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新生儿先天性右肺动脉起源异常 $ 例
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&&患儿&女&足月出生&出生体重 " $$$ ?' 生后第

= 天因发现全身皮肤欠红润&四肢肌张力低而入院'

入院时 T">7:t&K@: 次_/)*&BK!@= 次_/)*&全

身皮肤欠红润&双肺呼吸音清&心律齐&心音过有力&

未闻及明显杂音' 入院后患儿在安静时呼吸)心率

尚平稳&但稍有活动后呼吸增至 >= I:= 次_/)*&心

率 !=$ I!>$ 次_/)*&皮肤无明显青紫' 生后第 % 天

动脉血气分析提示低氧血症$1V

#

@> //B?%&但全

身皮肤发绀不明显' 生后第 !$ 天出现呼吸急促&全

身皮肤发绀&以颜面)手足为甚&动脉血气分析提示

氧分压降低&最低为 ": //B?&心前区可闻及 "_> 级

收缩期吹风样杂音' 当日胸片提示双肺肺炎&左肺

膨胀不全&心影增大' 生后第 !! 天曾出现明显差异

性青紫' 心脏彩超提示大动脉转位)卵圆孔未闭)动

脉导管未闭)左室扩大' 生后第 != 天在体外循环下

手术' 然而术中发现并非大动脉转位&而是右肺动

脉异常起源于主动脉右侧根部&伴卵圆孔未闭及动

脉导管未闭' 可见主肺动脉从右室发出&直径

!# //&右肺动脉完全由主动脉右侧根部发出&左肺

动脉为主肺动脉的自然延续&左肺动脉与降主动脉

间有动脉导管连接&外径约 " //&卵圆孔未闭&直径

约 @ //' 更改手术方案&结扎动脉导管)建立常规

体外循环后&完整游离右肺动脉在主动脉根部的起

始端&并和主肺动脉行端侧吻合&再吻合离断的升主

动脉&最后缝合卵圆孔' 术后回新生儿科重症监护

室监护' 给予多巴胺)多巴酚丁胺)肾上腺素增强心

肌收缩力)增加心排量&前列地尔扩张肺动脉&米力

农扩血管&速尿)氨茶碱利尿&丙泊酚)力月西镇静&

甲基泼尼松龙抗全身炎性反应&呼吸机辅助呼吸&抗

感染等综合治疗' 术后第 : 天肺部感染控制&循环

稳定&成功撤离呼吸机&术后第 !" 天痊愈出院'

讨论*右肺动脉异常起源于主动脉实属罕见的

先天性心血管畸形&该畸形极少单独存在&常合并其

他心血管畸形&如动脉导管未闭&房间隔缺损&室间

隔缺损&法洛四联症&主动脉缩窄等!!"

' 对于新生

儿&超声心动图检查为确诊该疾病首选的无创检查

方法!#"

' 但亦因该病少见&心脏彩超检查时易与其

他先天性心脏病&如大动脉转位等混淆&故重要的临

床症状)体征&如出现非严重的青紫及差异性青紫等

是与之鉴别的关键' 此类患儿的肺动脉压)肺血管

阻力及右心室压随着年龄的增长而显著增加&最后

多死于严重肺动脉高压及难治性心力衰竭&所以早

期手术治疗是唯一的根治方法!""

' 然而严重的低

心排)肾功能衰竭)肺部感染及电解质紊乱等是导致

术后死亡的常见原因&因此&术后的监护治疗显得尤

为重要' 该患儿是目前国内报告该病病例中日龄最

小)体重最低)手术最早的病例' 其术后经有力的强

心)扩管)利尿)抗炎性反应)抗感染及加强气道管理

等综合治疗后&未发生严重并发症&恢复良好' 目前

随访已 : 月余&患儿心肺功能正常&生长发育均同正

常儿童'
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