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摘  要 

目的：探讨高原地区先天性心脏病发病特点及治疗策略。方法：回顾性分析2019年6月~2020年7月青海

红十字医院收治的136例高原地区先天性心脏病患者病例特点、手术治疗方法及围术期管理经验，分析

其术前、术中和术后等治疗因素对患者预后的影响。结果：高原地区先天性心脏病病种复杂，房间隔缺

损及动脉导管未闭绝大多数可以经皮封堵治疗，效果良好；复杂先心病矫治术后患儿恢复与手术技术、

术后管理经验及患儿就诊时机等密切相关，合并肺动脉高压患者的治疗相对困难，有高原地区的自身特

点。结论：高原地区先心病救治单位的治疗技术需注重复杂先心病的个体化治疗，早诊早治仍是治愈先
天性心脏病的关键之一。 
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Abstract 
Objective: To investigate the characteristics and strategies of congenital heart disease in plateau 
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area. Methods: The characteristics of 136 congenital heart disease cases in plateau area admitted in 
Qinghai Red Cross Hospital from June 2019 to July 2020, surgical treatment methods and periopera-
tive management experience, and the influence of preoperative, intraoperative and postoperative 
treatment factors on patient prognosis were analyzed. Results: Plateau congenital heart disease is 
complex, and atrial septal defect and patent ductus arteriosus can be treated with percutaneous 
occlusion and have good effects; the recovery of complicated congenital heart disease is closely 
related to surgical technique, postoperative management experience and the treatment of pul-
monary hypertension. The treatment of pulmonary hypertension of congenital heart disease in pla-
teau area has certain difficulty. Conclusion: The treatment technology of the plateau area of conge-
nital heart disease treatment unit should be the individualized treatment of complex congenital 
heart disease, and early diagnosis and early treatment is still one of the key to cure congenital heart 
disease. 
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1. 引言 

高原地区先天性心脏病的发病率较平原地区明显增高[1] [2] [3]。医疗条件和经济状况相对落后，部

分患者不能得到及时救治，同时高原地区特点增加了心脏手术难度。因此有必要对高原地区先心病的治

疗进行总结。笔者在 2019 年 6 月至 2020 年 6 月在青海省监狱管理局中心医院(青海红十字医院)工作一年，

期间收治高原地区先天性心脏病 136 例，现将手术结果汇报如下。 

2. 临床资料 

本组 136 例中，男性 42 例，女性 94 例；年龄 1 月~74 岁(平均 15.5 岁)。约 50%病人得益于青海省

“阳光天使”、“护心成长”基金项目筛查。53 例患者均有明显心慌、气短及反复呼吸道感染史。15 例

有心衰史，5 例有活动后紫绀。简单先心病中，房间隔缺损 57 例；卵圆孔未闭 5 例；动脉导管未闭 32
例，其中 2 例合并主肺动脉瘤；肺动脉瓣狭窄 2 例；室间隔缺损 24 例，其中 9 例合并肺动脉高压；室间

隔缺损合并房间隔缺损 5 例；室间隔缺损合并动脉导管未闭 3 例；房间隔缺损合并动脉导管未闭 3 例；

复杂先心病包括：法洛氏四联症 2 例；右室双出口 1 例；主动脉瓣下狭窄 1 例；右上肺静脉引流入上腔

静脉 1 例；合并室间隔缺损的主动脉弓缩窄并发育不良 2 例；完全型心内膜垫缺损 1 例；完全性肺静脉

异位引流 2 例；完全大动脉转位 1 例；左冠状动脉异常起源于肺动脉 1 例；先天性主动脉二瓣化畸形并

重度主动脉瓣狭窄 1 例；X 线和超声心动图(UCG)均符合临床诊断。复杂先心病患儿均行心脏大血管 CTA
检查进一步明确诊断。小于 2 岁患儿同期行气管支气管 CT 三维重建以排除主动脉缩窄以及气管支气管

狭窄。 

3. 手术及术后治疗 

对于简单先心病的治疗，经心脏超声筛选首选介入封堵术治疗。根据患者年龄选用全身麻醉或者局

部麻醉下行经皮介入手术治疗。62 例房间隔缺损及卵圆孔未闭患者中，有 55 例患者行经皮房间隔缺损
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介入封堵术治疗，占全部房间隔缺损治疗患者中的 88%。因技术所限，仅有一例室间隔缺损(肌部)患者

行经皮介入封堵治疗，余患者均行开胸手术直视下室间隔缺损修补术治疗。年龄最小的介入手术患儿是

一例重度肺动脉瓣狭窄的患儿，心衰明显，仅 2 月大小，体重 3.15 KG，考虑到外科手术风险大，采用经

皮介入球囊扩张术治疗，患儿术前肺动脉瓣压差为 87 mmHg，肺动脉瓣 6 mm 大小，采用 9 mm 球囊扩

张 2 次，术后测肺动脉瓣前向流速 1.2 m/s，压差 5.8 mmHg，效果良好。 
对于外科开刀手术的 23 例室间隔缺损的患者、合并肺动脉瘤的动脉导管未闭患者、有心脏其他合并

症的房间隔缺损患者、以及大部分复杂先心病患者，均在全麻中低度低温(25℃~32℃)和体外循环下施行

手术，采用胸部正中切口或者右侧第四肋间小切口，冷心脏停跳液冠状动脉灌注和局部心脏冰屑降温保

护心肌。从升主动脉插入动脉灌注管、上下腔静脉插入静脉管、经右上肺静脉或房间隔部插入左心引流

管。修补室间隔缺损经右房切口 20 例，肺动脉切口 4 例。非限制性室间隔缺损 9 例，均合并有肺动脉高

压，损大小为 0.8~1.6 mm。全组均采用牛心包生物补片修补。 
对于合并重度肺动脉高压患者，术后检测肺动脉高压下降不满意，术后吸痰出现氧饱和度下降等，

术后应用 NO 吸入降肺动脉高压治疗，或应用曲前列尼尔降肺动脉高压治疗，效果满意，因应用降肺动

脉高压药物或其他手段等综合措施及时，无因肺动脉高压危象致患儿死亡或严重并发症出现。 
对于复杂性先天性心脏病，根据各个疾病特点，采用相应手术治疗方案。3 例新生儿期复杂先心病

患儿，术后均采用延迟关胸策略，以减少关胸后胸骨及肺组织对心脏的压迫，减轻术后心脏负荷，促进

心脏功能恢复。术后 72 h 左右根据患儿恢复情况行关胸术，效果良好。 

4. 结果及随访 

全组手术存活 135 例，死亡 1 例。该患儿年龄 9 个月，术前诊断为完全型心内膜垫缺损、房室瓣大

量反流、完全性肺静脉异位引流心内型、永存左上腔静脉，合并重度肺动脉高压，因房室瓣成形效果不

满意，术中转机 3 次，手术时间较长，术后延迟关胸。经积极强心、利尿等治疗，术后头 2 日每日负平

衡 200 ml 左右，心脏较前明显减小，跳动有力，术后第 3 日在关胸过程中，心跳骤停，持续胸腔内心脏

按压及药物、电除颤等抢救治疗效果均差，因体外循环机及手术室在另一栋楼上，未及时转机治疗，最

终患儿死亡。考虑死于心功能不全及肺动脉高压危象。出现 III˚房室传导阻滞 1 例，该患儿在行房间隔缺

损介入封堵术后当天出现 III˚房室传导阻滞，患儿藏族，因宗教信仰及家长认知问题，不同意手术取伞等

外科治疗，未恢复窦性心律。一例房间隔完整的右上肺静脉异位引流入上腔静脉患者行 Warden 术，术中

应用牛心包补片重建部分上腔静脉，术后 6 月随访出现上腔静脉综合征，考虑牛心包硬化致管腔狭窄，

予行经皮 CP 覆膜支架植入上腔静脉，症状缓解。余患者随访 9 个月~15 个月。手术效果满意：术后心功

能 I 级 117 例，II 级 18 例，III 级 1 例，该例术后 3 月死于恶性心律失常。 

5. 讨论 

青海红十字医院心脏外科依附于小儿外科，是刚刚成立的年轻科室，既往 4 年的外科手术治疗经验

尚不足 100 例，介入治疗经验也较少。从该单中心可对青海高原地区的先心病特点做一了解，以期更好

的服务于广大青海先心病患者。 
1) 青海西宁地区海拔 2261 米(青海其它地方海拔高于西宁)，平均大气压为 77.43 kPa (581 mmHg) (1 

kPa = 7.5 mmHg)，比正常者低 23.8 kPa。其中氧分压为 17.2 kPa，比海平面氧分压低 4.13 kPa [4] [5] [6]。
该地区的居民长期居住在低氧环境中。由于低氧的刺激，胎儿肺动脉分支的肌性化，肺动脉保持胚胎期

结构或退化延迟退化不全，致使正常人都有不同程度的生理性肺动脉高压[7] [8] [9]。加上先天性心脏病

的左向右分流，这样使高原地区肺动脉高压偏早、偏多，尤其以房间隔缺损及动脉导管未闭居多，加之
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医疗条件和经济状况相对落后，使手术机会更晚。 
2) 本组病例发现高原地区先心病主要以房间隔缺损和动脉导管未闭居多，占所有先心病总数的

90%。其中房间隔缺损占先心病总数的 41.9%，与以往报道一致[10] [11] [12]。而在平原地区，室间隔缺

损占总先天性心脏病发病率的 40%左右，并且高原地区房间隔缺损以中央型房间隔缺损为主，大部分可

实行经皮房间隔缺损封堵术治疗，本组病例中近 90%房缺患者均可行介入封堵术治疗，减轻患者身心负

担。同时，由于杂音不明显，意识经验缺乏，大部分房间隔缺损尚不能得到及时诊治，得益于青海省相

关爱心救助项目，各心脏中心积极到各个学校进行筛查，大部分患者在成人前可得到救助治疗。但社会

人员多因出现心功能不全症状来诊，就诊相对较晚，术后肺动脉高压下降不满意，效果稍差。本组房间

隔缺损病例中合并严重二尖瓣关闭不全及三尖瓣关闭不全各一例，其中二尖瓣关闭不全患者左心功能持

续在 30%左右，尽管经调整后积极手术治疗，围术期应用左西孟旦等药物改善心肌收缩力，术后恢复仍

较为困难，最终术后 3 月因突发恶性心律失常死亡。 
3) 高原缺氧可致生后肺动脉压力和右心压力的延迟降低，推迟 ASD 的功能性闭合。对于 PDA，较

低的氧张力抑制动脉导管的收缩是ＰＤＡ生后持续开放公认的机制[1] [13]。该组病例中较为特殊的是其

中 2 例较大动脉导管未闭的年轻患者，均合并主肺动脉瘤样扩张，直径在 66~99 mm 之间，采用体外循

环低流量下切开肺动脉直视下行动脉导管切断缝合并主肺动脉成形术治疗，减轻了主肺动脉的压迫症状，

效果满意。其中一患者因心包填塞症状急诊入院，查体有心包积血，积极内科治疗后未再出血，术中证

实肺动脉夹层形成，考虑患者肺动脉夹层区域的压力在出血后得到减轻，且内外膜破口不在同一位置，

故未完全破裂造成患者死亡。 
4) 由于手术医师经验不足及介入超声医师水平所限，早期经皮介入封堵治疗中常常封堵器选择不合

理，一次手术中需更换 2~3 个型号封堵器是允许的。其中一例患者使用了较大型号的房间隔缺损封堵器，

导致术后出现 III˚房室传导阻滞，积极建议患儿家长开胸行封堵器取出并房间隔缺损修补术，由于藏族家

长对手术的认知不足、恐惧以及宗教教导信仰问题，迟迟不能决定行手术治疗，致使外科手术延迟 20 余

天，导致最终患儿行外科手术后仍不能恢复正常窦性心律，但藏族同胞对 35~40 次/分的耐受性相当好，

短期一年随访未见有心脏扩大、无胸闷、头晕不适等，故未放置永久起搏器；另一例患者行动脉导管未

闭封堵术后第 1 天查体发现封堵器脱落进入右肺动脉，急诊行体外循环下动脉导管切断缝合术及封堵器

取出术，术中通过切开上腔静脉后方的右肺动脉将封堵器取出。之后由于手术技术的进步，未再出现上

述情况及其他严重并发症。 
5) 高原地区复杂先心患儿肺动脉高压出现早，影响重，降压困难，是患儿术后恢复的重要影响因素

之一。对于合并严重肺动脉高压的患者，术中常规放置肺动脉测压管，利于术后管理[14]-[21]。放置方式

有 2 种，一种方法是手术前由麻醉师在穿刺颈内静脉置管时放置 2 根深静脉置管，其中一根静脉置管长

度为 20 cm，对于新生儿足够放入肺动脉中，可检测肺动脉压力的变化；另一种方法是较年长的患儿，

该静脉置管长度不够，手术医师可在手术结束缝合右房切口前放置一根硬膜外麻醉管，经右房及胸壁皮

肤引出体外，连接压力换能器检测肺压力变化。将该硬膜外麻醉管在右房引出口作一荷包缝合固定，不

必担心拔出时出现右房出血的情况。对于术后肺动脉压力高于左心室压力 0.75 的患者，常规应用 NO 或

曲前列尼尔降肺压治疗，以达到平稳过度拔除气管插管的目的。对于 NO 的应用，患者手术结束返回 ICU
后，将 NO 治疗仪与呼吸机出气端连接，并持续监测 NO 峰值浓度。NO 吸入治疗的起始流量为 10 ppm，

如未达到临床治疗效果，每半小时可增加 2 ppm，最大不超过 20 ppm，以能够产生临床治疗效果的最低

剂量维持应用。撤离 NO 前，每 2 h 减少 NO 流量 2~5 ppm，一般降至 5 ppm 后、FiO2 < 500 ml/L、血气

指标合格则可以直接停用 NO。在应用 NO 的同时桥接波生坦等口服降肺压药物治疗，以利于术后恢复。

由于目前曲前列尼尔仍十分昂贵，并且属于自费药品，并不是每个肺高压患者都有条件使用，但我们认
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为曲前列尼尔是目前降肺动脉高压效果最好、最快捷安全的药物之一，所以对于合并重度肺动脉高压患

者，如家庭条件允许，仍积极建议术前准备曲前列尼尔以备不时之需。在手术即将结束时如判断患者肺

动脉高压仍重，可由麻醉师经深静脉置管泵入曲前列尼尔，初始剂量 1.25 ng/kg/min，根据患者耐受情况

和肺动脉高压下降逐渐增加剂量直至治疗剂量。术后持续泵入直至患者肺动脉压下降满意。我们体会到

通常在实际应用中初始剂量不能达到有效治疗量，而以 10 ng/kg/min 泵入为起始剂量效果比较明显，并

且不会引起血压的显著下降。本组合并重度肺动脉高压患者中共 5 例患者应用曲前列尼尔，应用前检测

肺动脉压力平均压在 65.4 mmHg，应用后检测肺动脉平均压在 32.5 mmHg，效果显著。 

6. 总结 

高原地区先心病有其自身特点，决定了与平原地区不太相同的治疗方式。高原地区先心病救治需注

重简单先心病及复杂先心病的个体化治疗，早诊早治仍是治疗先天性心脏病的关键之一。高原地区先心

病的治疗仍任重而道远。 
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