
 

·专家共识·

先天性心脏病外科治疗中国专家共识（八）：

单心室生理矫治系列手术

花中东，李守军代表国家心血管病专家委员会先天性心脏病专业委员会

中国医学科学院 北京协和医学院 国家心血管病中心 阜外医院 小儿外科中心（北京 100037）

【摘要】   对于功能性单心室心脏病患者，Fontan 系列姑息手术策略可以实现体循环和肺循环的分离和降低

心室容量超负荷。目前心脏外科的技术进步大大提高了手术生存率。但是其特殊的生理学特点和姑息手术的本

质决定了仍有很多可能的问题。面对我国医疗资源的不平衡，各地区对 Fontan 治疗的不同认识，Fontan 策略、手

术技术和围手术期治疗的现状尚没有共识，我们组织专家组进行了讨论。通过查阅大量文献，评估 Fontan 循环

的生存率和危险因素，通过数十位专家的知识共享，对 Fontan 姑息的许多方面达成了一些共识。我们希望此共

识将有助于中国同行进一步努力改善单心室心脏病患者的手术结果。
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【Abstract】 In patients with a functionally univentricular heart, the Fontan strategy achieves separation of the

systemic and pulmonary circulation and reduction of ventricular volume overload. Contemporary modifications of

surgical techniques have significantly improved survival rate. However, the resulting Fontan physiology is associated with

high morbidity. Despite large improvements in outcomes of contemporary Fontan patients, a large burden of disease

exists in this patient population. In face of the imbalance of medical resources in China and different understanding of

Fontan treatment in various regions, there is no consensus on the current status of Fontan strategy, surgical technique and

perioperative treatment. By reviewing large amounts of literature, assessing survival rate and risk factors for mortality and

complications of the Fontan circulation, knowledge sharing from tens of experts, we achieved a consensus on many

aspects of palliation of Fontan. We hope this consensus will help Chinese colleagues further continue their efforts to

improve surgical outcomes of the univentricular heart patients.
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功能性单心室包括一系列复杂先天性心脏畸

形。由于其双心室矫治效果很差，姑息治疗是目前

主要的治疗手段。功能性单心室的姑息治疗往往

需要一系列手术。姑息手术的目的是逐渐实现体

循环和肺循环的分隔，并减轻心脏的容量负荷。近

年来外科技术和围手术期水平的提高明显改善了

手术的成功率，仍有很多尚未解决和亟待解决的问

题。鉴于临床上对于功能性单心室的手术时机、手

术方式、患者选择、风险评估以及并发症的预防处

理方面仍存在争议，本文将结合中国国内情况，回

顾文献，开展讨论，制定中国专家共识，以进一步

规范功能性单心室的外科治疗。

1    方法与证据

共识采用的推荐级别为：Ⅰ类：已证实和/或
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一致公认有效，专家组有统一认识；Ⅱa 类：有关证据/
观点倾向于有用或有效，应用这些操作或治疗是合

理的，专家组有小争议；Ⅱb 类：有关证据/观点尚

不能被充分证明有用或有效，但可以考虑使用，专

家组有一定争议；Ⅲ类：已证实和/或公认无用或

无效，不推荐使用。

共识采用的证据水平为：A：数据来源于多中

心随机对照试验或 Meta 分析或大型注册数据库；

B：数据来源于单个随机对照试验或非随机研究；

C：数据仅来源于专家共识或病例报告。

2    单心室概述

2.1    单心室/功能性单心室定义

单心室是指一个心腔完全接受来自三尖瓣和

二尖瓣或共同房室瓣的血流；或者整个房室连接

仅与一个心室腔相连。Van Praagh 分类法可分为 4
型：A 型：单纯左室发育，无右室窦部；B 型：单

纯右室发育，无左室窦部；C 型：室间隔未发育或

仅有残余室间隔组织，又称双室型；D 型：左右室

窦部及室间隔均未发育，又称不定型类型。

Anderson 将单心室分为 3 型：左心室型、右心

室型和不确定型。

功能性单心室是指不适宜接受双心室解剖矫

治而最终只能做生理矫治的单心室类一系列先天

性心脏畸形。其包括：一组房室连接缺失，如二尖

瓣闭锁和三尖瓣闭锁；房室连接双入口，如左室双

入口和右室双入口；一组共同房室瓣和仅有一个

发育良好的心室，如共同房室瓣的房室间隔缺损伴

一侧心室发育不良；内脏异位综合征合并一个心

室发育不良；还有少量其它类型的单心室[1]。

2.2    单心室的病理生理

单心室患者的体循环与肺循环的血液在心腔

水平混合，导致出现紫绀。体循环及肺循环通路有

无梗阻及患者自身肺部血管床阻力高低、合并心内

外畸形等因素共同决定了进入肺血管床的血流

量。可表现为肺血少、肺血多或肺血平衡 3 种生理

状态。

肺血多的患者出生后随着肺循环阻力的逐渐

下降，可能会发生充血性心力衰竭，并慢慢演变成

肺动脉高压。

肺血平衡的患者肺循环适当程度的梗阻，导致

体肺循环的血流接近平衡状态，这种患者的心脏负

荷自身平衡到最小，可能长期生存。

肺血少的患者多合并肺循环流出道的梗阻，导

致肺血流减少，出现严重紫绀。

3    单心室临床表现及诊断

3.1    单心室临床表现

单心室患者的临床表现多种多样，其特征性表

现主要取决于患者体循环与肺循环的血液在心腔

混合程度及肺动脉有无狭窄。

3.2    诊断方法

3.2.1    心电图　心电图往往无特异性表现。

3.2.2    胸部 X 线片　胸部 X 线片可以观察到肺血

情况和心脏大小，对肺循环流出道梗阻情况可进行

大致判断。

3.2.3    心脏超声检查　心脏超声检查可以判断功能

性单心室类型，明确是否合并肺动脉狭窄或者闭

锁，有无主动脉下心室流出道梗阻、有无升主动脉

和主动脉弓的发育不良、有无主动脉缩窄、动脉导

管的大小、大动脉之间的位置关系，是否存在肺静

脉异位引流并明确其类型，房室瓣开口和反流情

况，以及评价心室功能（ⅠA）。

3.2.4    心导管和造影检查　新生儿和小婴儿一般无

须进行心导管检查来评估肺血流和肺动脉压力。

在儿童期或成人期完成 Fontan 手术前，应行心导

管检查，从而对肺动脉压力、阻力进行评估，并明

确肺动脉发育情况。其它推荐心导管检查的情

况：经皮血氧饱和度过高或者过低（<75% 或者

>85%），超过轻中度房室瓣反流，术前超声评估心

功能下降，潜在肺静脉梗阻，体循环流出道梗阻，

主动脉弓缩窄，存在主要体肺侧枝，合并肺静脉异

位引流，Glenn 术后体表静脉侧枝血管开放等（Ⅱa B）。
3.2.5    心脏超高速螺旋 CT　心脏超高速螺旋 CT
可对心脏尤其血管（包括侧枝循环）的解剖进行诊

断，对多期手术前胸内粘连情况进行评价（Ⅱb B）。
3.2.6    磁共振检查　磁共振检查可对心脏尤其血管

（包括侧枝循环）的解剖进行精确的诊断，同时还

能观察房室瓣反流的程度以及评估心脏功能和计

算肺血管阻力[2]（Ⅱb B）。

4    单心室的外科治疗

4.1    治疗原则

未经治疗的功能性单心室，其自然病史差，故

功能性单心室的诊断就是手术的适应证。目前对

于单心室的外科治疗主要有 3 种选择（图 1）。
解剖矫治：对一少部分 C 型单心室的患者，可

以尝试采用心室分隔术。但其手术死亡率高，远期

结果欠满意[3-4]（Ⅱb B）。
生理矫治：即 Fontan 类系列手术，可减轻或
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消除紫绀，达到体循环和肺循环的相对平衡，减轻

单心室过度的容量和压力负荷，提高患者的生活质

量（ⅠA）。

心脏移植：对于部分右室型单心室（例如左心

发育不全综合征），由于生理矫治的历程长，手术

死亡率高，远期结果差，可以直接采用心脏移植手

术，但由于供体的来源问题，应用并不广泛 [ 5 ]

（Ⅱb B）。
4.1.1    一期姑息手术适应证及策略制定　功能性单

心室的患者可能合并各种心内畸形，为了最终实现

生理矫治，应该在新生儿期就制定完整的手术策

略。总体原则是保持体循环和肺循环平衡，既要保

护肺血管床，防止过度充血和肺动脉高压，又要保

证肺血管的发育，防止严重低氧血症，使患儿顺利

存活下来，并最终完成生理矫治。

对于肺循环血流无限制的患者，应在 2～3 个
月内施行肺动脉环束手术，保护肺血管床，避免发

展成肺动脉高压[6-8]。

如果肺动脉压力下降满意，在 6 个月龄后施行

双向腔静脉-肺动脉吻合术（bidirectional cavo-
pulmonary anastomosis），又称双向 Glenn 手术。在

2～3 岁后施行全腔手术。如果压力下降欠满意，可

以考虑再次环束手术，或随诊口服靶向降肺动脉压

药物治疗，等待压力进一步下降，直到可以施行

Glenn 手术（Ⅱa A）。

肺血有严重受限且呈进行性发展的患者，往往

紫绀严重，应当尽早施行体-肺分流手术，增加肺循

环血流，促进肺血管发育。在 6 个月龄后评估肺血

管的阻力和肺动脉的发育情况，确定能否施行双向

Glenn 手术[9-10]（Ⅱa A）。

肺血有适当程度的受限又不伴有严重紫绀的

患者可以观察到  6  个月龄，施行双向  Glenn 手
术[11]（Ⅱa B）。

Glenn 手术是单心室系列姑息手术的重要组成

部分，Glenn 手术的危险因素包括肺动脉阻力>4
Wood·U 和/或先前的体-肺分流手术导致的肺动脉

扭曲，同时合并肺静脉与心脏的异位连接[12-13]，术前

伴有中到重度的房室瓣反流、手术年龄在 4 个月以

下、先前姑息手术后过长的住院时间等[14-15]。合并

有严重的体循环梗阻（如左心发育不良综合征等）

者，应当在新生儿期采用 Norwood 类手术进行姑

息治疗，以后再进行第二期的 Glenn 手术和第三期

的全腔手术（Ⅱb B）。
合并有完全肺静脉异位引流的患者，应该在新

生儿期完成肺静脉引流的矫治，同时根据肺血流情

况施行其它相应的手术[16-18]（Ⅱb B）。
4.1.2    二期姑息手术适应证及策略制定　早期提出

的 Fontan 手术的 10 个条件[19-20] 被认为是 Fontan 手
术的最佳适应证，随着人们对单心室循环认识的深

入以及围手术期技术的发展，目前 Fontan 手术的

 

单心室病理生理

体循环是否依赖于动脉导管

Norwood 类手术 肺循环是否依赖于动脉导管

改良 B-T 分流或其它体肺分流手术

双向 Glenn 手术

全腔手术

否

是否存在肺循环血流过度所致
充血性心力衰竭

是

是

是 否

否

肺动脉环束
无需围新生
儿期手术

新生儿期

4~6 个月

2~3 岁

 
图 1     单心室的外科治疗选择
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适应证已经有了较大的拓展。但肺血管高阻力、肺

静脉异位引流、显著房室瓣反流、心室功能显著受

损仍然是影响 Fontan 手术效果的重要因素。

4.2    单心室生理矫治系列手术

由于单心室生理矫治系列手术可能包括很多

姑息手术，如体肺分流术、肺动脉环束术、DKS 手
术、Glenn 手术以及全腔手术等，此处仅介绍最为

重要的两个手术：Glenn 手术以及全腔手术。

4.2.1    双向 Glenn 手术　双向 Glenn 手术一般是作

为单心室系列姑息手术的一个过渡手术。其目的

是改善患者的紫绀和减轻心脏容量负荷，降低将来

全腔肺动脉连接（total cavopulmonary connection，
TCPC）手术的风险。由于 Glenn 手术要求患者有

较低的肺血管阻力，所以一般建议在 3～6 个月龄

后施行，除特殊情况外不建议  2～3 个月龄前手

术。Glenn 手术对肺动脉的发育程度要求，建议

McGoon 比值>1.5（有双侧肺动脉的患者）。对于大

龄才来就诊并具有 TCPC 手术条件的患者，如果存

在全腔手术的危险因素，例如平均肺动脉压>15
mm Hg，心室功能处于临界状态，需要同期处理的

畸形如房室瓣反流、肺动脉局限狭窄、肺静脉异位

引流等，也建议一期行双向 Glenn 手术[21]（Ⅱb B）。
双向 Glenn 手术虽然一般被认为是过渡手术，

但对于有些存在多个危险因素的高危心室患者来

讲，也可能成为最终的姑息手术。

4.2.1.1    双向 Glenn 手术合并额外肺血流的处理　这

里所说的额外血流是指肺动脉来自心室的前向血

流、动脉导管或者体肺侧枝。在双向 Glenn 手术时

对额外血流的总体处理原则是在不明显增加肺血

管阻力的前提下，尽量去除来自动脉导管和体肺侧

枝的血流，适当控制性保留来自心室或动脉导管的

血流。如果同时合并来自心室的前向血流和动脉

导管，则建议结扎动脉导管，适当控制保留心室到

肺动脉的前向血流。保留前向血流的作用是补充

患儿因年龄增长引起的上腔血流比例下降且可能

通过其提供肝因子以减少肺动静脉瘘的形成。合

并体肺侧枝时，应根据体肺侧枝的具体情况选择处

理方式。小的体肺侧枝一般不用处理，体肺侧枝开

口直径大于 1.5～2.0 mm，根据体表面积计算有血

流动力学意义时建议封堵。如果患者血氧饱和度

较高，可在 Glenn 术前封堵，氧饱和度较低的可术

后封堵[22-23]（Ⅱb B）。
4.2.1.2    双向 Glenn 手术时奇静脉的处理　目前国

际上大多中心在双向  Glenn 手术时结扎奇静脉。

结扎奇静脉的优点是防止上腔静脉血经过奇静脉

流向下腔静脉，导致患者的血氧饱和度降低。其缺

点是上腔静脉血只能流入肺动脉，在肺血管阻力较

高的患者，失去了缓冲通道。对于能够按计划完成

全腔手术的患者，是否结扎奇静脉可能并不很重要。

4.2.1.3    双向 Glenn 手术的同期手术　一般认为，

双向 Glenn 手术，属于风险程度易于预测的手术，

患者一般容易适应术后的血流动力学变化。延长

额外的手术时间，对于大多患者预后影响不大。所

以建议同期处理合并畸形，例如左室流出道梗阻、

轻中度以上的瓣膜反流、肺静脉异位引流等。

4.2.1.4    双向 Glenn 手术是否应用体外循环　大多

数双向 Glenn 手术患者可以在非体外循环下进行，

但一般要建立上腔静脉到右心房的旁路，防止静脉

压过高的情况。如果术中出现血氧饱和度过低，静

脉心房旁路建立以后，阻断腔静脉时，静脉压超过

30 mm Hg，频发或者持续心律失常，血流动力学不

稳定，需要同时处理其它畸形，则应该选择在体外

循环下进行。

4.2.1.5    双向 Glenn 手术存在双侧上腔静脉的情况　双

向 Glenn 手术一般无需建立腔静脉-右心房旁路，

但要注意必须进行双侧的上腔静脉-肺动脉吻合，

不能只做一侧。一般采用 6-0 或 7-0 聚丙烯缝线

（如普理灵 Everpoint 缝线）进行吻合。对于一侧上

腔静脉细小并且双侧腔静脉有交通的情况，可单纯

结扎，但不要忽略不处理。

4.2.2    Fontan 类手术　Fontan 类手术一般是单心

室系列生理矫治手术的最终手术。delLeval 提出并

采用了 TCPC 手术[24]，目前得广泛应用，替代了经

典的 Fontan 手术。手术目的是把下腔静脉的血通

过管道或隧道导入到肺动脉。

4.2.2.1    TCPC 手术　TCPC 手术经过各种摸索和

改良以后，目前经常应用的包括以下 4 种 [25-30]。

（1）心房侧通道 TCPC 手术。侧通道手术采用

心包片或涤纶片或人工血管片作为心房内板障，与

心房游离壁一起构成心房外侧通道，引导下腔静脉

进入肺动脉。

（2）心外管道的 TCPC 手术。文献[31-33] 报道了

采用心外管道行 TCPC 手术，取得了良好的效果，

是目前最常用的术式。

（3）心房内管道的 TCPC 手术[21]。该术式是在

第一阶段先进行上腔静脉与右肺动脉吻合；第二

阶段采用 Gore-Tex 人造血管作为心房内管道，引

导血流从下腔静脉经人造血管进入肺动脉。一般

会让心内管道从共同心房内穿出，并在离开心房后

单独吻合到肺动脉的合适位置上；在管道穿出心
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房的部位，将心房组织绕其缝合一圈；也可以采用

把管道吻合到心房顶，再把心房与肺动脉做吻合的

方法。一般采用 5-0 或 6-0 聚丙烯缝线（如普理灵

Everpoint 缝线）进行吻合。该术式一般应用在心尖

和下腔静脉位于同侧的病例，避免了心尖对管道的

压迫。手术中需注意管道尺寸不宜过大，以免对肺

静脉回流形成阻挡[34]。

（4）直接下拉的 TCPC 手术。有些中心对一些

肺动脉发育良好且离下腔静脉距离较近的病例，采

用把充分松解的肺动脉下拉与下腔静脉直接吻合，

取得了良好效果。其优点在于保持了腔静脉-肺动

脉连接的生长潜能，但有造成肺动脉的变形和潜在

狭窄可能[6, 34]。

以上方法中，心外管道 TCPC 是目前国际上普

遍接受的改良  F o n t a n  手术，相对其它种类的

Fontan 手术，能耗更小，早期和晚期的生存率更

高，心律失常、血栓形成、卒中、肠道蛋白丢失等其

它并发症的发生率亦属最低[35]。

4.2.2.2    全腔手术中的一些特殊问题　（1）是否应

用体外循环。目前世界范围内大部分中心均采用

在体外循环下完成全腔手术。但也有一些医院采

用非体外循环下完成 TCPC 手术[36]，虽然避免了体

外循环的并发症，减少术后的渗出，但由于可能导

致的吻合口狭窄，以及在双向 Glenn 吻合口附近使

用侧壁钳可能对脑部血液回流产生不良影响，目前

没有被广泛接受（Ⅱb C）。

（2）是否需要心脏停跳。在全腔手术中，如果

不需要处理心内畸形，一般不需要心脏停跳。但也

有部分中心主张心脏停跳下手术，缝闭肺动脉瓣，

防止远期血栓形成。但这一方法的效果如何，尚未

得到数据支持。

（3）是否常规开窗。目前有多个研究对是否应

该在全腔手术中常规开窗得出的结果似乎均支持

可以不用开窗。但对于存在肺血管阻力高、房室瓣

反流等高危患者，开窗操作无疑会有利于体静脉血

回流入左心，保证体循环心室的有效心排量，可以

在适当牺牲血氧饱和度的条件下维持血流动力学

的稳定。可以参考的开窗大小标准是：3 岁以下开

窗直径 3～4 mm，3 岁以上开窗直径 4 mm，无矛盾

性栓塞迹象可等待自行闭合，对于长期存在的开窗

并不建议积极介入封堵（Ⅱb B）。
（4）TCPC 手术时的管道选择。应根据患者的

年龄和腔静脉的尺寸，一般可选择直径为 16～22 mm
的 Gore-Tex 血管。也有一些医生选择更小尺寸的

管道，也在近期取得了较好的效果，但远期结果尚

不确定（Ⅱb B）。
（5）应该慎重选择 TCPC 手术的患者。近年

来，全腔手术的适应证越来越宽，但有一些患者施

行全腔手术的风险仍然很大。应该谨慎考虑适应

证的病例包括：双向 Glenn 术后外周静脉广泛开

放，肺动脉平均压力>18 mm Hg，肺动脉阻力>4
Wood·U，射血分数（EF）<35%（Ⅱb C）。

（6）何时 TCPC 需要拆除（takedown）。对于

TCPC 术后不能停机，循环不能维持的患者，排除

其它因素后，不能适应 TCPC 的血流动力学特征，

要及时拆除全腔管道，做成双向 Glenn 手术的状态

或者恢复原先的病理状态。对于 TCPC 术后远期

出现不可纠正的蛋白丢失性肠病等情况，拆除

TCPC 可能会缓解病情，暂时延长患者生命，等待

心脏移植（Ⅱb C）。

4.2.2.3    影响 TCPC 手术结果的因素和相关决策

选择　

4.2.2.3.1    肺静脉异位引流　单心室合并心外型肺

静脉异位引流或有梗阻的心内型肺静脉异位引流

的患者，应该充分重视并尽早救治，防止因此导致

的肺循环阻力的升高和肺血管不可逆的改变，最佳

手术时机应该在新生儿期进行[12]。对于迟来就诊的

单心室患者，如果合并了肺静脉异位引流，往往已

经产生了难以下降的肺血管阻力，应该非常慎重地

采用生理性矫治。

4.2.2.3.2    房室瓣反流　（1）对于轻度的房室瓣反

流，可以暂时不用处理。按照预定时间和计划完成

Glenn 手术和 TCPC 手术（Ⅱb B）。（2）合并中度

及中度以上房室瓣反流的病例，建议在进行 Glenn
手术之前或 Glenn 手术同期修复。如果在 Glenn 手
术以后出现的中度以上房室瓣反流，最好在 TCPC
手术之前将反流修复到少量以下的程度（Ⅱb B）。

（3）对于重度房室瓣反流，如果修复效果欠佳，术

后再发反流或成形失败的可再次行房室瓣成形或

者换瓣手术。瓣膜置换时机应该选择在患者心脏

功能尚可的时候进行，左室 EF 值下降至 35% 以下

的患者行成形、换瓣都要慎重（Ⅱb C）。（4）瓣膜

成形要在心室功能受损之前进行，成形技术要综合

瓣环环缩、瓣裂缝合等技术（Ⅱb B）。（5）合并内

脏异位综合征的患者瓣膜处理要更加积极（Ⅱb
C）。（6）肺动脉环缩或者 DKS 手术同期不建议行

瓣膜成形术（Ⅱb C）。（7）对于符合 TCPC 条件的

患者，建议在瓣膜成形 6 个月后再行 TCPC（Ⅱb B）。
4.2.2.3.3    就诊年龄　就诊年龄往往会影响单心室

生理矫治的手术决策和手术结果。对于在新生儿

中国胸心血管外科临床杂志 2020 年 9 月第 27 卷第 9 期 • 983 •

http://www.tcsurg.org 

http://www.tcsurg.org


期就来就诊的单心室患者，如果按照手术决策和计

划进行，往往最终可以完成单心室的生理矫治。对

于肺动脉发育好、肺循环阻力适宜、心脏功能没有

问题的迟来大龄患者，可以考虑一期施行全腔手

术。但迟来就诊的患者，往往合并了肺动脉压力过

高或者肺动脉发育不良，或者房室瓣的重度反流、

心室功能受损等问题，应根据畸形情况和年龄，决

定相应的手术方式（Glenn 手术，分流手术等）[37]。

对于大于 3 个月龄的重度肺动脉高压的单心

室患者，往往错过了系列生理矫治手术的最佳时

期，应该慎重考虑手术（Ⅱb C）。

4.2.2.3.4    内脏异位综合征　内脏异位综合征是

Fontan 手术结果不良的危险因素[36]。内脏异位综合

征往往合并心脏位置异常、体静脉引流异常、肺静

脉引流异常等，这些都会给全腔手术带来不确定因

素，增加手术风险。但这类患者的双心室解剖矫治

同样结果不佳，生理矫治是大部分患者的最终手

术，需要制定切实可行的合理的手术计划，顺序完

成 Fontan 系列手术[38]。

4.2.2.3.5    肺动脉高压　如果单心室的患者肺循环

流出道没有梗阻，这类患者就会面临逐渐加重的肺

动脉高压，如果不加控制，就会失去 Fontan 手术的

机会。对于这类患者，建议在新生儿期后即施行肺

动脉的环束手术（新生儿期肺阻力尚未下降，可以

在 2 个月左右施行），控制肺循环血流量，降低肺

动脉压，保护肺血管床。应该注意的是肺动脉环束

手术前提条件是要保证肺静脉在静脉水平和房水

平回流通畅，如果合并梗阻因素，应该在体外循环

下同期纠正梗阻（Ⅱb C）。

4.2.2.4    术后并发症预防及处理　单心室系列生理

矫治术包括了多种手术，术后可能出现多种并发症。

4.2.2.4.1    B-T 分流术可能出现的并发症　包括管

道血栓栓塞、分流不足或过度分流、Gore-Tex 管道

渗漏或血肿、分流管道扭曲导致肺动脉扭曲、狭窄

等。处理方法可以根据各中心的具体情况采用介

入导管溶栓、支架或球囊扩张、再次手术更换管道

等方法。为防止血栓形成，建议术后给予 3～5 mg/
（kg·d）阿司匹林口服抗凝（Ⅰ B）。
4.2.2.4.2    肺动脉环束术可能的并发症　包括早期

心功能不全、远期心室肥厚、术后低氧血症、肺动

脉扭曲、束带异位阻塞左右肺动脉开口（多为右

侧）。处理方法是再次调整环束的松紧程度或位置

以及环束带的宽窄和材料。

4.2.2.4.3    双向 Glenn 手术常出现的并发症　（1）
上腔静脉综合征：如果出现上腔静脉压异常增高

的情况，应行多普勒超声检查除外吻合口梗阻、狭

窄或肺动脉扭曲。抬高头部及躯体上部体位，必要

时重新吻合。如果是肺血管阻力因素引起，应使用

降低肺动脉压的药物治疗。（2）胸腔心包积液、乳

糜胸：胸腔心包积液、乳糜胸是 Glenn 术后比较常

见并发症，可以给予靶血管药物降肺动脉压力，提

高胶体渗透压，避免容量过负荷、低脂饮食或全胃

肠外营养等措施治疗。（3）为防止上腔静脉血栓形

成，应尽早应用阿司匹林抗凝，尤其是双侧双向

Glenn 患者，建议 3～5 mg/（kg·d）阿司匹林口服抗

凝（Ⅰ B）。
4.2.2.4.4    TCPC 手术常见并发症　TCPC 手术常见

并发症包括低心排血量、胸腔积液、乳糜胸、血栓

形成、心律失常、蛋白丢失性肠病。TCPC 术后低

心排血量是比较常见的情况，出现低心排血量应首

先排除吻合口狭窄、肺动脉扭曲等外科因素。其它

因素包括肺阻力过高、有效容量不足、心功能受

损、体循环阻力过低等。可以选择的处理手段包括

没有开窗的加做开窗、给予正性肌力药物，降低肺

血管阻力，补充足够容量，调整患者为 V 型体位，

应用增加血管张力的药物等。如果是患者无法适

应 Fontan 循环，必要时恢复原来的病理状态。术

后应用降肺动脉压靶向药物可以减少引流，缩短住

院时间。TCPC 患者术后应尽早开始抗凝，术后

24～48 h 内阿司匹林与肝素重叠应用，而后口服阿

司匹林抗凝［3～5 mg/（kg·d）］。也有部分中心采用

非常积极的抗凝策略，采用华法林抗凝，早期采用

华法林和肝素重叠，而后用华法林终身抗凝，并将

国际标准化比值（INR）调整到 2.0～2.5 左右（Ⅰ B）。
4.3    手术结果

双向 Glenn 手术的死亡率一般<5%，在有些中

心，如果适应证选择合适，成功率更高。TCPC 手
术的死亡率在 10% 以下，在国际上一些先进的中

心，心外管道 TCPC 死亡率已达到 1% 左右[38]。心

外管道 TCPC 手术的 10 年生存率已达到 90% 以
上。进行 TCPC 手术的年龄越小，对手术后远期心

功能的保护就越有利；但另一方面，其手术后胸腔

积液持续的时间和住院时间就越长[39]。

虽然随着外科治疗的进步，单心室生理矫正的

各种术式的手术死亡率和生存率均得到显著改

善。但在复杂先天性心脏病的处理中，尤其是对于

一些可能获得双心室矫正的畸形而言，单心室的生

理矫正手术仍需谨慎使用[40]。此外，由于单心室畸

形的生理矫正手术多数需分期实施，需要加强对患

者和家属的教育和沟通，避免在手术等待期出现意
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外或耽误手术时机。单心室患者术后需要更多的

社会和医疗资源的照顾，包括就业、学习、生育等，

唯有如此才能切实提高单心室外科手术的最终

疗效。
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