
 

·专家共识·

先天性心脏病外科治疗中国专家共识（十一）：

主动脉缩窄与主动脉弓中断
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【摘要】   主动脉缩窄与主动脉弓中断是主动脉弓部的先天性畸形，自然预后差，需要早期甚至急诊手术治

疗。随着手术技术、体外循环及围手术期监护水平的提高，手术死亡率已大大降低。但是主动脉弓再梗阻、左心

室流出道梗阻、远期高血压仍是术后随访过程中可能面临的问题。我们通过查阅大量文献，组织专家组进行了讨

论，对主动脉缩窄及主动脉弓中断的外科治疗达成了一些共识。希望此共识有助于中国同行进一步提高主动脉

缩窄及主动脉弓中断患儿的整体手术效果。
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Chinese expert consensus on surgical treatment of congenital heart disease (11):
Coarctation of the aorta and interrupted aortic arch

ZHANG Haibo1,  LI Shoujun2,  Representatives of National Society for Congenital Heart Disease
1. Department of Cardiothoracic Surgery, Shanghai Children’s Medical Center, Shanghai Jiao Tong University School of Medicine,
Shanghai, 200127, P.R.China
2. Department of Pediatric Cardiac Surgery, Fuwai Hospital, National Center for Cardiovascular Diseases, Chinese Academy of Medical
Sciences and Peking Union Medical College, Beijing, 100037, P.R.China

Corresponding authors: ZHANG Haibo, Email: zhanghaibosh@126.com; LI Shoujun, Email: drlishoujun@yahoo.com

【Abstract】 Coarctation of the aorta and interrupted aortic arch are congenital anomalies affecting the aortic arch.
Because of the poor natural prognosis, many patients will need early surgical repair or even emergency surgery. With the
improvement of the surgical techniques, cardiopulmonary bypass techniques and perioperative intensive care, surgical
mortality has now dramatically decreased. However, aortic arch restenosis, left ventricular outflow tract obstruction and
long-term hypertension are problems that may be still encountered during the follow-up period. By reviewing large
amounts of literature and discussing among experts, we achieved a consensus on many aspects of the management
strategy. We hope this consensus will help Chinese colleagues further improve the overall surgical outcomes of coarctation
of aorta and interrupted aortic arch.
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先天性主动脉弓部梗阻畸形主要包括主动脉

缩窄（coarctation of the aorta，CoA）和主动脉弓中

断（interrupted aortic arch，IAA）两大类。CoA 是一

种胸降主动脉的局限性狭窄，通常位于左锁骨下动

脉远端，邻近动脉导管连接部位[1-2]，是较为常见的

先天性心脏病，占所有先天性心脏病的 4%～8%。

CoA 可以是一种单纯性的病变，也可以合并其它心

脏畸形，如室间隔缺损、主动脉瓣二叶畸形、主动

脉瓣下狭窄、二尖瓣畸形等。IAA 则是指升主动脉

与降主动脉之间管腔与解剖的连续性中断，相对较

为少见，占所有先天性心脏病的 1.5% 左右。超过

95% 的 IAA 合并大型室间隔缺损，多为对位不良

型；超过 25% 的患儿存在 22 号染色体 q11 节段微

缺失（DiGeorge 综合征）。CoA 或 IAA 可合并其它

复杂心脏畸形，包括主肺动脉间隔缺损、永存动脉

干、完全性大动脉转位、右心室双出口、左心发育

不良综合征、单心室等[2]。

C o A  及  I A A  自然预后较差。对于单纯性

CoA，未经治疗者 50% 于出生后 10 年内死亡，90%
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于  50 岁前死亡。死亡原因包括充血性心力衰竭

（26%）、主动脉破裂（21%）、细菌性心内膜炎

（18%）和颅内出血（12%）等[3]。IAA 在出生后 2 周
内致死率极高，约 75% 的患儿于出生后 1 个月内死

亡，90% 的患儿于 1 岁内死亡[4]。

随着手术技术、体外循环、围手术期监护水平

的提高，CoA 和 IAA 的手术死亡率已大大降低[5]。

然而，术后主动脉弓再梗阻、左心室流出道梗阻和

远期高血压仍是目前亟待解决的问题。本文将根

据文献提供的循证资料和专家意见，结合国内情

况，制定 CoA 及 IAA 的外科治疗共识。

1    方法与证据

共识采用的推荐级别为：Ⅰ类：已证实和/或
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    解剖分型

2.1    CoA 分型

根据是否合并其它心内畸形，国际先天性心脏

病手术命名与数据库项目将 CoA 分为以下 3 类[1]：

（1）孤立性 CoA；（2）CoA 合并室间隔缺损；（3）
CoA 合并其它心内畸形。

根据缩窄的范围和程度，可将 CoA 分为单纯

性 CoA 与主动脉弓发育不良两类，后者多指主动

脉横弓或峡部存在一定程度的狭窄。主动脉弓发

育不良的诊断标准有如下几种判定方法：（1）主动

脉近弓、远弓和峡部直径分别小于升主动脉直径的

60%、50% 和 40%[6]；（2）新生儿或小婴儿的横弓直

径（mm）<体重数（kg）+1[7]；（3）横弓直径小于膈

肌水平降主动脉直径的 50%[8]；（4）近弓直径的 Z
值<–2[9]。

2.2    IAA 分型

根据 IAA 的部位，可分为 A、B、C 3 型[1]，其中

A 型中断发生在峡部，位于左锁骨下动脉远端；B
型中断发生在左颈总动脉和左锁骨下动脉之间；C
型中断发生在无名动脉和左颈总动脉之间。国外

文献报道中以 B 型最为常见，约占 55%；A 型其

次，约占 40%；C 型则极为罕见。而国内 A 型患儿

约占 2/3 以上，显著多于 B 型[10-11]。

3    临床表现

3.1    CoA 临床表现

CoA 患儿的临床表现与发病年龄相关，可分为

婴儿型与成人型。婴儿型 CoA 大多表现为充血性

心力衰竭症状，如气急、多汗、喂养困难。心脏听

诊可闻及奔马律及收缩期杂音，股动脉搏动减弱或

消失。有些患儿下肢皮肤较上肢略呈暗紫。成人

型 CoA 往往无明显自觉症状，体检时发现体动脉

高血压，上肢血压高于下肢，股动脉搏动减弱或

消失。

3.2    IAA 临床表现

IAA 的患儿出生后几天内通常无明显表现，随

着动脉导管的关闭，缺血症状将会突然出现，主要

表现为出生后早期发生的充血性心力衰竭、肾功能

衰竭、代谢性酸中毒、差异性青紫及严重的肺动脉

高压等。偶尔动脉导管在新生儿期间没有关闭，肺

动脉压力逐渐增高，患儿表现为心力衰竭和生长发

育迟缓。

4    诊断学检查

4.1    超声心动图

心脏超声是 CoA 的常规检查（ⅠB），能够探及

主动脉弓部的形态，通过彩色多普勒超声测得的流

速推算出压差，判断狭窄的严重程度，同时能对心

功能进行评估，并有助于发现是否合并其它心内畸

形。但是经胸心脏超声对狭窄程度的评估受成像

质量与角度影响，尤其对于年长患儿难以准确评估

狭窄的严重程度。此外，由于在宫内时动脉导管保

持开放，血流通过主动脉峡部有限，产前诊断 CoA
极具挑战性。

心脏超声能对 IAA 做出准确的判断（ⅠB），可

以提供弓中断的部位、弓不连续的长度、左心室流

出道的大小、主动脉瓣发育情况、升主动脉直径及

是否合并其它心血管畸形等详细信息。

4.2    心脏增强 CT 和 MRI
心脏增强 CT 能够清晰地显示 CoA 的直径、主

动脉弓发育的情况、侧枝循环的建立情况等，通过

三维重建技术可以更为直观地显示主动脉弓部的

解剖结构，能对手术进行有效的指导，气道重建还

能显示气管发育的情况，应常规进行检查。心脏

MRI 由于不具有辐射，适合于术前及术后长期随访
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研究。IAA 患儿如果全身情况允许，建议进行心

脏增强  C T  或  M R I  检查，直观了解解剖情况

（Ⅱa B）。
4.3    心导管

心导管检查及心血管造影是评估 CoA 的传统

“金标准”，但如今已很少依靠其进行单纯诊断与

评估。在合并其它复杂心内畸形、考虑同期进行支

架植入或球囊扩张时，可行心导管造影检查。

国内部分 IAA 患儿就诊时间晚，合并不同程度

肺动脉高压。心导管检查能够准确评估这部分患

儿的肺动脉压力与肺血管阻力，判断手术指征，指

导手术治疗（Ⅱa B）。

5    手术时机

5.1    急诊手术

CoA 及 IAA 新生儿及小婴儿，随着动脉导管

关闭，极易出现急性心功能衰竭和休克，应在内科

治疗稳定全身情况的同时及时手术。一旦动脉导

管有闭合趋势、少尿、乳酸进行性升高，需急诊手

术治疗（ⅠB）。
5.2    限期手术

CoA 及 IAA 小婴儿，如果存在呼吸费力、喂养

困难、生长发育落后等慢性心功能不全症状，应在

药物治疗调整心功能后限期手术治疗（ⅠB）。
5.3    择期手术

成人型 CoA 患儿，虽无明显症状，但缩窄两端

压力阶差>20 mm Hg，或虽压差≤20 mm Hg，但影

像学显示明确解剖狭窄证据且有丰富侧枝或已存

在收缩期高血压（大于同年龄与身高人群血压的第

95 百分位），就有进行手术干预的指征，可择期手

术治疗。一般认为治疗时间越晚，出现高血压、动

脉瘤以及死亡的风险也就越高，尽早手术是目前治

疗的共识[12]（ⅠB）。

6    手术方法

6.1    手术入路

绝大部分单纯性 CoA 可通过左侧胸廓切口进

行手术，经第 3 或第 4 肋间的胸廓后外切口入路，

无需体外循环（ⅠB）。
单纯性 CoA 合并弓发育不良的患儿手术入路

目前存在争议。当弓发育不良局限于远弓或峡部

时，可采取胸廓切口入路方式（ⅠB）。当近弓存在

显著发育不良时，采取正中开胸、体外循环下纠治

弓发育不良，有助于减少再手术的发生[13]（Ⅱa B），
但需考虑正中开胸时体外循环对神经系统发育可

能造成的影响。

CoA、IAA 合并心内畸形需一期纠治时，可通

过正中开胸入路、借助体外循环下进行[14-15]（Ⅱa B）。
6.2    体外循环方式

对于正中开胸进行 CoA 纠治的患儿，可在升

主动脉远端及上、下腔静脉插管建立体外循环，并

行循环下充分游离主动脉弓部，暴露主动脉弓 3 分
支并分别圈套。早期多采取深低温停体循环的方

法进行主动脉弓部手术，目前逐步被选择性区域灌

注技术替代。术中监测脑氧饱和度，有助于保证脑

灌注的质量。

对于 IAA 的纠治，一般可采取升主动脉和肺总

动脉分别插管的方法灌注上下半身，联合灌注降

温。应注意在转流开始后，尽快阻断左、右肺动

脉，防止血液过多灌注肺循环导致灌注肺。阻断降

主动脉时，必须降低流量，防止脑部过高的灌注流

量和灌注压力，造成术后脑部并发症。

6.3    主动脉弓外科重建方式

弓重建的外科手术方式与患儿的年龄、缩窄部

位相关，需根据患儿病情综合判断选取[8]。原则是

充分游离主动脉、弓部分支和降主动脉，尽可能切

除所有导管组织，将缩窄近、远端主动脉进行无张

力吻合（ⅠB）。
扩大的端端吻合术适用于主动脉峡部狭窄或

远弓狭窄段较短的患儿，能够利用患儿自体组织进

行修复，从结构上完全修复主动脉弓发育不良的远

端结构异常。

扩大的端侧吻合适用于主动脉近弓狭窄或全

弓狭窄，能够利用患儿自体组织进行修复，保证弓

进一步发育。但由于吻合口两端距离较远，吻合后

张力较大。主动脉弓位置较低导致的弓弦效应，易

引起术后左支气管受压。由于缩短了弓横部的长

度，增加了弓部的高宽比，“哥特式”形态可能会

增加远期高血压的发生率。

扩大端端或扩大端侧吻合时，若预计吻合口张

力较大，可使用心包补片或自体肺动脉组织加宽吻

合口前壁，进行补片缝合时多采用 6-0 或 7-0 聚丙

烯缝线（如普理灵 Everpoint 缝线），能在减轻吻合

口张力的同时，将主动脉弓横部充分扩大，接近主

动脉弓正常的几何构型，尤其适合于主动脉弓横部

近端发育不良及术前存在左支气管受压狭窄者。

对于大年龄患儿，由于动脉壁增厚、钙化，偶

可合并动脉瘤，并且游离困难，侧枝血管较为脆

弱，可以行人工管道植入术或左锁骨下动脉-降主

动脉搭桥术。
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6.4    合并室间隔缺损的处理

如果室间隔缺损较小，对血流动力学影响不显

著，有自然愈合的倾向，或存在体外循环的反指

征，可考虑采取侧开胸入路的方法[16]，手术局限于

主动脉弓重建（Ⅱa B）。伴有中到大型室间隔缺

损，通过胸骨正中切口一期手术已成为主流（ⅠB）。
6.5    合并左心室流出道梗阻的处理

引起左心室流出道梗阻的原因包括圆锥隔后

移，主动脉瓣环直径小、呈二叶瓣或瓣发育不良

等，即存在主动脉瓣下或者瓣水平的梗阻[17-19]。对

于新生儿和小婴儿，如果患儿主动脉瓣环直径

（mm）>体重数（kg）+1.5，适用于一期主动脉弓重

建，术后早期发生左心室流出道梗阻的概率较低。

如果患儿主动脉瓣环直径（mm）<体重数（kg），一

期主动脉弓重建术后左心室流出道梗阻的发生率

很高，此时可考虑采取左心室流出道“改道”手

术；介于两者之间的患儿则是处在“灰色区域”，

需要根据个体情况仔细评估[20]。后两种情况不在本

共识的讨论之列。

7    术后并发症及相应围手术期处理

7.1    早期并发症

7.1.1    吻合口出血　吻合口出血是术中和术后常见

的并发症，与吻合口张力过大或术前状况差导致组

织脆弱、凝血功能差相关。控制出血的关键在于良

好的吻合技术，尽可能无张力吻合，采用较细

Prolene 缝线，并且针对出血点进行有效缝合止血

和压迫止血。新鲜血浆、血小板、冷沉淀、凝血因

子等是重要的辅助止血手段。术后监测胸腔引流

管内出血量，如果胸腔引流管内出血量突然增多，

需密切观察，必要时尽快剖胸探查止血。

7.1.2    术后早期高血压　术后早期高血压一般出现

在术后即刻与术后 48～72 h 两个时间段中。前者

是由于解除主动脉梗阻后，颈静脉和主动脉弓压力

感受器张力降低引起，大多数会在术后 24 h 内消

退。后者通常合并有肾素和血管紧张素水平的升

高，可能是由前者的刺激所引起。可静脉使用降压

药逐步控制血压。

7.1.3    低心排血量综合征　新生儿及小婴儿术后可

发生急性低心排血量，可能与术前左心功能不全、

术中阻断时间较长相关，应用正性肌力药物，联合

降低后负荷药物，有助于改善左心室室壁应力。必

要 时 可 借 助 机 械 循 环 辅 助 如 体 外 膜 肺 氧 合

（ECMO）进行支持。

7.1.4    主动脉弓附近结构损伤　与术中分离操作相

关。在松解动脉韧带时，应该显露并看到左喉返神

经。主动脉弓部再手术时，喉返神经区域有致密疤

痕形成。术后因喉返神经损伤引起声带麻痹的发

生率各异，文献[21] 报道为 9%～59%。其次，在游离

主动脉弓峡部时易损伤胸导管，造成术后乳糜胸，

发生率约 3%～5%[22]。

7.1.5    左支气管狭窄　术后左支气管狭窄是因新建

的主动脉弓对气管支气管压迫所致，发生率

0.7%～5% 不等[23-24]，与术中主动脉游离不足相关，

造成气体被陷闭在左肺内，并在胸部 X 线片上看到

左肺过度充气膨胀，影响气管插管和呼吸机撤离时

间。可通过纤维支气管镜或胸部 CT 气道重建来确

定诊断。重度者需行主动脉悬吊术解除支气管受

压的情况[25]。

7.1.6    脊髓缺血性损害　表现为下肢不同程度瘫

痪、截瘫等，发生率约 0.5%[2, 26]，是 CoA 术后最严重

的并发症，可能与侧枝循环形成少及内在的前脊髓

动脉解剖相关。术中保护脊髓的方法以预防为主，

尽量缩短主动脉阻断的时间，术中肾氧饱和度监测

有助于评估阻断远端组织的灌注情况。

7.2    远期并发症

7.2.1    主动脉弓部再梗阻　术后弓部再梗阻发生率

约 5%～16%[27-30]。危险因素包括手术时的年龄、体

重（ⅠA）、主动脉弓形态、手术入路及主动脉弓吻

合方式等[29, 31-33]（Ⅱa B）。合并心内畸形者术后再梗

阻率更高 [ 3 4 ]。处理的时机尚无定论，若出现高血

压，或超声心动图表现出左心室肥厚或扩张的征象

时可择期再次干预[35]（Ⅱa B）。再梗阻的处理方法

也有多种，依据梗阻段形态特点而定。如果梗阻部

位局限，无长节段的弓发育不良，可首选经皮球囊

导管扩张处理[36]（ⅠA）。对于在第一次手术前就伴

有主动脉弓发育不良的患儿，再梗阻的原因多是术

后近弓未得到明显生长[37]，这部分患儿再梗阻的处

理应更积极，采取外科手术的方法，正中进胸、在

体外循环下解除残余梗阻[38-39]，手术方法包括缩窄

段补片扩大术等[35, 38]（Ⅱa B）。
7.2.2    左心室流出道梗阻　IAA 术后约 20%～40%
的患儿因左心室流出道梗阻而进行多次再手术，大

部分发生在术后 6～12 个月内[15]。B 型 IAA、合并

迷走右锁骨下动脉的患儿术后左心室流出道梗阻

的发生率较高[15, 40]。处理方法视具体解剖情况而定

（Ⅱa B）。切除主动脉瓣下肥厚肌肉或主动脉瓣交

界切开操作较为简单，但术后左心室流出道再梗阻

发生率高[40]。若左心室流出道狭窄的解剖情况较为

复杂，可考虑行 Yasui 或 Ross/Konno 术进行纠治。
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7.2.3    远期高血压　远期高血压是影响患儿远期生

存率的重要因素，发病率达 25%～68%[41]，中位发病

率为 32.5%。国内中心[34] 报道的发生率为 21%。高

血压尤其多见于单纯性 CoA 的病例中[42-43]。既往认

为，残余梗阻是引起高血压的重要危险因素。术后

主动脉弓的形态也可能与高血压的发生相关，“哥

特式”主动脉弓术后高血压发生率较高，远期左心

室功能较差[44]。但是部分发生高血压的患儿中，也

并无弓部的压差或者解剖上的残余梗阻[45-47]。主动

脉弓重建术后的高血压目前被认为是一种系统性

的动脉血管病变[46]（Ⅱa B）。

8    手术效果

CoA 的手术风险目前已很低。美国 STS-CHS
数据库[22] 中 2006～2010 年的手术数据表明，CoA
总体术后早期死亡率为 2.4%，其中单纯性 CoA 早
期死亡率为 1%，合并室间隔缺损者为 2.5%，合并

其它畸形者为 4.8%。国内文献[48] 报道的早期死亡

率与此相近。术后 10 年、20 年、30 年的生存率分

别为 93.3%、86.4% 和 73.5%，和正常人群相比生存

率略有偏低[12]，其中接受手术时年龄偏大和术前即

存在高血压是其危险因素。

IAA 合并室间隔缺损术后的早期死亡率现已

大大下降，近 10 年的文献 [ 4 9 ] 报道大多在 10% 以
下，国内中心的报道[10-11, 50] 与此接近。体重低、起病

急、B 型 IAA、合并其它心内畸形是死亡的危险因

素[15]。远期死亡率偏高，术后 21 年的整体生存率为

60%[51]，这是由于术后远期需要多次再手术纠治主

动脉弓及左心室流出道再梗阻所致。

9    术后随访要点

CoA 及 IAA 患儿术后均应长期、密切随访。每

年随访内容除心脏超声评估主动脉弓部及左心室

流出道情况外，尚需复查静息血压、上下肢血压

差、24 h 血压监测等。5 岁以上患儿仅行心脏超声

无法明确主动脉弓部情况的，可每 3～5 年行心脏

MRI 或 CT 检查和必要的心导管造影（ⅠC）。
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