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肺动脉闭锁伴室间隔缺损的外科手术策略进展
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［摘要］肺动脉闭锁伴室间隔缺损是最为常见的复杂右心畸形之一。大型主肺侧支动脉的存在及肺血管发育个体差异化明显，使得该

畸形的解剖分型及外科手术方式多样，治疗效果不甚理想。目前，国内外尚缺乏针对单源化手术和分期手术等治疗策略的统一标准和

流程。该文就肺动脉闭锁伴室间隔缺损的外科诊治及手术策略进展进行综述。
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Progress in surgical strategies of pulmonary atresia with ventricular septal defect
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[Abstract] Pulmonary atresia with ventricular septal defect is one of the most common complex right heart malformations. The existence of major

aortopulmonary collateral arteries and the individual differences in pulmonary vascular development make the anatomical classification and surgical

methods of this disease variable, and the treatment effect is not ideal. At present, there is still a lack of unified standards and procedures for treatment

strategies such as unifocalization and staged surgery at home and abroad. This article reviews the progress of surgical diagnosis and treatment and surgical

strategy of pulmonary atresia with ventricular septal defect.
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肺动脉闭锁伴室间隔缺损 （pulmonary atresia with

ventricular septal defect，PA/VSD） 是一种复杂的发绀型

先天性心脏病，其基本特征是：肺动脉干和心室之间没

有 管 腔 连 续 和 血 流 存 在 ， 同 时 伴 有 室 间 隔 缺 损

（ventricular septal defect，VSD）。肺血流由心外途径供

应，最常见的是通过动脉导管（即动脉导管依赖型）或

大 型 主 肺 侧 支 动 脉 （major aortopulmonary collateral

arteries，MAPCAs，即 MAPCAs 依赖型），或者兼而有

之。既往研究［1］显示，PA/VSD 患儿的肺循环复杂多样

且个体间差异较大，往往直接影响手术方案的制定，其

最终的手术结果也不尽如人意。因此，临床医师需尽早

对患儿的疾病进行诊断，并根据其解剖分型采取个体化

手术治疗，才能获得较满意的效果。

1 PA/VSD的解剖分型及病理生理

目前，国际上主要采用 2 种解剖分型方法，即

Castaneda 命名法和国际先天性心脏病命名系统 （即

Tchervenkov 命名法）［2］。前者将 PA/VSD 分为 4 个类型：

Ⅰ型，膜性肺动脉闭锁，肺总动脉存在，左、右肺动脉

发育良好，肺血流由动脉导管供给；Ⅱ型，肺总动脉缺

如，左、右肺动脉尚可，肺血流由动脉导管供给；Ⅲ型，

肺血流由动脉导管和 MAPCAs供给，左、右肺动脉发育

不良；Ⅳ型，肺血流完全由 MAPCAs供给，纵隔内无真

正的自身肺动脉。后者则将 PA/VSD分为 3个类型：A型

（包括上述Ⅰ型和Ⅱ型），自身肺动脉存在，无MAPCAs，

肺血流仅由动脉导管供给；B型（同上述Ⅲ型），自身肺

动脉和 MAPCAs 同时存在，肺血流由自身肺动脉和

MAPCAs双重供给；C型（同上述Ⅳ型），自身肺动脉缺

如，肺循环只依赖 MAPCAs供给。一般认为，国际先天

性心脏病命名系统的分型方法相对简单、清晰，且遵从

手术方式，因此其临床应用较为普遍。

另外，Rabinovitch 等［3］将 MAPCAs 的来源分成 3 大

类：直接主-肺动脉侧支（源自降主动脉），间接主-肺动
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脉侧支（源自主动脉弓的分支血管，如锁骨下动脉、冠

状动脉、纵隔-胸壁-肋间动脉丛等）及支气管动脉系统。

近年来，Adamson 等［4］ 统计了 276 例患儿的 1 068 根

MAPCAs 的起源、走行和向肺部供血的情况，结果显示

有 868根（81%） MAPCAs起源于降主动脉，每例患儿有

1~10根MAPCAs （中位数为 4根）；且 99%的患儿均有起

源于降主动脉的 MAPCAs，38% 的患儿有起源于锁骨下

动脉的 MAPCAs。根据上述结果，Adamson 等认为，尽

管不同患儿的 MAPCAs在数量、起源及肺血供等方面存

在较大差异，且手术的时机和方式也会因这些差异有所

不同，但最终的临床治疗结果间并没有显著差异。

在病理生理方面，PA/VSD患儿的心脏存在强制性的右

向左分流，即右心血液通过VSD全部流入左心系统。肺动

脉本身的异常、MAPCAs及残余肺动脉血流的不稳定性以

及侧支血管与肺实质连接的不均匀性，可使肺组织灌注出

现不平衡。对于动脉导管依赖型患儿，其需要依赖动脉导

管的开放以维持生命，一旦关闭患儿则会立即死亡。对于

MAPCAs依赖型患儿，在出生早期其通过MAPCAs提供足

够的肺血，当MAPCAs出现严重狭窄时，患儿常会伴有中

度或重度发绀；而当MAPCAs血流较为通畅时，患儿则会

因肺血流量过大出现充血性心力衰竭症状。

2 PA/VSD的诊断评估

产前超声检查对于诊断PA/VSD、判断其肺血供来源

的准确性均较高。Gottschalk 等［5］对 50 例经产前超声检

查提示胎儿患PA/VSD的孕妇进行回顾性分析，结果显示

首次诊断胎儿患 PA/VSD 的平均孕周为 24 周；且与产后

确诊的结果相比，产前诊断 PA/VSD 的准确率为 100%，

超声提示的肺血供来源的准确率高达81.3%。

临床上，要在新生儿期明确PA/VSD患儿的肺动脉解

剖结构，并确定手术干预的时机。为判断肺血流的全部

来源，明确侧支动脉的来源、数量、压力等信息，临床

医师常需对PA/VSD患儿行心导管造影检查和血管造影检

查，偶尔还需行选择性侧支血管造影和（或）肺静脉楔

入造影来判定其真正的肺动脉或肺段的血供。心导管造

影检查可以判断患儿肺段是由 MAPCAs单独供血还是肺

动脉和 MAPCAs 双重供血［6］。磁共振成像 （magnetic

resonance imaging，MRI） 和计算机断层扫描 （computer

tomography，CT） 血管造影均可准确显示肺循环血流且

创伤性较低，其检测结果与心导管造影检查类似，但这

2种检测方法均不能提供血流动力学数据，因此心导管造

影检查仍然是诊断PA/VSD的金标准。

3 PA/VSD的手术时机和适应证

目前，国内外普遍认为PA/VSD患儿接受首次手术的

年龄应在 1岁以内，甚至是新生儿时期。这是由于在患儿

出生后早期（尤其是 1岁以内），建立正常的肺动脉前向

血流可极大地促进肺泡数目增加和肺部毛细血管横截面

积增大，使其肺部能够更好地发挥氧合作用。

临床上，需根据PA/VSD患儿的肺动脉发育情况，决

定是否施行一期根治术还是分期手术；对于不适合一期

根治术的患儿，应考虑先行姑息手术以期待分期根治。

目前，McGoon比值和Nakata指数（即肺动脉指数）被认

为是肺动脉发育的主要评价指标。当McGoon比值<1.2或

Nakata指数<150 mm2/m2时，则认为肺动脉发育细小，不

宜行根治手术。另外，总体新建肺动脉指数 （total

neopulmonary arterial index，TNPAI） 在 Nakata 指数的基

础上增加了拟行单源化手术的侧支动脉指数，可用于更

精确地推算肺血管阻力，且被认为与术后的右心室与左

心室收缩压比值 （right ventricular/left ventricular pressure

ratio，pRV/pLV） 相关。Adamson 等［4］ 认为 TNPAI 较高

的患儿更有可能接受一期根治术；且即使在 TNPAI较低

（<100 mm2/m2） 的患儿中，也有超过 75% 的患儿最终可

获得根治并保持较低的右心室压力。另外，TNPAI 还被

作为判断 PA/VSD 根治术中能否闭合 VSD 的重要指标，

详见后述。

3.1 一期根治术的适应证

当PA/VSD患儿具备下列条件时，可考虑行一期根治

术［7-9］：①除肺动脉瓣闭锁外，肺动脉总干至肺各叶、段

内分支发育良好。②肺动脉总干缺如，左、右肺动脉发

育不够理想，但有中央共汇，McGoon 比值≥1.2 和（或）

Nakata指数≥150 mm2/m2。③单侧肺动脉闭锁，另一侧肺

动脉及其肺内分支分布良好。④仅有肺门处肺动脉正常，

左、右肺动脉无中央共汇，可于手术中连接后再与右心

室建立连续通道。

3.2 姑息手术的适应证

事实上，仅有少部分 PA/VSD 患儿的固有肺动脉

（natural pulmonary artery，NPA）发育良好，可考虑行一

期根治术；而相当多的患儿需先接受姑息手术，以达到

促进肺血管发育、缓解发绀的目的。姑息手术的适应证

主要包括：①肺动脉有中央共汇但其远端分支发育不良，

左、右肺动脉分支的横截面积之和不足正常值的 50%。

②无肺动脉中央共汇，肺门处的左、右肺动脉存在但发
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育不良。对于少数病变严重的患儿，姑息手术可能是终

末性的治疗手段，最终无法得到根治。

Mainwaring等［10］对307例PA/VSD患儿的手术结果进

行报道，结果显示有93%的患儿获得了完全根治，其中72.9%

的患儿接受了一期根治术，其余为分期根治术，术后平均

pRV/pLV为0.36。随后，该研究对患儿的5年生存率进行分

析，结果发现一期根治患儿为95%、分期根治患儿为82%，

该2类患儿间差异具有统计学意义（P<0.001）。

4 PA/VSD的手术策略

4.1 MAPCAs单源化策略

MAPCAs 的单源化手术旨在促进侧支动脉而非 NPA

的生长，以重建肺血管树。临床上，主刀医师通过将患

儿的双侧 MAPCAs分期逐步汇聚至中央肺动脉，以实现

最终的完全单源化。但由于这种分期单源化策略常需施

行多次手术（2~6次），且手术间隔时间长短不一，多数

患儿在分期手术过程中发生死亡或最终因远端肺血管床

不能充分发育而未得到根治。因此，临床上已很少使用

分期单源化策略，更多则是采用一期单源化策略。

Bauser-Heaton 等［11］针对 458 例 PA/VSD 患儿 （倾向性地

选用一期单源化策略进行手术治疗）的 15年随访研究进

行报道，结果显示 88%的患儿在中位年龄 8.6个月时得到

了完全根治，早期死亡率为 3.5%，晚期死亡率为 8.9%；

相比其他姑息手术，接受一期单源化手术的患儿的住院

时间更短、生存率更高且术后右心室压力更低，最终随

访的中位 pRV/pLV 为 0.4。Carrillo 等［12］研究显示，80%

的患儿成功接受了一期单源化同期心内根治手术，无死亡

病例，术后平均 pRV/pLV 为 0.33。Davies 等［13］也认为，

提高PA/VSD患儿远期生存率的关键是将尽可能多的肺段

和固有MAPCAs纳入最终重建的中央及周围肺血管树。

然而，由于 MAPCAs 结构的复杂性及其生长潜能等

可能受到的限制，国外部分学者并不提倡针对 MAPCAs

进行单源化处理。Brizard等［14］通过分析 PA/VSD患儿的

心导管造影结果和术后长期随访结局认为，MAPCAs 很

可能是扩张肥厚的支气管动脉，其生长潜能有限，后期

狭窄梗阻的发生率较高。同时， Hobbes 等［15］ 认为

MAPCAs 在初期姑息手术阶段是保护性因素，应予以保

留，从而维持肺血流量更多地来源于侧支分流而非新建

的体肺分流。

4.2 促进NPA发育策略

促进NPA发育策略的目的是通过手术的方式建立自身

肺动脉的前向血流，从而促进NPA的生长发育［14］。即无论

血管的数量、直径、形状和分布如何，只要有微量的前向

血流均可促进NPA及其分支的生长。而这种初期姑息手术

（促进NPA发育）主要包括2种：体肺分流术和右心室-肺动

脉（right ventricle-pulmonary artery，RV-PA）连接术。

4.2.1 体肺分流术 对于年龄较小、缺氧症状严重或肺

动脉发育极差而不能耐受大手术、长时间体外循环的患

儿，临床医师应选择施行体肺分流术，以避免因对纤细

的肺动脉分支的误操作导致后续频繁再干预的发生。体

肺分流术式主要包括改良Blalock-Taussig分流术和中央分

流术（如Laks改良术）。目前，国内外较多的心脏中心倾

向于采用 Laks 改良术来构建中央分流［14，16-17］［即用聚四

氟乙烯（polytetrafluoroethylene，PTFE）管道一端与肺总

动脉端侧吻合、另一端与升主动脉侧侧吻合来构建主-肺

动脉分流］，以保持管道的通畅，促进肺动脉的生长［18］。

根据 Bauser-Heaton 等［19］研究显示，接受主-肺动脉分流

术前后，患儿的左、右肺动脉均有显著生长，即左肺动

脉主干直径从 1.6 mm增加到 3.0 mm、右肺动脉主干直径

从1.8 mm增加到3.1 mm。

研究［20］发现，院内发生或出院后发生的分流失败是

体肺分流术不可避免的问题。针对美国胸外科医师学会

先心病数据库中 9 172 例接受体肺分流术的患儿的研

究［21］显示，有 674例（7.3%）患儿在院内出现了分流失

败，危险因素包括低体质量及术前血液高凝状态。

Hobbes等［15］研究也发现，术后血氧饱和度低、血小板计

数高的患儿发生分流管道血栓形成的风险较高。因此，

在术前建议患儿行预防性抗凝治疗，以改善其预后。

4.2.2 RV-PA 连接术 RV-PA 连接术不仅可以维持较稳

定的血管舒张压、较高的氧合效率，还可以为肺动脉球

囊扩张术提供心内介入的途径。因此，国内外较多的心

脏中心均倾向于采用 RV-PA 连接术促进 NPA 及其分支的

发育［22-25］。建立 RV-PA 连接有多种方式，如利用自体心

包补片跨瓣扩大流出道和肺动脉，利用同种、异种和人

工的带瓣或非带瓣管道等。自体组织易于取材、生物相

容性好且具有生长潜能，但仅适用于闭锁段局限于肺动

脉瓣或瓣下/瓣上 2 cm以内的肺总动脉发育良好者；带瓣

管道的抗反流效果好，可减轻心室的容量负荷，但远期

该管道存在严重的钙化问题，亦有形成动脉瘤的风险；

非带瓣管道（如 Gore-Tex 管道）能够较好地控制管道内

的血流量，维持血流动力学稳定，且这种管道顺应性低，

血流能量损耗低，但后期易形成假膜和血栓使管腔发生

狭窄、闭塞。

Fan 等［26］研究对比了体肺分流术和 RV-PA 连接术在
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生存率和后期根治率等方面的差异，结果显示 RV-PA 连

接术的远期死亡率（9.3%）高于体肺分流术（2.3%）；究

其原因，该研究认为，在体肺分流术中无需触及患儿心

脏，而在 RV-PA 连接术中则需反复对心室和肺动脉进行

切割、缝合等操作，易导致广泛的组织粘连，进而增加

了手术失败和患儿死亡的风险。

Soquet等［27］最近的研究显示，近 90% 的 PA/VSD 患

儿可采用促进 NPA 发育的策略来进行初期的姑息手术，

其中约 75% 的患儿最终可获得完全根治，术后死亡率为

10%，中位随访22个月后的中位pRV/pLV为0.64。

4.3 综合策略

除上述 2 种相互独立的策略，临床医师亦可对 PA/

VSD 患儿施行分阶段手术，即先促进患儿 NPA 的发育，

再在根治手术前完成 MAPCAs 与肺动脉的单源化手术。

Carotti等［28］对接受综合策略治疗的 90例 PA/VSD患儿进

行报道，结果显示，尽管部分患儿在随访期间需要再干

预，但总体手术远期效果良好，14 年的生存率为 75%。

目前在国内，针对肺血管发育欠佳的PA/VSD患者，临床

医师多采用 MAPCAs单源化策略和促进 NPA发育策略相

结合的方式进行治疗，通常在可施行根治手术前需完成

至少1次姑息手术。

5 VSD的处理

Reddy等［29］的早期研究表明，在接受了一期单源化

手术的 PA/VSD患儿中，约有 5% 的患儿需在术后早期行

再干预，以处理 VSD。因此，决定是否在单源化手术和

右心室流出道重建术中关闭 VSD是至关重要的。若在肺

血管压力高的情况下关闭 VSD，则可能导致右心室压力

负荷过高，引发右心室衰竭；而若在肺血管压力低的情

况下保留 VSD，则可能导致肺循环充血。Marshall 等［30］

研究发现，肺血管发育较差、无法施行根治手术的患儿，

可先接受 VSD补片预开窗处理，以降低其术后死亡率及

左向右过度分流的发生率（仅为4%）。

临床上，能否在术中关闭患儿 VSD 需根据其术前的

肺动脉发育情况来决定。当患儿 TNPAI>200 mm2/m2时，

可直接关闭 VSD；对于术前肺动脉发育不良或 TNPAI≤
200 mm2/m2的患儿，可行术中肺动脉流量试验辅助判断。

当患儿通过该试验时，需关闭VSD［29，31］；否则，将接受

补片开窗术（开窗直径一般为 4 mm，需根据患儿体质量

作相应调整）。而后，临床医师可构建RV-PA之间的管道

连接，通过调节管道粗细来控制肺血流量，以避免肺循

环充血；也有国外学者倾向于在保留 VSD的同时建立升

主动脉至单源化后 MAPCAs的中央分流，他们认为这样

可以避免心室切开及主动脉阻断［12］。目前，尚未有证据

表明上述哪一种方法更好。另外，亦可通过测定术后

pRV/pLV 来判断是否应当关闭 VSD。当 pRV/pLV>0.75，

则应保持VSD开放，即需再次行补片开窗术［16］。然而事

实上，当 pRV/pLV>0.7 时，患儿的术后死亡率就很高，

而当 pRV/pLV<0.65则可明显降低其死亡率。Honjo等［32］

认为，术中肺动脉流量试验的结果与患儿术后 pRV/pLV

高度相关，且与单纯依据术前解剖学参数相比，该试验

更能精准预测VSD能否闭合。

如果通过分期手术的方式最终仍然不能关闭患儿的

VSD （即完成根治手术），那么建立右室流出道带瓣管道

的姑息手术亦可取得较为满意的预后，且这种姑息状态

甚至可以维持终身，但前提是能够保证患儿的肺血流平

衡使其不产生严重的缺氧症状［33］。

6 总结

目前，国际上对于PA/VSD手术治疗策略的选择尚存

在矛盾和争议，讨论的焦点集中在 MAPCAs以及自身肺

动脉的处理。MAPCAs 的单源化所获得的长期临床疗效

可能与患儿的年龄、侧支的解剖变异、生长潜能以及医

师的手术技术等多种因素相关。在国内，鲜少有关于PA/

VSD 患儿术后随访期间 pRV/pLV 数据的报道，而已有研

究发现 pRV/pLV 与患者的预后显著相关。因此，在今后

的研究中，还需要更大的病例数量、更长的随访时间以

及更全面的随访信息就不同手术策略对PA/VSD治疗的影

响和预后进行评估。
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