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摘  要 

法洛四联症(tetralogy of Fallot, TOF)是临床上最常见的紫绀型复杂先天心脏病，大约占各种先天心脏病

的10%。长期以来，外科手术一直是其单一的治疗方式，但伴随着先天性心血管疾病介入治疗科技的迅

猛发展，内外科镶嵌式(Hybrid)手术为治疗儿童TOF提供了更加完善的治疗方案。本文就Hybrid手术中

介入手术在TOF的临床治疗策略一一展开综述。 
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Abstract 
Tetralogy of Fallot (TOF) is the most common cyanotic complex congenital heart disease in clinical 
practice, accounting for approximately 10% of various congenital heart diseases. For a long time, 
surgery has been a single treatment, but with the rapid development of interventional therapy for 
congenital cardiovascular diseases, medical and surgical mosaic (Hybrid) surgery provides a more 
perfect treatment plan for the treatment of TOF in children. This article reviews the clinical 
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treatment strategies of interventional surgery in TOF during Hybrid surgery. 
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1. 引言 

法洛四联症(tetralogy of Fallot, TOF)是临床上最常见的紫绀型复杂先天心脏病，大约占各种复杂先天

心脏病的 10%。其主要的基本病理解剖变化是右心室流出道狭窄、室间隔缺损、主动脉骑跨和右心室肥

厚[1] [2]。因为其往往合并肺动脉的发育不良，导致患儿严重缺氧状态，预后极差[3]，从而影响了新生

儿的存活率和病死率。据有关文献[4]表明，不经手术处理 TOF 患者的一岁以内自然死亡率为约 25%，3
岁以内约 40%，10 岁以内达 70%，40 岁以内高至 95%。所以，对于 TOF 病人应该及时手术处理。自从

Lillehei 等[5]第一次阐述了法洛四联症的外科治疗方法以来，外科手术是其唯一的治疗方式，但 TOF 患

者心肺血管的病理变化极为特殊复杂，使单纯外科手术治愈 TOF 存在诸多问题无法解决，伴随先心病介

入治疗技术的发展，介入治疗以其操作简便、创伤小、可重复性高及成活率大等优势，愈来愈多地运用

于复杂先心病的诊治，尤其是 Hybrid 手术即内外科镶嵌手术[3]在 TOF 诊疗上已展现出了难以取代的优

势，从而可以更早地对该类患者实施根治手术，减少了死亡率，延长患者生存周期。现对在 Hybrid 手术

中介入手术治疗 TOF 的当前国内外研究状况与临床应用发展综述如下。 

2. TOF 外科围术期介入治疗 

2.1. 体–肺侧枝栓塞术 

TOF 因其右室流出道狭窄，常常代偿性产生大量的体肺侧枝循环系统(major aorta pulmonary collateral 
arteries, MAPCAs)，以确保肺部血液供应，而侧枝血管形成过程中走形多异常，术中辨认和处理难度较

大，如未能处理，术中左心回血较多致术野显露差，延误手术治疗时机，同时体外循环灌注压无法保持，

术后可能发生灌注肺、低心排出量综合症(低心排)甚至威胁生命，严重影响手术疗效。而针对那些走形异

常、手术中无法辨认和外科结扎的体肺侧支，在外科手术前行造影导管检查或造影引导的下体肺侧枝栓塞

术则能使这些问题迎刃而解，从而避免了外科治疗不彻底，实现简化手术过程、增加手术成功率的目的。 
针对外科术中不能探查和解决的中小 MAPCAs，在手术前经皮介入封堵则是最高效、简便和安全的

方式，同时也可行多支、多次封闭。据有关学者的研究[6] [7]认为在 MAPCAs < 1.5 mm 的侧枝封堵时应

用 COOK 弹簧圈或 Interlock 弹簧圈行体肺侧支栓塞术，证实是安全有效的。行体–肺侧枝栓塞术后，肺

血明显下降，再灌注性肺损伤基本消失，随后进行的外科 TOF 根除术均取得了令人满意效果。李守军教

授等[8]人通过对 52 例 TOF 术后的残余侧枝患者行体–肺侧枝栓塞手术，证明了术后的经皮侧枝毛细血

管封堵简便、安全、高效，能够明显提高病人的早期康复。但该技术要求术者熟练掌握解剖，以准确分

辨正常血栓与 MAPCAs 的关联，且术中应注重检查侧支的供血区域，避免对局部肺段单纯供氧的侧支毛

细血管栓塞，以防引发肺栓塞。 
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2.2. 经皮肺动脉或肺动脉瓣球囊扩张术 

自 1998 年有关研究者[9]分别报道用经皮球囊肺动脉瓣成形术(percutaneous balloon pulmonary val-
vuloplasty, PBPV)改善 TOF 或其他发绀型先天心脏病患者的缺氧表现开始，PBPV 技术已经越来越多的应

用 TOF 或 TOF 姑息术后的再次治疗，其主要应用于根治术前肺部血管发育问题尚未达根治标准的手术

病人，从而降低了术后再次开胸的危险性。在 TOF 姑息治疗中尽管体–肺分流术(B-T 分流术)可以提高

肺动脉发育并改变患者的缺血、缺氧状态，但也有多种合并症，如细菌性心内膜炎、喉返神经及横隔膜

神经损害等；若分流面积过大，还可引起心力衰竭、肺动脉高压和肺动脉血栓病变等。B-T 分流术后早

期随访的多中心研究也表明，术后由分流通道再狭小或堵塞所引起的高死亡率在术后早期事件中占据了

重要比率[10]，因而 B-T 分流术后再狭窄引起血流动力学的变化，以及后肺血灌注的降低也是一大主要

问题。PBPV 技术却可以很好的缓解这一问题，针对已行姑息治疗患儿中仍出现明显的肺动脉狭窄并且

无法完全根除者，实施了 PBPV 手术后，既可以提高了肺灌注血流并促使肺动脉发育最后获得根治条件，

也减少了第二次开胸造成的损伤和风险，从而减少了手术花费及手术创伤，发挥着难以取代的效果，同

时更多的专家学者在研究以球囊导管扩大肺动脉瓣后能使肺动脉瓣生长发育及肺动脉进一步扩大，也可

以更加说明这些结论。 

2.3. 经皮肺动脉分支狭窄球囊扩张或支架置人术 

自 Hjondal 等[11]首先报道了数例复杂先心病的内外科镶嵌患者，在外科手术治疗的同时进行了肺动

脉球囊扩张和支架术后，获得了不错的疗效。TOF 的镶嵌疗法正在不断地发展，目前对 TOF 伴有较严重

的肺动脉支狭窄特别是导管很难进入者，可在直视法下实施球囊导管的扩张并置人血管内支架，这样就

减少了经皮引入所造成的撕裂、穿孔、断离和乳突肌及腱索损伤，更甚至材料的掉落，因而有效减轻了

病症，节约了手术时间，并大大提高了血管成形手术后对狭窄血管的再通率。 

2.4. 体–肺分流管道闭合术 

对初期进行 B-T 分流术的患者来说，在进行二次根治术之前，须结扎并拆除分流管，不然将造成对

肺的过量灌注。而因为之前术后产生的疤痕组织形成，因此结扎此类血管时常相当麻烦，且容易出现结

扎不彻底、分流后血管再通等问题。经导管封堵比传统外科手术结扎方式更简单、更微创，且可减少对

膈神经以及喉返神经或胸导管等临近组织的创伤、出血等情况发生，并明显减少了手术时间。据相关学

者研究[11]，此项技术对该类病人有着不错的治愈疗效，无严重并发症发生。 

3. TOF 外科术后介入治疗 

3.1. TOF 术后狭窄的介入疗法 

TOF 术后经常出现的肺动脉分支口狭小、B-T 分流及术后吻合口狭小，文献报告中 TOF 外科治疗后

肺动脉狭窄发生率均有明显上升趋势[12]，但近年来 PBPV 手术以及支架植入术等对外科治疗后的肺动脉

狭窄治疗效果取得了令人满意的成绩。其优点是较传统外科开胸术简单、危险性较小、手术复杂性低，

但在球囊扩大术后发生再狭窄的几率超过了 15% [12]。因此近年来多使用血管内支架置入，目前主要有

球囊扩张性和自膨型两类，治疗效果比较好。坚信伴随介入技术的发展，其医疗技术水平和方法也会进

一步提升和多元化。 

3.2. TOF 术后残余分流的介入疗法 

对于肺动脉发育不良的 TOF 患者行右心室出道或补片扩张的术后，对于残留室间隔缺损或较粗大侧
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枝的残余分流或根治术时残留的较细小侧枝，都应该加以正面的处理，否则在术后或许会发生巨大的由

左向右血液分流，产生灌注肺、肺出血、肺动脉高压等严重疾病以致危及生命，但因为开胸术后胸腔内

的纤维组织大幅增生，对部分小儿纵膈或人体胸部黏附较严重，且术后视野显露的困难度增大，易于破

坏心肌和大毛细血管，且术后创面的渗血较多，所以二次开胸术后风险较大。通过介入方式进行的残余

分流以及侧枝封堵方式简单、疗效明确，且能够减少上述风险。 

3.3. 肺动脉瓣反流的介入治疗 

TOF 修复术后患者在十年间的心源性猝死患病率为每年 0.06%，在术后十年以后达每年 0.20%，主

要原因为肺动脉瓣反流所致右心室功能不全，目前比较一致的建议是进行再手术–经导管式肺动脉瓣置

换术(percutaneous pulmonary valve implantation, PPVI) [12]。2000 年报道了第一例接受 TOF 修复术后发生

肺动脉瓣狭小合并反流的病人体内获得成功施行 PPVI 术以来[13]，该技术比较多的运用于 TOF 术后肺

动脉瓣反流病人，减少了外科重新开胸的危险性，并呈现较好的疗效。目前较为理想的是使用同种移植

物替代，但生物瓣与机器瓣同时作为供选方法。但因为生物瓣的特性与寿命有限，可能发生钙化变性过

程和必须替换[14]，尤其是在婴幼儿期完成手术治疗的病人，终生必须完成数次人工瓣膜替换术，这势必

造成术后并发症和死亡率的增加。故研发一项使上述的换瓣手术过程中可反复或多次地施行，而又不增

加病人的术后危险性和死亡率的人工瓣膜替代技术涵待于解决[12]。 

4. 总结与展望 

综上论述，Hybrid 治疗技术在儿童 TOF 诊疗上已展现出了难以取代的优势，同时也成为当前先天

性心脏病整体和综合治疗的重要方法之一，能有效减少手术创伤、缩短治疗周期、提高手术安全性，外

科术中一旦发生危险并发症可及时行介入补救处置，使得同期治疗时间短、临床疗效好，具有较高的临

床价值。随着医学影像学设备和介入治疗器械的不断升级改进以及大量临床治疗经验的积累，我们坚信

将有越来越多的 Hybrid 治疗技术涌现于临床实践中，使更多的复合或复杂先心病患者受益。 
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