８％ ～１５％为蛋白质，４５％ ～６０％为碳水化合物，２５％ ～４０％为脂肪
当非蛋白质卡路里／氮比率为（１５０ ～ ３００）／ １时，可维持最佳的正氮平衡。
注：ＣＨＯ，碳水化合物；Ｄ，葡萄糖；ＧＩＲ，葡萄糖滴速；ＩＬ，静脉用脂肪乳剂（英特利匹特）；Ｐ，蛋白质

　 　 出院婴儿记录体重增长值是一个基本标准。正常婴儿的体重增长值见表１６６。母乳喂养
是婴儿营养的最佳方式。先心病婴儿病例中，母乳喂养者的生长发育曲线明显高于人工喂养
者。此外，先心病婴儿病例中，同一病种母乳喂养者的氧饱和度基础值高于人工喂养者。

表１６６　 婴儿和年长儿体重增加的期望值
新生儿 婴儿和儿童

胎龄 ｇ ／ ｄ 年龄 ｇ ／ ｄ

３１周 ２４ ０ ～ ３个月 ２５

３４周 ３５ ４ ～ ６个月 １５

３６周 ３０ ７ ～ １２个月 １０

４０周 ３０ １ ～ ６岁 ５

７ ～ １０岁 ５

数据摘自Ｋｌａｕｓ Ｍ，Ｆａｎａｒｏｆｆ Ａ 高危新生儿的护理 Ｐｈｉｌａｄｅｌｐｈｉａ，１９７９，Ｗ Ｓａｕｎｄｅｒｓ；Ｑｕｅｅｎ Ｐ，Ｂｏａｔｒｉｇｈｔ Ｓ，Ｍ ｃＮａｍａｒａ Ｍ，
等：营养支持服务３：２３，１９８３

　 　 在术后血液动力学稳定期，由于限制热卡摄入和过分利尿，患儿体重往往有所下降。要达
到生长发育的需求，每天应摄入１２５ ～ １７５ ｋｃａｌ ／ ｋｇ热卡；在恢复期，对热卡的需求增加。文献
报道，由于呼吸功增加、感染、伤口愈合，患儿的能量消耗高于正常情况下。患有先心病的婴
儿，液体的丢失量增至１０％ ～１５％，原因有发热、利尿治疗或呼吸急促。需根据患儿当前的健
康状况计算每个患儿的目标营养素需要量和液体需求。婴儿病例需每天称重，年长儿病例至
少需２周称重１次。若每天体重增长超过５０ ｇ，属异常现象，需进一步查明原因。

术后恢复期，大多数婴儿病例需补充热卡摄入。液体的增加和限制须与营养计划一体化。
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通过添加蛋白质、碳水化合物或脂肪的标准组成来达到浓缩的配方奶。婴儿病例的配方奶浓
度增加时，须观察有无因蛋白质和电解质浓度增加而引起的脱水，这也增加了肾脏的溶质负
荷。通过配方奶中添加碳水化合物和脂肪来维持蛋白质含量在６％ ～ １０％，可避免出现脱水
现象。母乳喂养的婴儿病例，若体重增加不达标，需鼓励母亲挤出一些乳汁，同时添加母乳增
强剂或配方奶以增加热卡。先母乳喂养１５ ～ ２０分钟，然后通过鼻胃管鼻饲高热卡乳汁。

尽管补充了热卡，许多婴儿和一些小儿病例仍无法增重。原因可能有：胃肠道吸收障碍、
麻痹或反流性疾病。由于严重的胃食管反流或声带麻痹，婴儿病例可能会有误吸的危险，表现
为喂养时激惹、身体弯成弓形、呕吐、喂养后充血、哭声嘶哑。此类患儿需鼻胃管喂养和抗反流
治疗。经口喂养时，患儿出现吸吮吞咽不协调，或能量消耗增加，需补充鼻胃管喂养。年长儿
病例因饱胀感而无法达到日常定量供应推荐量，当传统的提供高热卡饮食方法无效时，可给予
夜间持续的鼻胃管喂养，以达到肠内营养１ ｋｃａｌ ／ ｍｌ的热卡。

术后并发乳糜胸的患儿需特别注意。治疗计划包括：提供一份长链甘油三酯（ＬＣＴ）减少、
中链甘油三脂（ＭＣＴ）增加的饮食，同时含足够的蛋白质，从出现乳糜胸至拔除胸腔引流管后４
周左右，均予以上特殊饮食。这种限制饮食中的脂肪含量须低于２０％。若饮食限制仍无法控
制乳糜胸，需给予全肠外营养。饮食中缓慢地重新加入脂肪，同时反复拍摄胸部Ｘ线片以观
察是否重新出现胸腔积液。

四、其他重要脏器的监护
随着胎儿超声心动图的发展，早期诊断和发现先心病和其他畸形变得很普及。发病率大

约为每１ ０００个活婴中有８个先心病患儿。先心病患儿中有２％存在染色体异常，约２５％存活
病例存在心外畸形，许多婴儿有特定的畸形综合征，累及机体其他重要脏器的功能。

平稳的手术和术后恢复始于对手术患儿的术前准备工作。在术前１ ～ ２天，负责医师须详
细地询问病史及仔细地体格检查，从而了解患儿术前是否存在慢性内科疾病（如：糖尿病、惊
厥、哮喘、长期服用华法林等），以及未控制的急性内科疾病（如：肺炎、上呼吸道感染、中耳炎
等），需考虑是否暂缓选择性外科手术。除了仔细询问病史和体检外，还需行常规实验室检
查，如胸部Ｘ线摄片、全血细胞计数、尿液、凝血酶原时间、部分凝血酶原激酶时间、血小板计
数和血清电解质测定。这些实验室检查用于筛选需在术前纠正或术中需特殊监测的病理状
态，如贫血、低钾血症以及出血性疾病。对新生儿病例，需常规在心内直视术前行头颅超声检
查以排除颅内出血和其他颅内畸形。术前还需评估营养状况，排除牙齿和口外来源的感染。
（一）中枢神经系统
１ 术前状况
患有先心病的小儿合并脑发育不全者高达先心病儿的１０％ ～ ２９％。患有先心病的足月

新生儿并发颅内出血的几率可达２４％。许多先天愚型和综合征常同时累及心脏和神经系统，
如：Ｄｏｗｎ综合征、Ｗｉｌｌｉａｍｓ综合征、Ｎｏｏｎａｎ综合征等。青紫型先心病术前缺氧发作可造成患儿
神志不清和惊厥。青紫型先心病患儿在生后２０个月内约有７５％的病例发生脑血管意外，其
中法洛四联症和大血管错位患儿的脑血管意外发生率高达９０％。贫血患儿易发生动脉梗死，
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血液黏滞患儿易发生静脉栓塞。脑脓肿由小的梗塞灶演变而来，因此，２岁前极少发生。脑脓
肿的发生率与患儿的青紫程度有关，临床表现不一（表１６７）。经ＣＴ和ＭＲＩ检查可明确诊断。

表１６７　 先心病患儿并发脑脓肿的症状和体征
症状 体征
头痛 视神经乳头水肿
呕吐 偏瘫
惊厥 跟腱反射亢进
发热 瞳孔变化
淡漠 昏迷
定向障碍 颈强直
颈痛 失语

对称性偏盲
颅骨定位叩痛

　 　 ２ 术后并发症
先心病术后早期的神经系统并发症高达２５％，其中最常见的是惊厥（４％ ～ １５％），其次为

脑血管意外、运动功能障碍及脑死亡（表１６８）。常见于长时间ＣＰＢ及主动脉阻断、术后ＬＣＯＳ
病例。术前存在脑疾患如颅内、脑室内、脑室周出血（小于３４周的早产儿发病率为２０％，足月
儿为３ ５％）或术前缺氧的患儿，术后出现神经系统并发症的危险性高。文献报道，婴儿病例
术后头颅超声检查发现，约有２７％存在脑室增大、局灶出血和梗死；其中５５％术前就存在异
常。深低温停循环术后，４％ ～１５％的病例出现惊厥。文献报道，术后４８小时内临床诊断惊厥
的发生率为１１％，同组病例经持续脑电图监测所记录下来的惊厥发生率为２６％。出院前约有
７％的婴儿病例肌张力减退，约有１％ ～１８％的病例出现舞蹈症和手足徐动症样动作。深低温
低流量和停循环术后，舞蹈症和手足徐动症易发生在术后２ ～ ７天，表现为头部、躯干和肢体的
无意义、持续的运动；在清醒时出现，睡眠时消失。舞蹈症和手足徐动症可能与低温
（＜２５ ℃）、α稳态降温而非ｐＨ稳态降温管理、不均匀的头部降温、主肺侧支血管从脑循环
“窃血”等有关。紫绀型先心病的脑血管意外发生率最高，Ｆｏｎｔａｎ术后的脑血管意外发生率为
２ ６％。随着年龄的增长，血栓栓塞的发生率增高。

大多数先心病患儿的认知和运动发育正常。然而，充血性心力衰竭或青紫型先心病患儿
由于缺氧表现为整体运动发育转折点的滞后。一些研究发现，青紫型先心病患儿的ＩＱ得分较
低。经历低温停循环手术的患儿，其运动发育延缓和神经系统异常的危险性增高。早期行根
治术的患儿，其智力发育改善。

表１６８　 先心病术后神经系统并发症
术后早期并发症 远期后遗症
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惊厥 惊厥
意识改变 精神发育迟缓
局部体征 脑瘫
　 偏瘫 　 运动缺陷
　 凝视 　 截瘫
肌张力改变 学习障碍
运动失调 交流障碍
　 手足徐动症 　 耳聋
　 舞蹈症 　 语言障碍
行为问题 交通性脑积水
　 激惹
　 精神改变
脊髓梗塞
周围神经系统损伤
　 Ｈｏｒｎｅｒ’ｓ综合征
　 臂丛神经病变
　 声带麻痹

　 　 （１）神经系统评估　 神经系统评估包括生命体征、瞳孔对光反射、对不良刺激的躲避以及
肢体运动对称性等。导致神经系统受损的原因有：脑缺血、大脑半球缺氧、电解质失衡、酸中
毒、低血糖、低镁血症以及脑栓塞。评估惊厥活动度包括：脑电图检查、血气分析和电解质水
平。低钙血症、低血糖、低镁血症、发热均是新生儿惊厥的原因。由于新生儿脑内髓鞘形成不
成熟，代谢或结构异常均可引起局部抽痉。非新生儿期的局部抽痉提示非代谢性病因所致，须
进一步行头颅Ｘ线断层摄影术（ＣＴ）检查以查找病因。

（２）止痉治疗　 在深低温停循环术后，缺血后体温过高明显加剧功能性和结构性神经损
伤，因此须避免此情况的发生。应迅速止痉（表１６９ ）以避免增加的代谢对适宜通气和心血管
应激性的干扰。需纠正低氧血症、酸中毒、电解质失衡。用退热剂和降温毯来控制体温。

表１６９　 止痉治疗方案
疗法 止痉剂 病例 静脉用量 血药浓度
一线药物 地西泮 新生儿 ０ ２ ～ ０ ４ ｍｇ ／ ｋｇ

婴儿／小儿 ０ ２ ～ ０ ４ ｍｇ ／ ｋｇ

劳拉西泮 婴儿／小儿 ０ １ ～ ０ ２ ｍｇ ／ ｋｇ

苯妥英钠 新生儿 ２０ ｍｇ ／ ｋｇ １０ ～ ２０ ｍｃｇ ／ ｍｌ

婴儿／小儿 ２０ ｍｇ ／ ｋｇ

二线药物 苯巴比妥 新生儿 ２０ ｍｇ ／ ｋｇ １０ ～ ４０ ｍｃｇ ／ ｍｌ

婴儿／小儿 ２０ ｍｇ ／ ｋｇ

戊硫代巴比妥 负荷量：２ ～ ８ ｍｇ ／ ｋｇ
维持量：１ ～ １０ ｍｇ ／ ｋｇ ／ ｈ
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（二）肾脏
先心病伴肾脏、泌尿道畸形的发生率为３％ ～ ６％，术后早期急性肾功能衰竭的发生率可

达４％ ～８％。肾功能衰竭综合征包括少尿、液体贮留、肾前性氮血症，直至肾功能衰竭；多因
肾血管活性介质不平衡，造成肾血管过度收缩，导致肾血流减少及肾小球滤过率降低。先心病
手术是新生儿和婴儿期急性肾功能衰竭最主要的原因。围术期低容量血症、低血压、低氧血
症、高碳酸性酸中毒、肾毒性药物（尤其是抗生素如：庆大霉素、万古霉素和两性霉素等），以及
术中低温、低流量或停循环均为急性肾功能衰竭的高危因素。根据肾功能受损程度的不同，患
儿可表现为肾前性氮血症伴肾脏结构未受损或仅有轻度损伤，急性肾功能衰竭伴肾组织尤其
是肾小管受损。因泌尿道梗阻所致的肾后性功能衰竭在先心病患儿中罕见，在原因不明的肾
功能衰竭患儿，需经腹部超声或其他影像学检查排除。少尿或无尿是肾功能衰竭最主要的
体征。

肾前性氮血症是肾小管对盐和水的重吸收障碍所致。患儿表现为少尿（＜ １ ｍｌ ／（ｋｇ·
ｈ））以及特征性的尿素氮和血清学分布（表１６１０）。通过扩容和正性肌力药物维持正常的肾
脏灌注即可快速逆转肾前性氮血症。为保护心功能，推荐多次少量扩容（５ ｍｌ ／（ｋｇ·次）），避
免一次快速扩容（２０ ｍｌ ／ ｋｇ）。

表１６１０　 肾前性氮血症与急性肾功能衰竭的鉴别诊断
参数 肾前性氮血症 急性肾功能衰竭
尿钠（ｍｍｏｌ ／ Ｌ） ＜ ２０ ＞ ４０

钠排泄分数（％） ＜ １ ＞ ３

尿／血浆渗透压之比 ＞ １ ５ １ ～ １ ５

尿素氮／肌酐之比 ＞ ２０∶ １ １０ ～ １５∶ １

尿比重 ＞ １ ０２０ ～ １ ０１０

肾血流阻力指数 ＜ ０ ７１ ＞ ０ ７１

　 　 造成先心病患儿肾实质损害的原因有休克、药物毒性以及败血症；可引发肾缺血、肾小球
渗透性下降、肾小球滤过液倒流至间质组织、细胞肿胀或碎屑堵塞肾小管，最终导致急性肾功
能衰竭。长时间的肾灌注不足可引起组织缺氧、细胞三磷酸腺苷损耗，以及肾小管细胞功能衰
竭。肾小管细胞受损可表现为线粒体功能改变及细胞内电解质调节功能丧失，即细胞膜的完
整性和细胞内离子泵功能的受损，细胞内钙离子、钠离子和氯离子累积过多，同时钾离子和磷
酸根离子水平下降。这些早期改变不至于引起肾小管细胞死亡且可逆转。若继续发展至线粒
体破坏、细胞核变化、细胞浆膜完整性丧失，则造成不可逆的肾小管细胞死亡。

先心病术后合并肾功能衰竭患儿的死亡率高达６５％。如此高的死亡率表明，急性肾功能
衰竭提示患儿围术期病情危重和血液动力学不稳定。急性肾功能衰竭本身不是导致死亡的重
要因素，致死原因是患儿极差的心功能状况。肾功能的恢复依赖于心功能的改善及有效的透
析治疗。因此，因血液动力学不稳定所造成的急性肾功能损害一般不会发展成慢性肾功能
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不全。
所有先心病手术患儿均留置导尿管。每小时监测的尿量可提示肾脏灌注、前负荷和心排

血量是否足够。术后需仔细地记录每小时尿量，每小时尿量至少在１ ｍｌ ／ ｋｇ体重以上。各年
龄段满意的尿量为：婴儿和小儿１ ｍｌ ／（ｋｇ·ｈ），年长儿和成人２０ ～ ４０ ｍｌ ／ ｈ。因心排血量不足
而造成的尿量减少，须通过改善心功能来纠正。在某些病例，需给予呋塞米利尿。呋塞米的起
始剂量为０ ５ ～ １ ０ ｍｇ ／（ｋｇ·次），每８小时静脉推注１次，可逐渐加量至５ ｍｇ ／（ｋｇ·次）以达
到满意的利尿效果或出现急性肾功能衰竭时，为避免液体超负荷，根据患儿的不显性失水、尿
量、胃肠引流量和胸腔引流量，严格限制静脉输液量。血清电解质、血尿素氮、肌酐水平，每４
～ ６小时测定１次，以尽早发现有无氮血症、低钠血症或高钠血症，尤其是高钾血症。高钾血
症（ ＞ ６ ｍＥｑ ／ Ｌ）会引起心动过速、心脏传导阻滞、收缩无力或心室颤动。持续或渐进性高钾
血症需腹膜透析或血液透析。急性肾功能衰竭恢复的多尿期，需密切注意尿量和血清电解质
水平以避免脱水、低容量血症和电解质失衡。

近期研发的一种新型的肾小管辅助装置有望用于儿科病例，作为肾脏替代疗法来改善肾
小管细胞和代谢功能。

（三）消化道
先心病术后的胃肠道并发症不多见，其病因是多因素的（表１６１１）。可能的原因为ＣＰＢ

期间和术后的内脏灌注不足，造成缺血／再灌注损伤。内脏灌注不足，导致胃黏膜ｐＨ （ｐＨｉ）降
低是术后早期病情恶化的敏感指标。内脏灌注与ＣＰＢ技术、持续时间以及炎性介质释放密切
相关。ＣＰＢ期间，影响内脏功能的因素有：细胞外液体增多、钠离子交换增加、钾离子交换减
少、氧输送量减少、氧耗量增加、肝静脉乳酸和丙酮酸盐增加，以及低温ＣＰＢ（２４ ～ ２８℃）时高
血糖血症。引起内脏自身平衡失调的高危因素有：低血压、长时间休克、长时间ＣＰＢ、血管加压
药物、术后ＬＣＯＳ、右心系统静脉压过高、代谢性酸中毒以及未成熟儿。

表１６１１　 与心脏手术相关的胃肠道并发症
心脏畸形／手术 胃肠道并发症 围术期危险因素

ＣＰＢ组
左心发育不良综合征／ Ｎｏｒｗｏｏｄ术 肠系膜缺血 低血压

心脏骤停
血管加压素

三尖瓣闭锁／ Ｆｏｎｔａｎ术 急性肝功能衰竭 ＣＶＰ升高
法洛四联症／根治术 ＬＣＯＳ

房室间隔缺损／纠治术
肺动脉闭锁／根治术
单心室／改良Ｆｏｎｔａｎ术 急性肝功能衰竭 ＬＣＯＳ

三尖瓣闭锁／改良Ｆｏｎｔａｎ术 少尿
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续表
心脏畸形／手术 胃肠道并发症 围术期危险因素

ＣＰＢ组
二尖瓣闭锁／改良Ｆｏｎｔａｎ术
室间隔缺损／修补术 消化道溃疡穿孔 低血压
法洛四联症／根治术 上消化道出血 低氧血症
房间隔缺损／修补术
室间隔缺损／修补术 上消化道出血
房间隔缺损／修补术 消化道应激性溃疡
大血管错位／心房转位术 蛋白质丢失性肠病 上腔静脉梗阻
三尖瓣闭锁／ Ｆｏｎｔａｎ术 上、下腔静脉梗阻

非ＣＰＢ组
主动脉缩窄／锁骨下动脉下翻术 消化道溃疡 血液浓缩
主动脉缩窄／端端吻合术 消化道溃疡穿孔 合并心脏畸形

肾功能衰竭
非手术组

左心发育不良综合征 肠系膜缺血 低出生体重儿
动脉导管未闭合并充血性心力衰竭 合并畸形

　 　 一些患有先天性综合征的病儿可同时存在心脏畸形和肠闭锁。例如，２１三体综合征患儿
在患有先心病的同时，合并十二指肠闭锁。十二指肠闭锁患儿手术的远期存活率可达８６％，
然而，若合并复杂心脏畸形，则无一存活。心脾综合征患儿中，４０％合并肠道畸形，其他还有胃
肠扭转、食管裂孔疝、胆道闭锁等。

常见的消化道并发症有主动脉缩窄切除后综合征、蛋白质丢失性肠病（Ｐｒｏｔｅｉｎｌｏｓｉｎｇ Ｅｎ
ｔｅｒｏｐａｔｈｙ，ＰＬＥ）、肠缺血和坏死性小肠结肠炎（Ｎｅｃｒｏｔｉｚｉｎｇ Ｅｎｔｅｒｏｃｏｌｉｔｉｓ，ＮＥＣ）、缺血性肝炎、急
性肝功能衰竭，以及胰腺炎。
１ 主动脉缩窄切除后综合征
主动脉缩窄切除后综合征发生于主动脉缩窄根治术后，可表现为腹痛、高血压、呕吐、肠梗

阻以及黑便。若在婴儿期手术，则此并发症发生明显降低，其病因可能为术后肠系膜血管阻力
增高，导致坏死性肠系膜动脉炎。通过禁食和控制高血压可逆转此综合征。
２ ＰＬＥ
ＰＬＥ患儿因肠道蛋白质丢失可发生低蛋白血症、腹泻、水肿、腹水、胸腔积液、淋巴细胞减

少、免疫球蛋白缺乏，以及高凝状态。ＰＬＥ是继发于先天性或后天性瓣膜疾病、缩窄性心包炎、
心肌病、心房转位或Ｆｏｎｔａｎ术后右心衰竭的临床症候群。由于体静脉压增高，肠系膜静脉压
随之增高，导致蛋白质丢失至胃肠道内。Ｆｏｎｔａｎ术后１个月内，ＰＬＥ并不多见。然而，长期随
访中，Ｆｏｎｔａｎ术后ＰＬＥ或低蛋白血症高达７％ ～１０％。一旦并发ＰＬＥ，５年存活率只有４６％ ～
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５９％。治疗包括利尿剂、白蛋白、高蛋白饮食以及中链甘油三酯。血管紧张素转换酶抑制剂可
降低体循环后负荷且改善心室功能，Ｆｏｎｔａｎ术后可常规给予小剂量开搏通。若内科保守治疗
无效，可采取手术方式：在板障上开窗、将Ｆｏｎｔａｎ术改为Ｇｌｅｎｎ术，甚至心脏移植。
３ 肠缺血和ＮＥＣ
患有先心病的新生儿ＮＥＣ的发生率可达３％ ～ ７％，未成熟儿亚群高达１０％ ～ １７％。

ＮＥＣ的高危因素包括：早产儿、低出生体重、左心梗阻性疾病（左心发育不良综合征、永存动脉
干、主肺动脉窗、大血管错位、主动脉缩窄等）、严重低氧血症、动脉导管未闭和体肺分流术后
脉压增宽、静脉滴注ＰＧＥ１（＞ ０ ０５ ｍｃｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ））等。其病理基础为过低的舒张压造成肠
灌注不足，病理表现为肠缺血、细菌移生和肠梗塞；临床表现有腹胀、腹部皮肤变色、血性腹泻
或愈创木脂阳性大便、代谢性酸中毒、血小板减少，腹部Ｘ线片示肠积气（表１６１２）。新生儿
若留置脐动脉插管，则禁止经口喂养，否则会导致ＮＥＣ。治疗包括禁食、留置鼻胃管接间歇低
压吸引、连续血培养、广谱抗生素、频繁拍摄腹部Ｘ线片以观察有无肠穿孔。若出现穿孔，需
行剖腹探查术，切除受损的肠段。一旦肠鸣音恢复、脐动脉插管拔除，可开始肠内营养，逐步加
量至１２０ ～ １５０ ｋｃａｌ ／（ｋｇ·ｄ）。

表１６１２　 ＮＥＣ改良Ｂｅｌｌ分级诊断标准
分级分类 全身体征 肠道体征 影像学表现
１ａ 疑似ＮＥＣ 体温不稳定 肠腔增大 正常

呼吸暂停 呕吐 肠段扩张
心动过缓 轻度腹胀 肠梗阻
昏睡 大便愈创木脂阳性

１ｂ 疑似ＮＥＣ 同“１ａ” 血便 同“１ａ”
２ａ 确诊ＮＥＣ 同“１ｂ” 血便 肠段扩张

轻度 肠鸣音消失 肠梗阻
有或无腹部压痛 肠积气

２ｂ 确诊ＮＥＣ 同“２ａ” 同“２ａ” 同“２ａ”
中度 轻度代谢性酸中毒 腹部固定压痛 门静脉积气

轻度血小板减少症 有或无右下腹包块 有或无腹水
３ａ 晚期ＮＥＣ 同“２ｂ” 同“２ｂ” 同“２ｂ”

重度 低血压 腹膜炎 腹水
心动过缓 腹胀和腹部压痛
呼吸暂停
呼吸性和代谢性酸中毒
ＤＩＣ

中性白细胞减少症
３ｂ 晚期ＮＥＣ 同“３ａ” 同“３ａ” 同“３ａ”

重度 气腹
肠穿孔
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　 　 ４ 缺血性肝炎和急性肝功能衰竭
缺血性肝炎或“休克肝”是由于ＬＣＯＳ、休克或心脏骤停造成肝脏血流减少所致，在术后４８

小时内表现为血清转氨酶增高、总胆红素成倍上升、凝血障碍等，一般持续１０天左右。若
ＬＣＯＳ、休克或心脏骤停未能及时逆转，则导致肝叶或整个肝脏梗死。

小儿先心病术后，急性肝功能衰竭的发生率低于１％，常是因严重低血压或休克所致的多
脏器功能衰竭的组成部分。其组织病理学改变为肝小叶中心的细胞坏死，处于中心区域的肝
小叶对灌注不足特别敏感。右心系统的静脉压增高所致的慢性静脉淤血是肝脏缺血性损伤和
肝小叶中心细胞坏死的高危因素。患儿可表现为黄疸、渐进性昏迷，以及凝血障碍。实验室检
查提示低血糖症、高胆红素血症、血清转氨酶明显升高；同时伴有急性肾功能衰竭。治疗以支
持疗法为主，昏迷患儿需保持气道通畅、纠正低血糖症、限制盐和水分摄入。若保守治疗无效，
则行持续静脉血液透析。先心病术后并发急性肝功能衰竭患儿的死亡率超过５０％，因患儿同
时存在心肺功能、肾功能以及神经系统的严重损害。存活者的肝功能可基本恢复正常，或仅存
在转氨酶的轻度增高。

一项ＲＣＴ研究发现，儿科病例先心病术后给予西沙必利（０ ２ ｍｇ ／ ｋｇ）可加快肠蠕动，从而
促进肠内喂养的吸收。预防性地给予哌仑西平和法莫替丁可避免术后胃肠道应激性溃疡的发
生。然而，其他胃肠道干预的有效性，如早期肠内营养、免疫营养、选择性消化道净化等，在小
儿先心病术后的应用，尚无定论。
（四）血液系统
先心病术后异常出血的发生率为１％ ～ ２％。在严重紫绀、红细胞增多症、再手术的患儿

中稍多。ＣＰＢ期间，正常的血液机制发生了改变，这些变化归因于氧合器的血小板黏附、心内
吸引对血小板和血液成分的机械损伤。术后出血的原因有：肝素中和不够、血小板减少或与灌
注相关的凝血因子的稀释，极少是由于鱼精蛋白过量、纤维蛋白溶解作用或弥漫性血管内凝血
（ＤＩＣ）所致。ＤＩＣ一般与术后菌血症和长时间的ＬＣＯＳ有关；外科性出血也有可能。出血的处
理包括病因纠正、控制体循环高血压、血小板和其他缺乏的凝血因子的及时补充。循环中肝素中
和不够，使部分凝血酶原时间延长，可添加鱼精蛋白；血小板减少症（＜５０ ０００血小板／ ｍｍ２）需输
血小板。血小板不可输入过快，否则会引起急性肺动脉高压和右心室衰竭。利用输液泵输入血
小板，大于２０ ～ ３０分钟。患儿术后无凝血功能异常，连续３小时每小时胸腔引流量超过３ ｍｌ ／
（ｋｇ·ｈ），或胸腔引流量在１小时内超过５ ｍｌ ／（ｋｇ·ｈ），有外科再探查的指征。拖延治疗会造
成致命的心包填塞或进一步的与输血相关的凝血功能异常。再手术时需探查所有的缝线、粗
糙面有无出血。大动脉转位术和主动脉瓣置换术后，在缝线出血处用纤维蛋白胶可起到止血
作用。

使用新鲜全血可降低术后出血的发生率，尤其是大动脉转位术、有多处缝线出血的病例。
若无新鲜全血，在ＣＰＢ后、关胸前，可给予新鲜血浆和血小板。研究证实，新生儿凝血系统主
要受血液稀释的影响，血液稀释造成纤维蛋白原水平的大幅度下降。因此，新生儿病例ＣＰＢ
后输入新鲜全血有极大的益处。

抑肽酶是一种由牛肺提炼而来的蛋白酶抑制剂，通过抑制激肽释放酶来调整ＣＰＢ诱导的
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体循环炎症反应综合征。它还可保护ＣＰＢ初期的血小板功能。对再手术和新生儿病例，抑肽
酶有明显的益处。首次使用抑肽酶的过敏反应发生率为０ １％，再使用的过敏反应发生率为
２ ７％。患儿和ＣＰＢ环路的抑肽酶负荷量均为１７０ ｍｌ ／ ｍ２，然后４０ ｍｌ ／（ｍ２·ｈ）维持。研究报
道，ＣＰＢ后使用改良超滤可明显减少术后出血和输血需求量。

五、感染性并发症
１ 术后预防感染
术中和术后严格的消毒要求是防止术后感染的基础。围术期给予广谱抗生素可降低感染

性并发症的发生率。在手术室，待静脉通路建立后，即给予首剂抗生素。术后每６ ～ ８小时给
药，直至拔除心内测压管和胸腔引流管。新生儿病例，其免疫系统相对不完善，手术创伤以及
动、静脉插管和胸腔引流管置放可引起败血症、局灶感染而拖延病程。新生儿病例预防性给予
针对革兰氏阳性病原菌和葡萄球菌的抗生素。患有ＤｉＧｅｏｒｇｅ综合征和无脾综合征的病例，术
后感染性并发症的发生率高于其他病例，最常见的致病菌为流感嗜血杆菌，肺炎链球菌以及脑
膜炎奈瑟球菌，这类患儿需预防性给予日常抗生素治疗。
２ 术后非感染性发热
术后第一天和第二天，中度体温升高（３７ ９ ～ ３８ ５ ℃）较多见。此类持续的非感染性低

热，可自行减退或予非类固醇抗炎介质对症治疗后退热。由于它的一系列临床影响，需通过适
宜的实验室检查排除细菌或真菌感染。术后发热可能由心包切开综合征引起，此综合征发生
在术后数天至数周，其特征为胸痛、心包摩擦音、心包或胸腔积液、白细胞增多，其中含非典型
淋巴细胞。对症治疗包括非类固醇抗炎症反应药物或短期的类固醇治疗。伴发的心包或胸腔
积液需穿刺引流。
３ 感染性并发症
手术２４小时后，婴儿和儿童病例体温高于３８ ５ ℃，需评估有无败血症可能，包括血液、尿

液、痰液（气管插管患儿）培养。需迅速控制发热，若不处理，发热会增加心肌氧需求量，导致
心肌失代偿，处于低灌注状态。发热还会导致患儿脱水，以及由于液体过度丢失致电解质失
衡。可能原因包括：呼吸道或尿路感染、积液、胃肠炎、中耳炎、肺不张以及血源性致病菌感染。
尽早使用广谱抗生素，随后根据细菌学和药物敏感试验结果更换抗生素。血培养阳性病例，静
脉用敏感抗生素至少１０天，然后再做血培养以了解治疗是否有效。

革兰氏阳性或革兰氏阴性细菌感染会引起败血症性休克。败血症性休克可表现为低血
压、外周血管收缩、内脏静脉淤滞、少尿以及心排血量降低。败血症性休克初期也可表现为心
排血量增高、外周静脉阻力降低，伴发弥漫性血管内凝血和消耗性凝血疾病。初期的抗生素疗
法以经验治疗为主，直至细菌学和药物敏感试验结果出来后，改为敏感抗生素治疗。

胸骨伤口感染发生率小于７％，通常由金黄色葡萄球菌和凝固酶阴性的葡萄球菌所致。
伤口感染必须充分引流并予广谱抗生素治疗，尤其是心内存在合成补片或人工瓣膜的病例。
纵隔感染的发生率为０ ４％ ～５％，多见于５岁以下小儿。其危险因素包括：术后胸骨后积血、
短时间内再次进胸、胸骨固定不牢固、长时间ＣＰＢ、长期使用呼吸机、术后ＬＣＯＳ、低蛋白血症引
起的伤口愈合不良等。主要症状有发热、伤口红肿伴波动感、伤口裂开以及胸骨哆开等。致病
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菌多为革兰氏阳性菌。保守治疗以纵隔冲洗辅以敏感抗生素，必要时行清创术。
新生儿对抗感染的能力有限，因此发热对新生儿而言是一个严重问题，若新生儿病例术后

出现低血糖、血小板减少、酸中毒、喂养困难、高胆红素血症或白细胞计数增高等征象，须怀疑
是否存在败血症，须行培养检查，给予恰当的抗生素治疗。最常见的致病菌是革兰氏阳性细
菌。心内直视术后约有１８％婴儿病例并发感染。手术时间与感染危险性存在正相关关系。
根据患儿年龄（小于２８天，２８ ～ ９０天，３ ～ ３６个月）、临床表现和实验室结果分类，制定不同的
发热治疗指南。当前的感染性疾病指南中败血症的诊断标准为：小于３个月的婴儿病例临床
有败血症表现、体温≥３８ ℃（尚未予退热剂处理），白细胞计数大于１５ ０００ ／ μｌ，血培养阳性，需
行腰穿检查。３ ～ ３６个月的患儿，不明原因的发热，体温达３９ ℃，白细胞计数达１５ ０００ ／ μｌ，建
议予血液和尿液培养，并予抗生素治疗。

感染性心内膜炎（Ｉｎｆｅｃｔｉｖｅ Ｅｎｄｏｃａｒｄｉｔｉｓ，ＩＥ）在小儿病例中少见，但在小儿复杂先心病存活
病例中的发生率增高。大多数病例予长时间的静脉用抗生素后可治愈，内科治疗无效时可予
外科干预。外科治疗旨在清除所有的感染物，重新修补所造成的缺损，必要时行瓣膜成形术。

当前小儿复杂型先心病的外科治疗不断改进，ＩＥ随之而来。第一，此类先心病患儿易并
发ＩＥ。第二，人工材料以补片、分流或管道的形式频繁植入是形成细菌性心内膜炎的潜在病
灶。第三，此类患儿的存活期延长，虽然外科干预可降低并发ＩＥ的危险性，但某些缺损仍未解
决。美国心脏协会公布的指南按并发ＩＥ的危险性将患儿进行分级。在儿科病例中，复杂的青
紫型先心病（如：单心室、大动脉错位、法洛四联症）患儿、手术建立体肺分流或管道患儿、先
前有心内膜炎史患儿为高危人群。大多数未根治的先心病患儿被归为中等危险度人群（如：
动脉导管未闭、室间隔缺损、原发孔型房间隔缺损、主动脉缩窄和双瓣主动脉瓣）。单纯的继
发孔型房间隔缺损患儿、术后６个月无残余分流或瓣膜功能不全的患儿的危险度与一般儿科
病例相同。

导致ＩＥ的特殊细菌的毒性使得它们有能力在受损的内皮面黏附和增殖，其中革兰氏阳性
球菌的能力最突出，因此是小儿ＩＥ最常见的条件致病菌。链球菌属中草绿色链球菌最常见，
其次是肠球菌和其他链球菌属。金黄色葡萄球菌引起的感染性心内膜炎的发生率有所增加。
其他引起感染的致病菌包括革兰氏阴性菌和真菌，较罕见；但在新生儿、免疫受损患儿以及静
脉用药物滥用者中，此类罕见的致病菌所引起的ＩＥ的危险性增高。人工瓣膜所致的心内膜
炎，以及心内其他外来材料感染代表一种特殊的类型。此种感染根据它们术后出现的时间分
成早期和晚期。在植入人工材料３个月内出现的称为早期感染。它们通常是手术时污染的结
果，致病菌常为凝固酶阴性的葡萄球菌。在植入人工材料早期引起感染的致病菌还有金黄色
葡萄球菌的耐药株、革兰氏阳性杆菌、白喉杆菌以及假丝酵母菌。手术３个月后，此种感染趋
势下降，手术１年后心内植入人工材料引起感染的致病菌与引起术前感染的致病菌相似。

ＩＥ的临床表现多样，但一般与体循环对持续的菌血症的反应、赘生物累及的范围所引起
的心脏并发症、体循环栓塞现象和循环中的免疫复合体有关。

心内的并发症依赖于感染的位点和所入侵的致病菌。位于瓣膜表面的感染会造成瓣叶的
破坏和穿孔，致严重的瓣膜反流。若累及瓣下结构会造成瓣膜功能不良或乳头肌、腱索的断
裂。大的带蒂的受损组织会阻塞瓣膜开口，导致功能性瓣膜狭窄。感染侵袭周围结构会导致
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瓣环破坏、脓肿形成，侵蚀传导系统致心脏阻滞、相邻的心腔间的瘘道，或侵蚀心包腔致心包填
塞。主动脉瓣的感染会增高瓣膜关闭不全的发生率，导致充血性心力衰竭。二尖瓣感染与栓
塞的高发生率相关。累及三尖瓣会引起肺部并发症如感染的物体进入肺内引起栓塞致梗死和
脓肿。先心病患儿，当心脏杂音发生变化合并发热时需考虑感染性心内膜炎直至有另外的
证据。

血培养阳性是诊断ＩＥ的主要依据。在４８小时内收集３ ～ ６次血培养至最后血培养为阳
性的细菌性心内膜炎中检出率可达９７％以上。若在抽取血培养前患儿已接受抗生素治疗，则
血培养阳性的几率从９７％降至６４％。

超声心动图在ＩＥ的支持性诊断中承担着重要作用。在小儿病例，二维超声心动图的敏感
性约为８０％。经食道超声心动图检查可觉察到直径约为１ ～ １ ５ ｍｍ的赘生物，而经胸超声心
动图检查只可看到２ ｍｍ的赘生物，心内修补所用的补片和其他材料可能与赘生物的外形相
似。超声心动图检查可用于监测赘生物的大小和程度以及瓣膜功能不良的进展，有助于指导
确定外科干预的时机。诊断ＩＥ的Ｄｕｋｅ标准是典型的超声心动图发现。阳性的超声心动图定
义为：①在瓣膜或反流路线的支撑结构或植入材料上的摆动的物体，且无法用解剖结构来解
释；②心肌脓肿；③新的部分裂开的人工瓣膜。另外，超声心动图还可监测治疗的反应，以及对
ＩＥ患儿进行长期随访。在常规的ＩＥ诊断中不采用心导管检查，因会促成赘生物的栓塞。　

ＩＥ的治疗是一个高剂量、静脉用抗生素的长期过程。８０％的病例予抗生素治疗后可痊
愈。一般建议在得到血培养结果前先不使用抗生素。在３ ～ ６个血培养结果出来前，一般按经
验给予对抗最常见的致病菌治疗。一般推荐治疗时间为４周，但若是某些难以治疗的感染涉
及人工材料、革兰氏阴性病原菌、肠球菌、金黄色葡萄球菌和其他革兰氏阳性耐药株时，可延长
至６周甚至更长。经验疗法通常是青霉素Ｇ联合协同作用的氨基糖甙类药物。青霉素过敏
者在青霉素脱敏后予以万古霉素。在使用抗生素如万古霉素或庆大霉素期间，需定期监测其
血清峰浓度和谷浓度以观察其毒副作用。按照培养结果和药物敏感试验来调整抗生素治疗。
患儿出现临床恶化迹象或对经验用抗生素无反应，需考虑尽早手术。真菌性心内膜炎通常由
假性酵母属所致，预后差，需早期手术干预来解决并发症。内科治疗集中在使用两性霉素Ｂ
和／或５氟胞嘧啶。

近期，外科治疗被认为是治疗感染性心内膜炎的最终手段；在小儿和成人病例中有尽早手
术的趋势，其目的是改善预后和保存本身的瓣膜结构和功能。多数学者认同的手术干预的适
应证为：尽管予适宜的抗生素治疗，菌血症仍无法控制；栓塞现象（尤其是脑部）；严重的瓣膜
功能障碍导致心脏失代偿；感染入侵导致传导系统障碍；脓肿或心腔间瘘道。人工瓣膜所致的
心内膜炎早期，人工补片、管道、环缩带、分流的感染，停用抗生素后复发，难以控制的病原菌如
铜绿假单胞菌或真菌感染，也可作为手术指征。早期手术干预的基本观点是为了缩小组织破
坏的范围，从而增加瓣膜修复的可能性以及避免感染时外来材料的植入。

ＩＥ的外科治疗主要依赖于感染的部位，一些主要原则适用于所有病例。完整摘除感染的
材料，用聚乙烯吡咯酮碘溶液冲洗感染区域，修补残留的缺损，尽量使用自体的材料如戊二醛
处理过的心包，以上措施适用于所有患儿。必要时置换受影响的瓣膜，手术时尽可能修补与心
内病理学有关的缺损。
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六、止痛与镇静
心血管手术后，婴儿和儿童病例均有疼痛感。疼痛的表现为生命体征和行为特征的变化，

如身体语言、口头表达和情感。适宜的控制疼痛对安抚患儿和防止有害的临床副作用绝对有
必要。未缓解的疼痛会导致负面的生理和心理后果。呼吸急促、心动过速、肺不张、活动受限、
组织缺血与术后无效的疼痛管理有关。

小儿一般缺乏疼痛的经验，因此应付机制不完善。若没有成人的帮助或疼痛测量工具，患
儿无法对疼痛进行定位、描述和确定。对语言程度低、认知损害或心理社会行为受损的患儿进
行疼痛评估，是一种挑战，可使用启发性的和有感知的工具以确保准确地评估疼痛。常用的疼
痛评估工具见表１６１３。自我报道测量是最可靠的、以行为观察为基础的工具，适用于语言程
度低的患儿。通过生理测量、药物疗程和行为评估来确定是否予疼痛管理或停止治疗。

表１６１３　 儿科疼痛评估工具
工具 类型 评估的变量 推荐使用人群
东安大略儿童医院疼痛评分 观察 哭吵，面部表情，以及语言表达 重症患儿

新生婴儿疼痛评分 观察 面部表情，哭吵，呼吸方式，语调，肢
体活动，觉醒状态

仅限于新生儿

综合科ＩＣＵ镇静和疼痛评估
工具

观察 呼吸，心血管，神经肌肉以及行为 重症患儿

玛格丽特公主医院疼痛评估
工具

观察和自我报告面部表情，护士观察，姿势，声音，包
含翁贝克面部疼痛评价

３岁及以上儿童

翁贝克面部疼痛评价 自我报告 根据疼痛程度对应相匹配的面部
表情

３岁及以上儿童

纸牌工具 自我报告 根据纸牌的数量评定疼痛强度 ４岁及以上儿童

图文评价 自我报告 疼痛评价尺度从无至最差 ６岁及以上儿童

数字评价 自我报告 疼痛评价评分从０至１０ １０岁及以上儿童

　 　 控制疼痛的常见药物见表１６１４。止痛剂是疼痛药物管理的基础。这类药物可单独使用，
也可与抗焦虑药或镇静剂联合使用。在机械通气期间，阿片类麻醉剂可提供足够的疼痛控制
和镇静。持续滴注给药方式可维持稳定的药物血浆浓度，从而达到恒定的止痛作用。使用期
间，医护人员需评估其副作用的危险性。
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表１６１４　 疼痛和镇静管理的药物
种类 用法 剂量 注意事项 副作用
ＮＳＡＩＤＳ

醋氨酚 ＰＯ ／ ＰＲ １０ ～１５ ｍｇ ／（ｋｇ·次），ｑ４ ｈ
成人：３２５ ～ ６５０ ｍｇ，ｑ４ ｈ

Ｇ６ＰＤ缺乏和肝病患
者禁用

缺乏抗炎症特质

布洛芬 ＰＯ １０ ｍｇ ／（ｋｇ·次），ｑ６ ～
８ ｈ

使用ＡＳＡ患儿慎用，
过敏反应，肾脏或肝
损害，或脱水

ＧＩ 不适，抑制血小板
凝集

成人：４００ ｍｇ，ｑ４ ～ ６ ｈ 皮疹，视觉问题，粒细胞
减少

酮咯酸 ＩＭ ／ ＩＶ ０ ５ ｍｇ ／（ｋｇ·次），ｑ６ ｈ 使用不＞ ５天，出血
疾患和肝肾功能衰竭
患儿禁用

ＧＩ出血，血小板功能减
低；间质性肾炎，恶心，
消化不良，嗜睡

ＩＭ ／ ＩＶ 成人：３０ ｍｇ，ｑ６ ｈ
ＰＯ 成人：１０ ｍｇ，ｑ６ ｈ

阿片类止痛剂
枸橼酸 ＩＶ推注 ０ ５ ｍｇ ／（ｋｇ·次），ｑ０ ５ ～１ ｈ 因限制组胺释放，适

用于ＰＨＴＮ患儿
呼吸抑制；因高亲脂性，
快速达药效；撤离时症
状有运动障碍

芬太尼 ＩＶ滴注 １ ～ ５ μｇ ／（ｋｇ·ｈ），（最大
剂量４ ～ ５ μｇ）

避免快速滴注，会造成
呼吸抑制和胸壁僵直

苏芬太尼 ＩＶ推注 ０ １ ～ ０ ２ μｇ ／（ｋｇ·次）
ｑ０ ５ ～ １ ｈ

比芬太尼强１２ ～

１５倍
同上

ＩＶ滴注 ０ ５ ～ ２ ０ μｇ ／（ｋｇ·ｈ） 芬太尼耐药时用，反
指征同上

硫酸吗啡 ＩＶ ／ ＩＭ ／ ＳＣ ０ １ ～ ０ ２ ｍｇ ／（ｋｇ·次）
ｑ４ ～ ６ｈ

较好的镇静作用
ＣＮＳ和呼吸抑制，低血压

成人：２ ～ １５ ｍｇ ／次，ｑ２ ～
６ ｈ，ｐｒｎ

— 心动过缓，尿潴留，组胺
释放

ＩＶ滴注 ２５ ～ １００ μｇ ／（ｋｇ·ｈ）
ＰＯ ０ ２ ～ ０ ５ ｍｇ ／（ｋｇ·次），

ｑ４ ～ ６ｈ

成人：１０ ～ ３０ ｍｇ ／次，
ｑ４ｈ，ｐｒｎ
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续表
种类 用法 剂量 注意事项 副作用
美沙酮 ＩＶ ／ ＰＯ ０ １ ～ ０ ２ ｍｇ ／（ｋｇ·次），

ｑ４ ～ ６ ｈ （最大１０ ｍｇ ／次）
清除半衰期长，１８ ～
２４小时，使用时按阿
片类药物撤离管理

呼吸抑制，低血压，心动
过缓

可待因 ＩＭ ／ ＳＣ ／ ＰＯ ０ ５ ～ １ ０ ｍｇ ／（ｋｇ·次），
ｑ４ ～ ６ ｈ（最大６０ ｍｇ ／次）

成瘾性 ＣＮＳ和呼吸抑制，便秘，
痉挛

ＩＭ ／ ＳＣ ／ ＰＯ 成人：１５ ～ ６０ ｍｇ ／次，ｑ４ ～
６ ｈ

羟可待酮 ＰＯ ０ ０５ ～ ０ １５ ｍｇ ／（ｋｇ·次），
ｑ４ ～６ ｈ（最大剂量１０ ｍｇ）

成瘾性 ＣＮＳ和呼吸抑制，ＩＣＰ增
高，组胺释放，ＧＩ不适

ＰＯ 成人：５ ～ １０ ｍｇ，ｑ４ ～ ６ ｈ
镇静剂
水合氯醛 ＰＯ ／ ＰＲ ２５ ～ ５０ ｍｇ ／（ｋｇ·２４ ｈ），

分成ｑ６ ～ ８ ｈ
１５ ～ ２０分钟起效，小
睡时使用效果最佳，
重复使用有争议

１０％ ～ ２０％患者出现烦
躁不安，过分镇静，致呼
吸和心肌抑制，低血压

手术：２５ ～ １００ ｍｇ ／次（最
大２ ｇ ／次）

可能导致ＣＮＳ，抑制
高胆红素血症，肝肾
功能不良者禁用

地西泮 ＩＭ ／ ＩＶ ０ ０５ ～ ０ ２ ｍｇ ／（ｋｇ·次），
ｑ２ ～４ ｈ

成人：２ ～１０ ｍｇ ／次，ｑ３ ～４ ｈ

半衰期２４小时，肝功
能不良者慎用

低血压和呼吸抑制

ＰＯ ０ １ ～ ０ ２ ｍｇ ／（ｋｇ·２４
ｈ）；分成ｑ６ ～ ８ ｈ
成人：２ ～ １０ ｍｇ ／次，ｑ６ ～
１２ ｈ

劳拉西泮 ＰＯ ／ ＩＶ
０ ０５ ～ ０ １ ｍｇ ／（ｋｇ·次），
ｑ４ ～ ８ ｈ（最大剂量２ ｍｇ）

半衰期２４小时，作用
持续时间２ ～ ４小时，
用于长期镇静

呼吸抑制，镇静，ＧＩ症
状，轻度共济失调，耐
药性

ＩＶ滴注 ０ ０２５ ～ ０ ０５ ｍｇ ／（ｋｇ·ｈ）
（最大剂量２ ｍｇ ／ ｋｇ）

咪唑安定 ＰＯ ０ ５ ～ ０ ７５ ｍｇ ／（ｋｇ·次） 手术时用，１５ ～ ３０分
钟起效，作用持续时
间２ ～ ４小时

呼吸抑制，低血压，心动
过缓，撤离症状，持续滴
注时快速抗药反应

ＩＶ推注 ０ ０５ ～ ０ １５ ｍｇ ／（ｋｇ·
次），ｑ１ ～ ２ ｈ

ＩＶ滴注 ０ ５ ～ ３ μｇ ／（ｋｇ·ｍｉｎ）
成人剂量适用于体重大于５０ ｋｇ以上儿童。
ＡＳＡ，乙酰水杨酸（阿司匹林）；ＣＮＳ，中枢神经系统；Ｇ６ＰＤ，葡萄糖６磷酸脱氢酶；ＧＩ，胃肠道；ＩＣＰ，颅内压；ＩＭ，肌肉内；ＩＶ，静
脉内；ＮＳＡＩＤＳ，非类固醇抗炎症药物；ＰＨＴＮ，肺动脉高压；ＰＯ，口服；ＰＲ，灌肠；ｐｒｎ，必要时；ｑ，每；ＳＣ，皮下。
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　 　 阿片类麻醉剂的副作用为耐药性和依赖性。耐药性表现为需加大药物剂量才能达到最初
的小剂量的同样药效。依赖性与停药时的撤离症状类似。撤离症状包括有或无刺激下的震
颤、肌张力增高、呼吸次数和作功增加、发热、呕吐以及腹泻。症状出现在停止使用阿片类麻醉
剂４８小时内。为避免麻醉剂撤离的副作用，推荐逐步撤离的方式。在ＣＩＣＵ内，使用静脉内
持续滴注或推注镇静剂或麻醉剂来管理疼痛和焦虑。转至病房后，患儿通常开始接受口服止
痛剂。在病房内进行操作如拔除胸腔引流管需静脉给予止痛剂和镇静剂。患儿出现烦躁不安
时，需进行疼痛评估，观察有无中耳炎、胃食管反流或心包积液。成功的疼痛管理程序依赖于
疼痛评估工具和药物的有效利用来降低相关的发病率和死亡率。
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第十七章
一、先心病入院后护理体检和病史的收集
（一）护理体检
１ 生命体征
测心率、心律、脉率
观察呼吸频率、形态、有无呼吸困难，如气促、三凹、鼻煽
测血压包括四肢的收缩压、舒张压、脉压差
测体温有无体温不升或体温升高
记录经皮氧饱和度
听诊心脏杂音
２ 活动
记录患儿清醒时的状态
询问有无拒乳、吸吮费力、吃吃停停
观察有无蹲踞、活动无耐力
３ 皮肤黏膜
触摸皮肤温度如温暖、湿冷、厥冷
观察皮肤颜色如青紫、粉红、苍白、花纹、苍灰
触摸指端末梢毛细血管充盈时间，看有无杵状指
观察皮肤完整性如皮疹（汗疹、念珠菌性皮炎）、红臀、压疮、伤口、鹅口疮
看水肿如四肢、眼睑、面部、腹水腹部膨隆
肝脏大小
触摸肝脏大小、边缘、质地
心前区搏动
观察有无胸廓畸形、脊柱侧弯、听诊呼吸音是否清晰、对称，有无音、喘鸣音
４ 其他
观看面容有无遗传性疾病，如２１三体等



二、心脏病常见症状的护理
（一）青紫
青紫是指皮肤黏膜呈青紫色、暗红色，与皮肤黏膜表浅毛细血管内还原血红蛋白的量有

关，由血氧饱和度和血红蛋白含量决定。
１ 分类
中央性青紫：程度较重，分布全身，四肢末段、耳廓、眼结合膜、面颊、口腔黏膜均青紫。由

于动脉血氧饱和度下降所引起。见于先心右向左分流型，及肺部疾患静脉血不能在肺部充分
氧合。劳累后青紫加重。

周围性青紫：程度较轻，分布局限于较凉部位如四肢末端、鼻尖、耳廓、口唇外侧等，黏膜
不青紫。由于组织取氧率增加所引起，血液经过组织时流速减慢，组织对氧的摄取量过多。见
于休克、充血性心力衰竭、慢性缩窄性心包炎等。活动时青紫减轻。

差异性青紫：指上、下肢的青紫程度有别。见于动脉导管未闭伴肺动脉高压时，低氧的肺
动脉血向降主动脉分流，出现下肢青紫而上肢不紫。完全性的大动脉转位伴肺动脉高压和动
脉导管前的主动脉缩窄时，肺动脉内的氧化血向降主动脉分流，出现上肢青紫而下肢不紫。
２ 护理措施
评估青紫程度，须在患儿安静配合的情况下，灯光要适宜。
测经皮氧饱和度，有差异性青紫时，上下肢均要测量。测量要准确，选择动脉搏动部位，波

形规则。测量观察时间不可过短。
了解血常规ＨＧＢ、ＨＣＴ。
了解心脏超声，确定为何种先天性心脏病，是否有吸氧禁忌，心功能情况。
保证足够的水分，每１ ～ ２小时喂水５０ｍｌ左右。进量不足要补充液体。
有蹲踞时给予时间缓解，不强迫站立。
避免患儿长时间哭闹，护理操作要取得患儿的配合，可由家长陪护协助完成，必要时遵医

嘱使用镇静剂。
少量多餐，每日摄入水果蔬菜，促进肠蠕动，保持大便通畅，如有排便不畅顺时钟方向按摩

腹部每天２ ～ ３次。
避免大的活动量，给予充足的睡眠，作息规律，每日有午睡。注意休息，避免劳累。
患儿出现发热、多汗、呕吐、腹泻时注意有无脱水及电解质紊乱，增加入液量，必要时遵医

嘱静脉输液，补充血容量。
（二）缺氧发作
又称为发作性缺氧表现，患儿在哺乳、啼哭或排便时，突然发生呼吸困难，青紫加重，失去

知觉，甚至惊厥、心脏杂音减轻或消失。数分钟至半小时不等。常在生后３ ～ ４个月开始出现，
至４ ～ ５岁侧支循环增多后症状减轻。
１ 诱发因素
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吃奶、哭吵、排便、严重贫血、感染等。
２ 发生机理
右室漏斗部肌部肌肉痉挛，肺循环血流量突然减少。
３ 护理措施
评估缺氧发作的发生时间、诱发因素、持续时间，床旁备用氧气，如有频繁发作时备有氧面

罩，并进行交班。
避免哭吵，护理操作前尽量取得患儿配合，可让家长参与、协作，陪伴减少患儿因与家长分

离而焦虑哭吵。必要时遵医嘱使用镇静剂，并集中进行各项操作，减少不必要的刺激。
保证水分的摄入，保持大便通畅。饮食以易消化、富含纤维素为宜，少量多餐，饮食不

过饱。
婴幼儿保证每日的奶量，母乳喂养时，评估母乳是否充足，必要时可建议混合喂养，合理增

加辅食。
合并贫血者，须及时纠正，饮食中补充含铁丰富的食物。
有缺氧发作史，可遵医嘱给予普萘洛尔０ ５ ～ １ ｍｇ ／（ｋｇ·ｄ），ｂｉｄ，口服，一次应为晨醒后

立即服用。评估患儿有无特殊的发作时间，与医生联系及时调整服药的时间。
了解患儿有无诱发因素，并对诱发因素进行干预。
做好健康宣教工作，教会家长缺氧发作时的应急处理。
了解患儿有无贫血，如有根据医嘱做好输血前准备。保暖，观察出入量，遵医嘱使用普萘

洛尔。
详细记录过程，进行交班。做好患儿家长宣教及心理支持。
４ 缺氧发作应急措施
（１）改变体位　 立即将患儿致侧卧位、屈膝，增加回心血量。
（２）吸氧　 根据患儿的配合程度采取不同的吸氧方式，面罩吸氧６ ～８ Ｌ，导管吸氧２ ～４ Ｌ。
（３）保持镇静　 尽力安抚使患儿安静，遵医嘱给予水合氯醛３０ ｍｇ ／ ｋｇ，口服或灌肠或苯巴

比妥５ ｍｇ ／ ｋｇ静注。
（４）纠正酸中毒、解除右室流出道痉挛、增加体循环压力、减少右向左分流　 遵医嘱给予

５％碳酸氢钠３ ～ ５ ｍｌ ／ ｋｇ，静脉注射或滴注普萘洛尔０ ０５ ～ ０ １ ｍｇ ／ ｋｇ（静脉注射注意观察对
心率的影响），苯肾上腺素（新福林）０ １ ～ ０ ２ ｍｇ ／ ｋｇ静脉注射或微泵维持。

缺氧发作控制后，评估心率、呼吸、神志、心脏杂音，必要时心电监护，观察ＳｐＯ２、ＢＰ。
（三）高黏滞血症
１ 发生机理
青紫型先天性心脏病患儿的动脉血氧含量不足，可刺激骨髓造血，红细胞增生以增加携氧

能力。当红细胞压积超过６０％，血液黏滞度急剧上升，血流驱动即发生困难，对组织供氧反而
更低，产生高黏滞血症。患儿出现头痛、烦躁不安、厌食和呼吸困难，各种脏器可形成血栓。脑
栓塞可致偏瘫，发生细菌感染可形成脑脓肿。患儿发热、头痛、呕吐，并出现颅内高压和脑局部
局灶性损害表现，后果严重。脑栓塞多发生于２岁以内。
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２ 护理措施
评估血常规ＨＧＢ、ＨＣＴ，了解黏滞程度。
摄入充足的水分，＞５０ ｍｌ ／（ｋｇ·ｄ），每日保证水果、蔬菜。
防止感染，包括上呼吸道、泌尿道、口腔、皮肤等，有感染存在及时有效治疗。
并发症的观察：脑栓塞、脑脓肿，有无头痛、呕吐、发热、跛行等脑局灶性损害，完善检查脑

ＣＴ 。
稀释血液，疏通微循环，心导管术前使用低右：
·ＨＧＢ１８０ ～ ２００ ｇ ／ Ｌ，低右１０ ～ ２０ ｍｌ ／ ｋｇ，术日前后各１次
·ＨＧＢ２００ ～ ２２０ ｇ ／ Ｌ，低右１０ ～ ２０ ｍｌ ／ ｋｇ，术前３天，术日前后各１次
·ＨＧＢ ＞２２０ ｇ ／ Ｌ，低右１０ ～ ２０ ｍｌ ／ ｋｇ，术前３天，术日前后各１次
·术中进行血浆血液置换稀释术１５ ～ ２０ ｍｌ ／ ｋｇ
遵医嘱检查抽血时，血量宜多，一般是平常量的２倍，便于血清分离。
（四）水肿
是右心衰竭的重要表现。首先出现于身体下垂部位。下床走动的患儿水肿先出现于足

部、踝部、胫前部。卧床患儿水肿先出现于骶部、会阴部、背部。重度水肿可扩展到全身，合并
胸腔、腹腔、心包积液。
１ 发生机理
心排血量减少—有效循环量降低—肾血流量减少—引起继发性的醛固酮增多—导致水钠

潴留。同时静脉压增高引起毛细血管压增高，组织液回吸收减少，形成皮下水肿。此外，进食
减少，血浆蛋白降低，致血浆胶体渗透压降低。
２ 护理措施
评估水肿的部位、性质、程度、皮肤完整性，了解水肿首发的部位，有无伴随血压的增高。
有腹水时每日测腹围，患儿餐后２小时取平卧位，可单测平脐腹围，或加测最大腹围。每

周测体重，水肿消退快速时，每日测。
了解饮食结构，以清淡、低盐、易消化、优质蛋白为主，少量多餐。
完善相关化验，肝肾功能、电解质、蛋白含量。有低蛋白血症时，及时纠正，饮食增加优质

蛋白，必要时遵医嘱使用白蛋白。有肝功能损害时，保肝治疗。
观察胃纳、出入量是否平衡。入量包括补液量、饮食量，出量包括尿量、汗液、呕吐、引流液

量、粪便。
保护皮肤，有阴囊明显水肿时，使用托带，女童会阴水肿时，呋喃西林外敷，每日２次。保

持床单平整，出汗及时擦干，穿棉质衣物，衣带袜口宽松。勤翻身改变体位，防止水肿长时间坠
积一处。

静脉输液时保护静脉，妥善固定，不宜过紧。静脉留置时，针下垫无菌干棉球，防止压疮的
发生。控制补液量及速度，根据出入液量及时调整。
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（五）反复肺炎
１ 发生机理
有左向右大量分流的患儿平时肺部充血，心力衰竭时肺部淤血水肿。轻微上呼吸道感染

易引起支气管炎和肺炎。肺部的体征系心衰和肺炎所合有。如心衰不能控制，抗生素治疗难
以奏效。如出现肺部感染迁延不愈可考虑合并有气管狭窄，行胸部ＣＴ ＋气道重建确诊。
２ 护理措施
评估肺炎的发生频率、伴随症状、有无心衰。
患儿相对集中隔离，注意无菌技术、消毒隔离、洗手，做好家长住院宣教，限制陪客，禁止串

房，防止交叉感染。
保持室温１８ ～ ２２ ℃，湿度５０％ ～６０％，空气新鲜，忌对流风，防止受凉。
注意皮肤及口腔的清洁卫生。防止菌群失调、霉菌感染而引起鹅口疮，每次哺乳后喂少量

开水。每日口腔清洁２次，小于１岁患儿可采取棉签清洁。病情允许时每日沐浴，出汗后及时
温水擦干并更换棉质衣物。注意皮肤皱褶处及臀部皮肤的保护，防止汗疹、红臀的发生。

合理使用抗生素，定时、足量，保持静脉通畅，妥善固定静脉留置。观察用药效果及副作
用，有无发热、尿量、肝肾功能的损害，过敏性皮疹的发生，胃纳、睡眠质量有无下降。

避免患儿情绪激动和剧烈哭吵，保持安静，保证充足睡眠。护理操作集中进行，适量遵医
嘱使用镇静剂。

合理喂养，小婴儿可用滴管滴入，喂哺后抱起轻拍背部，轻轻放下侧卧。重型患儿喂养困
难，应特别仔细、耐心，少量多餐，必要时给予鼻饲喂养或静脉营养液。

咳嗽痰多时，指导家长拍背、多喂开水，口腔内黏液多时，可用干棉签或纱布拭去，必要时
雾化及吸痰。

出现呼吸困难时，可给予鼻导管低流量氧气吸入，１ ５ ～ ２Ｌ ／ ｍｉｎ。
肺部感染迁延不愈时，家长心里焦躁、心理负担重，做好家长的心理疏导，态度温和。
病情危重时详细记录变化，重点交班，严密观察有无急性心功能衰竭征象。
（六）呼吸困难
患儿呼吸费力，呼吸短促、深度变浅，频率增快，每分钟总通气量稍增加。
婴儿呼吸困难客观表现为呼吸浅快，吸奶乏力，吸奶呛咳频繁，难以得饱。
１ 症状表现
平卧时发生呼吸困难，怀抱或端坐可减轻，被迫采取坐位称为端坐呼吸。多见于左心衰竭

患儿，机理是坐位使下肢静脉回心血量减少，肺淤血减轻，膈肌下降，肺活量增加，而且平卧时
两肺上下部普遍肺水肿，坐位时肺上部水肿减轻，有利于呼吸。

在夜间熟睡时发生，患儿常被严重胸闷、气急所憋醒，急速坐起或走近窗口呼吸新鲜空气，
呼吸困难即可缓解，故称夜间阵发性呼吸困难，是左心衰竭的表现，机理是夜间平卧时，周围血
回心血量入肺循环增多，引起短暂的急性肺水肿，患儿起床后肺水肿减轻，呼吸困难也自行
缓解。
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重度肺水肿的患儿，呼吸极度困难，哮鸣，呛咳，咯出粉红色血性泡沫痰。面唇青紫，呼气
性呼吸困难，双肺满布哮鸣音和湿性音，称为心源性哮喘。机理是急性左心衰竭、重度肺水
肿，常伴支气管、细支气管充血水肿和平滑肌痉挛，使气道阻力增加，合并阻塞性通气障碍
所致。
２ 护理措施
评估呼吸困难的类型、形态、程度、患儿的面色、神志、生命体征。有无被动体位，如半卧

位、坐卧位，使患儿采取舒适体位，不强制更改。
氧气吸入：鼻导管吸氧１ ～ ２ Ｌ ／ ｍｉｎ，严重发绀呼吸衰竭时，立即头罩或面罩给氧４ ～ ８Ｌ ／

ｍｉｎ，及时进行。
ＳＰＯ２及血气分析，合理调整氧浓度。在吸氧过程中，喂乳喂水须谨慎，防止喂养不当而呛

咳。床旁备负压吸引，简易呼吸加压球囊等急救物品。
严密观察病情，必要时心电监护，发现病情恶化及时报告医生，及时处理。出现呼吸衰竭，

配合医生进行抢救，成立抢救小组。
饮食少量多餐，给予高热量、高蛋白、高维生素、易消化的流质、半流质。选择在呼吸相平

稳阶段，根据呼吸情况合理延长进食时间，呼吸衰竭时，暂时进食少量流质，甚至禁食。
（七）心功能不全
１ 发生机理
心功能不全是由于各种原因引起心肌收缩或舒张功能下降，导致心室充盈压增高，心排量

绝对或相对不足，不能满足肌体组织代谢及生长发育的需要，从而产生体循环／肺循环淤血表
现。按心力衰竭开始发生于哪一侧和充血主要表现的部位，将心力衰竭分为左侧心力衰竭、右
侧心力衰竭和全心衰竭。
２ 护理措施
评估患儿心功能，制定相对的护理措施。
（１）休息　 根据心功能受损程度而定。
心功能Ⅰ级，患者应适当休息，保证睡眠，注意劳逸结合。
心功能Ⅱ级，应增加休息，但能起床活动。
心功能Ⅲ级，限制活动，增加卧床休息时间。
心功能Ⅳ级，绝对卧床休息，原则上以不出现症状为限。
饮食：年长儿　 以高维生素、低热量、少盐、少油、富有钾、镁及适量纤维素的食物，宜少量

多餐避免刺激性食物，对少尿患者应根据血钾水平决定食物中含钾量。婴幼儿　 少量多次喂
奶，奶孔适宜。吸吮力度小时，可以以调羹少量多次喂食。出现吞咽困难，必要时可以暂时鼻
饲喂养。暂停新辅食的添加。

吸氧：呼吸困难早期，可以鼻导管低流量氧气吸入，１ ５ ～ ２ Ｌ ／ ｍｉｎ。
排泄：保持大便通畅。出现便秘时可予腹部按摩，必要时使用开塞露。
保持患儿安静，必要时使用镇静剂。
皮肤重度水肿患者应定时翻身，保持床单位整洁、干燥，防止褥疮的发生。呼吸困难者易
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发生口干和口臭，应加强口腔护理。
（２）用药护理　 包括合理安排补液顺序及控制补液量，保护静脉，观察药效及副反应，观

察出入量、体重、腹围、出汗情况。
（３）心理护理　 包括年长儿及家长的心理疏导和支持，儿童的心灵抚慰。
（八）左向右分流先天性心脏病的护理
正常情况下，动脉血的压力较静脉血的压力高，所以动脉血向静脉血分流，暂不表现青紫，

称为左向右分流型。如室间隔缺损、房间隔缺损、动脉导管未闭等，但这是疾病发展到一定程
度、静脉压超过动脉压时，就会出现青紫，所以把这一类的先心病称潜在青紫型。
１ 症状
可无症状，合并有肺动脉高压时可出现面色苍白、呼吸困难、咳嗽、反复肺炎、烦躁不安、贫

血、浮肿、生长发育迟缓、活动耐力减退。
２ 护理
了解心彩超，先天性心脏病的类型，有无肺动脉高压、高压程度，有无心功能低下。
了解胸片，有无心影扩大，肺血多。
了解血常规，有无贫血倾向并积极纠治。
３ 评估患儿的症状
有无左心衰竭的临床表现，了解患儿有无反复肺炎迁延难愈，注意患儿的哭声及呼吸音，

向医生提供信息建议行气管重建ＣＴ排除气道狭窄。
观察有无呼吸困难。
评估患儿出汗情况，及时擦干汗液，更换棉质轻柔衣裤，适当补充水分。
避免受凉，防止感冒及呼吸道感染。
完善皮肤及胃肠道护理，积极治疗、预防皮疹红臀的发生，防止腹泻便秘。
（九）右向左分流先天性心脏病的护理
当出现静脉系统的压力较动脉系统的压力高时，静脉血向动脉血分流，表现为青紫。根据

分流量的大小决定青紫的严重程度。如法洛四联症、完全性大血管错位、右室双出口、单心房、
单心室等。
１ 症状
青紫、缺氧发作、蹲踞、杵状指、高黏滞血症、生长发育迟缓、活动耐力减退、呼吸困难、咳

嗽、水肿、智力迟缓。
２ 护理
了解心彩超，先天性心脏病的类型，特别是复杂先天性心脏病。
了解胸片，有无心影扩大，肺血少。
了解血常规，有无高黏滞血症（同高黏滞血症的护理）。
评估患儿的症状、生长发育情况，包括体重、身高、腹壁脂肪等身体指标，其他如四肢活动

度、活动有无耐力，婴儿的吃奶情况。
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有无缺氧发作、有无右心衰竭的临床表现、有无水肿。
预防及治疗并发症，保护牙齿、皮肤及泌尿道，有症状时及时处理。
胃纳情况，少量多餐，忌油腻，饮食多样化，了解患儿的饮食习惯，尽量增进患儿食欲。
防治便秘，避免腹压增高。
青紫的程度：可根据患儿先天性心脏病的类型决定可否吸氧，如ＤＴＧＡ仅伴ＰＤＡ，ＰＡ ／

ＩＶＳ仅伴ＰＤＡ的婴儿禁吸氧，并与医生沟通进行护理交班。

三、新生儿先天性心脏病的护理
新生儿各系统未完全发育成熟，生活免疫能力薄弱，再加上先天性心脏病，注重护理工作

尤为重要。
护理评估患儿观察病情
"

生命体征、体重、心音，面容、面色、手足颜色温度、肌张力，皮肤有无化脓灶、出血点，脐
部情况，胃纳、排泄、睡眠情况。

"

隔离，尽量置单人病房，严格防止交叉感染。
"

保暖，防止体温过低引起的并发症如新生儿硬肿症、肺出血等以及过热引起的体温
升高。

"

喂养，提倡母乳喂养，若母乳不足给予混合喂养，及时补充营养，少量多次、按需喂哺，
哺后右侧卧位，观察有无溢奶或呕吐，及时处理，防止吸入窒息。

"

皮肤黏膜的保护，每日沐浴，保持皮肤皱褶处清洁、干燥以免糜烂，防止尿布疹，衣物及
尿布应柔软而宽适，衣带不过紧。

"

口腔护理，每日口腔清洁，防止鹅口疮的发生，注意消毒、母亲乳房的清洁。
"

脐部护理，脐带未脱落前保持干燥，脱落后，７５％的酒精消毒。
"

心导管术后，注意保暖及呼吸抑制的观察处理。
"

家长宣教，包括心理疏导及新生儿的家庭养护。

四、感染性心内膜炎的护理
感染性心内膜炎是指细菌，偶为真菌等微生物直接感染而引起的心内膜炎症，是心脏疾病

较为严重的疾病之一。可引起瓣膜穿孔、赘生物，造成瓣膜损坏、关闭不全，导致急、慢性心衰，
赘生物可因脱落而导致栓塞或猝死，具有破坏性极强、死亡率高的特点。施行瓣膜置换术可挽
救大部分病人的生命，但死亡率仍高达１０％ ～２８％。

护理措施
了解心彩超，先天性心脏病的类型，赘生物的大小、部位，漂浮情况。
了解胸片，有无合并肺部感染，心脏扩大。
了解血常规，有无贫血倾向并积极纠治，检测ＣＲＰ、血沉，定期复查。
合理完成血培养检查，选择使用抗生素前、高热时（＞ ３９ ℃），２４小时内２ ～ ３次，取不同

肢体，每次取血量１ ５ ～ ３ｍｌ，更换针头，避免血培养结果假阳性的发生，误导治疗。
注意体温的变化，ｑ４ｈ测量，观察患儿有无伴随症状，如寒战、神志改变，及时通知医生进
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行处理。
体温＞３８ ５ ℃（肛）时，使用物理降温，如减少盖被，饮水，兵兵贴，温水擦浴，冰枕。
体温＞３９ ℃（肛）时，加用药物降温。
体温＞４０ ℃（肛）时，除降温措施外，严密观察体温，３０ｍｉｎ ／次，特别注意头部降温。
保持室内空气新鲜，限制陪客，减少探视人数，禁串房。
安排输液程序：合理使用抗生素，正确、及时、足量。观察用药效果及副作用，有无发热、尿

检改变、肝肾功能的损害，过敏性皮疹的发生，胃纳、睡眠质量有无下降。
保护、选择静脉，妥善固定，因疗程长，尽量避免因反复进行静脉穿刺使静脉损伤，而引起

静脉炎的发生。可在不同肢体轮流进行静脉穿刺，并注意观察及倾听患儿有无局部红、肿、热、
痛的主诉及症状。

患儿住院治疗时间长，并发症危重，家长往往心理负担极重，心理护理及疏导极为重要。

五、心律失常的护理
１ 快速性心律失常
常见为房速、室速、室上速等。
快速性心律失常发作期，时间稍长可引起血液动力学改变，发生心力衰竭或休克。因心动

过速，心脏不能进行有效舒张，使回心血量减少，心脏充盈量随即降低，心输出量骤减，最终有
效循环血量减少，不能满足机体需要量，而出现心力衰竭，在临床可引起各种程度的症状。

（１）症状　 患儿可出现哭闹、烦躁不安、拒乳、纳差、四肢无力、软弱委顿、面色苍白或苍
灰、脉搏细速、心前区颤动、呼吸急促、头晕心悸、恶心呕吐等。

（２）护理
"

评估患儿的各项临床症状，听诊心率、心律，了解过去史及现病史，严密观察病情变化。
"

心电监护　 测血压、经皮氧饱和度，评估有无血液动力学的改变。
"

开放静脉　 遵医嘱完善各项血液检查，如电解质、肝肾功能、心肌系列等。
"

药物复律　 使用抗心律失常药物，抽吸药物剂量计算准确，根据不同药物性能，在推注
前准备好用物。必须在心电监护条件下、医生在场观察情况下使用，观察心率，随时做好应急
抢救，心律恢复后，再使用维持量微泵维持，或口服维持。应用药物时保证静脉通畅。刺激性
强的药物选择深部大静脉。

"

有休克时即刻进行纠正，做好休克护理，观察尿量，注意保暖。
"

保持安静，避免患儿哭闹，尽量安抚，必要时遵医嘱使用镇静剂。
"

出现呼吸急促、面色苍白、苍灰或经皮氧饱和度下降，立即使用氧气，根据病情选择适
宜的吸氧方式、氧气流量。

"

观察复律药物使用疗效，使用抗心律失常药物时，应在心电监护下进行。无心电监护
条件，口服药物使用前及后１小时，听诊心率、心律，并记录。

"

完善辅助检查，复查心电图、２４小时心电图，跟踪病情转归。完成心脏超声检查，确诊
有无解剖畸形的存在，及心功能有无下降。

"

使患儿保持情绪稳定，精神放松，避免恐惧。家长易出现焦虑，平稳期又有担忧，做好
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家长心理安抚。
"

行射频消融术时，做好相关护理工作。
２ 慢速性心律失常
常见为房室传导阻滞、病窦综合征等。
慢速性心律失常尤以Ⅲ度房室传导阻滞、房室分离等，心率极慢，睡眠时可仅为２５ ～ ４５

次／ ｍｉｎ，活动时稍增快。当过慢的心脏搏动搏出的心输出量，无法满足机体需要量，而发生心
力衰竭、阿斯发作（即心源性脑缺氧综合征），在临床可引起各种程度的症状。

（１）症状　 轻者可无不适主诉，或诉疲乏、无力、眩晕。阿斯发作时，突感黑蒙，重者知觉
完全丧失，偶可发生抽搐。特征性的表现为当心排血量骤降时，先表现为面色苍白（此时脑血
循环不良，供血暂停），继而知觉全失，抽搐。如果脑循环及时恢复，患者立即清醒。

（２）护理
"

评估患儿的各项临床症状，听诊心率、心律，了解过去史及现病史、晕厥史，严密观察病
情变化，有无阿斯发作。

"

心电监护，测血压、经皮氧饱和度，评估心输出量能否满足机体新陈代谢需要。
"

开放静脉通路，遵医嘱完善各项血液检查，如电解质、肝肾功能、心肌系列等。
"

遵医嘱使用β肾上腺素能兴奋剂，如异丙肾上腺素静脉微泵推注药物时，剂量准确，必
须在心电监护条件下，２４小时不间断维持，应用药物时保证静脉通路通畅。

"

氧气吸入　 出现呼吸急促、面色苍白、苍灰或经皮氧饱和度下降，立即使用氧气，根据
病情选择适宜的吸氧方式、氧气流量。

"

观察药物疗效，使用抗心律失常药物时，应在心电监护的前提下。无心电监护条件，口
服药物使用前及后１小时，听诊心率、心律，并记录。

"

完善辅助检查，复查心电图、２４小时心电图，跟踪病情转归。完成心脏超声检查，确诊
有无解剖畸形的存在，及心功能有无下降。

"

勤巡视　 对Ⅲ度房室传导阻滞并发阿斯发作病人，立即投入抢救，通知医生、麻醉科
急插管，即予平卧，心前区叩击，心肺复苏，胸外按压、球囊加压给氧。严密观察心率、呼吸、面
色、神志有无改善。

"

开放静脉遵医嘱使用急救药物。使用过程中评估患儿静脉穿刺部位做好交接班。
"

药物无效时，立即配合医生行临时心脏起搏器安置。
"

做好保暖工作，观察尿量。详细记录过程，病房内备用临时心脏起搏设备，进行交班。
平稳后完善相关检查，如脑电图等。行心脏起搏器植入术时，做好相关的护理。做好患儿家长
各项宣教、疾病进展及心理支持。

六、心导管检查及介入治疗的护理
心导管检查：是由外周血管插入各种功能的导管至心腔及血管进行生理资料的检测及选

择性血管造影，为外科手术前提供解剖和生理功能方面的资料。
心导管介入治疗：是指由外周血管插入导管，应用扩张、修补、堵塞等方法达到纠治先天性

心脏病的方法。
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导管插入的部位：股动脉、股静脉、贵要静脉、颈内动脉、颈内静脉等。
１ 术前检查
完善相关检查、化验：
胸片：了解心影有无增大、增大的程度，有无肺部感染、胸腔积液、肺不张等的存在。
心电图：了解有无心脏传导系统异常、心肌缺血、心肌损伤、电解质紊乱等。
心彩超：了解为何种先天性心脏病，明确心脏及大血管解剖结构与生理功能等。
血常规：了解有无血象异常，如白细胞过高或过低，贫血，血小板减少，红细胞过高或过

低等。
出凝血时间：是否有异常，及时进行干预。因导管术中进行肝素化抗凝，要防止出血倾向。
２４小时动态心电图：当患儿有心律失常表现时，可了解２４小时内的心率及心律。
２ 患儿准备
评估患儿，如检查导管穿刺部位皮肤有皮疹、破损等情况，体温升高＞ ３８ ℃，剧烈的阵发

性咳嗽，心功能不全表现，心律失常，电解质紊乱，感染期等情况，如有及时与医生联系可暂缓
导管。

病情允许的条件下术前一日进行沐浴，或温水擦浴，并移去佩饰交予家长。
３ 胃肠道准备
术前禁食６小时。禁食避免摄入高蛋白等不易消化的食物。
静脉：术前１日开放静脉，行静脉留置，妥善固定。遵医嘱术晨进行电解质溶液静脉补液，

避免脱水，５ ～ １０ ｍｌ ／ ｈ维持，体重＜４ ｋｇ时，使用静脉微泵维持。
用氧：入院时经皮氧饱和度＜ ８５％时，遵医嘱予低流量鼻导管吸氧，１ ５ ～ ２ Ｌ ／ ｍｉｎ。除吸

氧禁忌者，如肺动脉闭锁／室间隔完整，大血管错位仅伴小动脉导管未闭。
４ 防治酸中毒
入院时经皮氧饱和度＜８５％时，遵医嘱予碳酸氢钠防治。应用时使用５％葡萄糖溶液对

半稀释，可减少血管刺激。
５ 纠正高碳酸血症
ＨＧＢ１８０ ～ ２００ ｇ ／ Ｌ，低右１０ ｍｌ ／ ｋｇ，术日前后各１次。
ＨＧＢ２００ ～ ２２０ｇ ／ Ｌ，低右１０ ｍｌ ／ ｋｇ，术前３天，术日前后各１次。
ＨＧＢ ＞２２０ ｇ ／ Ｌ，低右１０ｍｌ ／ Ｋｇ，术前３天，术日前后各１次。
６ 术前准备
"

术中置换血浆，１０ ｍｌ ／ ｋｇ。
"

行房间隔缺损、室间隔缺损介入治疗前，遵医嘱给予巴米尔口服。
"

术前２小时遵医嘱应用抗生素溶液静脉点滴。
"

术前１日除去衣物测量体重。
"

术晨进行静脉点滴前更换行心导管手术衣，核对患儿标记带。
７ 镇静
体重＞６ ｋｇ，术前３０分钟遵医嘱使用麻醉诱导剂（咪唑安定），使用前协助患儿排空膀胱，

平卧在床上，做好服药后家长的宣教工作。
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８ 家长宣教
心导管术是一项在麻醉状态下的有创检查，有多项需要家长参与配合，对家长进行有针对

性的宣教，取得理解配合，是术前的重要工作。
９ 用物准备
床单位保持整洁，平卧，床单平整，平铺尿垫。监护仪处于备用状态，调整报警范围。检查

用氧装置、吸引装置，保持完好，备用。
１０ 术中配合
体位平卧，暴露穿刺部位，进行股动静脉穿刺时，将双下肢分开平肩，用轻柔手术巾进行

固定。
用物：根据心导管进程准备用物。
用药：密切观察病情变化，遵医嘱随时待命药物使用。
无菌：控制人员的进入，保持导管室的无菌状态。进入操作室必须戴口罩、帽子，并更换

鞋子。
１１ 术后护理
途中：导管结束至监护室途中，密切观察患儿的病情变化，面色、呼吸状态、伤口，是否有必

要吸氧。
体位：去枕平卧６小时。麻醉未清醒或清醒后有恶心呕吐，予头偏一侧。有鼾声、喉鸣音

时，予压额抬颌，颈下垫毛巾，保持气道通畅。
监护：回病房后接心电监护，第一个１小时记录每１５分钟１次，共４次，接下来２小时记

录每３０分钟１次，共４次，最后每１小时记录１次，共４次。
用氧：术前吸氧者，常规鼻导管吸氧２ Ｌ ／ ｍｉｎ。术后有缺氧情况时，如面色青紫加重，经皮

血氧饱和度下降，呼吸急促，调整氧流量至２ ～ ４ Ｌ ／ ｍｉｎ。缺氧未恢复且继续加重，可给予面罩
吸氧４ ～ ６ Ｌ ／ ｍｉｎ。情况持续恶化，遵医嘱予以纯氧球囊加压给氧。

病情评估：患儿面色、神志、心率、心律、呼吸形态、经皮血氧饱和度、血压、体温、肤温、足背
动脉搏动、伤口敷料、静脉通畅度等。

伤口：加压按压２小时，防止出血及皮下血肿的出现。出血时及时更换敷料，如存在血肿，
尽量将淤血挤出，并可更换敷料适当加重力度。更换敷料时戴手套。

检查：介入术后遵医嘱与心彩超室联系，行心彩超检查。
饮食：术后禁食４ ～ ６小时，小婴儿神志清醒，吞咽良好，可酌情提早２小时。首先喂温开

水少许，１０分钟后无呛咳呕吐发生，可给予牛奶，为平时量的一半，３０分钟后可再次给予同量
牛奶。在喂食过程中，如出现呛咳呕吐及时停止。

活动：术后６小时相对制动，术日不下床活动，术后第１日可进行床边活动，第２日恢复平
日活动。
１２ 术后并发症的观察及护理
心律失常：多呈一过性，如持续出现，通知医生及时处理。
心跳呼吸骤停：为最严重的并发症，立即投入抢救。通知上级医生、麻醉科。成立抢救小

组，立即进行心肺复苏，胸外按压、球囊加压给氧。
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小婴儿入室后接上电监护仪，观察呼吸频率、呼吸幅度、注意呼吸抑制。婴幼儿心导管术
后受麻醉影响，常会出现呼吸抑制，所以入室后观察评估５分钟呼吸，能即使发现，即使处理。
通常对呼吸变慢、ＳｐＯ２下降给予托背刺激呼吸，继而给予皮囊加压，在心跳未停止之前给予胸
外按压，处理后注意保暖。严密观察心率、呼吸、面色、神志有无改善，瞳孔情况，并及时做好
记录。

遵医嘱使用急救药物，如肾上腺素、５％碳酸氢钠等，使用前向医生复述口头医嘱药名、剂
量，无误后使用。保持静脉通畅，保留空安瓿。药物无效时，立即配合医生行心脏电击除颤
复律。

做好保暖工作，观察尿量。
详细记录过程，进行交班。
平稳后完善相关检查，如脑电图等。
做好患儿家长各项宣教、疾病进展及心理支持。
缺氧发作：同缺氧发作护理。缺氧持续发作时，根据医嘱做好急诊术前准备。
心功能不全：同心功能不全护理。
出血：观察患儿面色、甲床，必要时行急诊血常规检查，如红细胞低，遵医嘱输血。做好输

血的各项护理。
体温异常：发热护理。小婴儿出现体温不升时，予盖被保暖，温水袋温敷，及时复测体温，

并观察有无皮下硬肿症、肺出血。
心导管检查术后呼吸抑制急救：婴幼儿心导管术后常用麻醉药物所致。

七、先心病患儿出院宣教
（一）一般指导
患儿在住院的短短几天内完成心导管检查／介入治疗／胸外科手术治疗。病情痊愈要准备

出院了。如何让家长回家后延续住院期间一部分必要的护理，出院宣教则将是一个必不可少
的程序。护士必须根据患儿个体情况制定相适应的有步骤的护理计划。我们可以在患儿出院
前几天教会家长使用听诊器、学会听诊心率，学会如何摸脉搏，教会家长对疾病康复过程中居
家护理技能的施展，比如观察、评估患儿心功能。给药，以及进行一些特殊的操作，例如更换伤
口等。

住院期间，家长可以陪伴宝宝并且也目睹了护理和治疗的全过程，这对宝宝出院居家看护
也起到一定的作用，它能帮助爸爸妈妈了解宝宝在医院期间用药、测体温、喂养、沐浴以及作息
规律等一些护理操作的基本技能。

出院计划要在住院早期就进行，医护人员要观察评估家长对语言和非语言的理解和认识，
以帮助我们了解家庭的教育水平和文化需要。另外，我们要评估家长是否在情绪上做好学习
有关护理宝宝方面知识的准备，特别是那些重症患儿病情被确诊后，可能失去手术机会时，家
长往往会情绪低落，觉得前景灰暗，对未来感到渺茫，我们要善于把握适当的时机，耐心讲解、
指导，给予心灵上的支持和帮助。留下联系地址，出院后和他们保持一定的联系，可以通过电
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话或电子邮件进行沟通。根据患儿情况及时给予必要的支持和帮助。其次还要教会家长基本
的心肺复苏法及缺氧发作时的急救体位，一旦居家发生时不至于一筹莫展。将这些必要的护
理技能加入我们对于心脏病患儿家长的出院宣教中去。

除了宣教关于患儿的特殊临床情况和需要之外，还有一点很重要，就是不要忽略照顾宝宝
的生活常规，要和家长一起讨论的问题有很多，比如随着月龄的增大在喂养上添加辅食、选择
一些有助于骨骼生长发育的食品和药品，告诉家长户外活动时让宝宝多接触阳光，促使骨骼强
壮。在宝宝没有发烧感冒和腹泻的情况下要按期完成免疫接种。

出院后的定期随访。如果路途遥远可以在当地医院完成，将检查资料通过电话、电子邮件
或传真给主管医生一起讨论家长的疑问和宝宝目前的情况，可以帮助他们缓解焦虑。
（二）药物宣教
出院除了常规宣教以外，药物宣教则是重点内容。先心病患儿常常需服药物来维持其心

肺功能，而不同的药物则有其不同的作用和副作用，在服用时间、方法、相互关系上都有一定解
释，对于这些护士应该教导家长服药的目的及其注意事项。这也是护士一个很重要的职责。
关于每种药物作用和副作用的书面材料是很有帮助的，出院时要将这些药物详细讲解清楚，并
且要予以反馈，了解家长对药物宣教的理解水平，这样可以帮助家长记住每种药物的名字和作
用，以及什么时候应该来院随访再需继续服药或停止用药。如果有很多种药，我们可以给药
瓶、药袋和药物说明书贴上不同的颜色以方便家长管理药物。尤其是对于有语言或阅读困难
的家长来说是很有帮助的。

先心病维持心肺功能的药物大致可以分为这几类：利尿剂、正性肌力药物以及血管紧张素
转换酶抑制剂。还有其他药物如阿司匹林等。在带回家服用的药物中我们特别要做好这类药
物的宣教。
１ 利尿剂
利尿剂主要作用是通过抑制肾小管的不同部位，以阻止水、钠的再吸收产生利尿作用，从

而直接减轻水肿，减少血容量，降低回心血量，降低左室充盈量，减轻心脏前负荷。这类药物常
用的有呋塞米、氨苯蝶啶、ＤＣＴ。

副作用：①可以引起水、电解质紊乱；②可以引起听力障碍等。
使用注意点：由于这类药物能造成排钾，故在使用过程中注意钾离子的补充。除了补充药

物钾离子外，食物中含钾较高的有柑橘、香蕉、番茄、胡萝卜、芹菜、全谷类等；另外还须监测液
体的摄入和排泄，以免造成低血钾引起电解质紊乱；同时在使用速尿时应避免与氨基糖苷类抗
生素合用，减少对听神经的损害；服药时间要准确，前后间隔不要超过１小时。使用时避开和
地高辛同时服用，减少副作用。一般情况在服药后３０分钟左右即有排尿，家长要注意排尿量，
也要注意不要弄湿裤子。
２ 地高辛
地高辛主要作用为加强心肌的收缩力；以增加心输出量；减慢心率以及降低房室结的传导

作用，从而改进心肌功能。
地高辛同时具有神经内分泌作用，降低交感神经及肾素血管紧张素系统的活性，增加迷
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走神经张力。地高辛不产生耐药性，是正性肌力药物中唯一能保持ＥＦ持续增长的药物。是
抗心衰首选的一线药物。

副作用：地高辛大多都是口服的酏剂，其治疗剂量的范围很小，中毒的发生率比较高。早
期的中毒征兆是食欲减退或是呕吐，有些患儿还出现心动过缓或心律失常。中毒的危险因素
为肾功能不全、低血钾，心律失常（室早）的可能性。

使用注意点：使用地高辛时剂量要准确，地高辛通常１天给药２次，１２小时给药１次，给
药时间前后误差不得超过３０分钟。药物中毒预防中家长能够做到的是：务必在服药前听诊１
分钟心率，年长儿小于７０次，儿童小于８０次，婴幼儿小于１００次停药一次。听诊的方法部位
及听诊器的使用方法在出院宣教时都会详细向家长说明并示范，同时得到正确的反馈方可确
认。地高辛不可和钙剂同时服用，也不要和利尿剂同时服用，以减少副作用的增加。如果患儿
服用钙剂可以在服药后１ ～ １ ５小时后服用。
３ 卡托普利和依那普利
卡托普利和依那普利是最常见的抗血管紧张素抑制剂，用于新生儿和婴幼儿。卡托普利

通常１天用３次，市面上大多是片剂，但是给药的时候可以融在蒸馏水或是维生素Ｃ中，这样
可以延长半衰期，我们也建议保存在冰箱内。如果没有将药物混成液体备用，我们也可以指导
家长用药前如何碾碎药物并混在水里。这种混悬液一定要振荡，并且马上给药，因为药物很快
就会在溶液中沉淀下来。依那普利通常１天给予１次或２次，给小婴儿喂药时候很难掌握剂
量，因为没有混悬液的药剂。我们可以临时配成混悬剂，就是把２ ５ ｍｇ的药片碾碎，溶在
１２ ５ｍｌ的蒸馏水里（０ ２ ｍｇ ／ ｍｌ）。但是，我们不确定这种混悬剂的稳定性，因此，这种混悬剂
要马上服用，丢弃多余混悬液。
４ 阿司匹林
阿司匹林可以减少体循环到肺循环动脉分流或一些其他类型的人工瓣膜的血凝块的产

生。一些外科医生还开阿司匹林用于一些有许多缝合线的修补术后。
心内科常用于ＡＳＤ，ＶＳＤ封堵术后及川崎病患儿，药物应在温水中完全溶解后，务必于进

食后服用，因为该药对胃肠道有较强的刺激作用。
副作用：刺激胃是常见的不良反应，用阿司匹林治疗的每千人中每年有２人胃出血。
使用注意点：饭后服用，使用过程中注意鼻出血、身上有无乌青块，并告知定期来院随访，

必要时抽血查凝血功能。
（三）其他方面
１ 营养和体重增加
关于营养治疗的内容。我们应该给家长一些书面材料，教会家长如何配制奶粉和指导家

长宝宝每天或每顿需要吃多少奶粉。这对于初为人母的妈妈及幼小的宝宝来说是非常重
要的。

喂养和体重增加对于不少家长来说是一个引起焦虑的原因。护士应该指导家长识别宝宝
想要喂养的暗示、如何鼓励宝宝吃奶、如何知道宝宝太累了不想吃和一些特殊的喂养技巧。耐
心和坚持是成功的关键。在宝宝等待手术期间，我们要让家长了解到，纠治心脏缺损等畸形以
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后，宝宝的喂养和长磅通常能得到改善。可是我们还是能发现住院婴幼儿的喂养中仍有许多
突出问题。新生儿从宫内生活环境转换到宫外以后，及时建立正确的喂养方式是喂养成功的
保证。婴儿的喂养需要母亲和婴儿之间共同配合，我国目前情况下，大多数妇女第一次做母
亲，缺乏喂养婴儿的经验而焦虑不安，这将影响母乳喂养的建立，应当鼓励出生后尽早母乳喂
养。新生儿出生后喂养方式还存在很多误区，如抱奶时间长、添加糖水比例增加，很多婴儿在
４个月前添加了辅食，又有的婴幼儿断奶过早。说明缺乏母乳喂养和辅食添加不合理问题仍
十分突出。母乳是婴儿最理想的天然食品和饮料，可作为４ ～ ６个月内婴儿最佳的营养来源。
作为临床儿科护理人员，也旨在加强宣传提倡母乳喂养。但无论是母乳喂养还是人工喂养，我
们的家长都要严格做好乳头及奶具的消毒，因为住院的宝宝更为易感和脆弱，指导消毒方法是
我们护理人员最基本的工作。
２ 哭吵
家长和祖父母的一个常见的错误想法是要尽量避免心脏病的患儿哭吵。这不仅是错误

的，而且是无法实现的，剥夺了宝宝的一个重要的沟通方法。有经验的家长可以分辨宝宝什么
时候是饿了、疼了、无聊了，他们可以通过宝宝不同的哭声特征分辨出来。青紫性先心的患儿
在哭吵的时候会青紫加重，这会让家长很害怕。他们不知道这是正常的，当宝宝不哭了颜色就
会恢复了。我们还要强调让宝宝有短暂的时间哭吵是正常和安全的。持续哭吵几个钟头和难
以安慰的话还是需要及时做出评价。
３ 免疫接种
心脏病的婴幼儿不禁忌免疫接种，所以还是应该按照常规的时间安排来进行接种。不要

在手术后马上接受接种，因为可能会发热。另外，在术后６ ～ ８周内避免接种以免混淆发热的
原因，让患儿在术后有足够的时间来恢复免疫功能。

我们不难发现家长对预防接种很重视，预防接种的概念已深入人心。随着社会的发展和
人民生活水平的提高，预防疾病已受到人们的普遍关注，儿童的身体健康是每个家长注意的焦
点。能及时传递接种信息给家长，避免发生漏种、迟种现象，也避免了相应传染病的流行。我
们还发现接种程序还未被家长广泛认知，是直接造成漏种、迟种疫苗的原因之一。尤其是家长
多数从农村出来做生意、打工的人群，经济收入不稳定，文化素质低，不易接受新知识，加之家
长们因工作、生意忙，获取计划免疫信息渠道少，造成漏种、迟种疫苗。另外还有部分小孩出生
在私人诊所，仅注射乙肝疫苗，卡介苗空白。而私人诊所的医务人员也没有介绍家长如何带小
孩去补种卡介苗和其他疫苗，错过了家长获取计划免疫信息的好机会。也有部分家长对计划
免疫程序了解不详。因此建议医务人员在进行计划免疫知识宣教时再做得具体些，让每个小
孩都能按程序全程接种疫苗。对家长开展健康教育，提高预防接种效果，减少医疗纠纷。

各种疫苗对人体来讲都是异物，它刺激机体后，既会产生有益的免疫反应，也会伴随发生
一些不良反应。为了让家长能正确认识这些不良反应。有必要把可能出现的症状及原因向家
长阐明，减少家长疑惑或不安。有的小孩预防接种后，会引起全身反应、发热、烦躁不安等，易
被家长误认感冒而使用抗生素，导致疫苗接种效价降低。同时接种后部分小儿会出现局部反
应，如红、肿、热、痛等，易被家长误认为是计划免疫人员操作不严所致的感染。因此要加大宣
传力度，让家长了解禁忌证、接种后不良反应和一般处理方法等。同时针对文化程度较低的家
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长，计划免疫人员应主动对其开展面对面的健康教育工作，让他们了解更多的计划免疫知识，
不断提高卫生保健水平。

我们发现家长获得计划免疫知识的主要途径来自医护人员，解决接种疫苗后出现不适反
应处理的选择方式，一般是打电话到计划免疫门诊咨询或带到医院就诊。与家长们接触交谈
时，家长们除了要了解计划免疫知识，还有育儿知识、防病治病知识及开发儿童早期智力等多
方面知识，所有这些都对护理人员提出了更高要求。要求我们通过在职教育不断补充、更新、
拓宽和提高知识水平和业务技能，以适应新形势的发展要求。
４ 术后伤口护理
在出院之前应该拿掉所有的敷料，观察有没有感染迹象。开胸术的切口受到刺激是不常

见的一个因素。虽然大多数敷料在术后３天都可以去除了，但是在喂养的时候还是应该临时
敷一下。我们应该指导家长检查所有的伤口，包括每天检查胸引管局部有否感染征象、渗出或
是伤口裂开。起搏器或胸引管的局部的绷带可以在２４小时后去除，不覆盖敷料以保持干燥。
导管伤口消毒创可贴不需要去除，直到它们自行剥离（２ ～ ３天左右）。通常来说，切口不需要
用特别清洗。切口周围可以用水来清洗，普通导管术后伤口３天后可以沐浴。
５ 预防心内膜炎
急性或亚急性细菌性心内膜炎是瓣膜异常、ＶＳＤ或外科植入人工物质的患儿的潜在并发

症。护理人员要指导家长关于心内膜炎的知识，帮助他们了解这种并发症是非常重要的。当
患儿有蛀牙、扁桃体炎症等好发易感诱因存在时，我们建议家长应积极去除诱因，减少感染
机会。
６ 外出
出院后回家途中决定用什么交通工具对于外地的患儿是非常实际的问题，家长担心舟车

劳顿不利于患儿的康复也是相当可以理解的。因此对太过偏远的患儿，我们建议还是在出院
后就近先观察几天，等患儿确定一切良好后再考虑回家。如果患儿回家途中需要氧气的，可以
在患儿准备出院的时候，准备一个氧气袋，在医院充满气体或者准备小型氧气瓶。建议有条件
的话最好乘坐直航飞机或者比较空的火车汽车，避免太过拥挤的车厢以及乘坐时间过长。途
中宜适当多喝水。
７ 何时和医生联系
出院后我们主张１个月、３个月、６个月来医院作一次详细的检查。也可以在电话里和你

的床位医生进行咨询情况。我们为家长制定的出院计划和宣教的主要目的是教育和支持家
长，让他们感到舒适和有信心在家里照顾宝宝。要简化教育方法使得尽量让家长一听即明白。
我们不要期望家长能够每分每秒“诊断”宝宝的问题，而是要让家长知道宝宝的性情、喂养、颜
色和其他方面的什么改变是需要通知医生的。在大部分情况下，先打电话给专科医生或床位
医生，咨询病情，可以评价疾病的非心源性原因。但是，如果宝宝在手术后或出院后６ ～ ８周内
生病，还是需要和心脏外科医生联系。

在出院时提供给家长和照顾者特别的、具体的书面材料是很有帮助的。
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第十八章
　 　 先天性心脏病（以下简称先心病）是由于心脏、血管在胚胎发育过程中的障碍所致的心
脏、血管形态结构、功能以及代谢上的异常，可导致流产、死胎、死产、新生儿死亡等，也是儿童、
青少年和成人常见的残疾，有研究表明，７１％先心病患儿可存活到生育年龄以后。最新的调查
统计表明，活产新生儿中先心病发病率为０ ０７％ ～ １ １７％。根据世界卫生组织的资料，全球
每年约有１５０万儿童出生时患有先心病，美国许多较大的儿童特护中心２５％ ～ ５０％的病人为
先心病患儿。随着现代医学模式的改变，人类疾病谱和死亡谱发生了很大的变化，出生缺陷已
逐渐成为我国围产儿死亡的主要原因，在所有主要出生缺陷中，先心病几乎占１ ／ ３，是人类发
生率最高的一组出生缺陷，是最常见的心脏病。在我国，７岁以下儿童中先心病人数达５４万，
造成了儿童死亡或伤残。可见先心病已成为影响儿童身心健康及人口生存质量的重大公共卫
生问题，给社会和家庭造成严重的经济和精神等方面的负担。因此，弄清先心病的病因和流行
病学特征，对于进行相应的遗传咨询，以期减少先心病的发生率，提高我国人口素质具有重要
的意义。

第一节　 先心病的流行病学调查

先心病是非传染性疾病，不同国家和地区发病率、患病率有所不同，不同国家、地区的流行
调查结果存在一定差异可能与检查技术、调查方法不同有一定关系。多数资料表明先心病发
病率高原地区多于平原地区，农村多于城市，不同年龄患病率差异有显著性，表现为低年龄组
高于高年龄组，但男女性别差异无显著性，除少数类型具有冬春季发病率高的趋势外，总的来
说，先心病的发病率没有季节性变化，在不同的国家、地区先心病的类型构成比存在差异。一
般说来，先心病以室间隔缺损最多见，大概占先心病的一半左右，其次是动脉导管未闭，占
１５％ ～２１％，其他依次是法洛四联症（１２％ ～ ２０％），房间隔缺损（１０％ ～ １５％），肺动脉狭窄
（１０％ ～１２％），房室隔缺损（３％ ～７％），其他类型较少。

一、国外流行病学调查资料
国外关于先心病发病率调查主要通过多中心围产期研究。根据世界卫生组织的统计资

料，全球每年约１５０万儿童出生时患有先心病。Ｃｏｎｔｒａｎ等报道先心病是儿童最常见的心脏病



类型，尽管统计数据各有差异，被普遍认为先心病的发病率在足月活产的新生儿是６‰ ～ ８‰。
在早产儿、死产或流产的病例中发病率更高。Ｆｙｌｅｒ报道美国６个州的新生儿出生后随访一
年，其先心病的患病率为２ ０３‰。Ｄｉｃｋｉｎｓｏｎ等对英国利物浦市１６０ ４８０名新生儿进行了３ ～
１２年随访观察，报道先心病患病率５ ５１‰。Ｃｈａｒｌｏｔｏｅ等报道巴尔的摩华盛顿地区１９８１—
１９８２年１７９ ６９７名新生儿随访１年，先心病患病率３ ７‰。Ｏｏｓｈｉｍａ等对随机抽样的５０２例平
均日龄１天的新生儿采用彩色多普勒超声心动图检查，发现先心病１９例，患病率３ ８‰，其中
８例室间隔缺损，４例房间隔缺损在１２个月内自然闭合。新加坡研究报道先心病发病率１０‰
左右。Ｈｏｌｆｍａｎ等研究发现，４０％ ～５０％的先心病病例可在出生时被发现，５０％ ～ ６０％在生后
１个月发现，９０％左右在生后１年发现，９９％在４岁能被发现。美国心脏病协会最近的调查显
示，至少８‰的活产新生儿患有先天性心脏病。

美国学者Ｄａｖｉｄ Ｅ等研究３７９ ５６１名新生儿（其中包括黑人、白人、墨西哥人），先心病总
发病率为６ ６‰，其中白人发病率为７ ２‰，墨西哥人为５ ９‰ ，黑人为５ ６‰。提示不同种族
间的先心病患病率可能存在一定差异。

二、我国流行病学调查资料
目前，我国国内关于先心病的流行病学调查尚缺乏系统的大范围的研究资料，我国人口众

多，人口出生率较高，即使按人口出生率１％，先心病发病率８‰计算我国每年约有９ ６万左右
的先心病患儿出生，足以说明先心病给社会和家庭造成严重的经济、精神等方面的负担。我国
不同地区、不同时期有关先心病发病率的报道不尽相同，近年国内部分省、市、地区流行病学调
查表明，虽然各地先心病流行病调查使用统计学方法不一，调查对象有差异，但仍可见各地先
心病患病率有较大差异。

刘薇廷等于１９８４年开始对上海杨浦区进行了系统性的前瞻性调查研究，共随访了１１ ４２０
名活产儿两年，检出先心病７６例，随后又对杨浦区，徐汇区１年内出生的全部活产儿２０ ０８２
名进行了前瞻性调查１ ～ ３年，得出发病率为６ ８７‰。徐汇区８ ６６２名０ ～ ２岁活产婴儿的流
行病学调查患病率７ １６‰。王惠珊通过横断面调查在北京６个区（县）随机抽取１ ／ ２社区点
进行的整群研究，调查北京市０ ～ ２岁存活儿童的先心病患病率为４ ６３‰。

李松对宁波、石家庄、苏州、无锡四城市先心病患病率调查表明，不同地区患病率差异有显
著意义（Ｘ２ ＝ ２０ ０４，Ｐ ＜ ０ ０５），宁波市最高，为５ ７６‰，无锡市最低，为１ ９８‰。山西省不同
地区先心病的发病率也存在地区差异，汾西高阳矿务局及晋城六县煤矿开发区患病率分别为
６ １４‰和６ ７３‰，高于太原地区（２ ９‰）和沂蒙山区（３ ０５‰），提出环境污染可能与先心病的
发生有关。

高秉仁报道甘肃省六地市先心病总患病率为５ ７１‰，其中地处河西走廊的酒泉、张掖和
金昌地区的患病率７ ３１‰，高于黄河流域，与兰州市和定西地区（患病率为４ ８４‰）比较有极
显著性差异（Ｘ２ ＝ ４８ ４ Ｐ ＜０ ０１），而与白银市（患病率５ ２３‰）有显著性差异（Ｘ２ ＝ ６ ４２，Ｐ ＜
０ ０５）。推断这可能与甘肃省地处三大高原交汇地带海拔较高、河西走廊原野环境陆地γ射
线辐射剂量率较高、白银市郊区土壤作物的重金属污染、大气中二氧化硫和氟化氢污染较重
有关。
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刘瑞昌等调查发现，青海玉树地区（海拔高度为４ ０６８ ～ ５ １８８ ｍ）先心病患病率高达
１３ ８‰，显著高于西宁地区（７ １‰）（海拔２ ２６１ ｍ），也明显高于海西地区（８ １‰）（海拔
３ ０５０ ｍ）；青海、云南等高原地区先心病患病率明显高于广东、福建、四川等平原或低海拔地
区，广东番禺先心病患病率最低（１ ３‰）（海拔４５ ～ ５５ ｍ）。这表明随着海拔高度的增加，先
心病患病率相应增加，同时也提示先心病与低氧有一定关系。

关于不同民族间先心病患病率的差异，国内也有一些报道。张源明等报道，生活于新疆察
布查尔县的锡伯族先心病患病率显著高于同地区的哈族（Ｘ２ ＝ ６ ３２，Ｐ ＜ ０ ０５）。推测可能是
该地区为锡伯族集中，生活习俗独特，通婚圈小，近亲婚配机会大有关。刘瑞昌报道生活在青
海汉、回、蒙古、土、撒拉族与藏族患病率差异有显著性（Ｐ ＜ ０ ０１），王军等报道西藏汉族先心
病患病率为７ ０９‰，而藏族为６ １２‰，推测认为高原世居藏族人红细胞不增高，肺容量血管保
持良好的顺应性，心储备力正常，血红蛋白饱和度增强。据此认为移居藏区的汉族对高原低氧
环境适应能力较差，从而也是许多疾病显著高于藏族的重要原因。

然而，虽然通过调查可以看出，由于国内不同民族群体遗传特征差异显著，生活环境、社会
经济环境差异较大，先心病发病率也有显著的差异。但究竟哪些方面的因素为主导因素，目前
很多都是基于推测，尚缺乏科学的数据支持，有待于进行系统的临床对照研究分析加以证明。

第二节　 先心病的危险因素

关于先心病的病因，目前主要取得共识的有遗传因素、环境因素及母体方面的因素，尤其
是确认了多基因遗传，即遗传因素与环境因素相互作用是先心病的主要病因。尽管一些因素
如２１三体综合征及和应用异维甲酸等药物已经被证实与先心病的发病有关，但大多数先心
病的病因尚不清楚。先心病是在心脏发育过程中发生异常所导致的，心脏的发育过程主要包
括：细胞迁移，尤其是神经嵴细胞的迁移、部分心肌细胞的死亡、定向生长、细胞定植等。其中
如果有某一环节受到影响就可能引起一系列发育异常。而影响心血管系统发育的可能因素有
很多，目前研究较多的主要有两大类：即遗传及基因因素（染色体异常、基因突变）、母亲相关
的危险因素（包括风疹病毒及其他感染、辐射、用药和环境污染等）。

一、遗传因素
先心病的内在因素主要与遗传有关，包括单基因遗传缺陷、染色体畸变、先天性代谢病和

多基因遗传缺陷。其中主要涉及的是单基因及染色体缺陷。
１ 单基因遗传性缺陷
单基因遗传因子引起的畸形根据遗传形式可分为常染色体隐性或显性遗传和性染色体隐

性或显性遗传。单一基因突变引起心脏发育异常通常是影响多个器官组织结构的发育，因此
患者常常表现为一个综合征而不是单独的心脏畸形。通过对综合征的先心病的研究也能为非
综合征的先心病的发生原因提供基础。

常染色体显性遗传病伴有心血管畸形综合征依次为：Ａｐｅｒｔ’ｓ综合征，又称尖头、并指
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（趾）畸形伴发室间隔缺损；Ｃｒｏｕｚｏｎ病即颅骨发育不全综合征伴发动脉导管未闭、主动脉缩
窄；ＥｈｌｅｒｓＤａｎｌｏｓ综合征（一种遗传性间叶发生异常病）常伴发主动脉瘤、动脉瘤；马凡综合征
是一种常染色体显性（偶见隐性）遗传性结缔组织系统异常，常伴发主动脉瘤、动脉瓣关闭不
全、二尖瓣关闭不全；Ｎｏｎｎｅ综合征常伴发肺动脉狭窄、房间隔缺损、限制型心肌病；遗传性出
血性毛细血管扩张症常伴发肺动脉瘘；骨形成不全症伴发主动脉瓣关闭不全；Ａｔｅｉｎｅｒｔ病伴发
心肌病；ＴｒｅａｃｈｅｒＣｏｌｉｎｓ征伴发室间隔缺损、动脉导管未闭、房间隔缺损等。

ＨｏｌｔＯｒａｍ综合征又称为心手综合征，呈常染色体显性遗传，表现为上肢异常和先心病，
１９６０年首先由Ｈｏｌｔ与Ｏｒａｍ对一个伴有房间隔缺损和拇指畸形的四代家系进行描述，患病率
为总出生婴儿的０ ９５ ／ １０５，其合并的心脏畸形常为房间隔缺损和室间隔缺损，传导异常如进
行性的房室传导阻滞与心房纤维性颤动也时常发生。１９９７年Ｌｉ等和Ｂａｓｓｏｎ等各自克隆了与
心手综合征发病有关的ＴＢＸ５基因，并检测出６个突变，从而证实ＴＢＸ５基因突变是该综合征
的致病基因，ＴＢＸ５为Ｔｂｏｘ转录因子家族的一员，如果突变发生在Ｔｂｏｘ基因５′端，先心病的
表现更为严重；如果突变发生在Ｔｂｏｘ基因３′端，则上肢畸形更为严重。

常染色体隐性遗传症候群伴有的心血管异常依次为尿黑酸尿（为一种先天性遗传性酰氨
酸代谢失常症，并发瓣膜症）等。

Ｘ连锁显性遗传性综合征及其伴发的心血管畸形依次为色素失调症伴发动脉导管未闭；
Ｃｏｌｔｙ综合征伴发动脉导管未闭、主动脉缩窄、毛细血管扩张。

Ｘ连锁隐性遗传的症候群及伴发的心血管畸形依次为Ｈｕｎｔｅｒ’ｓ综合征伴发冠状动脉畸
形、瓣膜病；假肥大性肌营养不良伴发心肌病。
２ 多基因遗传缺陷
多数为心血管畸形而不伴有其他畸形，９０％以上的先心病病例属于多基因遗传缺陷。
３ 染色体畸变
约占先心病的４％ ～５％。在人类染色体病中约有５０种伴有心血管异常，分染色体数目

畸变和结构畸变两大类。有染色体畸形的先心病患者的症状常常为某个遗传综合征的一部
分，因为甚至染色体有极轻度的畸形也可使很多基因位置异常，而影响到除心脏之外的其他方
面的结构异常。通过母系调查，其常见的临床类型有：２１三体综合征（该综合征心血管受累的
频率约占４０％ ～５０％，主要为房室隔缺损、室间隔缺损和房间隔缺损，法洛四联症和大动脉转
位也有报道，９５％的患者是由于染色体不分离造成的，有学者认为其与母亲生育年龄有关，年
龄越大，该病的发生率也越高。１８三体综合征（Ｅｗａｒｄ综合征）其心血管受累的几率接近
１００％，主要异常包括主动脉瓣和／或肺动脉瓣畸形、肺动脉瓣狭窄、主动脉缩窄、大动脉转位、
法洛四联症、右位心和血管异常等，本病也是由于染色体不分离而产生，其发生与母亲生育年
龄的高低也有联系，这种联系与２１三体再发风险率相平衡。１３三体综合征（Ｐａｔａｕ综合征）心
血管受累的频率约为９０％，常见的有动脉导管未闭、室间隔缺损、房间隔缺损、肺动脉狭窄、主
动脉狭窄和大动脉转位等，大部分患儿也为染色体不分离所致，也与母亲生育年龄有关，大多
数本病患儿（８０％）有完全的１３三体，２０％为嵌合型或易位型，最常见的是１３、１４易位，其中
６０％是由于非遗传性重排而产生，２５％由母亲遗传所致，１５％由父亲遗传所致，此类型孕妇的
流产危险性很高，不论是父亲遗传还是母亲遗传，再次妊娠时夫妇双方均应进行染色体诊断。
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亦有学者从其他异常染色体组型的综合征中探寻先心病的易感基因，如３号染色体短臂部分
缺失（３ｐ综合征），特征为低出生体重、智力发育迟缓、上睑下垂、眼眦距过宽、下颌过小，约
１ ／ ３的患者伴有房室隔缺损。Ｇｒｅｅｎ等应用免疫荧光原位杂交（ＦＩＳＨ）技术与多态性标记对１０
名３ｐ综合征患者（５名发生先心病）染色体的缺失区域３ｐ２５３ｐ２６的２１个位点进行分析，提
示房室隔缺损的基因定位于３ｐ２５ 内，候选基因有ＰＭＣＡ２ （ＡＴＰ２Ｂ２）、ｆｉｂｕｌｉｎ２、ＴＩＭＰ４
和Ｓｅｃ１３Ｒ。
４ 先天性代谢病
其基本缺陷是某种酶缺乏，如Ⅱ型糖原累积病和同型半胱氨酸尿症，心血管畸形表现为肺

动脉瓣关闭不全和主动脉瓣关闭不全等。

二、母体因素
１ 母体接触的环境因素
（１）杀虫剂类化学品　 由于商用和家用除莠剂的使用，使得环境中此类化学品普遍存在，

如今农药在世界上应用很广，而孕妇在孕前、中期暴露与农药的机会很大。某些化合物，由于
其高脂溶性和抗分解性，如Ｄｉｃｈｌｏｒｏｄｉｐｈｅｎｙｌ Ｔｒｉｃｈｏｒｏｅｔｈａｎｅ （ＤＤＴ），在人体和环境中可持续存
在许多年，在人乳和脂肪组织中可检测到有机氯杀虫剂和其他稳定的有机氯化合物。目前已
在许多美国人的脂肪组织中检测到一定水平的除莠剂化合物。该因素与先心病关系较为明确
的是与大动脉转位的关系。将双氯苯甲基乙酸用于实验动物，可引起出生缺陷。Ｃｈｒｉｒｔｏｐｈｅｒ
等收集了１９８７—１９８９年活产婴儿中的先心病患儿１ ８３２例，选择其中６６例大动脉转位和１１４
例无大动脉转位的具有心脏流出道异常的病例进行分析，以同期７７１例无畸形活产婴儿为对
照组，研究心脏流出道缺陷与母亲妊娠期暴露于特殊种类杀虫剂的关系，结果证实：妊娠早期
暴露于任何种类的杀虫剂，均增加了婴儿出现大动脉转位的危险，ＯＲ值为２２ ０，９５％可信区
间１ ２ ～ ３ ３；暴露于除莠剂、灭鼠剂发生大动脉转位的危险的ＯＲ值分别为２ ８（９５％可信区
间１ ３ ～ ７ ２）和４ ７（９５％可信区间１ ４ ～ １２ １）。暴露于这二种化学品的地点为家中，暴露时
间为每周１次或１次以上。该研究表明，大动脉转位可能是妊娠早期与环境杀虫剂暴露有关
的唯一的心血管畸形。Ｌｄｆｆｒｅｄｏ等研究也证实孕早期暴露于除草剂（Ｈｅｒｂｉｃｉｄｅｓ）与灭鼠剂
（Ｒｏｄｅｎｔｉｃｉｄｅｓ）是引起先心病的危险因素之一。

（２）空气中化学污染物　 Ｋａｒｅｎ等对３６例Ｌ型大动脉转位的病例与３ ４９５名出生婴儿进
行了病例对照研究，调查每例患儿父母的个人与职业的环境暴露情况。结果发现，大多数有大
动脉转位的婴儿合并有多种心脏畸形，４７％伴有室间隔缺损，且７５％以上生活在空气中释放
有毒化学物质和存在有害废物场所为特征的两个地区。发生在这两个地区的病例对照研究的
ＯＲ值＝１３ ４１（９５％可信区间４ ７ ～ ３７ ８）。Ｂｅａｔｅ等为评估出生缺陷发生是否与孕妇周围空
气污染有关，对南加州部分地区１９８７—１９９３年间分娩的活产婴儿及妊娠２０周确诊的死胎资
料进行了研究，这些婴儿在生后１年内发现有心脏缺陷、唇裂、综合征和多种畸形，选择同时
期、同地区、生后无出生缺陷的婴儿作为对照组。空气污染评估采用３０个站点周围的一氧化
碳、二氧化氮、臭氧和空气动力学直径小于１０ μｍ的颗粒物质（Ｐ１０）的空气监测数据，结果显
示，妊娠第２个月暴露于一氧化碳者发生室间隔缺损的危险度与污染物浓度呈剂量效应关
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系，在第２分位的ＯＲ值＝１ ６２（９５％可信区间１ ０５ ～ ２ ４８），在第３位的ＯＲ值＝ ２ ０９（９５％
可信区间１ １９ ～ ３ ６７），在第４位的ＯＲ值＝２ ９（９５％可信区间１ ４４ ～ ６ ０５）。妊娠第２个月
暴露于臭氧，可能增加了发生主动脉弓及瓣膜畸形、肺动脉及瓣膜畸形、永存动脉干的危险。
车辆是这些地区空气污染的主要来源，污染物的主要成分是一氧化碳、二氧化氮、空气动力学
直径小于１０ μｍ的颗粒物质和臭氧。高比例的一氧化碳、二氧化氮和空气动力学直径小于
１０ μｍ的颗粒物质，在城市的逆温层堆积，尤其是在寒冷季节。臭氧是产生在对流层继发于二
氧化碳和碳氢化合物的污染物，并以同季节相反的方式发生作用。在冬季，高浓度的一氧化碳
与平均风速有关，风速影响着一氧化碳的发散，低温度减少垂直层混合并引起近表层的逆温层
更强、持续更久，在夏季由于阳光而产生高水平的臭氧。Ｓｍｒｅｋａ等对捷克斯洛伐克某地区的
２４５例先天畸形和２８例自然流产的病例做了回顾性研究，比较严重慢性空气污染和极少受到
污染两类地区先天性缺陷发生的情况，结果发现污染较严重的３个行政区及其周围地区先天
畸形增加，其中的１个区有较高比例的自然流产和高比例的心脏畸形，同时空气中存在大量有机
溶剂与磷酸。有人认为空气污染导致先心病的机制是空气污染可通过血液动力学、缺氧过程、氧
化应激反应和毒素等环节影响胎儿发育过程中的一定细胞群，与出生缺陷的病因学有关。

（３）水中化学污染物　 来自人类和动物实验的证据提示，水中检测到的有机污染物可能
是人类畸变原。Ｆｒａｎｋ等利用公共供水系统数据、生命监测数据、人口出生缺陷登记，对
１９８５—１９８８年的８０ ９３８名活产儿和５９４名死胎的母亲的出生结局与饮用水中有机污染物水
平暴露之间的关系进行了研究。发现供给水中检测到的有机污染物与心脏畸形呈正相关，它
们分别是１，２二氯甲烷（ＯＲ ＝２ １１，５０％可信区间１ ２７ ～ ３ ２９），苯（ＯＲ ＝１ ７５，５０％可信区间
１ １４ ～ ２ ６１），三氯乙烯（＞ １０ ｐｐｂ，ＯＲ ＝ １ ２４，５０％可信区间０ ７５ ～ １ ９４），四氯乙烯（＞
５ ｐｐｂ，ＯＲ ＝１ １３）。几种污染物与发生室间隔缺损呈正相关，三氯乙烯（＞ ５ ｐｐｂ，ＯＲ ＝ １ ３０，
５０％可信区间０ ８８ ～ １ ８７）。Ｈｗａｎｇ对１９９３—１９９８年出生在挪威的２８５ ６３１名婴儿进行了全
国范围内的横断面调查，根据供给水中氯化物暴露情况分为３个等级，高度（氯≥２０ ｍｇｐｔ ／ ｌｉ
ｔｅｒ）、中度（氯１０ ～ １９ ９ ｍｇｐｔ ／ ｌｉｔｅｒ）、低度（氯＜１０ ｍｇｐｔ ／ ｌｉｔｅｒ），研究结果表明，发生心脏畸形的
ＯＲ ＝１ ３７（９５％可信区间１ ０ ～ １ ８９）。发生室间隔缺损的危险度随暴露水中氯的中度、高度
而明显增高。Ｊｏｈｎｓｏｎ等对饮用水中三氯乙烯和二乙烯及代谢物（三氯乙酸、氧氯乙酸、三氯甲
醇等）进行研究，提示用三氯乙酸处理的小鼠比对照组心脏损伤的发生率增加，提示三氯乙酸
是特殊的心脏致畸因素。Ｃｅｄｅｒｇｒｅｎ等研究饮用水消毒剂是增加心脏缺损发生的危险因子。
三氧化氯本身对心脏缺损是独立的危险因子。

（４）化学废物　 Ｄｏｌｋ等对比利时、丹麦、法国、意大利等国家的７个地区的１ ０８９名（活产
儿、死产、非染色体畸形的终止妊娠）与２ ３６６名无畸形的活产儿进行对照研究，结果发现生活
在化学废物处理站３ ｋｍ以内的母亲，其婴儿增加了先天畸形的危险，其中出现大动脉、静脉畸
形的ＯＲ ＝１ ８１ （９５％可信区间１ ０２ ～ ３ ２０）。研究者认为，危险来自于他们可能暴露在有化
学物质释放的空气、水或土壤中。空气污染包括气体、尘埃及附着在尘埃中的化学物质从处理
场的排出，尤其是在处理场工作时发生。处理场局部地区的水和地下水将受到污染，这些水反
过来污染饮用水及娱乐用水。空气、水或土壤的化学污染也可影响当地的食物生长和消耗。
２ 母体孕期感染及疾病
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有学者研究发现，患糖尿病的母亲，其胎儿的室间隔厚度明显增加，血糖控制正常水平后，
室间隔厚度逐渐恢复正常，糖尿病母亲的胎儿先心病发病率可达３％ ～ ５％，主要畸形为室间
隔缺损、主动脉缩窄、大动脉转位、右室双出口等。母亲患苯丙酮尿症的胎儿２５％ ～ ５０％发生
先心病，包括主动脉缩窄、大动脉转位、右室双出口、左心发育不良、冠状动脉起源异常等。

心脏胚胎发育的关键时期是在第２ ～ ８周，先心病的形成主要在这一时期。在这一时期
内，孕妇如果发生风疹、麻疹、流行性感冒、流行性腮腺炎和和柯萨奇病毒感染等，则胎儿出现
心血管畸形的风险明显升高。Ｇｒｅｃｈ报道，通过对患先心病的存活婴幼儿危险因素的季节性
分布的观察，发现母亲受病毒感染及怀孕早期由此而接受的相应治疗与婴幼儿患先心病有关。
因为母亲接触的可能性危险因素有季节性分布的差异，如病毒，细菌及不同季节风向不同而引
起的接触工业废气的不同，如在怀孕胎儿心脏发育敏感期接触相应危险环境因素，则可能导致
先心病的发生。

王晓明等对ＴＯＲＣＨ（弓形体、风疹病毒、巨细胞病毒、单纯疱疹病毒）与先心病的关系作
了一系列的研究。他们通过收集先心病及对照组的心脏组织石蜡标本，用ＰＣＲ或ＲＴＰＣＲ技
术进行了病毒基因的检测，从先心病患者的心脏组织中发现有ＴＯＲＣＨ病原体基因的存在。
这一研究发现为从分子水平进一步进行ＴＯＲＣＨ病原体与先心病关系的研究打下了基础。风
疹病毒是引起先天性畸形的主要病原体之一，其宫内感染致先心病的关系通过流行病学调查
及干预研究所证实。自１９４１年Ｇｒｅｇｇ阐述了在妊娠初３个月母亲风疹病毒感染与胎儿发生
先天性风疹综合征（先心病、先天性白内障及耳聋，称为ＣＲＳ三联症）之间的关系后，这一发现
很快得到证实。在１９６５—１９６６年美国的风疹大流行中，出现了超过２万例ＣＲＳ患儿。美国
自１９６９年广泛应用风疹疫苗，经过３０年，ＣＲＳ患儿减少了９９％以上，都充分说明了胎儿风疹
病毒感染与发生ＣＲＳ的关系。

弓形体是广泛分布的细胞内寄生虫，人群普遍易感，美国调查显示，青少年和成人感染率
为２３％，育龄妇女为１５％。弓形虫可造成多种脏器和组织的损害，引起弓形虫病，特别对妊娠
妇女感染容易导致胎儿流产、早产、死胎。胎儿先天性弓形虫感染可引起脑积水、脑钙化、小头
畸形、心室扩大及宫内生长发育迟缓等。王晓明等首次从患者心脏组织中检测ＴＯＸＤＮＡ，其
检出率为１５％，而同期健康心脏组织检出率仅为３％，其对部分新生儿的尸解标本进行分析发
现，１１例先心病与２２例对照组心脏标本组织进行ＴＯＸ的ＰＣＲ检测，显示先心病组感染率为
２７％，而对照组全部阴性（Ｐ ＜０ ０５），进一步说明ＴＯＸ感染使新生儿患先心病的可能性增大。

微小病毒Ｂ１９是近１０年来新近发现的与人类疾病密切相关的病原体。已证实，它可引起
感染性红斑、关节病、血液系统疾病等多种人类疾病，妊娠期孕妇感染该病毒可以经过胎盘感
染胎儿，可引起非免疫性胎儿水肿、心肌炎、室间隔缺损、先天性扩张性心肌病以及流产和死胎
等。有调查表明，ＨＰＶＢ１９ ＩｇＭ阳性的孕妇垂直感染率高达３３％。Ｌｏｆｆｒｅｄｏ等采用巢式ＰＣＲ
及电镜技术等手段，对先心病患者的外周血、活检心肌组织进行Ｂ１９ＩｇＤＮＡ的检测，证实了先
心病患者心脏组织中有Ｂ１９ＤＮＡ，病例组与对照组检出率差异有统计学意义，提示病毒Ｂ１９
对先心病患者的感染为先天所致，病毒基因可能已经整合于宿主细胞核内。该研究结果也提
示了Ｂ１９可能为先心病的危险因素。

此外，对于其他宫内感染的常见病原体如巨细胞病毒、单纯疱疹病毒、梅毒螺旋体、柯萨奇
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病毒、人免疫缺陷病毒等研究，也提示这些病毒的感染与先心病的发生存在一定的相关性，但
由于缺乏相应的组织学、病理学及实验动物模型上的依据，仍有待进一步探索。
３ 母体孕期药物使用
以往的研究表明，母亲孕期尤其是孕早期使用某些药物与儿童先心病发病有关。Ｚｉｅｒｌｅｒ

在进行母亲用药与先心病的关系研究中发现母亲使用乙醇、抗惊厥药和外源性雌激素会增加
先心病的发病危险，含有丁二抗敏安的止吐剂有可能是先心病的危险因素之一，但经流行病学
分析关系不大。而服用阿司匹林可使动脉干分离缺陷的发生增加约２倍（ＯＲ ＝ ２ １，ＣＩ ９０％
１ １ ～ ３ ９）。综合多位学者的研究结果，筛选出可疑的药物主要有：避孕药、解热镇痛药（阿司
匹林）、磺胺类药、外源性雌激素、青霉素衍生物、治不孕药物等。有研究资料表明，母亲妊娠
早期服用阿司匹林使胎儿患先心病的危险性明显增加，ＯＲ为２，使用氨苄青霉素与胎儿患大
动脉转位有关，使用四环素与主动脉缩窄有关，使用丙戊酸钠使胎儿心脏血管畸形发生率可达
２０％，且存在剂量反应关系。

４ 母亲的生活方式
（１）酒精　 Ｃａｒｍｉｃｈａｅｌ等对１９８７—１９８８年在加州出生的婴儿做了病例对照研究，２０７例作

为病例组，４８１例无畸形婴儿作为对照组，研究者通过电话询问了这些病例的母亲，发现在妊
娠期间，母亲饮酒１周不足１次，其后代发生永存动脉干的危险是不饮酒母亲的１ ３倍（９５％
可信区间１ ０ ～ １ ９），母亲饮酒１周≥１次，其后代发生永存动脉干的危险是不饮酒母亲的
１１ ９倍（９５％可信区间１ ０ ～ ３ ４），并且这种危险随着饮酒的频率和每次饮酒量的增多而增
加。芬兰学者Ｔｉｋｋａｎｅｎ等于１９８８、１９９０、１９９１、１９９２年采用病例对照研究，单因素分析和／或多
因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归分析，连续报道了孕早期３个月内母亲酒精消耗量过多是先心病的危险
因素。

（２）吸烟与被动吸烟　 单心室是一种罕见的先心病，常常作为一组复杂心血管畸形的一
部分，在婴儿研究中其发生比例占婴儿先心病的１ ２５％。有研究者发现，父亲饮酒和吸烟与
单心室病例有关。Ｗａｓｓｅｒｍａｎ等观察到，动脉干缺陷和肢体缺陷主要与父母吸烟有关，父母吸
烟其后代发生动脉干缺陷和肢体缺陷的危险性增加，ＯＲ ＝ １ ９（９５％可信区间１ ２ ～ ３ １）。
Ｋａｒｉｎ发现，母亲吸烟与各种类型的心脏缺陷有关。研究表明，吸烟或被动吸烟可使碳氧血红
蛋白升高，影响血液输氧能力，引起胎儿缺氧，从而使患先心病的危险性增加，此外烟气中含有
很多种化学物质，如苯并芘、烟碱及重金属镉铅等，这些物质可对胎儿发育和器官形成产生不
良影响，导致先心病发病的危险性增加。

三、其他因素
张成香等调查报告介休地区先心病及其他畸形与不良的经济生活条件有关，家庭经济生

活优、良、中、差与畸形发生有明显差异（Ｐ ＜ ０ ０５）。有不少研究提示精神因素是先心病的可
疑危险因素，张泽锋等研究母亲孕早期精神受刺激可能增加先心病发病危险，且在所有危险因
素中作用最强，陈林波等调查分析，母孕期前３个月强烈的精神刺激，在本组先心病危险因素
中居危险因素之首。美国的Ｃａｒｍｉｃｈａｅｌ等以人群为基础，采用病例对照研究对母亲孕早期生
活事件和先天畸形进行探讨，结果表明先心病患儿的出生与母孕早期至少经历一次生活事件
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有联系（ＯＲ ＝１ ４ ～ １ ５）。刘世炜等通过１∶ ２配比的病例对照研究及单／多因素Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归
研究也证实了该说法。另外，国内有学者报道，孕妇在日常生活中，摄入锂盐，其小儿常患有二
尖瓣和三尖瓣畸形，且Ｅｂｓｔｅｉｎ畸形的发病率异常高。詹思廷等对５岁以内先心病患儿分类型
采用病例对照研究并进行了单因素分析筛检和非条件Ｌｏｇｉｓｔｉｃ回归分析发现：孕初３月内阴道
出血与动脉导管未闭，自然流产史与法洛四联症有关联。此外，先心病的常见的危险因素还
有：孩子出生的父母年龄大、辐射、父母既往慢性病史、父母的保健意识、母亲先兆流产史、试管
婴儿等。但有些危险因素仅在部分先心病类型中可以得出有意义的统计学结果，在其他的一
些先心病类型中却没有意义。提示不同类型的先心病，其危险因素不尽相同。

第三节　 先心病的遗传咨询

随着胎儿超声的广泛应用和产前羊水诊断和绒膜绒毛取样的开展，人们可以获得相应的
胎儿产前影像学及遗传学的资料。这些资料使产前遗传咨询成为可能。越来越多的个体如产
科医生、护士、遗传学家、遗传咨询师参与到产前诊断和遗传咨询中来。但是不可否认的是，由
于产前血清学筛查诊断及绒膜绒毛取样更多地见于高龄产妇的产前筛查中，相对的关于产前
遗传细胞学的系统性的研究还是比较缺乏的。因此，孕妇在产前检查发现异常时决定是否结
束妊娠方面还存在着不同的意见。

Ｈａｌｌ所进行的一次小型的对于２３名产前诊断胎儿存在性染色体异常的孕妇的调查显示，
她们选择是否终止妊娠与她们从健康专家获得的负面消息的多少呈现正相关。而最近对６１
对产前诊断为４５，Ｘ染色体异常的夫妇调查显示，１００％选择终止妊娠。而４对镶嵌型４５，Ｘ
染色体异常或４６，ＸＸ的夫妇中有２对选择终止妊娠。其中的一个是存在有胎儿超声发现的
缺陷，另一个则为高龄产妇。这与他们从遗传学家和咨询师那里获得的流行病学调查结果有
关。而这些咨询有赖于产前细胞基因学的诊断以及胎儿超声的诊断。

在我国，产前对先心病患儿的筛查基本上还是依赖于产前胎儿超声检查。但是由于检查
条件的限制，往往只能对那些存在比较高危因素的孕妇进行相关的检查及咨询。胎儿先心病
的高危因素包括：孕妇曾有胎儿为先心病或其他畸形儿孕产史，先心病家族史，孕早期服用影
响胎儿的药物，糖尿病史，结缔组织病史，病毒感染，高龄产妇，有反复流产及死胎，接触有毒物
质及放射线，胎儿心律失常，胎儿宫内发育迟缓，早孕期呼吸道感染，高龄孕妇，先兆流产，早孕
期接触Ｘ线，长期接触电脑，试管婴儿，地中海贫血等等。这些因素通常是产前遗传咨询时建
议进行胎儿先心病筛查的指征。

综上所述，影响先心病的因素很多，不同的先心病类型的病因及影响因素也不尽相同，在
先心病的发病中，更多的是各种因素的共同作用的结果，通过抑制哪一种影响因素能更好地降
低先心病的发病率目前还没有确切的说法。对于先心病这类多因素影响的疾病来说，早期诊
断和早期治疗，尤为重要。遗传咨询和产前筛查作为目前先心病的研究热点之一，还有很多的
问题有待完善。

９５３　 第十八章　 先心病病因、流行病学及遗传咨询
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