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中国西部城镇儿童先天性心脏病诊治现状调查
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四川省崇州市人民医院儿科
!
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重庆医科大学儿童医院心脏中心
!

-...&-

$

!!

摘
!

要"目的
!

探讨儿童先天性心脏病"

%]R

$在中国西部城镇的诊治现状及改进措施%方法
!

对
)..'

年
&

月至
)../

年
&)

月在崇州市人民医院儿科住院期间确诊&疑诊的
%]R

患儿
&)(

例进行集中随访!通过病史询问&体格检查及超声心动图检查明

确诊断!综合评价确诊病例的病情&需接受治疗的时机&方式及预后!并分析死亡患儿的死因%结果
!

确诊
%]R

患儿
'.

例!其中

单纯性
%]R+)

例"

(-7

$!复杂性
%]R&/

例"

+(7

$#目前成活
-.

例"

/.7

$!其中
/

例已接受手术治疗!

+)

例尚未接受手术治疗#

死亡
&.

例"

).7

$!主要死因为严重呼吸道感染&心力衰竭及缺氧发作%结论
!

该地区
%]R

患儿术前死亡率及未接受手术治疗的

比例较大!主要受限于当地对该病的认识和诊治水平!需专科医生及专业医院渗透到中小城镇!形成有效的诊治网络以帮助
%]R

患儿得到及时诊断和合理治疗%

关键词"心脏病#外科手术#心导管介入治疗#医疗网络
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先天性心脏病$

C9<

M

B<:>FEABFD>8:5BF5B

#

%]R

&是由于心

脏*血管在胚胎发育过程中的障碍所导致的形态*结构和功能

的异常)发病率已达
-,.'k

$

&),+k

#且为致死性出生缺陷

的首位#为婴儿期非感染死亡的首位病因)在中国#

%]R

发患

者数以每年约
&'

万
$

&6

万递增#约
&.

万患者需要手术治疗)

面临医疗资源需求的大量增加#怎样合理有效利用有限的医疗

资源缓解社会和家庭的沉重负担'

&#(

(

#提高患者的生活质量及

生存时间#已成为中国众多妇产科*儿科*心血管专科医师及医

疗服务机构共同关注和致力解决的现实问题)据此#本研究以

四川地震灾后对口援建为契机#利用大型专科医院医疗技术及

医药资源的支撑#探讨中国中小城镇
%]R

患儿的诊疗现状并

寻求改进措施)

@

!

资料与方法

@,@

!

一般资料
!

回顾性分析
)..'

年
&

月至
)../

年
&)

月在

崇州市人民医院儿科住院病例共
&-('-

例#筛选出曾在上级

医院通过超声心动图检查确诊及有可疑病史或阳性体征未行

超声心动图检查的患儿共
&)(

例为随访对象#其中男
'6

例#女

($

例%年龄
68

至
&(

岁#平均
-

岁
$

月)

@,A

!

方法
!

由崇州市人民医院儿科医师对
&)(

例患儿逐一进

行电话访问及家访#经重庆医科大学儿童医院心脏中心内科*

外科及心脏超声医师通过大型义诊的方式集中对病例进行病

史询问*体格检查及超声心动图检查明确诊断#进而综合分析

每个患儿病情*接受治疗的时机*方式及预后#并分析已死亡患

儿的病因)

A

!

结
!!

果

A,@

!

%]R

患儿分型
!

经病史询问*体检*超声心动图检查确

诊
%]R

患儿
'.

例#其中单纯性
%]R+)

例$

(-7

&#复杂性

%]R&/

例$

+(7

&#详细分型见表
&

)

A,A

!

伴发的心外畸形
!

'.

例
%]R

患儿中#

&.

例伴有心外其

他畸形#包括
&

例主动脉瓣狭窄患儿伴有双侧先天性髋关节脱

位*特殊面容$典型的-精灵面容.!前额宽*圆脸*鼻梁宽平*鼻

孔上翘*嘴唇厚*下颌尖*牙小而稀疏&*发育落后#智力迟钝伴

有视力异常#且非常喜欢与人交流$包括陌生人&#拟诊为
T:E#

E:FJ5

综合征#有待作染色体检查确诊%

&

例右室双出口合并室

+/(

重庆医学
).&&

年
+

月第
-.

卷第
6

期



间隔缺损及肺动脉狭窄的患儿伴有胸廓*胸椎及双上肢畸形*

斜颈和视力异常%

&

例肺动脉瓣闭锁合并室间隔缺损及动脉导

管未闭的患儿伴有脑瘫#其余包括伴有唐氏综合征
)

例#伴甲

状腺功能亢进$甲亢&*生殖器畸形*先天性髋关节脱位*指$趾&

畸形及多肋畸形等各
&

例)

表
&

!!

'.

例
%]R

患儿分型

类型
&

构成比$

7

&

室间隔缺损
)& -)

法洛四联症
/ &(

房间隔缺损
( &)

动脉导管未闭
+ (

主动脉瓣狭窄
) -

动脉导管未闭#房间隔缺损
+ (

动脉导管未闭#室间隔缺损
) -

肺动脉狭窄#房间隔缺损
& )

大动脉转位#室间隔缺损#肺动脉悬吊#主动脉右弓右降
& )

右室双出口#室间隔缺损#肺动脉狭窄
& )

肺动脉瓣闭锁#室间隔缺损#动脉导管未闭
& )

肺动脉闭锁#室间隔完整#动脉导管未闭#房间隔缺损
& )

A,B

!

病史及体检特点
!

对确诊的
'.

例
%]R

患儿行家族史

及母亲妊娠史询问#发现患儿母亲妊娠早期有明确感冒史者
(

例#妊娠期长期接触染发剂*塑料制品或油漆者
(

例#妊娠期有

甲亢史者
)

例#有服药史者
'

例$以感冒类中成药为主&#在高

原地区妊娠者
&

例#长期接触电脑者
)

例#患儿母亲既往有不

良生育史者
&

例$双胞胎#均为唇裂#生后
'8

死亡&)未发现

有明确
%]R

家族史的患儿)

'.

例
%]R

患儿突出的临床表现

包括频繁的呼吸道感染*心脏杂音*生长发育落后*紫绀及胸片

提示心影异常或心脏扩大)

A,C

!

治疗及愈后
!

'.

例
%]R

患儿中#成活
-.

例$

/.7

&#其

中
/

例已在上级医院接受治疗#外科手术
6

例$室间隔缺损
'

例#房间隔缺损
&

例#室间隔缺损伴大动脉转位及肺动脉悬吊*

主动脉右弓右降
&

例&#心导管介入治疗
&

例$动脉导管未闭&%

尚未接受治疗
+)

例)年龄
+

个月至
&-

岁#

.

$

&

岁
/

例#

$

&

$

+

岁
(

例#

$

+

$

6

岁
$

例#

$

6

岁
6

例%单纯性
%]R&$

例#复杂

性
%]R&&

例)其中
6

例需及时治疗的患儿转往重庆医科大

学儿童医院心脏中心接受治疗#包括
&

例法洛四联症*

&

例右

室双出口并室间隔缺损*

)

例室间隔缺损的患儿行外科手术治

疗#另有
)

例室间隔缺损*

&

例动脉导管未闭并房间隔缺损的

患儿行心导管介入治疗)死亡
&.

例$

).7

&!法洛四联症
'

例#

肺动脉狭窄伴房间隔缺损
&

例#肺动脉狭窄伴室间隔缺损
&

例#房间隔缺损伴室性心律紊乱
&

例#房间隔缺损伴动脉导管

未闭
&

例#单纯房间隔缺损
&

例)其中
+

例于新生儿期*

6

例

于婴幼儿期死于严重呼吸道感染*顽固性心力衰竭及缺氧

发作)

B

!

讨
!!

论

国内外报道均显示
%]R

是胚胎发育异常所致的最常见

的先天性畸形之一#虽然对其病因及发病机制的探索已日益受

到关注#但对其仍知之甚少#目前认为
%]R

的发生可能是遗

传和环境因素共同作用所致'

6#$

(

)胚胎早期$妊娠
'

$

/

周&#孕

妇用药不当*接触有毒物质及病毒感染等#均可影响胎儿心脏

的正常发育'

&.

(

)因胚胎发育是一个异常复杂的过程#各种组

织和器官均由单细胞胚胎经细胞的不断增殖*分化和运动而形

成#这一系列过程是在众多信号因子的精密调控下完成的#其

中任何一个环节受到干扰或出现差错#都会导致胚胎的发育异

常#从而引发各种先天性疾病#也使
%]R

的表现型非常复杂)

本组资料的结果显示
%]R

患儿均无明确家族史#为散发病

例#但部分患儿母妊娠期有病毒感染史*有毒物质接触史*不良

妊娠史#应加强对这部分孕妇的产前检测及胎儿出生后的随

访)

'.

例患儿中以单纯性
%]R

占多数#构成比排序依次为室

间隔缺损*房间隔缺损*动脉导管未闭#法洛四联症仍为复杂性

%]R

的首位#与
dFC9G5

等'

&&

(报道的
%]R

构成比率较一致)

特别需要提出的是本组合并心外畸形的病例多为复杂性

%]R

#这些患儿的生存能力和生活质量更差#是导致早期死亡

的主要原因)

在确诊的
'.

例
%]R

患儿中#未接受手术治疗的比例高

达
(.7

#病死率达
).7

#分析原因主要是由于就医条件的限

制#部分医务人员及家长缺乏对
%]R

的科学认识#使患儿延

误诊断及治疗#死于严重呼吸道感染*顽固性心肺功能衰竭及

顽固性缺氧发作等并发症)另外#家长难以负担高额的手术费

用亦是中小城镇贫困家庭
%]R

患儿未接受手术治疗及错失

手术良机的另一重要原因)随着现代心血管疾病诊疗技术的

迅猛发展#绝大多数
%]R

均可在患儿出生后得到确诊及根

治#一旦患儿出生后出现不明原因的气促*喂养困难*生长发育

落后*紫绀*反复呼吸道感染*心肺功能不良或有其他先天畸

形*

%]R

家族史及不良妊娠史等均应高度警惕)体检时典型

表现有心脏杂音*气促*口唇及指$趾&端发绀*呈杵状#行超声

心动图检查可确诊)超声心动图因其无创性*实时性*方便性

和价廉等优势而为目前
%]R

的首选诊断方法'

&)

(

)在欧美发

达国家#胎儿超声心动图已普遍开展#是产前筛查胎儿
%]R

的首选方法#能够发现大多数胎儿心脏畸形#是预防和控制

%]R

胎儿出生的有效措施'

&+

(

)中国北京*上海等城市大型医

院的心脏中心也积累了一定的经验#帮助
%]R

患儿在出生前

即得到诊断#使他们生后获得及时*正确的治疗#大大降低并发

症的发生率及病死率)在无条件进行超声心动图检查的地区

可先行胸部
c

线摄片#若发现心影形态或大小异常*肺血管床

显影异常均需推荐到上级专科医院进一步检查确诊)

目前
%]R

的治疗包括外科开胸手术*内科经导管介入治

疗及复杂
%]R

的内*外科镶嵌治疗等方法)近
&.

多年来中

国
%]R

介入性导管术发展较快#有些已接近国际先进水

平'

&-#&'

(

)经导管介入治疗已成为动脉导管未闭*房间隔缺损*

室间隔缺损以及心脏瓣膜疾病的首选方法#其安全性和有效性

得到公认#并具有创伤小*不留疤痕*并发症低等优点#成为根

治单纯性
%]R

的主要措施'

&(

(

)复杂性*重症
%]R

患儿仍需

外科手术治疗#手术时机及方式主要取绝于
%]R

的类型及其

导致血流动力学改变程度严重#如完全性大血管转位*完全性

肺静脉异位引流*肺动脉闭锁*主动脉弓离断等需要在新生儿

期施行手术#法洛四联症多需在婴儿期手术#均可获得较满意

的疗效)

-/(

重庆医学
).&&

年
+

月第
-.

卷第
6

期



总之#为了使本地区及中国广大中小城镇
%]R

患儿得到

及时诊断及合理治疗#降低并发症发生率及病死率#提高患儿

的生活质量和生存时间#需通过多种渠道普及和加深专业人士

及父母们对该病的认识#以及建立良好的医疗网络及医疗保障

制度)
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