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原位心脏移植治疗 1 1 5例婴儿难治型

先 天 性 心 脏 病

浙江 医科大学附属邵逸夫医院心胸外科 王永清

美 国罗马琳达大学医学中心 Lo e nar dL
.
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.
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a ng

摘 要 作者报道 原位心脏 移植 治疗婴儿难治型先天性 心脏 病 (先心病 )1 1 5

例
。

其中左心发育不 良综合征 1 7例 6 (2 %)
,

扩张型心肌病 8 例 (7 % )
,

其它复杂性先

心病 36 例 ( 31 % )
。

术前伴有动脉导管未闭者用前列睬素 E
,

治疗
,

部分患儿行球 丈房

间隔交通扩大术
。

离休供心经受冷 缺血时间 64 ~ 49 7 im
n ,

棋休与受 休 休 重 比 率 为

0
.

8一 3
.

0
。

术中血管响合采用扩 大成形法或主动脉 弓重建米
。

术后常规使用免疫抑

制荆环饱霉素 A 和硫咬噪吟
。

排异监 .Nl 和诊断采用无创性方法
。

本组随访 1一 6 年
,

1 年生存率 87 %
,

2 ~ 5 年为 80 %一 79 %
,

生存者身长
、

休重 发育与同龄人无差别
,

供

心生长和 功能显示正常
。

关键词 心脏病 /先天性 ;心脏 /移植 ; 婴儿

据估计约有 10 %的先心病因缺乏根本

的治疗方法而在婴儿期死亡 [ ’
·

2]
。

作者收集美

国罗马琳达 大学 医学 中心 1 9 8 5 年 n 月一

1 9 9 1 年 7 月间
,

采用原位心脏移植治疗婴儿

难治型先心病 1 15 例
,

结合左心发育不 良综

合征治疗特点
、

供心选择
、

术后免疫抑制剂应

用以及排异监测和诊断予以报道
。

1 资料与方法

1
.

1 受体 男 6 6 例
,

女 4 9 例
。

新生儿 ( 3 h

~ 3 0 d ) 5 3 例
,

婴儿 ( 3 l d一 3 6 5 d ) 6 2例
,

平均

年龄 3 8 d
。

体重 1 9 5 0 ~ 1 0 7 0 0 9
,

平均 3 6 0 0

g
。

本组病例中左心发育不 良综合征 71 例
,

扩

张型心肌病 8 例
,

二尖瓣闭锁
、

右室双出口伴

主动脉缩窄 7 例
,

左室发育不良伴房室通道
、

三尖瓣闭锁伴大动脉转位或双 口 型二尖瓣
、

同形 异构右心房各 4 例
,

心室双入 口伴大动

脉转位
、

主动脉闭锁伴多发性 室间隔缺损或

三尖瓣骑跨
、

肺动脉闭锁伴三尖瓣下移各 3

例
,

主动脉闭锁伴左室心 内膜纤维化
、

B 型主

动脉弓中断伴主动脉闭锁
、

同形异构左心房

各 2 例
,

永存共同动脉干伴干动脉瓣狭窄
、

矫

正型大动脉转位伴右室发育不 良各 1例
。

术

前均通过超声心动图检查确诊
。

伴有动脉导

管未闭者术前均接受前列腺素 E
, 0

.

05 拜g /

k g / m in 持续静脉滴注
,

有 15 例术前行球囊

房间隔交通扩大术
。

全组平均等待获取供心

时间为 1 7
.

s d
。

1
.

2 供体 分别为创伤
、

窒息和拌死的脑死

亡儿童
。

超声心 动图检查心脏结构无异常
,

A B O 血型与受体一致
,

淋巴细胞交叉配型阴

性
。

多数供心用飞机运送
,

离体冷缺血时 间

6 4~ 4 9 7 m i n (平均 2 6 0 m i n )
。

供体与受体体

重比为 0
.

8一 3
.

0
。

1
.

3 移植手术 常规应用深低温停循环法
,

左
、

右心房和房间隔吻合按常规方法
,

主动脉

和肺动脉吻合采用扩大成形法
,

左 心发育不

良综合征病例同时施行主动脉 弓重建术
仁3三 ,



·

1 2 2
·

肺动脉吻合在复温灌注时完成
。

全组深低温

停循环时间为 47~ 5 6 min (平均 5 6 min )
。

1
.

4术后免疫抑制剂应用 ①环抱霉素A
:

剂量为 0
.

5 0一。
.

1 mg /kg / h
,

自供体确认后

开始静脉滴注
,

术后维持 血环抱霉素浓度 2

5 0 0 一 3 0 0 0 n g / L
,

直 至 能 口 服 后
,

改 为

Z o m g / k g / d
,

分 2 ~ 3 次 / d 口服
,

经数夭调整

后达到其血浓度为 2 00 0一 2 50 o gn / L
,

予以

长期维持
;②硫哇嗦吟

:

剂量为 3 m g / k g d/
,

开始静脉输入
,

后改为 口服维持
,

服用期间保

持 白细胞 > 4
.

。 义 1 0 ,

/ L ;③ 甲基氢化泼尼松
:

剂量 为 25 m g k/ g l/ Z h
,

静脉 注射 4 次后停

用
。

1
.

5 排异诊断和治疗 术后 出现不明原因

低热
、

烦躁
、

厌食
、

呕吐
、

腹泻
、

呼吸急促
、

心动

过速 和心律紊乱时均 提示排异反应可能
,

超

声心动图
、

心 电图
、

X 线胸片
、

血环抱霉素浓

度
、

血自身胚细胞样变 ( s p o n t a n e o u s b la s t o g e -

n
es is )均可起辅助诊断作用

。

辅助检查每周 2

次
,

出院后根据受心者排异程度和频率
,

由医

生决定间隔检查时间
。

对可疑或 已证实排异

反应者给 甲基氢化泼尼松 1 25 m g
,

每夭 2 次

静脉注射
,

连续 3 天
。

若不能控制排异反应
,

则再给甲基氢化泼尼松 125 m g
,

每天 2次静

脉注射
,

连续 3 天
。

同时静脉注射兔抗胸腺细

胞血清或 马抗胸腺细胞球蛋白 。
.

s m g / k g /

d
,

连续 7一 10 d
。

本组有 5例受心者术后多次

出现排异反应
,

附加氨甲喋吟治疗后得到控

制
。

3 例重度排异反应者附加全身淋巴结区

放射治疗后也成功地得到控制
。

1
.

6 防治感染 ①术后受心者进入单间无

菌隔 离室监护
,

工作人员严格采用无菌操作

技术
;②每周 2 次作血

、

尿
、

痰
、

鼻拭子
、

咽拭

子细菌培养和抗生素敏感试验及血清病毒滴

定
,

根据其结果选用相应抗生素
;③尽早拔除

各种 引流管和插管
;④每周 2 次摄胸 片观察

肺部有无炎性变
; ⑤术后常规应用免疫球蛋

白 1 周和抗病毒药 3 个月
。

2 结 果

本组早期死亡 15 例
,

分别死于技术 /处

理 失误 4 例
,

坏死性肺炎 3 例
,

供 心衰 竭 2

例
,

急性排异反应 2 例
,

十二指肠溃疡穿孔 2

例
,

肺动脉高压及主动脉栓塞各 1 例
。

晚期死

亡 9 例
,

死于急性及慢性排异反应各 3 例
,

其

它分别因脓毒血症
、

细菌性心 内膜炎和包皮

环切术后出血性休克致死各 1 例
。

术后伴有

并发症需行特殊治疗 14 例
,

其中因主动脉残

余缩窄或吻合 口狭窄 (均为早期病例 )行球囊

扩张治疗 4 例
,

手术修复 3 例
; 因胸骨感染行

清创术 2例
; 因心律失常安置起搏器术 1 例

;

因供心衰竭行心脏再移植术 1 例
; 另有 3 例

术前伴有肾功能衰竭
,

术后需继续腹膜透析

治疗
。

全组平均住院 2 8 d
。

存活率术后 1 年

为 8 7 %
。

2 年一 5 年为 8 0 %一 7 9 %
。

随访表

明
,

患儿术后身长
、

体重发育与同龄儿童无差

别
,

供心的生长和功能显示正常
。

3 讨 论

3
.

1 本组难治型先心病 中左心发育不 良综

合征占 62 %
,

治疗该畸形应注意两 点
:

一是

由于存在左半心发育不 良和 主动脉缩窄
,

因

此房间隔缺损和动脉导管两处分流是患儿完

成体
、

肺循环过程的先决条件
L̀ : 。

术前一侯确

诊即应静脉滴注前列腺素 E , ,

以保持其动脉

导管开放
,

部分患儿需行球囊房间隔交通扩

大术以减轻肺高压和充血性心力衰竭
; 二是

术 中应彻底解除主动脉 弓及其远侧的缩窄
,

主动脉吻合应采用主动脉 弓重建方法
,

可避

免术后主动脉残余缩窄和吻合 口狭窄
,

以及

由此酿成的术后高血压
。

3
.

2 婴儿心脏移植的最大困难是供心来源
,

适当放宽供心选择标准能挽救更多受心者的

生命
。

本组离体供心经受冷缺血时间为 64 ~

4 9 7 m in
,

平均 2 6 0 m in
,

供体与受体体重 比

为 0
.

8 ~ 3
.

。
,

性别
、

种族不同是常见的
,

术后

供心功能均显示 良好
。

因此
,

我们认为
,

在婴
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例肾小球疾病患儿肾脏活体

组织检查结果分析

一

0 à八 j

浙江医科大学附属 儿童医院 刘爱民 汤宏峰 杨 诚

我院 自9 9 1 1年 1 2月以来
,

共进行了 31

例小儿肾穿刺活检
,

其中 30 例获得成功
。

1 资料和方法

1
.

1 一般资料 30 例肾活检 中
,

男 19 例
,

女 11 例
。

年龄 5
.

6一 13 岁
。

发病距肾活检时

间 1
.

3 个月~ 7年
,

平均 1
.

4年
。

1
.

2 方法 全部患儿以电视透视法定位
,

采

用国产 M en g h in i 针经皮负压抽吸肾组织
。

标

本处理
:

①光镜检查的标本作 H E
、

P A S 和

P A S M 染色
。

②免疫荧光检查的标本均作抗

人 Ig G
,

Ig A
,

Ig M 及 C
3 、

C
, ,

标记
,

部分病例采

用免疫荧光 间接法作 H sB A g 标记
。

③电镜标

本经超薄切片后作醋酸双氧轴
一

构椽酸铅双

染
。

2 结 果

2
.

1 光镜下肾小球数均超过 5 只
。

14 例原

发性 肾小球疾病 中基本病理表现有 5 种
,

分

别是微小病 变型 ( M C D )
、

系膜增 生性 肾炎

( M s P G N )
、

膜性肾炎 ( M N )
、

Ig A 肾病和 I g M

肾病
。

多数有伴随病变
。

7 例有程度不等的小

管渗出
、

浊肿及淋巴或 (和 ) 中性白细胞浸润
,

1例 1 2
.

5 % 肾小球伴新月体 (下转 第 12 7 页 )

儿年龄组适当放宽上述标准是可行的
。

3
.

3 本组术后常规应用免疫抑制剂环抱霉

素 A 和硫哇嗦吟
,

无 1 例发生严重药物毒副

作用
,

25 % 生存者术后发生排异反应
。

其余发

生排异反应者 中有 75 %在术后头 6 个月
,

用

甲基氢化泼尼松和 (或 )抗胸腺细胞血清或球

蛋 白治疗后大多能得到控制
;
有 5 例反复多

次发生排异反应
,

经附加氨 甲喋 p令治疗后得

以控制
; 3 例重 度排异反应者经附加全身淋

巴结区放射治疗后成功地得到控制
;
仅 6 例

未能控制排异反应而死亡
。

本组结果提示
,

类

固醇类药物除治疗排异反应外
,

不作为术后

常规免疫抑制剂 治疗
,

这对婴儿不但是可行

的
,

而且能明显 降低术后感染
、

应激性消化道

溃 疡 出血和 冠 状动 脉 阻 塞性 病变的发 生

率
「s 二。

3
.

4 婴幼儿心肌脆嫩
,

若反复使用心肌活检

方法诊断排异反应
,

容易引起心肌穿孔或心

肌损害的并发症
。

本组常规应用超声心动图
、

心电图
、

X 线胸 片
、

血细胞计 数和分类
、

血环

饱霉素 A 浓度和血 自身胚细胞样变检查
,

同

时结 合临床观察
,

同样可取得监测和诊断排

异反应的 良好效果
1 6

· ’ 二。
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