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完全性肺静脉异位引流诊断及治疗
中国专家共识
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【摘要】完全性肺静脉异位引流（totalanomalouspulmonaryvenousconnection，TAPVC）是少见的复杂先天
性心脏病，其解剖特点为左右肺静脉均不汇入左心房，而是直接或间接通过异常血管汇人体静脉循环或者右心

房。目前此疾病诊断标准基本统一，但对外科治疗的手术时机、手术方法以及术后再干预方案尚存争议。本文根

据文献提供的循证资料并结合国内专家意见，制定中国专家共识，以进一步规范TAPVC的外科治疗。
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[Abstract】 Total anomalous pulmonary venous connection (TAPVC) is a relatively rare but complex congenital
heart disease characterized by the anomalous drainage of the pulmonary veins. Rather than connecting to the left atrium,
the pulmonary veins drain either directly or indirectly into the systemic venous circulation or the right atrium via
abnormal pathways. While there is broad consensus on the diagnostic criteria for TAPVC, significant debate persists
regarding the optimal timing of surgical intervention, preferred surgical techniques, and postoperative management
including re-intervention strategies. This article formulates a Chinese consensus based on evidence-based data from the
literature and opinions from domestic experts, with the goal of further standardizing the surgical treatment of TAPVC in
China.
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完全性肺静脉异位引流（totalanomalous

pulmonary venous connection, TAPVC)由 Wilson
于1798年首次定义，占先天性心脏畸形的1.5%~

3.0%1-2]，占活产新生儿的0.068%~0.079%[3-4]。其
解剖特点为左右肺静脉均不汇人左心房，而是直接
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或间接通过异常血管汇人体静脉循环或者右心

房。TAPVC的自然预后差，多数患儿在新生儿期

或小婴儿期即因不同程度的肺静脉梗阻（pulmonary
venousobstruction，PvO）出现紫、呼吸道感染、

肺动脉高压及心功能衰竭。患儿症状与肺静脉回

流梗阻程度相关，症状越重死亡年龄越小。据报
道，未及时手术治疗，50%的TAPVC患儿在出生

后3个月内死亡，80%患儿1岁以内死亡(6-7]。手术
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矫治是目前唯一的治疗方法。1956年，Burroughs
等18)首次在体外循环下成功完成TAPVC外科矫

治。20世纪70年代以前，外科手术死亡率较高，
婴儿期病死率达50%。近年，随着外科手术及围
术期管理水平的提高，手术效果明显改善，但住院

死亡率仍有7%~15.3%，早期死亡率4.8%～~

11.84%10-4。为进一步规范我国TAPVC的诊治，提
高基层医务人员对该疾病的认识，在既往工作的基

础上，组织专家对TAPVC的病理解剖、分型、病理

生理及临床表现、诊断、手术治疗及并发症等进行

了讨论并编写了该共识。

1 方法与证据

系统检索PubMedPlus、Medline、中国知网、万

方等数据库，搜集1954一2023年有关TAPVC的文

献。采用既往专家共识(15]制定方法，最终形成以下

共识。

2 病理解及分型

目前最常用的分型方法为Darling分型，该分
型基于肺静脉异位连接的解剖水平分为心上型

（30%~40%）、心内型（15%~20%）、心下型
（20%~30%）和混合型（5%~10%）3)。分型标准：
（1）心上型：所有肺静脉形成共同肺静脉，经垂直

静脉等最终引流入上腔静脉；（2）心内型：所有肺

静脉形成共同肺静脉并汇人冠状静脉窦，或直接开
口于右心房，或所有肺静脉分别直接开口于右心

房；（3）心下型：所有肺静脉形成共同肺静脉，经
垂直静脉下行，后通过门静脉等汇人下腔静脉；
（4）混合型：4支肺静脉经不同途径汇人体静脉或

右心房的不同部位。超过30%的TAPVC合并
PVO，在心下型中普遍存在，而在心内型中不常

见，心上型大约50%合并PVO。梗阻部位多发，可

在共汇静脉与垂直静脉连接处、垂直静脉与无名静
脉汇合处，或无名静脉回流人上腔静脉处。在心下
型TAPVC中，阻塞通常发生在隔肌或静脉导管。

混合型TAPVC存在多水平的肺静脉分流，存

在多种解剖变异，目前多依据引流到汇合处的静脉

数目、单条肺静脉的引流方式以及汇合处的形态等

特征，将混合型TAPVC分为116]：I型：“2+2”引
流，双侧肺静脉分别汇合，并于不同位置引流至体
静脉；IⅡ型：“3+1”引流，1条肺静脉在某水平
引流至体静脉，另3条肺静脉形成共汇后引流至其
他部位；Ⅲ型：变异型，肺静脉引流方式复杂多

变。各分型中均存在多种亚型。

3 病理生理和临床表现

病理生理和临床表现很大程度上取决于房间

隔交通大小及肺静脉回流梗阻的情况(17)。心房水平
分流通畅且无PVO的患儿，血流动力学与大型房
间隔缺损类似，其早期症状相对隐匿，无典型心脏

杂音等体征，如果常规胎儿心脏超声或出生后筛查
未能明确诊断，易导致漏诊或误诊110)。心房水平分
流显著受限和/或合并严重PVO患儿（常见于穿越

膈肌的心下型或混合型TAPVC），如不及时手术，

可于出生后数日内出现急性肺水肿、重度肺动脉高

压、严重低氧血症和心律失常，最终因呼吸循环衰

竭、多器官功能衰竭死亡[312]
体格检查时杂音可不明显，肺动脉瓣听诊区可

闻及2/6级收缩期杂音，伴P2亢进、分裂；有时可

触及肝脏肿大，可见颈静脉怒张、肝颈静脉回流征

和周围组织水肿。

4诊断学检查

4.1 产前诊断

胎儿超声心动图是TAPVC产前诊断最主要、

最有效的手段(18)（IC）。TAPVC的产前诊断对于

选择合适的分娩计划、产后管理以及患儿预后判断

有重要作用，尤其是对于合并PVO者19]。但由于技

术和体位要求相对较高，目前产前诊断率普遍较低，

不同医疗机构存在明显差异（1.4%~28.5%）[14,20]

4.2 产后诊断

4.2.1 经胸超声心动图 经胸超声心动图检查是

TAPVC的首选诊断手段7)（IC），共同诊断特征包

括扩张的右心腔、心内的右向左分流（通常位于心

房水平)以及与左心房不相连的肺静脉共干[21]。超
声心动图对肺静脉的评估包括每条肺静脉的内径、

走行、与肺静脉共干的连接情况以及与房间隔的相

对位置关系。
经胸超声心动图诊断PVO的标准通常认为肺

静脉流速>1.6m/s提示PVO[22]，肺静脉流速>
2.0m/s提示严重PVOl23]。单纯超声心动图评估
PVO存在局限性，可导致漏诊，应结合患儿临床表

现及其他影像学技术综合评估116.23]（ⅡIaC）。
4.2.2 计算机断层扫描血管造影（computed
tomography angiography, CTA) CTA能更直观

地评价肺静脉的狭窄程度、异常走行、连接的部位
及与左心房的关系，可排除其他心外大血管及气道
畸形，有利于制定精准手术计划[24]（ⅡIaC）。对于
混合型TAPVC，因单支肺静脉解剖变异多易导致
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过扩大的月 34(laC)

肺静脉共干与左心房吻合，或用心包补片将血流通

壁）。对于肺静脉直接连接到右心房的患儿，可将

除冠状静脉窦和肺静脉共干连接静脉之间的共

脉汇人冠状静脉窦时，建议行冠状静脉窦去顶（切

6.1.3 心内型TAPVC 般经右心房切口，肺静
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漏诊，所以在超声心动图提示可疑混合型TAPVC

时，建议常规完善CTA检查进一步明确诊断[17]

磁共振血管造影（magneticresonance
angiography，MRA）可作为TAPVC辅助诊断手段，
其对心脏的解剖细节、血流信息和心脏功能评估效

果良好，有助于排除其他心外大血管及气道畸

形[24]。心导管检查及造影目前应用较少，除非针对
大龄儿童肺动脉压的评估或拟行介人干预。

5 手术指征、手术时机及术前紧急处理

TAPVC无自愈可能，一经诊断即具备手术指

证113-141。体重<2.5kg是手术死亡率增加和术后
PVO再干预率的危险因素[25-26]，且新生儿期手术是
术后PVO的高危因素，故如不存在明显PVO和房

水平梗阻、无明显临床症状及明显缺氧，可以考虑
出生1个月以后手术（ⅡaC）。对于存在较为严重
PVO的患儿，一经明确诊断应接受急诊或亚急诊

手术[11( I C)。
对于合并功能性单心室的TAPVC患儿，手术

时机尚无统一标准，需根据具体心脏畸形情况制定

个体化治疗方案，一般情况下应于新生儿期或小婴
儿期内尽早手术治疗[27]（IIaC)。

TAPVC合并严重PVO需紧急处理，极端情况

下如严重代谢紊乱或心源性休克等，患儿无急诊或

亚急诊手术条件时，可应用体外膜肺氧合

(extracorporeal membrane oxygenation, ECMO)支
持过渡[28]（IC）。一氧化氮吸入或应用前列腺素维

持动脉导管开放对纠正低氧血症和改善严重酸中

毒均无效[29]

6 手术方法

6.1 手术入路及基本操作

6.1.1 心上型TAPVC 手术入路包括经左房顶入

路（心上人路）、心左侧人路（斜窦入路）、心右侧入路
和房间隔入路等[3]，房间隔入路已很少应用（IⅡIaC）。

6.1.1.1 左房顶人路（心上人路）经上腔静脉与升
主动脉间隙游离肺静脉共干，可在接近正常心脏解
剖位置下进行肺静脉共干和左心房吻合，手术视野
较大，心律失常发生率低，易于完成更复杂的操

作，如补片扩大吻合口131]。
6.1.1.2心左侧人路（斜窦人路）将心脏翻人右侧

胸腔，暴露心脏斜窦，可显露左心房及肺静脉共

干，便于吻合[32]。该方法无需游离上腔静脉、主动

脉和肺动脉等，手术时间短[3]。
6.1.1.3 心右侧人路 经心右侧暴露左心房后壁及

肺静脉共干并进行吻合，无需破坏胸膜完整性，并
可减少心肌牵拉损伤。

6.1.2心下型TAPVC 手术人路包括心左侧人路

（斜窦入路）、心右侧人路和房间隔入路。目前多
数患儿采用心左侧人路，通过将心脏翻人右侧胸

腔，充分显露垂直静脉及肺静脉共干，便于与左心
房进行吻合[34]。对于低龄、低体重TAPVC患儿，也

可采用心右侧人路，显露充分，可减少心脏牵拉损

伤。房间隔入路可在心脏原位状态下进行吻合，暴

露好，较易操作，有助于减少或者避免吻合口扭
曲 [35] ( II b C)

6.1.4混合型TAP 胜列候式发牙 文，

仍没有确定、统一的手术方式，需要根据患儿的实
际解剖类型进行个体化治疗[36]（IC）。混合型

TAPVC最常见的表现形式为“3+1”型，即3支肺

静脉引流至同一部位，1支孤立肺静脉单独引
流[37]。当3支共同引流肺静脉的引流部位位于冠状
静脉窦、垂直静脉等位置时，其手术矫治方法可参
考心上型、心下型和心内型TAPVC；孤立肺静脉

的手术矫治方法则需根据其具体引流情况而定，可

酌情采用单补片、双补片、Warden、Sutureless、直

接吻合等技术或观察随访[37]。对于左侧孤立肺静脉

引流至无名静脉的处理，目前尚存争议。对于回流
梗阻的左侧孤立肺静脉需要重新改道至左心房，但

对于通畅的左侧孤立肺静脉，因术后存在发生

PVO的风险，需根据具体引流情况进行详细评估与

判断。是否对该支肺静脉进行矫治应经过手术团队
全面分析后确定，新生儿期干预应慎重[29]（ⅡIbC）

6.2 手术技巧

6.2.1 肺静脉共干与左心房的吻合技术 确保吻合
口通畅、无扭曲、无变形是TAPVC矫治术的关

键13)。为防止吻合口狭窄，吻合口两端的切口应足
够大，以保证最大的吻合范围，肺静脉共干切口必

要时可延伸至肺静脉分支，左心房切口可由左房壁
延伸至左心耳110.29（IC）。缝合时采取内膜对内膜
外翻浅密缝合，针距约1.5mm，避免荷包效应导致

吻合口狭窄[38]（IC）。吻合所用缝线的选择尚存争

议，多数中心采用7/0聚丙烯缝线[29.341（ⅡaC）。为
避免吻合口左右两端出现扭曲、张力，左心房切口
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应与共汇静脉切口方向、大小、形态相匹配[29]
（IC）。若肺静脉共干位于右侧，可将其与右心房

背侧吻合，通过补片隔人左心房；若肺静脉共干位

于上方，可于左心房顶部行端端吻合，以减小吻合
口张力[37]。对于心上型TAPVC，也可采用左心房
“L”型切口，左房-肺静脉共干吻合口的左侧部分

于横窦完成，吻合口的右侧部分于上腔静脉右侧完

成，并于吻合口右侧使用心包补片加宽[39]。此外，
吻合前应探查肺静脉的每个分支开口，若开口或其

近端存在狭窄，可考虑采用无缝线（Sutureless）

技术。
6.2.2 Sutureless技术 1996 年 Lacour-Gayet 等[40]
首次报道Sutureless技术纠治TAPVC术后PVO。
采用心左侧入路或房间隔人路，切开左房后壁，沿

长轴方向切开肺静脉共干并延伸切口至肺静脉分

支开口处，将切开的左房后壁与肺静脉周围的心包

组织进行吻合。Sutureless技术作为低体重、术前

PVO、心下型或混合型TAPVC、共汇静脉发育不

良、合并单心室/内脏异位综合征患儿的预防性手

术具有一定优势(41-421（IIa A)。
Sutureless技术的基本原则是全程避免缝线接

触肺静脉内膜，操作要点如下[43]：（1）避免游离左
心房和心包的吻合区域，尽可能保留心包和肺静脉
共干之间的结缔组织连接；（2)左房后壁切口尽可

能开大，可延伸至左心耳；（3）肺静脉切口尽可能
开大，肺静脉分支合并狭窄时，切口可延伸至狭窄

处远端，必要时可切除肺静脉的狭窄段；（4)肺静

脉切口延伸时注意避免心包腔和胸腔贯通，整个手

术过程注意保护隔神经。
术中保留垂直静脉开放/部分开放或房间隔留

孔，对预防术后肺动脉高压危象有积极作用，尤其
是对于术前左心容量减少较严重的患儿。个别情
况下术后出现PVO时，保留垂直静脉或心房水平

交通也可起到一定缓冲作用[25.4)（IIaC)。

6.3 术中超声评估和立即干预指征

通常采用经食管超声心动图评估矫治手术前

和术后即刻的解剖及生理情况17.34。术中经食管超
声心动图提示吻合口流速>1.7m/s，应积极考虑即

刻二次转机干预（IⅡaC）。

7 围术期处理

TAPVC术后治疗取决于术前的病理生理、临

床表现及手术矫治情况。对于合并PVO需要在新

生儿期急诊手术的患儿，部分可因严重肺动脉高压

导致体外循环脱机困难，术中经食管超声心动图评

估排除残留PVO者，可采用一氧化氮吸人，应用米
力农、肾上腺素、血管加压素等血管活性药物协助
脱离体外循环（IC）；如果仍然呈现顽固性低心
排血量综合征，或严重肺动脉高压难以维持循环，
或严重心律失常合并心功能不全，无法脱离体外循
环，应给予ECMO支持[28.341（IIaC）。新生儿术后心

肌水肿明显、循环不稳定，可采用延迟关胸技术，
术后24~48h内，患儿仍有较高的肺动脉高压

及心排血量降低的风险，应动态监测左、右房压的

变化，并应用血管活性药物维持循环稳定。米力农

可通过其动脉血管扩张作用降低肺血管阻力，同时

可增强心脏收缩力。肾上腺素可通过其正性肌力

和加快心率作用促进心输出量增加，预防术后早期

低心排血量综合征，尤其适用于左心室顺应性较差

的新生儿。血管加压素可通过与儿茶酚胺类药物
不同的机制增加全身血管阻力，同时可提高肾小球

滤过率、改善围手术期肾功能。TAPVC矫正术后

会导致发育不良的左心室容量负荷急性增加，过多

的液体输入将引发左心室的过度膨胀，因此严格的

液体管理非常重要。为防止因各种刺激如疼痛、激

惹、吸痰或其他操作引起肺阻力增高，应常规应用
镇静镇痛药物，必要时可使用肌肉松弛剂（IC）。

如果出现反复性室上性心动过速，可应用起搏器超

速抑制及抗心律失常药物治疗。低龄或低体重患
儿术后有创呼吸机建议采用高频低潮气量通气，如

出现肺部渗出应及时增加呼吸末正压，并严格限制
人量，积极利尿。对于少尿患儿，排除容量不足
后，可行腹膜透析，维持出人量负平衡[45]（IⅡIaC）。

对顽固性肺部渗出脱机困难患儿，有必要排查肺静

脉及吻合口梗阻。

对于术前不合并肺静脉梗阻的TAPVC，术后

处理则完全不同，在充分利尿、建立负平衡基础

上，通常可选择早期拔除气管插管。

8 术后并发症、再干预措施和预后

目前TAPVC患者的死亡率下降至5%~9%。
TAPVC术后并发症主要包括肺水肿、肺动脉高压

危象、低心排血量综合征、隔神经损伤、癫痫发作、
心律失常、PVO等，其中PVO是影响中、远期预后

的主要因素[2346]，发生率可达5%~27%[31-12],，多于术
后2～3个月内出现。个别患儿在术后1～2年才发
生PVO。TAPVC矫治术后2年内需密切随访肺静

脉及吻合口流速情况，发现PVO应及时干预112)
（IC）。未经干预的患儿术后3年生存率低于

60%[341,，但再干预死亡比例仍达40%~66%(47-48]。
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8.1 术后肺静脉梗阻的危险因素

手术死亡或术后发生PVO的危险因素主要包

括新生儿期手术、体重<2.5kg、术前PVO、肺静脉
和/或共汇静脉发育不良、心下型和混合型TAPVC
及异位综合征、单心室生理畸形[26.49]。其中，术前肺
静脉分支狭窄、心下型和混合型TAPVC为术后

PVO 的独立危险因素[-12]。肺静脉回流途径由冠状
静脉窦和无名静脉组成的混合型TAPVC，术后出

现PVO的可能性相对更高[50]

8.2 术后肺静脉梗阻的干预指征

术后超声心动图评估肺静脉流速>2.0m/s，且

狭窄性质为单纯吻合口狭窄或肺静脉开口局限性

狭窄时，需积极手术干预(23)（IC）。肺静脉流速

为≤2.0m/s时，应结合临床症状、肺动脉高压严重

程度及其他影像学检查综合评估再干预指证和时
机[16.23]（IC）。再干预前应常规行CTA或选择性肺

动脉造影以明确PVO的性质和程度，若合并肺静

脉闭锁或弥漫性狭窄，则无手术干预指证（ⅡaC）。

8.3 术后肺静脉梗阻的再干预措施和预后

TAPVC术后PVO多呈进展趋势，后期可导致

肺静脉闭锁，其再干预死亡率与术后PVO的发生
时间和累及的肺叶范围有关，故一旦发现肺静脉和/

或吻合口狭窄应及早干预[23]。再干预方法主要包括
心导管介人、二次手术矫治以及药物治疗等。
8.3.1 心导管介入治疗对于TAPVC术后PVO，

介人干预效果较差，5年生存率一般不超过
50%[51]。支架植入治疗及应用普通球囊或切割球囊
扩张均不能对PVO提供长期改善17.511，对于存在外

科干预禁忌的患儿，可尝试应用（ⅡaC）。

8.3.2二次手术矫治TAPVC术后PVO的传统再
干预方法为狭窄段纤维瘢痕切除和/或扩大补片，

但其临床结果差，目前临床已逐渐开始应用
Sutureless技术为二次手术吻合方法的首选，术后

再狭窄率及死亡率相对较低，但整体预后仍较差，
5年存活率约66.7%3.52]（IC）。对于单纯吻合口狭
窄或肺静脉开口局限性狭窄的患儿，应积极手术矫

治，但对于弥漫性肺静脉狭窄的患儿，干预效果普
遍较差。
8.3.3 药物治疗序目前临床有关药物预防/治疗术
后PVO的研究较少，其疗效缺乏循证医学证据支

持。有个别中心采用酪氨酸激酶抑制剂和全身靶
向生物抑制剂等作为预防手术或导管干预后PVO
的辅助治疗以延缓血管内膜的增生速率，其疗效有

待进一步观察[53，对于无外科干预指征的难治性
PVO，可尝试应用（IIbC）。

9 随访

对于无术后肺静脉狭窄及肺动脉高压患儿，患

儿的运动耐量可接近于正常水平，不应限制体育活

动的参与。对于仍存在症状的患儿，应每间隔
1～2年完善心肺运动试验以指导日常活动耐量，

建议在具有系统评估运动功能及可开具运动处方

的专业儿童心血管中心进行上述评估。
由于存在较为复杂的心内手术操作，尤其是肺

静脉及心房的手术操作，需考虑出现心律失常的可

能性。对于无症状患儿，需密切关注是否存在心律
失常，及时给予药物或介人手术治疗。
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