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摘  要 

完全性肺静脉异位引流(Total Anomalous Pulmonary Venous Connection, TAPVC)是一种罕见而危重

的紫绀型先天性心脏病，若未经及时手术干预，多数患儿在婴幼儿期死亡。尽管外科技术与围术期管理

显著进步，术后死亡及肺静脉梗阻(Pulmonary Venous Obstruction, PVO)仍是影响预后的关键问题。本

文系统综述TAPVC术后死亡及PVO的术前、术中及术后危险因素，并总结预防与管理策略，为优化临床

决策提供依据。 
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Abstract 
Total anomalous pulmonary venous connection (TAPVC) is a rare and life-threatening cyanotic con-
genital heart disease. Without timely surgical intervention, the majority of affected infants die during 
early infancy. Despite substantial advances in surgical techniques and perioperative management, 
postoperative mortality and pulmonary venous obstruction (PVO) remain the principal determinants 
of prognosis. This review systematically summarizes the preoperative, intraoperative, and postop-
erative risk factors associated with mortality and PVO following TAPVC repair, and outlines current 
strategies for prevention and management, with the aim of informing and optimizing clinical deci-
sion-making. 
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1. 引言 

完全性肺静脉异位引流(Total anomalous pulmonary venous connection, TAPVC)是一种罕见且危重的紫

绀型先天性心脏病，其病理特征为所有肺静脉均未直接回流至左心房，而是异常连接至右心房或体静脉

系统，约占先天性心脏病 1.5%~3.0% [1] [2]。若无外科干预，约 80%的患儿将在 1 岁内死于充血性心力

衰竭[3]。尽管外科技术的进步显著降低了围术期死亡率，但术后早期死亡及远期肺静脉梗阻(Pulmonary 
venous obstruction, PVO)仍是影响生存的主要问题。本文旨在系统综述 TAPVC 术后死亡及 PVO 的危险

因素，重点探讨术前解剖与生理状态、术中吻合策略及术后病理生理演变对预后的综合影响。 

2. TAPVC 的病理生理 

TAPVC 的核心病理生理改变为肺静脉回流受阻、体–肺循环完全混合、肺血管高压状态。右心系统

因承受全部回心血量而发生容量与压力双重负荷过载，导致右心室肥厚及肺动脉高压。体循环血供完全

依赖于房间隔交通(ASD 或 PFO)的右向左分流，若分流受限将导致严重低心排及低氧血症。Darling 分型

是临床最常用的解剖分类系统，包括心上型、心内型、心下型及混合型。其中，心下型因引流路径长且

穿越膈肌，术前梗阻发生率极高；混合型则因解剖变异复杂，手术死亡风险最为显著[4] [5]。 

3. 术后死亡和肺静脉梗阻 

3.1. 死亡 

临床常将术后死亡分为早期死亡(术后 30 天内或院内死亡)与晚期死亡(术后 > 30 天或出院后死亡)。随

着围术期管理的优化，目前总体手术死亡率已降至 10%左右，但早期死亡率仍维持在 3%~10% [6]，主要死
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因为低心排血量综合征(LCOS)及肺动脉高压危象[6]-[8]。晚期死亡与 PVO 的发生与进展高度相关[1] [6] [9]。 

3.2. 术后肺静脉梗阻(Pulmonary Venous Obstruction, PVO) 

3.2.1. 肺静脉梗阻的现状与挑战 
PVO 是 TAPVC 术后最严重的并发症之一，发生率约为 5%~20% [10] [11]。PVO 的出现往往预示着

极差的预后，诊断后的 1 至 3 年生存率仅为 55%~63% [1] [6] [12]-[15]。术后 PVO 通常定义为肺静脉–

左心房吻合口或肺静脉分支发生的解剖性狭窄，导致回流受阻及肺静脉高压，是术后晚期死亡的首要原

因。梗阻多见于术后 2~6 个月，并持续进展，约 20%的患者在术后半年甚至更远期才出现症状，常需再

次手术干预[13] [16]。 

3.2.2. 发生机制与解剖分型 
PVO 的发生机制复杂且尚不完全明确，目前认为与吻合口局部生物力学改变及生物学反应密切相关。

其病理基础可分为外源性压迫与内源性增生：前者多因术后周围组织纤维化和硬化所致的外部压迫、空

间成角扭曲所致；后者则涉及血管内皮增生、新生内膜平滑肌细胞去分化及内皮下肌成纤维细胞过度活

化[13] [17]-[19]。根据受累部位的不同，临床上将其分为吻合口狭窄、单支或多支开口狭窄、长段狭窄及

弥漫性狭窄四类[20]，其中弥漫性狭窄的治疗最具挑战。 

3.2.3. 诊断标准的演进与分歧 
目前术后 PVO 的诊断标准尚未达成统一，超声心动图仍是首选的筛查工具，但其诊断指标已由单一

的流速测定演变为结合解剖与功能的综合评价体系[21]：(1) 临床表现：临床表现是识别术后 PVO 的第

一道防线。研究表明，术后患儿若出现难以解释的呼吸机撤机困难或持续性肺高压，应高度怀疑 PVO 的

发生[22] [23]。在心上型或心内型 TAPVC 患儿中，反向差异性发绀(即上肢血氧饱和度显著低于下肢)可
作为诊断 PVO 的重要临床线索。此外，静息状态下血氧饱和度持续 < 90%亦被纳入术后 PVO 的综合预

警指标[24]。(2) 超声心动图(TTE)：超声心动图是筛查 PVO 的核心手段，其诊断依据主要在于肺静脉血

流的相位性消失及峰值流速的异常升高。① 流速分级标准：世界多个中心目前将超声探测到吻合口或单

支肺静脉处存在非相位性血流且峰值流速 > 1.8 m/s 定义为 PVO 确诊标准，并建议结合影像学证实解剖

狭窄[10] [13] [25]。部分中心如斯坦福 Lucile Packard 儿童医院将流速 ≥ 1.2 m/s 定义为术后 PVO [12]；
另有学者认为流速 > 1.6 m/s 提示 PVO，而>2.0 m/s 则预示严重 PVO，需再干预[1] [21]。② 新功能指标：

研究发现，虽然流速标准在术前具有极高价值，但其术后预测能力受容量状态影响较大，PV/LVDD 比值

(肺静脉流速与左心室舒张末期容积之比)显示出更稳定的预测价值，其最佳截断值为 0.624，可更敏感地

识别术后恢复延迟及死亡风险[23]。(3) 计算机断层扫描血管造影(CTA)：能提供高分辨率的肺静脉全路

径成像及每个 PV 的二维横截面直径，是评估远端静脉梗阻的关键。① 形态学指标：当 CTA 提示管腔

狭窄率 ≥ 50%，或狭窄部位直径小于正常的 50%时，可诊断为解剖学狭窄[10]。② 支点效应：近期研究

强调识别支点效应(Fulcrum effect)，即评估肺静脉在进入左房过程中是否受到降主动脉、主支气管或分支

肺动脉的机械压迫而产生路径成角[19]。(4) 心导管检查与血管造影：心导管检查是评估梗阻程度的金标

准。诊断标准包括：任意肺静脉至左心房的平均压力梯度 ≥ 4 mmHg，或肺灌注扫描示受累区域血流显著

降低[1] [12]。(5) 综合评估：为了提高诊断的准确性，近期研究者提出术后综合评估诊断标准，例如 Shi
等提出结合血氧饱和度 < 90%、CTA 管腔狭窄率 > 50%、超声非相位流速 > 1.8 m/s 进行评估[24]。 

4. TAPVC 术后死亡及 PVO 的危险因素 

术后死亡及 PVO 仍是 TAPVC 诊疗重大挑战。风险评估已从解剖分型转向以肺静脉引流几何特征和

血流动力学状态为核心的精准模式。预后与多个因素相关：术前需评估肺静脉解剖特征及血流动力学状
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态；术中聚焦吻合技术改良及围术期管理优化；术后则关注是否存在残余肺静脉病变及其进展。 

4.1. 术前危险因素 

4.1.1. 术前肺静脉梗阻 
术前 PVO 是 TAPVC 最具挑战性的病理状态，发生率超过 50% [1]。病理上，局灶性术前 PVO 多存

在于肺静脉异常连接处或引流路径中，而弥漫性 PVO 则表现为肺静脉整体发育不良。研究提示，此类梗

阻可能于妊娠 20 周前即已存在，并呈进行性加重；长期的局灶性梗阻可诱发肺静脉管壁重构，导致管腔

细小甚至进展为不可逆的肺静脉闭锁[1]。 
目前术前 PVO 尚无统一的诊断标准，临床多通过超声心动图、CTA、MRI 及心导管造影，重点评估

肺静脉的大小、形状、狭窄部位、血流动力学流速及有无限制性房间隔缺损。为了量化病情，一项涉及

19 个儿科心脏中心的研究根据干预紧迫性提出了分级建议：将需要立即干预者定义为重度梗阻，而将梗

阻存在但临床稳定者定义为中轻度[1]。部分权威中心提出了具体的分级标准，例如斯坦福 Lucile Packard
儿童医院采用复合诊断分级标准[12]：轻微(提及“狭窄”或“梗阻”，但<1.2 m/s)、轻度(≥1.2 m/s 但<2 
m/s)、中度(≥2 m/s 或临床观察到呼吸窘迫需紧急干预)、重度(需要立即产后手术干预或垂直静脉狭窄需

导管支架治疗)。在该标准下，约 58%的患者存在术前 PVO，其中中重度占比达 60% [12]。费城儿童医院

的 White 等进一步指出，流速 ≥ 1.2 m/s 的轻度梗阻也具有临床预测意义[26]。术前 PVO 被广泛认为是术

后 PVO 及死亡的强预测因子。Vanderlaan 等研究认为，上游肺静脉受累、双侧肺静脉受累或受累分支 ≥ 
3 支与术后 PVO 发生密切相关。其机制在于：术前肺血管床的结构性重构增加手术重建的难度，且术后

吻合口在病理性血流动力学背景下更易发生内源性增生与再狭窄[1] [26]。部分研究多因素分析显示术前

重度 PVO 显著增加死亡风险[1] [12]，但国内学者杨盛春等认为，早期发现并及时解除物理梗阻，手术死

亡率未必会显著升高，术前 PVO 并不必然构成手术死亡的独立危险因素[27]。 

4.1.2. 分型 
TAPVC 的解剖分型与临床预后密切相关。在基于人群的大规模研究中，各类型占比：心上型

40%~50%、心内型 25%~36%、心下型 11%~26%、混合型 2%~8% [1] [17]。传统观点认为，心下型与混

合型为术后死亡及 PVO 的独立危险因素[1] [5]。心下型因引流路径长、易受膈肌挤压，术前梗阻率约 100%；

混合型解剖变异极复杂，涉及多处连接，其罕见畸形亚型可使死亡风险显著升高 5.85 倍[28]。对心内型

预后较好的观点，有研究者提出不同看法，例如一项针对 377 例患儿的分析发现心内型是术后死亡的危

险因素[1] [29]-[31]。其可能的原因为：① 早期病例受限于围术期管理技术及当时手术技术，有一定的时

代效应[29]；② 心内型常合并异位综合征，若不去除复杂畸形干扰，其生存率将显著下降[32]；③ 术中

对冠状窦的操作增加了远期心律失常及窦房结功能障碍的风险[33]。因此，精准评估心内型预后需考量其

合并畸形，并关注术式的远期影响。 
近年研究指出，单纯的分型不足以完全解释预后差异。Shi 等研究证实，心内型中单孔引流相较于多

孔引流，术后 PVO 风险显著升高(P < 0.001)；此外，汇合腔与总肺静脉面积比(HR = 4.78)及引流路径长

度(HR = 1.22)均是术后 PVO 的强预测因子[24]。Liu X 等认为心上型垂直静脉引流入上腔静脉或右侧奇

静脉(Ib 型)是术后 PVO 和死亡的危险因素[34]。Patel 等及 Brennan 等认为肺静脉发育成熟度(如术前峰值

流速、PVVI 等指标)对预后的影响可能超越了解剖分型本身[5] [12]。由此可见，术前风险评估正从宏观

分型向以引流路径几何特征和血管发育程度为核心的精准评估模式转变。 

4.1.3. 手术体重、年龄 
手术体重是衡量患儿发育状态及手术难度的核心指标。传统观点认为低体重是术后死亡的高危因素
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[17] [35]。尽管围术期管理及技术的进步改善了许多先天性心脏病的预后，但因 TAPVC 患儿对手术吻合

精度要求极高，低体重的影响依然显著[36]。其机制在于：① 低体重患儿解剖结构细小，对术中操作的

精确度要求高；② 低体重患儿通常生理储备有限，更易在围手术期发生多器官功能障碍[36]。近年来，

年龄体重 Z 评分(WAZ)作为评估营养状态的量化指标，其预测价值优于绝对体重[23]。 
目前关于手术年龄对预后的影响尚无定论。Seale 等认为手术时年龄较大是术后发生 PVO 的重要风

险因素，这可能与肺静脉长期处于高压状态导致的上游血管床不可逆重构有关[1] [26] [27]。然而，术后

生存分析显示手术年龄并非死亡独立风险因素[37]。 
临床观察发现，低体重、低龄的患儿常伴有严重的术前梗阻症状，因发育受限、手术耐力差及手术

视野受限，更易出现术后不良结局。对于这部分高危患儿，及时的外科干预的比体重增长更重要。 

4.1.4. 血流动力学不稳与急诊手术 
术前血流动力学状态直接决定手术时机的选择及临床转归。不稳定的血流动力学状态常迫使患儿接

受急诊手术，而急诊干预本身已被证实为住院死亡的强预测因子。Wang 等的研究指出，急诊手术是术后

死亡的独立危险因素(HR = 3.10)，其机制归因于术前严重的代谢紊乱与组织灌注不足，根本性限制了心

肌及重要脏器术后的恢复潜能[9]。此时体外循环及手术创伤会对机体构成二次伤害，显著增加术后发生

顽固性低心排血量综合征(LCOS)及恶性心律失常的风险[38]。因此，对于临床状态危重的患儿，术前积极

的抗休克与纠酸治疗以优化内环境，结合术后强化的容量与血管活性药物管理，对降低围术期风险及改

善预后具有决定性意义。 

4.2. 术中危险因素 

4.2.1. 吻合口技术 
TAPVC 术后死亡与 PVO 风险与吻合质量密切相关。传统直接吻合因缝线对内膜的机械刺激及吻合

口成角，易诱发炎症反应与瘢痕形成。目前，手术策略已从单纯的解剖吻合转向以“宽直、低剪切力”为

目标的血流动力学重建： 
无缝合技术(Sutureless technique)：该技术通过将左房壁缝合于肺静脉共干周围的心包组织，避免了

缝线对静脉壁的直接损伤、有效扩大流出道。多项荟萃分析证实，无缝合技术显著降低了早期死亡率及

术后 PVO 风险，尤其适用于心上型及伴有术前 PVO 的高危患儿，但不能改善肺静脉发育不良及远端狭

窄，且未降低长期死亡发生率，仍需更多研究验证其长期效果[11]。 
几何构型优化策略：除无缝合外，肺静脉充分外侧化、补片扩大及消除“支点效应”等技术被广泛

应用。这些策略旨在平直化流出通道，减少因血管成角及湍流引起的异常壁剪切应力，从而从生物力学

角度抑制血管重塑与内膜增生[39] [40]。 
量化指标为导向：影像学几何指标为吻合策略优化提供依据。术前测得的肺静脉汇合处面积比和引

流路径长度可作为预测术后 PVS 的重要指标,有助于术前评估从而优化个体化治疗策略[24]。术后测得的

肺静脉汇合部相对于左心房的宽度即 cPV/LA 指数、PV-LA 夹角及心包内肺静脉段长度均与术后狭窄和

长期生存显著相关，小汇合部(cPV/LA ≤ 0.5)提示更高的再狭窄与死亡风险，强调术中需最大化汇合腔宽

度并充分外侧化双侧肺静脉[10] [39]。Kalfa 的研究团队提出基于术后每支 PV 的严重程度评分，对于已

存在的肺静脉狭窄，即使进行再次手术，死亡、狭窄的风险随评分显著增高，初次手术彻底解除阻塞可

能带来较大获益[11]。 

4.2.2. 体外循环时间(Cardiopulmonary Bypass Time, CPB) 
多项研究认为较长的体外循环时间是 TAPVC 患儿术后死亡和 PVO 的重要危险因素之一[17] [23] 
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[35]。较长的 CPB 时间被认为是早期死亡的危险因素和再次手术的预测因素，尤其是在新生儿中，并被

认为是再次手术的重要预测指标[6] [27] [35]。季尔超等针对新生儿的研究发现，CPB 时间延长是术后死

亡及 PVO 的独立危险因素；该研究特别指出，当 CPB 时间 > 95 min 时，术后死亡及 PVO 的发生风险

将大幅增加[38]。其潜在机制主要与 CPB 引发的全身炎症反应综合征有关，包括缺血–再灌注损伤、补

体激活、凝血功能障碍、低体温及机械性损伤等，这些因素可共同触发细胞因子瀑布式释放，导致肺循

环内皮损伤及局部修复异常，进一步诱发肺静脉内膜增生、瘢痕形成与吻合口重塑不良[18] [38] [41]。因

此，CPB 时间越长，其对肺静脉壁、吻合口及微循环的损害越显著，从而增加术后 PVO 和死亡的风险。

在多数研究中，较长的 CPB 时间常与复杂解剖、术前 PVO、低体重等同时存在，而这些因素本身亦与

PVO 高发密切相关。因此，手术难度及肺静脉解剖复杂度可能通过延长 CPB 时间成为中介因素，进一步

放大不良预后。综上，充分缩短 CPB 时间、优化术中流程、减少反复停跳与补片处理时间，是降低术后

死亡和 PVO 风险的关键策略。 

4.2.3. 主动脉阻断时间(Aortic Cross-Clamp Time, ACC) 
ACC 是反映 TAPVC 手术复杂度的关键围术期指标，其延长在部分研究中被证明与术后死亡及 PVO

密切相关[42]。Wang 等对 104 例患儿队列分析显示较长 ACC 时间是早期死亡的显著危险因素，并与术

后 PVO 的发生密切相关[6]。阻断时间越长，心肌缺血再灌注损伤越重，炎症反应增强，可导致心功能低

下及肺静脉回流压力升高，影响吻合口及远端肺静脉的愈合。 
ACC 时间延长通常代表手术难度增加，如心下型或混合型解剖、新生儿手术、低体重等，这些情况

本身即为 PVO 的高危特征。因此，ACC 时间既是独立危险因素，也可能是复杂解剖的替代标志。因此，

在 TAPVC 修复中应尽量缩短主动脉阻断时间，并通过无缝合、解剖导向修复及流程优化减少操作时间，

以改善早期存活和降低 PVO 发生率。 

4.2.4. 深低温停循环(Deep Hypothermic Circulatory Arrest, DHCA) 
DHCA 常应用于 TAPVC 一期术中暴露心后结构与处理复杂解剖。然而，随着外科技术及围术期管

理的进步，尽量避免或缩短 DHCA 已成为共识。DHCA 在 TAPVC 修复中主要用于暴露心后结构或处理

复杂解剖，常用于心下型、混合型修复，在多项研究中认为其与术后死亡、PVO 风险增加相关[1] [5] [6] 
[38] [43]。例如一项涉及 377 例 TAPVC 队列显示避免 DHCA 的趋势与死亡率的下降显著相关，提示

DHCA 本身是可干预的死亡风险因子[29]。DHCA 的潜在危害机制包括脑灌注不足、全身炎症反应增强、

凝血障碍及组织再灌注损伤等，可能加重术后低心排、肺高压及多器官功能障碍，从而增加 PVO 和死亡

风险[38]。为降低此类风险，多项研究提倡通过改良手术技术(如无缝合技术)或使用高清晰吹雾装置优化

视野，从而在常温或中低温连续灌注下完成吻合，以规避 DHCA 带来的损伤[44]。多项研究证明，低流

量体外循环(low flow cardiopulmonary bypass)优于 DHCA [5] [38]。Boger 等人发现，与 DHCA 相比，18℃
至 22℃下进行持续低温灌注可降低手术死亡率[45]。综上，DHCA 的使用常提示解剖复杂度高，是术后

死亡和 PVO 的间接危险因子，通过无缝合技术、侧化吻合、吹雾装置等配合低流量持续灌注，已成为优

化术后死亡率、降低 PVO 发生率的主流趋势。 

4.3. 术后危险因素 

4.3.1. 术后残余肺静脉梗阻 
术后残余或未完全解除的肺静脉梗阻是患儿预后最关键的决定因素之一，其影响远高于术式、患者

年龄或分型等因素。多中心研究一致显示，术后残余肺静脉梗阻与 PVO、再干预率及死亡率均呈显著相

关，这些残余狭窄可位于吻合口、共汇腔或远端单支肺静脉。Kalfa 等人在一项涵盖 14 个中心术后肺静
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脉狭窄的患儿的研究提出并验证一项术后残余肺静脉狭窄评分系统，综合考虑各肺静脉梯度、狭窄长度

及是否双侧受累，证实出院前残余 PVS 评分增高是术后死亡(HR = 1.35)、发生再狭窄(HR = 1.55)及需二

次干预(HR = 1.33)的独立危险因素[11]。特别是当出院时残余评分 ≥ 3 时，患儿的死亡风险显著升高，提

示术后残余病变是驱动 PVO 进展的核心因素[11]。 
不同的部位残余狭窄在术后死亡、梗阻方面存在差异。Lo Rito 等通过 CT/MRI 分别测量上游(肺内分

叉处)与下游(左房入口处)肺静脉截面积指数(TCSAi)，并发现其对死亡风险呈阶段性差异：术后早期死亡

主要由上游病变决定，而远期死亡则与下游残余狭窄负荷相关。上游狭窄通常深在肺内，手术难以解除，

且与内皮间充质转化(EndMT)驱动的侵袭性纤维化表型密切相关，因此对术后 1 年内的死亡具有较强预

测力；而下游狭窄虽可被手术解除，但残余狭窄程度越重，其再狭窄与远期死亡风险亦显著增加。该研

究还提出左房入口处 PVCSAi < 50 mm2/m2为显著狭窄的界值，是目前具有量化价值的术后随访指标之一

[46]。 
除了解剖狭窄程度外，肺静脉流速和血流分布模式的改变亦与 PVO 复发和死亡密切相关。术后早期

超声测得的肺静脉血流速度是预测不良结局的敏感的量化指标之一，存在非线性剂量–效应关系。例如

一项单中心回顾研究发现，出院前检测到轻度流速升高(≥1.2 m/s)的患者，其一年内再手术风险显著升高

(OR~13.9) [47]。甚至有研究将≥1.2 m/s 作为术后 PVO 的临床定义标准[12]。流速升高常先于结构性狭窄

出现，是术后 PVO 的前驱信号。在 MRI 定量研究中，狭窄支肺静脉流量显著减少(0.57~1.06 L/min/m2)，
而未狭窄支承担代偿性流量增加，其导致的高剪切应力可诱导内皮损伤和内皮–间充质转化(EndMT)，进
一步加速进展性肺静脉纤维化。这一“血流重分布–内皮应激–纤维化加速”机制被视为术后再狭窄和

死亡的核心分子通路之一[46]。既往 TAPVC 文献亦显示，术后超声中持续存在的高流速即大于 1.6 m/s，
常代表显著解剖狭窄或血流重新分配现象，与再次手术和死亡显著相关。 

综上，术后肺静脉残余病变并非静态解剖问题，而是具有潜在生物学侵袭性的进展性疾病。残余狭

窄越严重，局部血流扰动、高剪切应力和局部炎症–纤维化反应越显著，从而推动 PVO 的反复发生和死

亡风险增加。未来的策略应更加重视术后影像学量化指标，例如 TCSAi/PVCSAi、超声肺静脉及吻合口

流速、MRI 流量分布等，以及早期识别侵袭性肺静脉狭窄，以进一步提高存活率。 

4.3.2. 肺动脉高压(Pulmonary Hypertension, PH) 
肺动脉高压危象(Pulmonary hypertensive crisis, PHT crisis)是 TAPVC 术后早期极高危的并发症(发生

率 5%~15%)，其引发的急性右心衰竭与低心排血量综合征是导致早期死亡的核心原因[48] [49]。多项研

究证实，PH 是术后死亡的独立强预测因子。一项针对 175 例患儿的长周期回顾性研究指出，PHT 是死亡

的最高危因素(HR = 4.93)，伴发 PHT 患儿的 1 年生存率显著下降(57.1% vs 86.5%)；且术后平均肺动脉压

与体循环平均压比值(PAP/MAP)的升高与死亡风险呈线性正相关(HR = 1.06)，这表明持续性的肺动脉高

压状态是导致不良结局的关键病理生理过程[48]。 
术后难以改善的 PH 往往源于术前已存在的肺血管结构重塑。Schulz 等的组织病理学研究发现，58.8%

的患儿存在肺小动脉中膜肥厚，提示长期的术前肺静脉回流受阻已导致肺血管床发生不可逆或难以即刻

逆转的形态学改变(如弥漫性狭窄) [48]。这种病理基础不仅导致术后 PH 难以控制，更直接参与了术后

PVO 的演变。Wang 等的研究将术前中重度 PH 确认为术后 PVO 发生的极强独立危险因素(HR = 38.038) 
[6] [50] [51]；Chen 等的分层分析进一步证实，肺动脉压力的严重程度与术后 PVO 风险呈显著的剂量–

效应关系[52]。 
综上所述，肺动脉高压在 TAPVC 预后中处于枢纽地位：既反应术前血管重塑严重程度，又驱动术后

PVO 及右心衰竭。因此，阻断“肺高压–炎症–再狭窄”的恶性循环是改善预后的关键。 
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4.3.3. 低心排血量综合征(Low Cardiac Output Syndrome, LCOS) 
LCOS 是 TAPVC 术后早期高发并发症，发生率 25%~65%，被多项研究确认为早期死亡的独立危险

因素[50] [53] [54]。临床诊断金标准为心脏指数(CI) < 2.0 L/(min·m2)，而血管活性药物评分(VIS)则提供了

重要的量化预测价值：术后 24 h 内最大 VIS ≥ 29 分提示极高的早期死亡风险[55]。 
LCOS 的发生机制主要在于 TAPVC 患儿术前左心系统发育不良：左室容积小、顺应性差。术后左心

室难以适应突增的前负荷，导致左房压升高及急性肺水肿，最终引发全心衰竭；此外，约 30%的病例伴

随严重心律失常，进一步降低心排血量[53]。更为关键的是，LCOS 与 PVO 存在相互作用：一方面，术

后残余 PVO 限制左室充盈，加重低心排；另一方面，LCOS 导致的吻合口低流速与低壁剪切应力可诱发

附壁血栓形成及局部炎症反应，从而加速远期 PVO 的进展[10] [18] [27]。 

5. 术后死亡及 PVO 预防及处理策略 

因 TAPVC 术后死亡与 PVO 的高风险性及其复杂的病理生理机制，临床策略早已从避免死亡转向全

流程精细化管理，涵盖手术技术的改良、围术期血流动力学的优化以及术后严密的影像学监测。 
手术策略优化：对于高危病例(如术前肺静脉梗阻、心下型、低体重等)，推荐首选无缝合技术，并注

重吻合口的几何构型优化(如充分外侧化)，以构建低湍流、低剪切力的血流通道[17] [56] [57]。 
围术期精细化管理：术前积极纠正酸中毒及休克；术中尽量缩短 CPB/ACC 时间，避免 DHCA；术

后强化 LCOS 与 PH 的管理，打破“低心排–肺高压–吻合口狭窄”病理生理恶性循环[5] [38] [45]。 
动态监测与早期干预：建立以超声流速(>1.2 m/s 为预警)及多模态影像(CT/MRI)为核心的随访体系

[12] [47]，评估残余解剖负荷(如 PVCSAi)，及早发现上游或下游的隐匿性狭窄[46]。一旦确诊 PVO 且呈

进行性加重，应尽早启动再干预，避免不可逆的肺血管病变。 

6. 总结 

TAPVC 的诊疗已进入精准诊疗时代。外科是唯一手段，术后早期死亡与远期 PVO 仍是核心挑战。

改善预后需构建多维度风险评估与全程管理体系。未来应进一步聚焦于肺静脉内源性增生的分子机制及

影像学早期预警指标，最终提高 TAPVC 患儿的长期生存质量。 
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