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室间隔完整型肺动脉闭锁（pulmonary atresia
with intact ventricular septum，PA/IVS）是一种少见

的紫绀型先天性心脏病，占先天性心脏病的 1%～

3%[1]。PA/IVS 的病理解剖包括肺动脉瓣的完全梗

阻、发育不良且发育程度不等的右心室及三尖瓣、

伴或不伴冠状动脉畸形。该病自然病死率极高，如

果不进行药物治疗和手术干预，患儿 2 周内死亡率

达 50%，6 个月内死亡率为 85%。鉴于 PA/IVS 病理

解剖的复杂性和多样性，其治疗方法尚有争议。为

了相对规范 PA/IVS 的外科治疗策略，我们结合文

献提供的循证资料和专家意见，制定该专家共识。

1    方法与证据

本共识采用国际通用的  Delphi 程序，检索

MEDLINE、The Cochrane Library、万方数据库及

NCCN 指南等，回顾性分析 1978 年 1 月至 2019 年
2 月关于 PA/IVS 文献，通过专家讨论结果筛选存

在争议的调查项目，根据文献提供的循证资料和专

家讨论意见，最终形成以下共识。

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    病理解剖和分型

PA/IVS 解剖变异大，病理改变涉及肺动脉瓣、

右心室、三尖瓣及冠状动脉。肺动脉瓣多表现为隔

膜样闭锁，少部分为肌性闭锁；右心室多数发育不

良，结构变异很大，从有可辨认的右室三部分到仅

有流入部的原始右心室。三尖瓣除了瓣叶、腱索和

乳头肌有一定的解剖畸形，其瓣环常常有不同程度

的发育不良。PA/IVS 常合并冠状动脉畸形，多为

右心室冠状动脉瘘，约 10% 的患者合并冠状动脉狭

窄或闭塞，依靠右心室冠状动脉瘘供应冠状动脉血

流，即右室依赖性冠状动脉循环（RVDCC）[2]。少数

PA/IVS 合并右心室扩大、肺动脉及分支发育不良

及粗大体肺侧枝，本共识不予讨论。

依据 Bull 等[3] 提出的病理解剖形态分类和先天

性心脏病外科医师协会（CHSS）提出的三尖瓣 Z 值
大小分类[4-5]，推荐可将右心室发育分为三种类型：

（1）右心室发育良好或轻度发育不良：右心室流入

道、小梁部和流出道均存在，三尖瓣  Z 值≥–2；
（2）右心室中度发育不良：右心室小梁部因心肌增

殖肥厚被闭塞或缺如，仅有流入道、流出道两部

分，三尖瓣 Z 值在–4～–2；（3）右心室重度发育不

良：右心室仅有流入道，三尖瓣 Z 值≤–4；对于合

并 RVDCC 的 PA/IVS 应单独讨论（Ⅰ A）。

3    诊断学检查

PA/IVS 的诊断学检查，主要是明确右心室和

三尖瓣的发育情况、肺动脉瓣的闭锁类型和冠状动

脉的解剖特征。

3.1    心脏超声

心脏超声是 PA/IVS 的常规检查，能够诊断该

 

 
 
DOI：10.7507/1007-4848.202002110
通信作者：郑景浩，Email：zhengjh210@163.com；李守军，
Email：drlishoujun@yahoo.com

中国胸心血管外科临床杂志 2020 年 5 月第 27 卷第 5 期 • 479 •

http://www.tcsurg.org 

http://dx.doi.org/10.7507/1007-4848.202002110
http://www.tcsurg.org


病并评估右心室的发育情况、三尖瓣的解剖特点和

瓣环发育情况、肺动脉瓣和肺动脉的发育情况以及

冠状动脉是否存在畸形，提供确诊和分型的依据，

指导外科手术方式的选择。

超声测定的三尖瓣与二尖瓣直径的比值，该指

标可作为参考指标提供一些右心室发育程度的证

据[6]。新生儿三尖瓣与二尖瓣直径的比值<0.7，提

示右室发育不良，建议在一期手术时加做体肺分流

（Ⅱa B）。
其不足之处对于冠状动脉畸形的判断不够准

确，应进一步行心导管检查明确。对于没有条件行

心导管检查的单位，可根据三尖瓣 Z 值预测冠状动

脉畸形。有证据提示三尖瓣 Z 值越小，同时存在冠

状动脉畸形可能越大，甚至有学者认为 Z 值<–2.5
即有助于预测冠状动脉瘘和 RVDCC[7-8]（Ⅱb C）。

3.2    心导管检查

怀疑合并冠状动脉畸形的 PA/IVS，建议行心

导管检查。能够直观显示冠状动脉畸形及特点，评

估冠状动脉瘘的位置和大小（Ⅰ A），并提供右心室

形态学和部分指标，如右心室指数（RVI）[9]、右心室

发育指数（RVDI） [ 1 0 ]，辅助判断右心室发育情况

（Ⅱa C）。

3.3    CT 和 MRI
CT 和 MRI 在 PA/IVS 诊断中不常规使用。

4    手术适应证及术式选择

PA/IVS 因肺循环血流完全依赖动脉导管的开

放，一旦动脉导管闭合或有闭合趋势，将很快出现

严重缺氧及进行性酸中毒，危及生命，故新生儿期

一经诊断即应尽早进行手术治疗，多数情况需要急

诊或限期手术。

PA/IVS 外科治疗原则是通过一期手术尽可能

建立一个右心室-肺动脉的前向血流以促进右心室

及三尖瓣发育，并提供确切的肺循环血供以改善体

循环动脉血氧饱和度（SaO2），最终尽可能实施双心

室矫治术。但对于右心室发育很差，或伴有

RVDCC 的病例，目的是保证肺循环血供，将来采

用 Fontan 类手术方法进行单心室矫治术。而对于

右心室介于两者之间的患儿则可采用一个半心室

修补术。

4.1    右心室发育良好或轻度发育不良

初期手术可先行右心室肺动脉血流开通术［经

胸肺动脉瓣球囊扩张（Hybrid）术、直视下肺动脉瓣

切开术、经皮介入肺动脉瓣扩张术等］，3～6 个月

再完成双心室矫治术或继续随访观察。若就诊年

龄较大，可直接一期完成双心室矫治术（Ⅰ B）。
4.2    右心室中度发育不良

初期手术先行右心室肺动脉血流开通术，可同

时行体肺分流+动脉导管结扎，保持稳定且足够的

肺循环血供，使患者维持较高氧分压平稳度过术后

早期。就诊年龄较大患者特别是合并肺动脉瓣肌

性闭锁者，初期可行右心室流出道补片扩大术。6
个月以后经心脏超声和心导管检查评估，如右心室

发育不良已转为轻度，心房水平右向左分流变为轻

度或双向分流，三尖瓣反流从重度转为轻度，三尖

瓣 Z 值>–2，则可完成双心室矫治术；如三尖瓣 Z
值仍在–4～–2，右心室虽具有功能，但还不足以支

持整个肺循环血流，行一个半心室修补术[11]（Ⅱa B）。
4.3    右心室重度发育不良或合并 RVDCC

初期手术仅能行体肺分流术，包括改良

Blalock-Taussig（B-T）分流术、中心分流术，终期完

成 Fontan 类手术（Ⅰ B）。

5    手术方法

5.1    手术前管理

所有患儿禁吸氧，使用前列腺素 E1 保持动脉

导管开放，维持肺循环血流，若出现呼吸抑制，可

予机械通气。一旦出现氧饱和度难以维持、代谢性

酸中毒加重，随时准备急诊手术（Ⅱa B）。
5.2    右心室肺动脉血流开通术

5.2.1    非体外循环下 Hybrid 术　通过内科介入和

外科手术治疗相互结合应用的治疗模式称为

Hybrid 或镶嵌治疗。目前已在国内多数中心开展，

效果满意（Ⅱa B）。
手术操作：胸骨正中切口或胸骨下段切口，肝

素化（1 mg/kg）后于右室流出道表面缝荷包，在经

食管超声引导下置入穿刺鞘管。确认穿刺针对准

刺破闭锁的膜性肺动脉瓣后，在钢丝引导下放入球

囊扩张管，球囊扩张后利用超声即时观察肺动脉瓣

压差变化。若压差仍>30 mm Hg，则选择比初次扩

张球囊大 1～2 号的球囊管重复扩张。

与介入下肺动脉瓣球囊扩张术或直视下肺动

脉瓣切开术相比，镶嵌治疗具有如下优势：（1）操
作更简单；（2）利用经食管超声监测，可避免 X 线
辐射；（3）避免了体外循环及相关并发症，缩短手

术后呼吸机辅助和监护室时间；（4）术中如出现右

心室壁或肺动脉壁的破裂、出血或恶性心律失常，

均可在直视下予以处理，增加手术安全性；（5）术
中或术后早期氧饱和度难以维持者，可术中同时加

做体肺分流术，以免发生缺氧，避免再次手术[12-14]。
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5.2.2    肺动脉瓣直视切开术　大多数中心在并行体

外循环下行肺动脉瓣切开成形术，个别中心有开展

非体外循环下经肺动脉行肺动脉瓣切开术[15]。

手术操作：常规通过主动脉和双腔静脉插管

建立体外循环，常温下在经肺动脉切口，切开融合

的肺动脉瓣。该手术一般不需要同期行右室流出

道补片术；须保留卵圆孔或房间隔交通（Ⅱ b B）。
5.2.3    右心室流出道补片扩大术　采用并行体外循

环下右心室流出道到肺动脉的跨瓣补片，可使用

5/0 everpoint 缝线连续缝合进行补片加宽右心室流

出道，并切除少量右心室肥厚的壁束，术毕可同期

结扎动脉导管未闭（PDA）或使其自然闭合，若术

毕动脉血 SaO2 明显低于 70% 则需加做体肺分流术

并结扎 PDA。

该方法右心室肺动脉血流开通满意。但需体

外循环，对手术技术要求较高，同时跨瓣补片也会

导致肺动脉瓣反流，增加右心室负荷，围术期低心

排血量发生率较高，也增加再次手术的可能[16]，现

已较少应用（ⅢB）。
5.2.4    介入下肺动脉瓣球囊扩张术　介入下肺动脉

瓣球囊扩张术是利用激光或射频肺动脉瓣打孔后

再进行球囊扩张[17-19]。一方面此技术因径路和血管

大小限制常有右室破裂穿孔、三尖瓣乳头肌或腱索

损伤等并发症发生，另一方面术后需要长时间应用

前列腺素 E1 维持动脉导管开放，来维持相对合适

的围术期氧饱和度，仍有约 1/3 以上患者需再次行

外科体肺分流术。因此，虽然该技术目前国外应用

较多，但是限于设备要求及存在的并发症，国内小

儿心内科很少开展（Ⅱb B）。
5.2.5    围术期管理　右室轻中度发育不良患者行右

室肺动脉前向血流开通术同时是否同期行体肺分

流术及动脉导管结扎术仍有争议。

有专家建议简单依据术毕动脉血 SaO2 进行判

断 [ 2 0 ]：若  SaO2 明显提高至  85% 以上，同期套扎

PDA 并监测 SaO2；如 SaO2 明显下降且低于 75% 则
维持 PDA 开放；若 SaO2 明显低于 70% 则需加做体

肺分流术并结扎 PDA（Ⅱa C）。

也有专家建议新生儿行右室肺动脉前向血流

开通术同时结扎 PDA 和行改良 B-T 术。这样有利

于稳定血氧饱和度，术后循环平稳，加快恢复；同

时避免动脉导管和右室到肺动脉的血流对冲而影

响肺循环血供（Ⅱa C）。

5.3    体肺分流术

手术操作：体肺分流术包括改良 B-T 分流术

和中心分流术。前者通过膨体聚四氟乙烯（ePTFE）

人造血管连接一侧锁骨下动脉和肺动脉，后者则在

升主动脉、肺动脉干之间采用 ePTFE 人造血管架

桥。为保证相对合适的肺循环血流，建议使用改良

B-T 分流术。新生儿常规使用直径 3.5 mm 管道，

体重<2.5 kg 的可选用 3 mm 管道（Ⅰ B）。
5.4    双心室矫治术

PA/IVS 患者在经历初期手术后，部分患者自

愈；部分患者可通过介入行体肺分流封堵+房间隔

分流封堵，避免外科手术完成双心室矫治。

手术包括残余右室流出道梗阻解除、如有体肺

分流通道予关闭、三尖瓣中重度反流则行三尖瓣成

形或置换、肺动脉瓣成形、同时关闭房间隔缺损。

对一些高风险病例，建议术后保留部分房间隔缺

损[21]，这样有利于缓解右心室的容量负荷以及降低

右心房和体静脉的压力（Ⅰ B）。
5.5    一个半心室修补术

手术包括双向上腔静脉肺动脉吻合，残余右室

流出道梗阻解除，如有体肺分流通道予关闭，三尖

瓣中重度反流则行三尖瓣成形或置换根据右室和

三尖瓣发育情况决定是否保留部分房间隔缺损。

对处于中间状态是否该行一个半心室修补术还是

Fontan 术时，建议应积极选择 Fontan 手术（Ⅱa B）。
5.6    单心室矫治术

在 3～6 个月时行心导管检查，行双向腔肺动

脉吻合及体肺动脉分流去除术。然后，根据患儿的

生长发育情况和肺血管条件，在 2～4 岁完成全腔

静脉-肺动脉吻合（Fontan 类手术）。RVDCC 患者

行 Fontan 类手术必须保持右心室压力，同时扩大

房间隔，使含氧血进入右心室供应冠状动脉 [ 2 2 ]

（Ⅰ A）。

6    预后

PA/IVS 患者术后生存率在过去 10 多年间已经

有了明显提高，得益于手术方式从早年体外循环下

右室肺动脉血流开通手术为主到近年常温下右室

肺动脉前向血流开通术的广泛应用[23]。主要死亡危

险因素和三尖瓣 Z 值偏小、右室严重发育不良和

RVDCC 相关[24-26]。经皮介入和外科经胸 Hybrid 的
选择仍有争议[19]。PA/IVS 总的治疗原则是通过一

期手术促进右心室及三尖瓣发育，尽可能实施双心

室矫治术。但 PA/IVS 患儿术后活动能力的改善到

底是否双心室矫治优于单心室纠治等还一直存在

争议[24]。大多数中心认为 PA/IVS 的远期生存率和

右室和三尖瓣初始发育情况相关。对于初始三尖

瓣 Z 值偏小的患儿，即使勉强行双心室矫治术，远
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期的活动能力仍会受到影响，因此建议对于右室发

育处于临界边缘的 PA/IVS 患儿，行一个半心室或

单心室纠治可能会获得更好的远期结果[25-30]。
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