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无脾综合征是一种临床上罕见的复杂性*先天

性*遗传性疾病#患者脾先天性缺如或发育不全#可以

合并心血管畸形及其他脏器畸形#患者易合并各种感

染#至今为止#无很好的治疗办法#病死率高$目前国

内尚未见无脾综合征合并复杂心血管畸形的报道#本

文就无脾综合征合并完全性心内膜垫缺损*右心室共

同入口*右心室双出口*肺静脉畸形引流!肺静脉回流

入右心房"*肺动脉瓣重度狭窄并进行双向
N)@@5

术

的患者进行报道$

?

!

病例资料

!!

患者#女#

:

岁#活动后气促*口唇发绀
+

年入院#

入院体格检查%体温
*,.7g

!腋温"#脉搏
!27

次&分#

呼吸
++

次&分#左上肢血压%

"7

&

,,&& _

J

#右上肢血

压%

!2+

&

,6&&_

J

#左下肢血压%

!2!

&

,!&& _

J

#右

下肢血压%

"7

&

:"&& _

J

#精神可#口唇发绀#胸廓无

异常#两肺呼吸音清#未闻及明显干*湿性音$胸骨

左缘第
*

*

-

肋间闻及
-

&

,

级收缩期杂音#无脉搏短

促#无桡动脉索状感#无奇脉及周围血管征$脊柱检

查未见异常$神经系统检查未见异常$辅助检查%

89

成像示复杂性先天性心脏病'右心室共同入口#右

室双出口*完全型心内膜垫缺损#肺动脉瓣轻度狭窄#

肺静脉畸形引流!肺静脉回流入右心房"#无脾综合征

!图
!;

"

8

"$心脏彩超示先天性心脏病%完全型心内

膜垫缺损#房室水平双向分流#右心室共同入口#右室

双出口#肺动脉轻度狭窄!图
!>

"$心导管造影检查

示%先天性心脏病#右心室共同入口#右心室双出口#

完全性心内膜垫缺损#房间隔缺损#肺动脉瓣重度狭

窄!图
!$

"

Y

"$心电图结果%!小儿标准"窦性心律#

电轴右偏!

e!*:i

"#

%

房室传导阻滞#极度顺钟向转

位#

CX,

#

CX:

#

CX-

#右房肥大#右室肥大$诊断%!

!

"

先天性心脏病#右心室共同入口#右心室双出口#完全

性心内膜垫缺损#房间隔缺损#肺动脉瓣重度狭窄#肺

静脉畸形引流'!

+

"无脾综合征$

入院后在全身麻醉低温体外循环下行+双向

N)@@5

术,#手术经过如下%心脏跳动下离断上腔静脉

入口处#近断缝闭#远端与右肺动脉行端侧吻合#心包

片加宽#吻合口约
!.2/&Z!.2/&

#拉紧胸骨钢丝后

患者血氧饱和度急剧下降#遂重新打开胸腔见无名静

脉*右肺动脉等静脉系统压力过高#嘱麻醉医生查看

患者头*面*颈部水肿明显#考虑上腔静脉系统压力过

高引起#遂予上腔静脉中段与右心房之间做一直径约

2.7/&

的人工血管分流$经上述处理#上腔静脉系统

压力下降#头*面*颈部水肿未继续加重#测患者血压

"7
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*心率
!2"

次&分*末梢血氧饱和度

,*<

#结束手术$术后予经气管插管呼吸机辅助呼

吸*头孢替安预防感染*输血纠正贫血及改善凝血功

能*抑酸护胃*极大剂量血管活性药物维持循环稳定

等对症支持治疗$于术后
!!E

患者突发心率进行性

下降#心音不能闻及#大动脉搏动不能扪及#予胸外按

压*肾上腺素静脉推注*纠正酸中毒等处理后患者心

率恢复#
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次&分#血压
",
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#神志昏迷状$

家属放弃治疗#自行出院$
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%腹部
89

未发现脾脏!如箭头所示"'

O

%心脏
89

示肺动脉回流

入右房*房间隔缺损!如箭头所示"'

8

%心脏
89

示双房共同房室瓣!如

箭头所示"'

>

%心脏超声心动图示右心室共同入口!如箭头所示"'

$

%经

股动脉心室造影!

W;U22

#

8=;V*!.*2

"显示主动脉*肺动脉同时显

影#肺动脉瓣狭窄!如箭头所示"'

Y

%经股动脉心室造影!

W;U"22

"显示

右室#主动脉*肺动脉同时显影!如箭头所示"

图
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患者心脏及腹部的部分影像资料
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无脾综合征由
]U_WQc\

在
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年第
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道#

!":7

年
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等(
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)对无脾综合征的特征

进行总结如下%!

!

"脾脏先天性缺如或发育不全'!

+

"

严重的心血管畸形'!

*

"胸腹腔器官结构和位置异常*

右移化'!

-

"肺多叶畸形等$目前尚不明确其发病机

制#在某些病例中#其发生与染色体异常或单一基因

缺陷相关'有报道表明无脾综合征为一种常染色体隐

性遗传疾病'文献报道妊娠期糖尿病*孕期感染等因

素可导致胚胎发育障碍从而引起无脾综合征$其在

活产儿中的发病率为
!
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高#患儿预后与心脏畸形的严重程度和复杂性有关#

合并严重心脏畸形的患儿#常因缺氧和心功能不全而

导致早期死亡(

*

)

$孙妍等(

-

)考虑其病死率高与以下

因素有关%!

!

"心脏对体循环压力耐受差#易引起心脏

扩大#导致大量反流#心脏容量负荷进一步增加#形成

恶性循环'!

+

"体静脉*心房之间错综复杂的连接增加

手术时间*难度及发生吻合口狭窄的概率'!

*

"肺静脉

异位引流大大增加了发生术后吻合口狭窄的概率#肺

淤血的概率增加等'!

-

"脾脏是人体重要免疫器官#脾

缺如患者发生严重感染的概率增加#增加围术期病

死率$

完全型心内膜垫缺损即左*右心房相通#房间隔*

室间隔膜部*二尖瓣前叶*三尖瓣隔叶发育不良#彩

色多普勒超声可见%心内膜+十,字结构消失#包括原

发孔房间隔缺损*房室瓣叶完全断裂*房室环缺失*室

间隔缺损#导致
-

个心腔互相交通#房*室水平均由左

向右分流#而心室水平的大量分流会进一步引起肺动

脉高压#最终形成右向左分流#右心室未氧合的血液

直接流向主动脉#引起患儿紫绀*心功能衰竭(

:

)

$右

室双出口即主动脉*肺动脉部分或全部起始于右心

室$右心室共同入口#既往称作单心室(

,

)

#即左*右心

室只有
!

个发育良好#左*右心房皆与发育良好的心

室相连$

目前针对无脾综合征的治疗主要是通过外科手

术矫正心脏畸形%!

!

"针对右心室共同入口的手术方

式包括
O%9

分流*肺动脉环缩*双向
N)@@5

手术*半

Y05D'5

手术*

Y05D'5

手术等'!

+

"完全性心内膜垫缺

损合并右室双出口病的治疗原则是力争完成双心室

修复#恢复左*右心室流出道畅通及瓣膜功能$治疗

方案选择应根据患者心脏解剖*血流动力学和年龄等

作个体化选择(

6

)

$腔肺吻合口狭窄或肺动脉分支狭

窄导致肺动脉高压是威胁患者的两大因素#可引起致

死性打击(

7

)

#因此术中密切监控患者肺动脉压力尤为

重要$

本例患儿为无脾综合征合并完全性心内膜垫缺

损*右心室共同入口*右心室双出口*肺静脉畸形引流

!肺静脉回流入右心房"*肺动脉瓣重度狭窄的患者#

入院后虽全身麻醉低温体外循环下行+双向
N)@@5

术,#但因患者心血管畸形极其复杂*手术风险大大增

加#是导致本例患者预后差的主要原因'此外#无脾综

合征患者行双向
N)@@5

手术时应监测患者肺动脉压

力#该患儿术中未密切监测肺动脉压力#术中出现的

问题不排除因肺动脉压力过高引起$
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