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　　[摘要]　目的:先天性主动脉弓和降主动脉发育不良合并心内异常是一种罕见的心血管畸形,目前其手术方

式仍存在争议。本研究主要探讨胸骨正中开胸治疗的有效性和安全性。方法:回顾性分析49例复杂主动脉弓和

降主动脉发育不良患者的临床资料。其中加宽组(31例)行主动脉弓和降主动脉加宽,旁路组(18例)行升主动

脉-降主动脉旁路。随访1年,收集两组患者术后资料。结果:旁路组和加宽组各有1例早期死亡。加宽组2例

早期声音嘶哑,2例乳糜胸。随访1年内所有患者的上下肢收缩压差均小于10mmHg(1mmHg=0.133kPa)。
结论:胸骨正中开胸治疗主动脉弓及降主动脉发育不良是安全可行的,血管移植物旁路是治疗主动脉弓离断、主
动脉脉弓远端发育不良或血管明显钙化患者的良好选择。
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One-stagecorrectionof49casesofcomplexdescendingaorticarchand
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Abstract　Objective:Congenitalaorticarchanddescendingaortadysplasiacombinedwithintracardiacabnor-
malitiesarerarecardiovascularmalformations.Atpresent,thesurgicalmethodisstillcontroversial.Thisstudy
mainlydiscussestheefficacyandsafetyofmediansternotomy.Methods:Theclinicaldataof49patientswithcom-
plexaorticarchanddescendingaorticdysplasiawereanalyzedretrospectively.Thepatientsinthewideninggroup
(n=31)underwentwideningofaorticarchanddescendingaorta,whilethepatientsinthebypassgroup(n=18)

underwentascendingaorta-descendingaortabypass.Allpatientswerefollowedupfor1year,andthepostopera-
tivedatawerecollected.Results:Therewasoneearlydeatheachinthebypassgroupandthewideninggroup.
Therewere2patientswithearlyhoarsenessand2patientswithchylothoraxinthewideninggroup.Thechangein
thesystolicpressuregradientsbetweentheupperandlowerlimbswaslessthan10mmHg(1mmHg=0.133kPa)

withinoneyearoffollow-upinallpatients.Conclusion:Mediansternotomyissafeandfeasibleintreatingaortic
archanddescendingaorticdysplasia,vasculargraftbypassisagoodchoiceforpatientswithinterruptedaortic
arch,distalaorticarchdysplasia,orobviousvascularcalcification.
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　　先天性复杂主动脉弓伴降主动脉发育不良是

一种罕见的心血管畸形,主要分为以下3种类型:
单纯主动脉缩窄、主动脉缩窄伴峡部发育不良以及

主动脉缩窄伴主动脉弓发育不良。单纯主动脉缩

窄有较好的手术治疗效果,介入球囊扩张和支架可

以用于主动脉缩窄治疗[1-5]。其他两种类型的主动

脉缩窄复杂,手术效果差。对于此类畸形的治疗仍

存在争议[5-7]。本研究主要介绍本中心正中开胸治

疗复杂主动脉弓和降主动脉发育不良合并心内畸

形的49例患者的经验。

1　对象与方法

1.1　对象

纳入49例患者,包括男28例,女21例,年龄

12~33岁。其中主动脉弓离断11例,主动脉弓和

降主动脉发育不良38例(缩窄>4cm)。合并心内

畸形包括室间隔缺损35例,主动脉瓣狭窄5例,右
室流出道梗阻或双腔右心室4例,房间隔缺损2
例,肺狭窄1例,二尖瓣狭窄1例,主动脉瓣狭窄伴

二尖瓣狭窄1例,动脉导管未闭30例。临床主要

表现为劳力性呼吸困难、间断性下肢无力,偶见胸

痛、双下肢血压低于上肢、股动脉及足背动脉搏动

减弱、胸骨左缘3~4肋间可闻及收缩期或持续杂
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音,有27例患者出现差异性紫绀。胸部 X线检查

示双侧肺淤血、肺动脉段突出。心电图示左心室肥

厚。超声心动图示相应的心脏畸形,均经手术验证

(表1)。CT主动脉造影明确显示主动脉弓和降主

动脉发育不良(图1)和丰富的侧支循环,术中探查

可见左心室扩张、右心室增大、肺动脉增宽、动脉弓

远端弥漫性缩窄、缩窄后主动脉扩张、组织血管壁

薄而脆弱。根据手术方式将患者分为两组:加宽组

(31例)患者行主动脉弓和降主动脉加宽,旁路组

(18例)患者行升主动脉-降主动脉旁路。
本研究得到了陆军军医大学新桥医院伦理委员

会的批准。所有参与者均提供了书面知情同意书。
1.2　外科手术方法

所有患者均在全身麻醉下进行。正中开胸,切
开心包,预留心包补片。加宽组沿主动脉弓将降主

动脉的缩窄段与正常部位分离,后者高于缩窄段

2~3cm。一旦分离完成,建立体外循环。当体外

循环降温至18℃时,停循环,缩窄段纵向切开,人
工血管加宽,为防止血管破裂,在血管外加一层自

体心包条。同样在血管流腔加入一层自体心包条,
以防止术后出血。然后缓慢恢复循环,复温,温血

停搏液灌注心脏,纠正水电解质紊乱。
旁路组包括主动脉弓远端发育不良和CTA提

示丰富侧支循环的7例患者以及主动脉弓离断的

11例患者。仔细地从高于正常区域3~4cm 的胸

膜处分离降主动脉,建立常规体外循环,将主动脉

插管放置在主动脉右侧并尽可能靠近主动脉弓的

位置,降温至18℃,停循环,并使用 Gore-Tex人工

血管行旁路移植。首先,用5/0prolene线在缩窄

远端将 Gore-Tex人工血管和正常降主动脉之间端

端吻合。然后恢复体外循环,复温,排出气体,根据

病情需要阻断升主动脉,冷心停搏液灌注主动脉根

部,同时纠正心内畸形。最后,在 Gore-Tex人工血

管的另一端与正常升主动脉之间进行端端吻合,并
恢复主动脉灌注流量。其中5例患者主动脉缩窄

段过长,降主动脉正常部分不能通过胸膜完全暴

露,因此打开胸膜,用长 Gor-Tex人工血管绕过左

肺,并在膈上方与降主动脉进行端侧吻合。
心内畸形手术包括35例行室间隔缺损修补,4

例行主动脉瓣置换,5例行右室流出道狭窄疏通和

加宽,2例行房间隔缺损修补,1例行二尖瓣置换,1
例行二尖瓣及主动脉瓣置换,1例行Bentall手术,
30例行动脉导管未闭结扎术。在循环和灌注恢复

之前,在3~5 min内通过冠状静脉窦逆行灌注

500mL停搏液,排出主动脉根部气体,防止气栓发

生。术后给予华法林3个月,预防血栓形成。
1.3　外周血血氧饱和度测量

测量并收集47例存活患者术前及术后1d、
30d、6个月和1年的收缩压压差变化。

1.4　统计学处理

采用SPSS19.0进行统计学分析。符合正态

分布的计量资料以■x±s表示,采用t检验;计数资

料以例(%)表示,采用χ2 检验。P<0.05被认为

差异具有统计学意义。
2　结果

2.1　手术相关资料

手术方式见表1。旁路组有1例患者早期死于

低心排综合征,加宽组1例死于呼吸衰竭。加宽组

发生并发症13例(41.94%),其中低心排综合征4
例,呼吸功能衰竭2例,多器官衰竭2例,早期声音

嘶哑2例,乳糜胸2例,1例因出血需要再次手术。
旁路组并发症4例(22.22%),低于加宽组,其中2
例低心排综合征,1例呼吸功能衰竭,1例因出血需

要再次手术。其余患者均全部治愈后出院。

表1　49例患者的手术资料

Table1　Surgicalinformationin49patients
例(%),■x±s

项目 加宽组(31例) 旁路组(18例) P
室间隔缺损修补 21(42.86) 14(28.57) 0.453
流出道疏通 3(6.12) 2(4.08) 1.000
房间隔缺损修补 2(4.08) 0(0) 0.526
二尖瓣置换 1(2.04) 0(0) 1.000
主动脉瓣置换 1(2.04) 3(6.12) 0.265
二尖瓣及主动脉瓣置换 0(0) 1(2.04) 0.367

Bentall术 0(0) 1(2.04) 0.367
年龄/岁 14.78±5.77 18.31±7.22 0.053
体外循环时间/min 189.07±67.47 214.11±75.71 0.061
主动脉阻断时间/min 100.26±41.05 90.72±19.17 0.241
停循环时间/min 37.34±7.11 32.50±6.25 0.049
呼吸机支持时间/h 56.61±40.30 53.11±42.99 0.768

胸腔引流/mL
582.63±
465.12

384.44±
315.80

0.108

ICU时间/d　 4.47±1.80 4.00±1.61 0.346
并发症 13(41.94) 4(22.22) 0.319

　低心排综合征 4(12.90) 2(11.1) 1.000

　呼吸衰竭 2(6.45) 1(5.56) 0.566

　多器官功能衰竭 2(6.45) 0(0) 0.526

　乳糜胸 2(6.45) 0(0) 0.526

　声音嘶哑 2(6.45) 0(0) 0.526

　因出血再次手术 1(2.23) 1(5.56) 1.000
死亡 1(2.23) 1(5.56) 1.000

2.2　随访结果

随访1年,所有患者对手术效果满意,生活质量

良好。手术1年内所有患者上肢和下肢收缩压梯度

变化均<10mmHg(1mmHg=0.133kPa),旁路组

与加宽组无明显差异(表2、3)。所有成人患者均表

现为高血压,CTA 随访显示移植物血流良好,无吻合

口狭窄,无动脉瘤,无血栓形成(图1)。
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表2　手术前后上下肢收缩压变化

Table2　Changesinthesystolicbloodpressureoftheupperandlowerlimbs mmHg,■x±s

项目
上肢收缩压

加宽组(30例) 旁路组(17例) P

下肢收缩压

加宽组(30例) 旁路组(17例) P
术前 166.79±15.93 167.89±16.14 0.811 93.24±8.25 94.61±9.77 0.712
术后1d 125.23±10.78 129.11±16.93 0.317 113.47±11.90 114.67±9.56 0.716
术后30d 135.81±17.83 138.22±8.61 0.059 132.32±11.23 132.17±12.39 0.963
术后6个月 140.72±10.10 137.67±8.33 0.274 137.41±20.05 138.12±11.34 0.890
术后1年 143.03±11.72 139.89±8.92 0.298 144.97±11.72 142.89±10.63 0.527

表3　手术前后上下肢压差变化

Table3　Changesinthesystolicpressuregradientsbe-
tweentheupperandlowerlimbs

mmHg,■x±s

项目 加宽组(30例) 旁路组(17例) P
术前 72.27±14.94 72.61±15.67 0.932
术后1d 12.29±5.90 12.89±6.43 0.731
术后30d 6.18±6.24 6.11±6.37 0.966
术后6个月 0.59±7.00 -0.44±6.75 0.604
术后1年 -1.68±6.54 -2.72±5.42 0.560

a:主动脉弓和降主动脉发育不良,侧支循环丰富;b:随
访显示移植物血流良好,无吻合口狭窄,无动脉瘤;c:
主动脉弓中断,侧支循环丰富;d:移植物长,移植物血

流良好,无吻合口狭窄,无动脉瘤。
图1　部分患者CTA图像

Figure1　CTAimagesofsomepatients

3　讨论

3.1　手术入路的选择

先天性复杂主动脉弓及降主动脉发育不良是

一种罕见的心血管畸形。分为以下3种类型:单纯

主动脉缩窄,主动脉缩窄伴峡部发育不良,主动脉

缩窄和主动脉弓发育不良。由于介入支架和球囊

的使用,单纯性主动脉缩窄的手术治疗简便有效。
另外两种类型的主动脉缩窄复杂,手术难度大。当

其合并其他心内畸形时治疗更加困难,目前外科治

疗策略上仍然存在争议[2-8]。

单纯主动脉缩窄的常规手术方法包括左后外

侧切口,通过第4肋间切除缩窄段,然后端端吻合。
也可在缩窄段切口处进行矫正和加宽,暴露效果良

好。这项技术只需要全身降温,不需要体外循环或

深度低温停循环。手术方式简单,效果好。同样介

入球囊扩张和支架也有良好的手术效果[1-5]。
由于病理生理学和血流动力学情况复杂,目前

尚无与峡部发育不全、主动脉弓发育不良、主动脉

弓中断及心内畸形的标准外科手术入路[5-7]。常见

的手术策略包括分期手术、两个切口的单期手术和

正中切口的单期手术。分期手术包括左后外侧切

口,以纠正主动脉发育异常和心内畸形的选择性手

术。两个切口的单期手术包括左后外侧切口,以纠

正主动脉发育异常,改变患者体位后再纠正心内畸

形。然而,患者必须经历两次手术且增加手术风

险。经胸骨正中切口的单期手术暴露相对较差,且
体外循环时间、ICU 时间、病死率和再狭窄发生率

均比两个切口的单期手术差。然而,其是新生儿和

主动脉弓发育不良婴儿的最佳选择[7-9]。这种方法

是否适合青少年和成人仍存在争议[9-12]。我们的

经验表明,在青少年和成人中,胸骨正中切口可以

成功地完成矫正,切口少,再手术率低,也更容易让

患者接受。
3.2　手术策略

手术是治疗降主动脉发育不良合并心内畸形

的最佳方法,能够显著改善患者的预后。但是,手
术方式争议较大。端端吻合技术容易发生吻合口

狭窄,甚至有扩张后发生动脉瘤的可能[3,8]。
在本组患者中,我们根据情况选择手术方法。

对于主动脉缩窄合并大面积峡部发育不良、主动脉

弓发育不良合并轻度缩窄和年轻的患者,选择纵向

切口和 Gore-Tex血管移植物加自体心包以加宽主

动脉弓。增宽可降低术后狭窄的风险,用自体心包

衬里可防止主动脉壁破裂和术后出血[8]。血管移

植物有良好的弹性和可塑性,术后发生动脉瘤风险

降低[13]。对于主动脉弓离断、主动脉弓远端发育

不良、缩窄较长,以及明显血管钙化的患者和大龄

儿童和成人,采用 Gore-Tex血管移植物旁路手术

(图1)。
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与降主动脉和远端主动脉弓之间的加宽不同,
主动脉侧壁和后壁不需要完全游离。这使得切口

变小,乳糜胸发生率降低,术中出血风险降低。如

果缩窄段太长,无法通过胸膜外完全暴露正常降主

动脉,选择打开胸膜,使用长 Gor-Tex血管移植物

绕过左肺,并在膈上方行端端吻合(图2)。这样就

可以防止移植物血管长度和张力的缺陷,并防止术

后发生肺不张。本组5例患者均采用此方法,效果

良好。然后,在恢复体外循环和灌注后,在血管移

植物和升主动脉之间进行了端端吻合,复温后阻断

升主动脉。这可以减少停循环时间和体外循环时

间,从而减少术后并发症发生。端端吻合术允许医

师选择大血管移植物,降低了狭窄发生率,在升主

动脉插管时,插管应放置在血管右侧,并尽可能靠

近主动脉弓。这为血管移植物和升主动脉之间建

立吻合提供了足够的空间。心内畸形的纠正可在

病变血管分离、降温后进行,也可以在主动脉畸形

纠正和复温后进行。两组情况效果均较好,本组

18例患者均取得了良好的手术效果。
在本研究中,所有患者在手术1年内的上下肢

收缩压压差均<10mmHg,旁路组与增宽组相比

无显著性差异。结果表明,血管移植物旁路移植是

青少年和成人主动脉弓离断、远端主动脉弓发育不

良、缩窄较长以及血管明显钙化的良好选择。
3.3　临近器官的保护

在本组患者中,3例患者发生乳糜胸,2例患者

发生早期声音嘶哑,说明保护重要邻近组织的重要

性。膈神经、迷走神经和喉返神经在主动脉弓和降

主动脉周围通过;因此,必须密切注意对这些神经

的损伤。应在低输出强度下使用电凝剥离,以防止

间接热损伤。如有必要,应用橡胶条追踪神经走

行。主动脉弓和降主动脉周围有大量淋巴组织,应
采用结扎术来减少乳糜胸的发生[11-13]。
3.4　同时行升主动脉和股动脉灌注和插管的优点

在成人患者中,由于血管壁组织薄弱,手术时

间长,同时经升主动脉和股动脉插管。在停循环时

选择性经升主动脉灌注或经股动脉灌注,以缩短重

要器官缺血时间,减少对器官功能的损害。由于这

一过程涉及选择性灌注,手术可以适当延长来完美

地纠正心内畸形,减少术后出血和其他并发症的发

生,同时可减少术后出血。此外,同时灌注升主动

脉和股动脉可以均匀和快速地全身降温。这防止

了单一灌注不均匀降温和由于不均匀降温对缩窄

远端的不良影响。
3.5　上腔静脉逆行灌注的意义

为了完全排出气体,预防空气栓塞,我们采用

上腔静脉逆行灌注。这种技术可以完全排出血管

内气体,防止脑和其他重要器官的空气栓塞。灌注

压力不宜过高,正常情况下应小于40mmHg,灌注

量正常为500mL。灌注应在3~5min内进行。
逆行灌注后,动脉灌注恢复,机体缓慢升温。本组

患者均无脑部并发症发生。
总之,复杂的主动脉弓和降主动脉发育不良与

心内畸形使病情复杂,胸骨正中开胸进行手术是安

全的。对于主动脉弓中断、主动脉弓远端发育不

良、缩窄较长以及明显血管钙化的青少年和成人患

者来说,血管移植物旁路是一个很好的选择。
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