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全尧进食时味觉减退或消失尧口角歪斜等症状曰指导
患者掌握面部康复训练方法袁 如局部按摩及热敷袁
作抬眉尧闭眼尧叩齿尧鼓腮等动作遥

本例患者在我院先进的复合手术室条件下接

受了瘤体栓塞复合手术切除术袁栓塞后瘤体切除无
出血袁术野清晰袁降低了术中后组脑神经损伤风险袁
血量大大降低遥 通过对本例患者术前心理护理及充
分的术前准备袁减轻了患者对手术的焦虑曰术中积
极的血压管理及密切观察袁 预防了术中并发症发
生曰术后对可能发生的后组颅神经损伤所致吞咽困
难尧面瘫等方面作早期评估与护理干预袁未出现并
发症遥 总之袁颈静脉球瘤临床较为少见袁本例患者成
功的护理经验值得推广袁今后将扩大样本量进一步
总结研究护理实践经验袁为优化临床护理服务遥
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临床资料

患儿袁女袁2 岁遥 因野发现口唇紫绀尧心脏杂音 1 年余冶
入院遥 该患儿生长发育差于正常同龄儿童袁无缺氧发作及晕
厥史袁无蹲踞现象袁轻度活动后气喘遥 既往史无特殊遥 查体院
发育较差袁腹壁皮下脂肪 0.3 mm袁体重 7.5 kg袁身高 76 cm袁
口唇尧四肢末端紫绀袁无杵状指渊趾冤遥心界扩大袁心率 132次/min袁
律齐袁P2消失袁胸骨左缘第三肋间可闻及 2/6级收缩期杂音袁
传导局限遥肝右肋下约 1.0 cm质软袁脾肋下未触及遥SpO2 70%遥
入院心脏彩色多普勒超声渊彩超冤提示院先天性心脏病院 内
脏尧心房正位 左位心袁心室右襻尧房室连接一致袁肺动脉闭锁
渊域型冤袁主动脉骑跨袁室间隔缺损渊VSD袁主动脉瓣下冤袁卵圆
孔未闭渊左向右分流冤 动脉导管供血遥 心脏 CT提示院先天性
心脏病院内脏尧心房正位袁左位心曰肺动脉闭锁渊玉型冤袁室间隔
缺损渊膜周型冤袁动脉导管未闭渊管型冤袁其中McGoon指数 1.97袁
未见明显侧支血管影遥

明确诊断后在全麻尧低温尧体外循环下行 PA矫治术+VSD
修补术+PDA缝扎+PFO缝闭术袁术中探查主动脉增粗前移袁
骑跨约 75豫袁主动脉 颐 肺动脉=1 颐 0.4曰右室流出道远端及肺
动脉近端闭锁袁右肺动脉发育可袁肺动脉主干尧左肺动脉起始
部细小遥 VSD位于室上嵴下方袁直径约 2.0 cm遥 漏斗型 PDA
连于主肺动脉分叉处袁最细处直径约 4.0 mm遥 卵圆孔未闭遥
手术先游离主肺动脉尧PDA及左尧右肺动脉袁PDA套带遥 肝素
化袁常规建立体外循环袁阻断 PDA遥上下腔套带遥降温袁阻断升
主动脉袁并于主动脉根部灌注冷含血停跳液遥心脏停跳满意袁
心脏空尧心肌软袁ECG呈直线遥 打开右房袁经卵圆孔放置左心
引流管遥切断 PDA袁主动脉侧用 5/0 Prolene缝闭遥纵行切开主
肺动脉袁向下延长切开闭锁段及右室流出道袁切开左肺动脉
起始部袁切除肥厚的隔尧壁束袁疏通右室流出道遥 5/0 Prolene
连续缝合经处理的心包片修补 VSD遥用牛颈静脉补片连续缝
合加宽左肺动脉起始部遥下拉主肺动脉将其边缘与右室流出
道切口上缘连续缝合形成右室-肺动脉通道后壁袁 牛颈静脉
单瓣补片加宽形成该通道前壁遥缝闭卵圆孔遥复温袁主动脉根
部排气袁开放升主动脉阻断钳遥心脏自动复跳为窦性心律遥打
水试验三尖瓣无明显返流遥 4/0 Prolene关闭右房切口遥 给呼
吸袁逐渐脱离体外循环遥 术后患儿恢复良好袁复查心脏超声等
均正常袁测经皮氧饱和度 100%袁1周后康复出院遥

术后约 18个月时袁某日患儿无诱因出现咳嗽尧咯白色稀
薄痰袁无发热袁到当地医院输液 2 d渊具体不详冤袁效果欠佳袁并
出现食欲减低尧尿少尧双下肢水肿袁来我院途中患儿开始口唇
紫绀尧精神差袁车程半小时到达我院袁当时患儿神志淡漠袁入
急诊科后突然心率尧呼吸停止袁伴意识丧失袁紧急给予气管插
管尧辅助通气尧静脉推注血管活性药物等抢救治疗袁病情略平
稳后袁患儿由急诊转入 PICU后呈昏迷状态袁大动脉波动微弱尧
心音低钝袁立即行呼吸机辅助袁同时麻醉科行动静脉穿刺置
管袁血气分析示严重酸中毒渊pH 值 7.20尧BE -15 mmol/L尧乳

酸 7.5 mmol/L冤内环境紊乱袁床边 X线胸片见右肺大片渗出
影袁调整呼吸机参数尧加大 PEEP袁给予强心渊肾上腺素尧多巴
胺冤纠酸渊碳酸氢钠冤利尿等处理后袁内环境逐渐稳定袁复查血
气分析示 pH值 7.31尧乳酸 5.3 mmol/L尧BE -4.6 mmol/L袁血压
84/45 mmHg尧心律 148 bpm袁神志仍未恢复遥 当晚患儿再次出
现心率血压下降袁心率最慢 61 bpm袁血压 42/28 mmHg袁给予
高频呼吸机辅助尧肾上腺素静脉推注尧胸外按压处理后心率
血压恢复遥后经治疗多日患儿循环稳定袁神志逐渐恢复袁运动
性失语袁能简单交流袁遗留双足部分缺血性坏死院左足外踝至
足跟处 5 cm伊4 cm 皮肤破损袁创面干燥袁其中 3 cm伊3 cm尧
2 cm伊1 cm 2处创面呈黑色遥 右足外踝至足跟处及脚背外侧
面皮肤可见 9 cm伊8 cm创面袁 其中 6 cm伊7 cm皮肤呈黑色袁
创面干燥遥出院前复查心脏 CT增强提示院右室流出道及主肺
动脉无狭窄曰左肺动脉未显影渊考虑人工管道闭塞冤曰似见
少许侧支血管供左肺动脉遥 心脏超声亦提示未见左肺动脉遥
出院后烧伤专科诊治约 4个月后双足康复袁神经内科诊治约
1个月后恢复正常语言交流遥

之后 2年余患儿反复出现咳嗽尧 双下肢浮肿住院治疗袁
并呈心脏恶液质表现遥 2年余复在我院下行心导管尧 先心造
影+左肺动脉球囊扩张术遥 术中测得腔静脉尧右房尧右室及肺
动脉血氧饱和度均无显著差异袁提示心内无左向右分流遥 降
主动脉血氧饱和度 100%袁提示心内不存在右向左分流遥 Qp/
Qs=1.02抑1遥 全肺阻力 1 556达因窑s窑cm-5渊19.5Wood单位冤袁
显著升高遥 右肺动脉压力 95/5渊35冤 mmHg袁 按收缩压计肺动
脉压重度增高袁舒张压明显降低考虑肺动脉瓣返流遥 右肺动
脉-肺动脉-右室连续测压袁收缩压无压力阶差遥 降主动脉压
110/65渊80冤 mmHg袁左室-升主动脉-降主动脉连续测压无压
力阶差遥 Pp/Ps=0.86遥右房压 12 mmHg袁升高遥造影院淤透视见
主动脉瓣钙化影曰 于降主动脉造影见主动脉弓降部延续正
常袁未见弓降部缩窄曰未见侧支血管影曰盂右心室造影见右室
流出道迂曲袁未见明显狭窄袁右室显影后主肺动脉尧右肺动脉
顺序显影袁右肺动脉增宽袁未见局部狭窄袁未见左肺动脉显
影曰榆肺动脉造影见主肺动脉无明显狭窄袁主肺动脉显影后
右肺动脉顺行显影袁未见左肺动脉显影遥术中使用 0.035英寸
泰尔茂公司超滑短泥鳅导丝及普通钢丝配合各类导管袁包括
5 F端孔导管尧 切割后的直猪尾导管尧Cobra导管以及用于冠
脉的各类直头导丝袁其中最远的一次似导丝野钻冶进左肺动脉
起始部袁但不能形成支撑令导管进入左肺动脉袁故无法完成
左肺动脉球囊扩张术渊图 1冤遥患儿重度肺动脉高压袁已失去外
科手术指征袁出院后开始给予肺动脉高压靶向药物渊波生坦冤
治疗至今袁目前仍在随访中遥

讨论

本例患儿预后不良袁首要原因在于术中重建左肺动脉时
使用的牛颈静脉管道术后出现了管道的老化尧闭塞遥 对于这

揖Key words铱 congenital heart disease曰 pulmonary atresia曰 bovine jugular vein conduit曰 pulmonary
angiography曰 pulmonary hypertension渊允 陨灶贼藻则增藻灶贼 砸葬凿蚤燥造袁 圆园员5袁 圆4院 919鄄922冤
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淤双源 CT增强计算机重建图像袁可见肺动脉依赖未闭的动脉导管供血袁右肺动脉发育良好曰于双源 CT增强计算机重建图像
另一切面袁可见主肺动脉及左肺动脉发育差袁管径细小曰盂术后 18个月双源 CT增强心脏横断面袁未见左肺动脉曰榆术后 18个
月心脏超声袁大动脉短轴切面见右室流出道内径 1.7 cm袁收缩期主肺动脉腔内血流速度院1.8 m/s袁左肺动脉显示不清袁右肺动
脉起始处峰速院2.0 m/s曰舒张期右室流出道可见反流信号曰虞5 F猪尾巴导管右心室造影袁见右室流出道迂曲袁未见明显狭窄袁
右室显影后主肺动脉尧右肺动脉顺序显影袁右肺动脉增宽袁未见局部狭窄曰未见左肺动脉显影曰愚0.035英寸超滑短泥鳅导丝进
入左肺动脉最远的一次袁但其形成的支撑力不足以支撑起端孔导管的进入

图 1 治疗过程中心脏大血管图像

一类疾病理论上使用同种带瓣管道是最佳选择袁但目前国内
的状况是几乎没有途径能够取得同种带瓣管道袁特别是适用
于小儿的同种带瓣管道袁因此根本无法满足临床需要遥 国内
多数心脏中心使用的都是灭菌处理后的牛颈静脉管道遥在国
外有报道发现牛颈静脉管道与肺动脉的吻合口内膜增生会

出现较高的狭窄率咱1蛳2暂袁以及中晚期内膜纤维化尧钙化尧瓣上狭
窄等一系列问题咱3暂遥 李轩等咱4暂报道了 56例 TOF矫治术后需
要再次手术的患者袁其中高达 46.4%患者是因为右室流出道
梗阻或肺动脉狭窄袁包括右室流出道异常肌束尧肺动脉瓣环
狭窄尧主肺动脉狭窄尧肺动脉分支狭窄遥 其中半数患者渊12/
25冤是肺动脉分支狭窄袁可见使用牛颈静脉管道重建右室流
出道/肺动脉管道老化导致预后不良的并不少见袁 但严重到
出现肺动脉分支闭锁的尚属首例遥

目前国际上最广泛采用戊二醛交联法处理牛颈静脉咱5暂遥
此方法的优点是可抗酶降解和抗化学降解的能力强袁 致命
缺点是戊二醛交联形成的 Schiff碱很不稳定袁且易出现可逆
性反应袁发生毒性细胞反应袁使牛颈静脉管道在体内不能形
成内皮化袁并出现广泛的钙化遥 现在研究的一系列新型处理
技术包括染料介导光氧化尧单纯去细胞及去细胞结合染料介
导光氧化技术等都是基于戊二醛交联的基础上袁至今没有成
熟的技术能够减少钙化的发生遥一些研究者不建议儿童或者
新生儿使用牛颈静脉管道咱6蛳7暂袁但是用患儿自己的心包片做管
道会带来更多的问题袁比如无法重建肺动脉瓣曰心包片的面
积远不足以完成大范围重建管道等遥也有一些研究认为有些

操作可减少管道钙化的形成袁比如管道应在使用前用盐水反
复漂洗袁尽量去掉会刺激组织增生的保存液成分曰术中选择
合适的管道袁过大或过小都容易出现钙化或管道塌陷曰术后
3耀6个月华法令抗凝减少血栓形成等遥 这些可能会减少牛颈
静脉管道的钙化程度袁但不能从根本上解决问题遥

我们还观察到一个现象袁 无论是 TOF还是 PA的患者袁
出现肺动脉分支的狭窄的多为左侧袁右侧肺动脉通常发育良
好袁本例就存在上述现象遥 这与 Park等咱8暂及郑远等咱9暂观察一
致袁考虑原因可能为院淤动脉导管偏向于左肺动脉侧袁牵拉左
肺动脉导致开口处变细曰于未闭的动脉导管组织释放促使血
管闭合的活性因子袁延伸至左肺动脉袁导致左肺动脉狭窄曰盂
左肺动脉本身所处的解剖位置容易成角遥对于左侧肺动脉发
育偏细者袁即使在第 1次根治手术中利用牛颈静脉进行了加
宽袁远期由于补片钙化等袁肺动脉仍可再出现狭窄袁这是一个
需要关注的新问题遥

本例患儿属于肺血少的复杂型先心病袁按说这类患儿术
前因右室流出道及主肺动脉狭窄的野保护冶袁肺动脉压力理应
正常袁但术后肺动脉收缩压反常性升至 95 mmHg袁全肺阻力
亦显著增高遥我们不能用一侧肺动脉闭锁来解释肺动脉压力
和阻力的改变袁因为一侧肺动脉的缺失不会影响健侧肺动脉
压力和阻力咱10暂遥 本例患儿术后肺动脉高压原因尚不确定袁类
似这种肺血少复杂型先心病术后出现反常的肺动脉高压国

内尚无相关报道袁 但在第 5届国际肺动脉高压研讨会渊5th
WS蛳PH冤上有人首次提出发现这类反常的肺动脉高压袁我们
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推测反常出现的肺动脉高压可能是因为这类患儿肺血管非

正常发育所致遥 在正常情况下袁胎儿出生后肺组织产生额外
的通路咱11暂袁肺细小动脉数目的增长袁同时肺细小动脉也出现
增生尧管腔扩大尧管壁变薄遥 18个月后肺动脉中膜的厚度即
可达到成人水平咱12暂袁8耀10岁肺腺泡内肺小动脉基本发育完
成袁包括肌型尧部分肌型和非肌型 3种不同结构的血管段咱11暂遥
当患者有肺血减少型先天性心脏病时袁左尧右肺动脉与肺细
小动脉之间发育的关系随之发生了变化袁但具体关系很少有
报道咱13蛳14暂遥这类患者行双心室矫治术后袁增加的肺血流与肺小
血管发育不匹配袁会因肺血流突然增加袁肺血管床难以适应
这种血流动力学改变袁出现肺间质水肿尧肺泡渗出尧透明膜形
成等袁引起肺动脉阻力尧压力增高咱15暂遥

没有相关的经验及报道指导我们如何打通闭锁的人工

管道袁我们最初计划通过经皮介入球囊扩张的手段开通左肺
动脉袁但最终失败袁总结认识和经验如下院淤重新开通左肺动
脉起始端的手术指征非常关键袁必须明确是否还有侧支血管
供应患侧肺血遥 如果没有侧支血管供应闭塞的肺部袁按照我
们的经验肺血流完全中断 4 h则整个患侧肺部布满血栓袁无
论是外科还是介入手术将变得异常凶险袁这时即使开通左肺
动脉也无益于患者遥本例患儿 CT似见部分侧支供应肺血袁但
术中主动脉造影确定没有侧支血管形成袁因此我们仅稍作尝
试即放弃遥 于如果能够开通左肺动脉袁根据造影后左肺动脉
的角度切割出直猪尾巴导管袁 并配合 160 cm的超滑泥鳅导
丝袁利用导丝旋转并反复探查袁可能会更容易进入闭锁段遥 盂
左肺动脉起始部闭锁导致导管的角度无法直接指向闭锁处袁
导丝进入的难度远大于中尧远段遥 榆如可开通闭塞段袁选择人
工管道直径的 140%号球囊进行扩张可能较为合适袁 但我们
没有更多的经验遥
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