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　　［摘要］　目的　总结外科治疗婴儿法洛四联症（ＴＯＦ）的临床经验，并对早期、中期疗效进行评价。方法　１４２

例婴儿ＴＯＦ，术前经心脏彩超和（或）心脏ＣＴＡ检查确诊，其中男性７９例，女性６３例；年龄１～１２个月，平均（６．４±

２．７）个月；体质量３．０～１２．０ｋｇ，平均（６．７±１．４）ｋｇ。ＭｃＧｏｏｎ值０．８０～２．４７，平均１．５９±０．３４；左室舒张末容积指数

１４．０～３６．３ｍＬ／ｍ２，平均（２５．５±５．９）ｍＬ／ｍ２。１３８例在中度低温体外循环下行一期根治术，４例行分期根治手术。

结果　体外循环时间（９５．０±２１．７）ｍｉｎ，主动脉阻闭时间（５４．３±１５．１）ｍｉｎ，术后呼吸机辅助时间（４０．２±３０．５）ｈ，监

护室停留时间（５．０±３．５）ｄ。治愈出院１４０例，死亡２例（院内死亡率１．４％）。术后二次手术４例（２．８％）。术后并发

症主要为低心排出量综合征、肺部感染、急性肾衰竭等，并发症发生率为７．０％（１０／１４２）。随访患儿１２７例，随访率

８９．４％，随访时间１１～６２个月（中位数３７个月），均无死亡或再次手术；心功能Ⅰ级１１７例（９２．１％），心功能Ⅱ级１０例

（７．９％）；心脏超声提示右室射血分数（ＥＦ）均正常，微量或少量肺动脉瓣反流１１３例（８９．０％），中量反流１４例

（１１．０％），无大量反流。结论　婴儿期行ＴＯＦ根治术是安全有效的，优化手术方法及加强围手术期管理是提高婴儿

期ＴＯＦ手术成功率的关键，术后早期和中期疗效满意。
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ｍｅｄｉｕｍｔｅｒｍｏｕｔｃｏｍｅｓ．Ｏｐｔｉｍｉｚｉｎｇｏｐｅｒａｔｉｏｎｍｅｔｈｏｄａｎｄｓｔｒｅｎｇｔｈｅｎｉｎｇｔｈｅｐｅｒｉｏｐｅｒａｔｉｖｅｍａｎａｇｅｍｅｎｔａｒｅｔｈｅｋｅｙｓｔｏ
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［犓犲狔狑狅狉犱狊］　ｔｅｔｒａｌｏｇｙｏｆＦａｌｌｏｔ；ｉｎｆａｎｔ；ｃａｒｄｉａｃｓｕｒｇｉｃａｌｐｒｏｃｅｄｕｒｅｓ；ｐｅｒｉｏｐｅｒａｔｉｖｅｃａｒｅ；ｆｏｌｌｏｗｕｐ

［ＡｃａｄＪＳｅｃＭｉｌＭｅｄＵｎｉｖ，２０１７，３８（１）：１１９１２３］

　　法洛四联症（ｔｅｔｒａｌｏｇｙｏｆＦａｌｌｏｔ，ＴＯＦ）的发病

率在发绀型先天性心脏病中居首位，约占先天性心

脏病的１２％～１４％，１岁以内死亡率达到２５％
［１］。

自１９５４年第１例ＴＯＦ外科矫治手术以来，目前

ＴＯＦ的外科手术成功率已得到明显提高，但ＴＯＦ

外科治疗的最佳时机选择以及中长期疗效如何一直

是心外科医生关注的问题［２］。２０１０年１０月至２０１５

年２月，广州军区广州总医院心血管外科中心对

１４２例１岁以内ＴＯＦ患儿进行了外科矫治手术，取

得满意的早期和中期疗效，现将临床资料和治疗经

验报告如下。

１　资料和方法

１．１　临床资料　收集２０１０年１０月至２０１５年２月

广州军区广州总医院心血管外科中心开展婴儿

ＴＯＦ外科矫正手术的１４２例患儿的临床资料，其中

男性７９例，女性６３例；年龄１～１２个月，平均

（６．４±２．７）个月；体质量３．０～１２．０ｋｇ，平均（６．７±

１．４）ｋｇ；ＭｃＧｏｏｎ值０．８～２．４７，平均１．５９±０．３４；

左室 舒 张 末 容 积 指 数 （ＬＶＥＤＶＩ）１４．０～

３６．３ｍＬ／ｍ２，平均（２５．５±５．９）ｍＬ／ｍ２。１４２例患

儿均经手术确诊 ＴＯＦ，其中合并动脉导管未闭

（ＰＤＡ）１２例、合并房间隔缺损（ＡＳＤ）１９例、卵圆孔

未闭（ＰＦＯ）２８例、体肺侧支循环４３例、永存左上

腔静脉（ＰＬＳＶＣ）１１例。术前均出现不同程度的口

唇发绀，有缺氧发作病史１９例。术前所有患儿均行

超声心动图、胸部Ｘ线及心电图检查，肺动脉显示

不清者加做ＣＴＡ检查。１３８例患儿在中度低温体

外循环下行ＴＯＦ一期根治术；４例行分期根治手

术，其中３例一期行右室流出道补片加宽手术、１例

行中央分流术，术后１～２年行二期根治术。

１．２　手术方法　采用中低温体外循环下手术，正中

开胸，常规建立体外循环。主动脉阻断后，经主动脉

根部灌注ＨＴＫ心脏停搏液。通过ＰＦＯ或ＡＳＤ放

置左心引流管。手术均采取右心房切口及右室流出

道小切口双路径，右室切口一般控制在１ｃｍ以内，

以最大限度地保护右室功能。经右房室瓣和右室小

切口，剪除肥厚的室间隔隔束及室上嵴两侧部分肥

厚肌束，适当疏通右心室流出道。根据室间隔缺损

（ＶＳＤ）的位置和大小选择经右房室瓣或右室小切口

修补ＶＳＤ，尽量选择经右房室瓣路径。以戊二醛固

定的心包补片连续修补ＶＳＤ，右后下角位置间断缝

合。根据肺动脉瓣环及肺动脉发育情况，决定是否

作跨瓣环补片，补片大小及宽度以刚好能通过相应

直径的肺动脉瓣探条为准，肺动脉瓣环直径根据

Ｒｏｗｌａｔｔ、Ｒｉｍｏｌｄｉ和Ｌｅｖ的公式计算：直径（ｍｍ）＝

１０π×［３．５８６９×ｌｇ（体表面积）－９．５４３１］。对于合

并侧支循环的患儿，２ｍｍ以内侧支不做特殊处理，２

ｍｍ以上侧支或合并ＰＤＡ的患儿，体外循环开始前

或并行循环时游离并结扎。合并ＡＳＤ或ＰＦＯ的患

儿，均给予修补或直接缝合，ＰＬＳＶＣ给予临时过线

阻断。术中、术后给予改良超滤。停止体外循环后，

采用直接测压的方式计算右室压力／主动脉压，我们

认为该比值处于０．４～０．７５之间比较满意；比值＜

０．４说明可能补片过宽、右室疏通过多或存在右室

功能不全；＞０．７５则说明右室流出道可能存在残余

梗阻或者远端肺血管发育太差，如果测压不满意且

患儿循环不稳定则给予并行循环下进一步纠正。本

组中１２２例（８５．９％）患儿通过右房室瓣修补ＶＳＤ，

１３６例（９５．８％）患儿行跨瓣环补片。９例（６．３％）患

儿存在左肺动脉起始部狭窄，２例（１．４％）患儿右肺

动脉起始部狭窄，均采用自体心包补片予以加宽。

１．３　术后处理　所有患儿术后均入ＩＣＵ监护，呼

吸机辅助呼吸采用同步间歇指令通气（ＳＩＭＶ）模

·０２１·
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式，根据情况使用血管活性药物和利尿剂，每小时晶

体液入量根据中华医学会《小儿围手术期液体和输

血管理指南（２００９）》进行，使用胶体液调节容量。患

儿苏醒后逐渐减少呼吸辅助条件，呼吸频率减至４

次／ｍｉｎ，且动脉血气分析指标良好，即拔除气管插

管。无脏器功能不全、无手术部位活动性出血、生命

体征平稳后转出ＩＣＵ。如术后出现尿少或无尿等急

性肾损伤表现，则尽早行腹膜透析治疗。如拔除气

管插管后出现呼吸困难表现，则优先选择行无创通

气治疗，以减少二次气管插管带来的并发症。

１．４　统计学处理　采用ＳＰＳＳ１８．０软件进行统计

学分析，计量资料以珔狓±狊表示，两组间比较采用配

对狋检验。检验水准（α）为０．０５。

２　结　果

２．１　早期手术结果　本组患儿的平均体外循环时

间为（９５．０±２１．７）ｍｉｎ，平均主动脉阻闭时间

（５４．３±１５．１）ｍｉｎ，平均术后呼吸机辅助时间

（４０．２±３０．５）ｈ，平均监护室停留时间（５．０±

３．５）ｄ，平均强心药指数１１．６±５．１（强心药指数＝

多巴胺×１＋多巴酚丁胺×１＋米力农×１０＋肾上腺

素×１００），平均住院时间（１３．８±４．５）ｄ。治愈出院

患儿１４０例，死亡２例（院内死亡率１．４％）。２例患

儿死亡均发生在一期ＴＯＦ根治术后。其中１例死

因为低心排出量综合征，该患儿１０个月龄，ＭｃＧｏｏｎ

值１．５，ＬＶＥＤＶＩ２０ｍＬ／ｍ２，术中左心回血多，停循

环测右室压力／主动脉压为０．７２，术后第２天开始

出现低心排出量综合征，并逐渐出现肾衰、肺部感

染，于术后第１４天死亡；另１例死因为肺部感染，该

患儿６个月龄，发育差，体质量４．０ｋｇ，重度发绀，术

前红细胞比容５７％，手术顺利，但术后氧分压低，痰

多，反复尝试脱呼吸机失败，于术后第５天确诊肺部

感染，第１７天死亡。术后４例（２．８％，４／１４２）患儿

接受了二次手术，均为术后２４ｈ内，其中２例因为心

包填塞，１例因为胸引流量多，１例因为右室流出道

残余梗阻并导致早期循环不稳定，二次开胸后均治

愈出院。术后主要并发症为低心排出量综合征

（４．９％，７／１４２）、肺部感染（３．５％，５／１４２）、急性肾衰

竭（３．５％，５／１４２）等，上述两种或以上并发症的发生

率为７．０％（１０／１４２），其中８例治愈出院。术后２６

例（１８．３％）患儿曾出现心律失常，多发生于术后２４

ｈ内，其中最常见的类型是窦性心动过速（１７．０％，

２４／１４２）、室上性心动过速（１２．０％，１７／１４２）和室性

早搏（６．３％，９／１４２），纠正内环境紊乱或给予胺碘酮

等治疗后治愈；术后９例（６．３％）出现胸腔积液，２例

（１．４％）出现心包积液，给予胸腔或心包穿刺置管引

流后治愈；术后３例（２．１％）发生切口感染，给予清创

缝合后治愈。见表１。

表１　早期手术结果汇总

犖＝１４２，狀（％）

项目 例数

经右房室瓣入路修补ＶＳＤ １２２（８５．９）

跨瓣环补片 １３６（９５．８）

死亡 ２（１．４）

再次手术 ４（２．８）

手术并发症

　低心排出量综合征 ７（４．９）

　肺部感染 ５（３．５）

　急性肾衰 ５（３．５）

　心律失常 ２６（１８．３）

　　窦性心动过速 ２４（１７．０）

　　室上性心动过速 １７（１２．０）

　　室性早搏 ９（６．３）

　胸腔积液 ９（６．３）

　心包积液 ２（１．４）

　切口感染 ３（２．１）

　　ＶＳＤ：室间隔缺损

２．２　随访结果　本组获得随访１２７例，随访率

８９．４％，随访时间１１～６２个月（中位数３７个月），无

死亡，无再次手术，发绀消失，生长发育均明显改善。

根据纽约心脏病协会（ＮＹＨＡ）心功能评级，心功能

Ⅰ级１１７例（９２．１％），心功能Ⅱ级１０例（７．９％）。

心脏超声检查提示所有患儿右心室射血分数（ＥＦ）

正常［（５８．１±６．９）％］；肺动脉瓣均有不同程度的反

流，其中微量或少量反流１１３例（８９．０％），中量反流

１４例（１１．０％），无大量反流。术后早期（出院前）右

室流 出 道 残 余 压 差 （２８．８±７．０）ｍｍＨｇ

（１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ），术后中期复查右室流出道

残余压差下降，为（２０．２±４．２）ｍｍＨｇ（狋＝１１．８３５，

犘＝０．０００）。２例患儿左肺动脉残余狭窄（压差分别

为２０和２６ｍｍＨｇ）。９例（７．１％）右房室瓣少到中

量反流，无右房室瓣大量反流。所有获得随访患儿

无ＶＳＤ残余漏发生。所有患儿均有不完全性或完

全性右束支传导阻滞，无室性心律失常或房室传导

阻滞发生。见表２。

·１２１·
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表２　中期随访结果汇总

犖＝１２７

项目 结果

死亡狀（％） ０（０．０）

再次手术狀（％） ０（０．０）

ＮＹＨＡ心功能评级狀（％）

　Ⅰ级 １１７（９２．１）

　Ⅱ级 １０（７．９）

右心室ＥＦ（％），珔狓±狊 ５８．１±６．９

肺动脉微量／少量反流狀（％） １１３（８９．０）

肺动脉中量反流狀（％） １４（１１．０）

右室流出道残余压差狆／ｍｍＨｇ，珔狓±狊

　术后早期 ２８．８±７．０

　术后中期 ２０．２±４．２

右房室瓣少量／中量反流狀（％） ９（７．１）

左肺动脉残余狭窄狀（％） ２（１．６）

ＶＳＤ残余漏狀（％） ０（０．０）

右束支传导阻滞狀（％） １００（１００．０）

室性心律失常狀（％） ０（０．０）

房室传导阻滞狀（％） ０（０．０）

　　ＮＹＨＡ：纽约心脏病协会；ＥＦ：射血分数；ＶＳＤ：室间隔缺损．

１ｍｍＨｇ＝０．１３３ｋＰａ．犘＜０．０５与术后早期比较

３　讨　论

ＴＯＦ是最常见的发绀型先心病，其确诊主要依

靠心脏超声，对严重肺动脉发育不良、合并其他畸形

及侧支循环丰富者，需进一步行心血管造影检查。

近年来心脏ＣＴＡ技术不断发展，在临床上已逐步取

代心血管造影成为ＴＯＦ重要的检查手段
［３］。本组

ＴＯＦ患儿行ＣＴＡ者占４１．５％（５９／１４２），结合心脏

ＣＴＡ和超声结果，可以更准确地判断肺血管发育情

况、左心室大小、冠脉异常、侧支循环情况等，为判断

手术指征和手术方式提供依据［４］。

ＴＯＦ的最佳手术时机目前尚无定论，但是国内

外报道均认为，随着手术、麻醉、体外循环、监护技术

的提高，ＴＯＦ应尽量早期手术，早期手术可促进肺

动脉和肺泡发育、保护右心室功能、减少心律失常和

慢性低氧血症危害、促进中枢神经系统发育等［２，５６］。

我科近年来对于ＴＯＦ治疗也趋于低龄化，本组最小

患儿１月龄，体质量３ｋｇ，由于其反复缺氧发作史，

给予了早期手术，效果良好。对于无明显症状的患

儿，国内外多数专家建议３个月至１岁进行手术，对

于伴有呼吸困难、明显发绀、有缺氧发作史、严重影

响生长发育的患儿建议急诊手术，没有年龄限

制［２，６］。Ｏｏｉ等
［２］报道的一组５２例婴儿ＴＯＦ手术

的资料，比较了＜３个月和＞３个月患儿的治疗结

果，发现手术死亡率和并发症没有差别，但＜３个月

患儿呼吸机辅助时间、ＩＣＵ停留时间、住院时间均明

显延长。一般认为，ＭｃＧｏｏｎ值＞１．２且ＬＶＥＤＶＩ＞

３０ｍＬ／ｍ２是ＴＯＦ行一期根治手术的指征。我们认

为，该适应证可以适当放宽。对于婴儿ＴＯＦ，应把

ＭｃＧｏｏｎ值与ＬＶＥＤＶＩ结合起来判断手术指征，但

应以ＭｃＧｏｏｎ值为主，如果ＬＶＥＤＶＩ＜３０ｍＬ／ｍ２，

但ＭｃＧｏｏｎ值＞１．２，我们依然选择行一期根治手

术。本组一期根治的患儿 ＭｃＧｏｏｎ值最小为１．１，

ＬＶＥＤＶＩ最小的仅为２４ｍＬ／ｍ２，手术效果良好。

所以我们认为婴儿ＴＯＦ，只要左、右肺血管发育良

好，几乎都能一期根治，无年龄限制。

婴儿ＴＯＦ右心室肥厚大多不严重，而以肺动脉

瓣狭窄或右心室内纤维狭窄环为特点，一般发绀程

度不严重，侧支循环不太丰富，因此术中注意对右心

室功能的保护，对术后恢复和远期效果意义重大。

我们提倡ＴＯＦ手术的“微创”，即经右房室瓣修补

ＶＳＤ，右室切口尽可能小，且修剪右室肥厚肌束应适

度，右室流出道补片以刚好能通过相应直径的肺动

脉瓣探条为准，允许右室流出道术后有３０ｍｍＨｇ

左右的残余压差，右室压力／主动脉压＜０．７５都是

可以接受的，这并不影响手术成功率以及早中期的

手术效果，而且随访发现这对于保护右心室形态和

功能都是有意义的。同时我们也发现，随着ＴＯＦ矫

治术后右心室形态和功能的改善，右室流出道的残

余压差也会逐渐下降，这与国外的报道［７］一致。

Ｌａｔｕｓ等
［７］对比了ＴＯＦ术后有、无右室流出道残余

狭窄（＞２５ｍｍＨｇ）对远期右心功能的影响，两组残

余压差分别为（４９．５±１１．９）ｍｍＨｇ、（１５．４±７．０）

ｍｍＨｇ，两组平均随访时间分别为１２．８年、１１．２

年，结果发现前者肺动脉瓣反流发生率、右室舒张末

期容积、右室收缩末期容积均明显低于后者，该作者

也认为保留适当的右室流出道残余压差对保护

ＴＯＦ术后右室形态和功能有长期的受益。

ＴＯＦ是一种圆锥动脉干对位不良型室间隔缺

损，缺损一般较大，我们建议经右房室瓣修补ＶＳＤ，

这样可以最大程度地减少右室切口的大小以及右心

功能的损害。实践证明，绝大多数婴儿ＴＯＦ（１２２／

１４２，８５．９％）可以单独经右房室瓣修补室缺，且无一

例发生ＶＳＤ残余漏。

肺动脉瓣反流在ＴＯＦ术后有着非常高的发生

率，Ｏｏｉ等
［２］报道ＴＯＦ术后４年肺动脉瓣反流发生

率达到６３．５％，而Ｌｕｉｊｔｅｎ等
［８］报道ＴＯＦ术后１４．３

年肺动脉瓣反流发生率达到９６．４％。据报道，约

１０％～１５％甚至更多的ＴＯＦ患儿在根治术后２０年

因严重肺动脉瓣反流而需行肺动脉瓣置换术［９１０］。

因此如何控制肺动脉瓣反流一直是ＴＯＦ手术的难

·２２１·
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点。我们随访发现ＴＯＦ患儿术后中期均存在肺动

脉瓣不同程度的反流，以微量或少量反流（１１３／１２７，

８９．０％）为主，无重度反流发生。我们认为，术中应

尽可能保留肺动脉瓣环的完整，但很多报道指出婴

儿ＴＯＦ手术绝大多数需要跨瓣环
［２，５６］，这就要求跨

瓣环时应做到以下３点：（１）尽量保留自体瓣叶的功

能；（２）避免过度剪除右室漏斗部肌肉；（３）适当保留

右室流出道残留的压差。对于肺动脉瓣环＞正常平

均值－１个标准差、瓣叶无发育不良的患儿，应尽量

保留肺动脉瓣环；对于肺动脉瓣环＜正常平均值－

１个标准差或瓣叶明显发育不良的患儿，则需行跨

环补片，沿肺动脉瓣交界切开至右心室流出道表面

无血管区１ｃｍ之内，尽量保持肺动脉瓣膜的完整，

或者采取保留原肺动脉瓣的双孔成形法［１１］以预防

肺动脉瓣反流。右室漏斗部对于右室射血功能和肺

动脉瓣顺应性的维持都具有重要作用，术中对右室

流出道肌束的过度切除会使肺动脉瓣的支撑受到影

响，使得肺动脉瓣出现关闭不全［１２］。所以右室流出

道的疏通，一般剪断剪除肥厚肌束即可，以尽量保护

右心室功能。

对于婴儿ＴＯＦ术后肾功能不全或呼吸功能不

全的治疗，我们推荐腹膜透析或无创辅助通气治疗。

对于尿量减少（＜１ｍＬ／ｋｇ，持续３～４ｈ）的患儿，在

排除容量不足后，应积极行腹膜透析术［１３］，本组共

使用腹膜透析治疗５例，除１例因合并严重低心排

出量综合征死亡外，其余均取得了满意效果。而无

创通气可以缩短有创通气的使用时间，也可以减少

婴儿再次气管插管带来的损伤和呼吸机相关并发

症，值得推荐。

总之，婴儿期外科矫治ＴＯＦ是安全有效的，早

中期随访结果令人满意。我们认为，婴儿ＴＯＦ只要

肺血管发育良好，几乎都可行一期根治术，无年龄限

制，最佳手术时机应在３个月至１岁。经右房室瓣

和右室流出道小切口切除肥厚肌束，经右房室瓣修

补室缺，可以很好地保护右心功能，提高手术疗效。

优化的手术方法及积极有效的围手术期管理是提高

婴儿期ＴＯＦ手术成功率的关键。
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