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体质量≤5 kg 先天性心脏病合并肺动脉高压患儿的手术疗效

雷 勇，聂永梅，杨 齐，邓明彬*

西南医科大学附属医院心胸外科（心脏大血管外科），泸州 646000 

［摘要］ 目的 评价体质量≤5 kg 先天性心脏病合并肺动脉高压（CHD-PAH）患儿的手术疗效。方法 回顾

性收集 2016 年 8 月至 2018 年 8 月在西南医科大学附属医院接受手术治疗的 29 例体质量≤5 kg 的 CHD-PAH 患儿的

临床资料，分析其手术并发症和死亡原因。对术后存活的 26 例患儿术前、出院前、术后第 6 个月的肺动脉压（PAP）、

主肺动脉与升主动脉内径比值（MPA/AAO）、心室射血前期时间和肺动脉血流加速时间比值（PEP/AT）、动脉血

氧分压（PaO2）、指脉氧饱和度（SpO2）、患儿身高与正常儿童身高比、患儿体质量与正常儿童体质量比和儿童肺

动脉高压功能分级进行分析，评估术后疗效。结果 29 例患儿均顺利完成手术，术后并发症包括低心排出量综合征

（2 例）、肺动脉高压危象（1 例）、残余分流或术后导管再通（2 例）、心律失常（1 例）、肝功能不全（1 例）、

切口延迟愈合（2 例）。死亡 3 例（10.3%），其中 2 例死于低心排出量综合征，1 例死于肺动脉高压危象。存活的

26 例患儿出院前和术后 6 个月时 PAP、MPA/AAO、PEP/AT、PaO2、SpO2、患儿身高与正常儿童身高比、患儿体质

量与正常儿童体质量比和儿童肺动脉高压功能分级均较术前明显改善（P＜0.05）。术后 6 个月时，24 例患儿生长发

育达到同龄儿童正常水平。结论 外科手术治疗体质量≤5 kg 的 CHD-PAH 患儿安全有效，能使患儿恢复正常生长

发育。
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Surgical treatment for congenital heart disease combined with pulmonary artery hypertension in children with 
body weight ≤5 kg 

LEI Yong, NIE Yong-mei, YANG Qi, DENG Ming-bin*

Department of Cardiovascular Surgery, The Affiliated Hospital of Southwest Medical University, Luzhou 646000, Sichuan, China

［Abstract］ Objective To evaluate the surgical treatment for congenital heart disease plus pulmonary artery 
hypertension (CHD-PAH) in children weighing less than 5 kg. Methods The clinical data of 29 CHD-PAH children with 
body weight ≤5 kg who were treated surgically between Aug. 2016 and Aug. 2018 were collected and retrospectively 
analyzed. Surgical complications and death causes were analyzed. Pulmonary artery pressure (PAP), the ratio of main 
pulmonary artery to ascending aorta diameter (MPA/AAO), the ratio of ventricular pre-ejection period to acceleration time 
(PEP/AT), arterial oxygen partial pressure (PaO2), pulse oxygen saturation (SpO2), the ratio of height to normal children, 
the ratio of weight to normal children, and functional classification of pulmonary arterial hypertension were evaluated in 
26 survival children before surgery, before discharge and at 6 months after surgery. Results The procedures were finished 
successfully in all the 29 children. Postoperative complications were as follows: low cardiac output syndrome (LCOS, 
2 cases), pulmonary hypertension crisis (1 case), residual shunt or recanalization (2 cases), arrhythmia (1 case), hepatic 
insufficiency (1 case), and delayed wound healing (2 cases). Three children (10.3%) died; of them 2 died of LCOS and one 
died of pulmonary hypertensive crisis. The above-mentioned indexes were significantly improved before discharge and at 6 
months after surgery (P＜0.05). The growth and development of 24 children reached the normal level 6 months after surgery. 
Conclusion Surgical treatment is safe and effective for CHD-PAH children with body weight≤5 kg, which can restore 

normal growth and development of the children. 
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先 天 性 心 脏 病（congenital heart disease，
CHD） 是一类在胎儿时期因心脏血管发育异

常所致的心血管畸形，全世界 CHD 的发病率为

6‰～8‰［1］。国内研究显示发病率呈上升趋势，

我国每年约有 15 万～20 万 CHD 患儿出生［2］。肺

动脉高压（pulmonary artery hypertension，PAH）

是非限制性左向右分流的 CHD 常见并发症之一，

CHD 合并 PAH（CHD-PAH）的患儿运动能力和

生活质量明显下降［3］。临床上对于 PAH 进展快

的 CHD 患儿提倡尽早手术纠正畸形，以改善患儿

生长发育、提高患儿生活质量，但在早期便已发生

PAH 的 CHD 患儿因各脏器功能发育不完全，手术

风险较大。我院于 2016 年 8 月至 2018 年 8 月通过

手术治疗体质量≤5 kg 的 CHD-PAH 患儿 29 例，取

得良好效果，现报告如下。

1 资料和方法

1.1 一般资料 收集 2016 年 8 月至 2018 年 8 月

于西南医科大学附属医院行手术治疗的 29 例体质

量≤5 kg 的 CHD-PAH 患儿资料进行回顾性分析，

研究方案通过西南医科大学附属医院伦理委员会

审批。29 例患儿中，男 12 例、女 17 例，年龄为

（159.9±70.9）d， 体质量为（4.60±0.38）kg。
其中室间隔缺损 9 例，动脉导管未闭 1 例，室间隔

缺损＋动脉导管未闭 3 例，室间隔缺损＋房间隔缺

损 3 例，部分性心内膜垫缺损＋房间隔缺损 1 例，

部分性心内膜垫缺损＋卵圆孔未闭 1 例，完全性心

内膜垫缺损 1 例，室间隔缺损＋卵圆孔未闭 5 例，

室间隔缺损＋动脉导管未闭＋房间隔缺损 3 例，室

间隔缺损＋动脉导管未闭＋房间隔缺损＋肺静脉异

位引流 1 例，室间隔缺损＋动脉导管未闭＋卵圆孔

未闭 1 例。

所有患儿均在哭闹或活动后出现呼吸急促，其

中 18 例伴有活动或哭闹后口唇发绀，7 例伴有安

静状态下口唇发绀；11 例伴有术前反复肺部感染，

8 例术前患有重症肺炎。所有患儿均有不同程度的

心功能不全。心脏彩色多普勒超声检查示所有患儿

术前均有不同程度左向右分流，其中 18 例为以左

向右为主的双向分流。胸部 X 线片示肺血增多，肺

动脉段突出，胸心比例为 0.63±0.07；心电图示电

轴右偏，右心室高电压，伴完全或不完全右心束支

传导阻滞。

1.2 PAH 诊断和分级 通过心脏彩色多普勒超声

右房室瓣反流压差法间接检测肺动脉压（pulmonary 
artery pressure，PAP）和术前桡动脉穿刺测定体

循环压力，根据肺 / 体循环压力比值（pulmonary-
to-systemic pressure ratio，Pp/Ps）判断 PAH 程度， 
Pp/Ps＞0.75 为重度 PAH，0.46～0.75 为中度 PAH，

0.30～0.45 为 轻 度 PAH［4］。 患 儿 术 前 Pp/Ps 为
0.79±0.09，其中轻度 PAH 8 例、中度 PAH 11 例、

重度 PAH 10 例。根据 2011 年儿童 PAH 功能分级

标准［5］进行儿童 PAH 功能分级，其中Ⅰ级 6 例，

Ⅱ级 11 例，Ⅲa 级 9 例，Ⅲb 级 3 例。

1.3 手术方法 综合评估患儿病情，必要时予以吸

氧、雾化、抗炎、利尿、强心、营养心肌等治疗。

重度 PAH 患儿予以降 PAP 治疗，待患儿情况好转

后，尽早行手术治疗。

1 例患儿经左胸行动脉导管未闭封堵术；余 28
例患儿均经胸骨正中开胸，常规建立体外循环，鼻

咽温降至 32.0 ℃，阻断主动脉，经主动脉根部顺行

灌注，充分左心引流，注意心肌保护。所有患儿均

经右心房入路或右心房＋主肺动脉入路修补。合并

动脉导管未闭的患儿均在行修补术前结扎切断未

闭的动脉导管。7 例患儿在畸形纠治后行卵圆孔造

口术或留口术，直径约 3～4 mm，以缓解右心前负

荷，防止心力衰竭。11 例患儿因中度以上右房室瓣

反流，行右房室瓣成形术。心脏复跳后，常规使用

多巴胺 5～10 μg/（kg•min），硝普钠 0.3～1.0 μg/
（kg•min），肾上腺素 0.01～0.05 μg/（kg•min）。

所有患儿均于术前、术中进行超滤，术后进行改良

超滤，滤出体内过多的水分、晶体液及炎性介质，

降低机体容量负荷。均从主动脉根部缓慢注入鱼精

蛋白，预防 PAH 危象发生。心脏复跳后体外循环

辅助时间不短于主动脉阻断时间的 1/3，充分帮助

机体偿还氧债。

1.4 术后处理 术后常规呼吸机辅助呼吸，早期

充分镇静，适度过度通气，并保持轻度碱血症，监

测血气分析，根据结果调整呼吸机参数，使患儿动
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脉血pH值维持在7.35～7.65，二氧化碳分压（partial 
pressure of carbon dioxide，PCO2）控制在 25～45 
mmHg（1 mmHg＝0.133 kPa），且术后维持稍高

动脉血氧分压（arterial partial pressure of oxygen，
PaO2）。密切监测患儿中心静脉压、动脉压、心

率、心律、四肢温度、尿量，根据心电监护、尿

量、双肺情况、四肢温暖状态调节心血管活性药

物，尿量维持在 1～2 mL/（kg•h），定时吸痰拍背、

促痰排出，注意保暖，充分镇静，减少患儿活动，

减轻心肺负荷，减少氧耗，待患儿病情平稳后转回

普通病房继续治疗。

1.5 评估指标 在患儿安静状态下进行心脏多普

勒超声检查，测定心室射血前期时间（pre-ejection 
period，PEP）和肺动脉血流加速时间（acceleration 
time，AT），计算 PEP/AT。正常人 PEP/AT≤1，
PEP/AT＞1 即可诊断为 PAH［6］。经心脏彩色多普

勒超声测量肺动脉和主动脉内径，计算主肺动脉

与升主动脉内径比值（main pulmonary artery-to-
ascending aorta diameter ratio，MPA/AAO）。 术

后存活患儿均在出院前、术后第 6 个月检查心脏

彩色多普勒超声（PAP、MPA/AAO、PEP/AT）、

PaO2、 指 脉 氧 饱 和 度（pulse oxygen saturation，
SpO2），并进行儿童 PAH 功能分级，根据 WHO 儿

童成长标准［7］计算患儿身高与正常儿童身高比值

和患儿体质量与正常儿童体质量比值，评估患儿生

长发育情况。

1.6 统计学处理 采用 SPSS 17.0 软件进行统计学

分析。计量资料若呈正态分布以 x±s 表示，呈偏态

分布以中位数表示，出院前后数据的比较采用配对

t 检验。检验水准（α）为 0.05。

2 结 果

2.1 术中、术后情况 29 例患儿手术均顺利完

成。经心脏彩色多普勒超声测量发现所有患儿肺动

脉内径均有不同程度的增大，术中测得 MPA/AAO
为 1.50±0.36。28 例经胸骨正中开胸手术的患儿主

动脉阻断时间为（44.62±13.12）min，心脏复跳后

的辅助时间为（38.30±10.83）min。术后有 3 例

（10.3%）患儿死亡，其中 2 例死于低心排出量综

合征，1 例死于 PAH 危象；此外还有 6 例患儿术后

发生并发症，其中残余分流或术后导管再通 2 例，

心律失常 1 例，肝功能不全 1 例，伤口愈合不良 2
例。26例存活患儿呼吸机辅助时间中位数为 8.92 h，
ICU 停留时间为（3.4±2.3）d。
2.2 术前与术后各项指标比较 26 例治愈出院的

患儿均行随访，随访时间至少 6 个月。与术前比

较，患儿出院前 PAP、MPA/AAO 均降低，PaO2 和

SpO2 均升高，差异均有统计学意义（P 均＜0.05）；

PEP/AT 低于术前（P＜0.05），其中 PEP/AT＞1 者

17 例，PEP/AT≤1 者 9 例。与出院前比较，患儿术

后 6 个月 MPA/AAO 降低，SpO2 升高，差异均有统

计学意义（P 均＜0.05）；PAP 和 PEP/AT 均低于

出院前（P 均＜0.05），其中 PEP/AT＞1 者 5 例，

PEP/AT≤1 者 21 例。详见表 1 。

表 1 CHD-PAH 患儿术前、出院前及术后 6 个月各项指标比较

x±s
指标 术前n＝26 出院前n＝26 术后 6 个月n＝24a

PAP (mmHg) 55.46±17.03 30.58±9.47* 19.9±2.81*△

MPA/AAO 1.40±0.17 1.05±0.12* 0.83±0.10*△

PEP/AT 1.29±0.12 1.05±0.15* 0.95±0.09*△

PaO2
b (mmHg) 80.54±3.54 89.50±2.80*

SpO2 (%) 90.04±3.18 95.46±1.48* 96.92±1.38*△

a：残余分流或术后导管再通的 2 例患儿未被纳入；b：因PaO2 为有创检查，术后 6 个月采集到的数据不完整，故未列出 .  
1 mmHg＝0.133 kPa. CHD-PAH：先天性心脏病合并肺动脉高压；PAP：肺动脉压；MPA/AAO：主肺动脉与升主动脉内径比值； 
PEP/AT：心室射血前期时间和肺动脉血流加速时间比值；PaO2：动脉血氧分压；SpO2：指脉氧饱和度 . *P＜0.05 与术前比较； 
△P＜0.05 与出院前比较

2.3 术前与术后儿童 PAH 功能分级及患儿生长发

育比较 根据 2011 年儿童 PAH 功能分级标准，术

前 PAH 功能Ⅰ级 6 例，Ⅱ级 11 例，Ⅲa 级 9 例，

Ⅲb 级 3 例；出院前正常 5 例，Ⅰ级 8 例，Ⅱ级 9
例，Ⅲa 级 4 例；术后 6 个月正常 17 例，Ⅰ级 7 例，

Ⅱ级 1 例，Ⅲa 级 1 例。上述结果表明术后患儿的

PAH 功能分级较术前有不同程度降低。术后 6 个

月时，26 例患儿中有 24 例生长发育较术前改善，

患儿体质量与正常儿童体质量比值（0.97±0.07）、

身高与正常儿童身高比值（0.98±0.06）均高于术
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前（0.83±0.05、0.75±0.09），差异均有统计学意

义（P 均＜0.05）；2 例患儿因术后残余漏和动脉

导管再通，患儿身高与正常儿童身高比值（0.85、
0.91）和患儿体质量与正常儿童体质量比值 （0.85、
0.89）虽较术前 （身高比：0.74、0.87；体质量比：

0.63、0.71）有所改善，但其生长发育仍落后于同

龄儿童正常水平。

3 讨 论

PAH是CHD常见的并发症之一，其主要特征是

肺血管阻力持续升高。CHD患儿因心内结构及血流

动力学异常，机体通过多种分子机制促使肺动脉结

构重构，影响内皮细胞［8］，使其功能受损，内皮向

间质转化［9］；影响中层平滑肌细胞，使其表型变化、

异常增殖、迁移，不能正常凋亡［10］。CHD-PAH 患

儿常处于缺氧状态，进而影响患儿的生长发育，患儿

表现为安静、嗜睡，与人互动明显减少，部分患儿因

出现右心衰竭而过早死亡［5］。2015 年美国心脏协

会（American Heart Association，AHA）/美国胸科学

会（American Thoracic Society，ATS）指南指出，在

新生儿、婴儿期和年龄较大的儿童中，PAH 与各种

心脏病、肺部疾病和全身疾病相关［11］。目前针对

CHD-PAH 的有效治疗手段包括药物治疗和 CHD
畸形纠治。新型降肺动脉压药物虽能够延缓疾病

进展，减轻临床症状，延长患者生存期，但不能治

愈 CHD-PAH［12］。研究发现波生坦治疗 PAH 并不

能降低 PAP 和肺血管阻力，仅增加肺 / 体循环血流

比［13］。对于新生儿患者，前列地尔脂微球治疗取

得了显著的临床效果［14］，但仍未在临床上推广使

用。另外，尽管伊洛前列素等药物可降低肺血管阻

力［15］，改善血管重构［16］，但主要是针对成人的

研究，对婴幼儿仍缺乏数据支持，且药物剂量、用

药后的不良反应等尚不清楚，特别对于 CHD-PAH
患儿，现尚无循证指导治疗的方法［17］。目前，

对没有自发缓解可能性的 CHD 新生儿或婴儿患

者，临床上提倡应尽早采用手术治疗。对于 CHD-
PAH，及时关闭分流可恢复肺血液动力学及血管正

常化形态，从而治愈 PAH［18-19］。

复杂 CHD 患儿存在明显神经智力发育落后，

手术治疗时机与 CHD 患儿远期神经智力发育具有

相关性［20］。随着心脏外科学的迅速发展，CHD 手

术已经趋于低龄化，且技术逐渐成熟。PAH 是左

向右分流的潜在发绀性 CHD 并发症之一，在早期

便已形成 PAP 的 CHD 患儿因各脏器功能发育不完

全，全身代谢功能下降，抵抗力差，不仅增加外科

手术风险，而且严重影响患儿心、肺、脑等器官的

功能发育。早期 PAH 的主要特征是腺泡前血管的

内侧肥大和正常非肌肉化小动脉的肌肉化，后者也

是血管重构过程中第 1 个可见的结构变化［10］。在

血管重构未达到不可逆转前，通过手术干预消除

PAH 形成的病因，将肺循环的压力和流量降低至正

常，使肺血管在出生后尽早得以正常转化，是治愈

PAH 的关键，也是心、脑、肺等器官正常发育的

保障。有学者在 CHD-PAH 患儿术后远期随访中发

现，年龄＜13 个月患儿 PAP 在术后大部分能恢复

正常［21］。

我院对 29 例体质量≤5 kg 的 CHD-PAH 患儿

进行手术治疗，术后有 3 例（10.3%）患儿死亡，术

后并发症包括低心排出量综合征（2 例，死亡）、

PAH 危象（1 例，死亡）、残余分流或术后导管

再通（2 例）、心律失常（1 例）、肝功能不全 
（1 例）、切口延迟愈合（2 例）。经手术治疗治

愈的患儿，出院前、术后 6 个月患儿的 PAH 功能

分级与术前相比均降低，患儿生长发育得到改善，

且术后 PaO2、SpO2 均高于术前，PEP/AT、MPA/
AAO 均低于术前；术后 6 个月患儿身高、体质量

与正常儿童无明显差异；复查心脏彩色多普勒超声

测 PAP，大部分患儿在正常范围。上述结果表明，

CHD-PAH 患儿在婴幼儿时期进行手术治疗，术后

PAP 可降至正常，生长发育与正常婴幼儿无异。

综上所述，手术治疗低龄、低体质量 CHD-
PAH 患儿安全有效，能够显著降低 PAP，促使患儿

生长发育恢复正常。但本研究也存在不足之处：

（1）病例数较少，有待临床积累较大样本量进一

步研究；（2）随访时间短；（3）虽然大部分患儿

各项指标达到正常值，生长发育与同龄儿童无明显

差别，但患儿的智力、认知等功能与正常同龄儿是

否有差别，有待进一步评价。
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