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E5_8A_A8_E8_84_89_E5_c22_611242.htm 主动脉的两个节段之

间完全失去解剖学上的连续性或者仅残存纤维束相连均称为

主动脉弓中断，是一组罕见的先天性心脏畸形。中断长度不

一，可极短，亦可长达数厘米。临床上根据中断位于主动脉

峡部、左锁骨下动脉与左颈总动脉之间，还是位于左颈总动

脉与无名动脉之间，将主动脉弓中断分为a、b、c三型。升主

动脉变细，横径约为正常人的一半且常合并左室流出道发育

异常，包括主动脉瓣二瓣化、瓣膜性或瓣下狭窄或瓣环细小

等。各型几乎都合并粗大的未闭动脉导管与降主动脉直接相

延续，由肺动脉经动脉导管向远侧主动脉提供血流。此外，

绝大多数病例合并室间隔缺损，少数合并主－肺动脉间隔缺

损，约40%病例合并复杂先天性心脏畸形。主动脉弓中断病

人预后很差，约75%在生后1个月内死亡，90%在1岁内死亡。

【诊断】1.症状 多数病儿于生后早期即出现充血性心力衰竭

、呼吸困难、少尿和酸中毒。2.体征 ①差异性紫给。即上肢

红下肢紫，若合并大血管转位，可变为倒转的差异性紫绀。

②四肢脉搏和血压不相等。③可伴心内分流或梗阻性杂音

。3.辅助检查(1)x线检查:正位胸片上看不到主动脉结，左前斜

位显示升主动脉与降主动脉的延续不清。(2)二维超声心动图:

可明确主动脉弓中断的类型及其合并心脏畸形，多数婴幼儿

病例可据此确诊。（3)左、右心造影:能够充分显示心内、外

畸形及其严重程度，可选择性应用。(4)血生化检查:重者可出

现肝、肾功能异常。【治疗】1. 手术适应证 主动脉弓中断应



尽早进行手术治疗，重建主动脉连续性。对于合并心内畸形

，以往主张分期手术，目前越来越多的作者主张采取一期根

治术，尤其是合并心衰、肝肾功能不全、严重缺氧和酸中毒

的婴幼儿，合并某些心脏畸形如永存动脉干、左室流出道梗

阻等，必须采取一期根治术。2.手术禁忌证 ①肺动脉高压己

经发生不可逆性肺血管病变。②合并心血管畸形难以救治。

③合并单心室者难以在婴幼儿时期进行一期根治术。3.术前

准备婴幼儿入院后即持续静滴前列腺素 以维持动脉导管的开

放。同时纠正酸中毒和改善缺氧。对心衰、缺氧和酸中毒严

重者，应用正性肌力药物和呼吸机支持，以改善循环和全身

状况。4.手术方法(1)单纯主动脉连续性重建术:①低温麻醉。

全身温度降至肛温32℃～34℃。②右侧卧位，左后外切口，

经第四肋间或第四肋床进胸。③充分游离动脉导管，主动脉

弓中断的近侧及远侧，一般要切断2～3对肋间动脉，以增加

降主动脉向弓部方向的移动度。④动脉导管采用切断缝合法

，或者两侧分别结扎和缝扎后中间切断。⑤根据主动脉弓中

断的类型、断端间的距离及其邻近分支血管发育状况，选用

适合的动脉间直接吻合术、人造血管移植或者从远侧切断左

锁骨下动脉，或左颈总动脉向上或向下翻转与主动脉吻合，

重建主动脉的连续性。(2)主动脉弓中断合并心内畸形的一期

修复术:①全身麻醉，仰卧位，胸正中切口入路、体外循环和

深低温(16℃～18℃)停循环下进行，经主动脉根部灌注冷心脏

停跳液保护心肌。②切断缝合动脉导管和重建主动脉连续性

，方法如前述。③主动脉连续性重建完成并排净主动脉内积

气后，撤去主动脉上的无创血管钳和松开升主动脉阻闭钳，

再次开始体外循环全身灌注，检查动脉吻合口有无漏血并止



血。转流10分钟后再次阻闭升主动脉和灌注心肌麻痹液。④

切开右心室，在直视下进一步检查清楚心内畸形，根据其特

点进行修复。⑤心内畸形矫治完成以后，排除心内积气，开

始全身复温和诱导心脏复跳，待循环稳定以后按常规停止体

外循环。⑥常规术后监护，应用正性肌力药物支持心脏。对

合并di－george综合征的病儿，应注意低血钙的发生与治疗。
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