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　　马凡综合症是一种先天性结缔组织病 ,其心血

管病变主要累及升主动脉 ,表现为升主动脉瘤 ,主

动脉瓣环扩大及主动脉瓣关闭不全 ,其预后较差 ,5

年生存率约为 50%, 如伴有症状者 ,则死亡率更

高。自 1968年 Bentall[ 1]等采用带瓣人工血管进行

升主动脉及主动脉瓣置换同时移植冠状动脉的根

治手术以来 ,以其良好的手术效果及远期生存率而

成为外科治疗马凡综合症主动脉根部病变的经典

术式。我科自 1997 年 1 月 ～ 1998 年 11 月 ,采用

Bentall术式治疗马凡综合症主动脉根部病变 3 例 ,

无 1例死亡。现报道如下 。

1　资料与方法

1.1　临床资料

本组男性 2例 ,女性 1例 ,年龄 31 ～ 37岁 ,平

均 33.3岁 ,均有劳累性心悸 ,气促 2 ～ 5 年 , 1例伴

剧烈胸背疼痛 10 d 。查体:血压 32 ～ 16/10 ～ 13

kPa ,主动脉区可闻舒张期杂音 ,外周血管征阳性。

心功能(NYHA)均为 3级。术前均作 X线胸片 ,心

电图 ,彩色多普勒超声心动图和核磁共振检查 ,升

主动脉直径 8 ～ 13 cm , 1 例有升主动脉夹层动脉

瘤 ,均伴有主动脉瓣环扩张及重度主动脉瓣关闭不

全。左室舒张内径 58 ～ 78 mm ,平均为 66.3 mm 。

1.2　手术方法

本组病人均在全麻中度低温体外循环下手术。

取胸骨正中切口 ,经升主动脉插入动脉灌注管 ,经

右心房插入上下腔引流管 ,经左心尖插入左心引流

管。采用 4 ℃晶体停跳液顺灌 ,纵行切开主动脉瘤

体 ,左 、右冠状动脉直接灌停跳液 ,心脏表面覆盖冰

屑 ,开放主动脉前最后一次顺灌温含血停跳液 。

术中所见与术前检查发现相吻合 , Bentall手术

方法:纵切开升主动脉瘤 ,切除主动脉瓣 ,取带瓣人

造血管(25号主动脉瓣 1例 ,27号主动脉瓣 2例),

替换升主动脉和主动脉瓣 ,并将左 、右冠状动脉连

同开口周围 1 cm大小的主动脉壁全层吻合移植在

人造血管的相应位置上。体外循环时间 148 ～ 172

min ,平均 163.3 min ,主动脉阻断时间 113 ～ 133

min ,平均 119.7 min 。

2　结　果

病人无早期死亡 ,无 2次开胸止血者 。1例手

术后第 6天因抗凝过度致引流量增多 ,经调整抗凝

药量得到纠正;另 1例术后 42 h 拔除气管插管后

因左肺不张 ,重插气管 ,间断使用呼吸机 19 d 后 ,

成功脱离呼吸机 。3 例术后分别随诊 6 、13 及 16

个月 ,症状消失 ,心功能明显改善 ,心功能 Ⅰ级 2

例 , Ⅱ级 1例 ,彩色多普勒超声心动图检查示情况

良好 。

3　讨　论

马凡综合症主动脉根部病变预后不良 ,升主动

脉夹层动脉瘤和瘤体破裂是其主要死亡原因 ,即使

是严格的内科治疗 ,也不能有效地控制病情和降低

死亡率。Bentall手术的主要适应症有:①升主动脉

瘤体直径≥6 cm 伴中度以上的主动脉瓣关闭不

全。 ②升主动脉瘤出现内膜破裂 、形成急性或慢性

夹层动脉瘤 ,有中度以上的主动脉瓣关闭不全。出
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现症状者 ,由于预后颇差 ,更应积极选择手术治疗。

Bentall手术的死亡率 , 国外大组病例[ 2] 报告为

7.2%,但伴有急性和慢性夹层动脉瘤者 ,死亡率分

别为 18.7%和 11.1%;国内报告[ 3～ 5]多在 10%以

内。本组例数少仅 3例 ,但无 1例死亡 。

Bentall手术较复杂 ,操作有一定的难度 ,与其

它心内直视手术比较 ,术中 、术后较易出血 ,也是引

起 2次开胸止血率高的主要原因 。因此 ,除了术中

所作的 4个吻合口要仔细 、牢靠之外 ,还应留下切

开的主动脉壁作止血用 ,当吻合口或人工血管有渗

血时 ,可将主动脉壁包裹人工血管及吻合口 ,用软

皮钳逐步提吊 、收紧 ,直到无渗血为止 ,然后用带垫

片涤纶线作间断褥式缝合锁住主动脉壁。这一方

法能有效地封闭术中难以修补的吻合口后侧的出

血点 ,明显降低因术后出血多行再次开胸止血术的

发生率及其所带来的一系列并发症 ,对手术效果及

术后生存率有直接的影响。但这一操作过程一定

要注意不能收紧主动脉壁过渡而致冠状动脉扭曲。

本组 3例采用此法止血 ,效果良好 。

采用顺 、逆结合方法灌注停跳液是行 Bentall

手术的常用方法 ,也是大多数作者所强调的 ,与作

者在北欧进修 1年所见相同。但顺灌仍不失为一

种简单而有效的方法。本组 3例全部采用顺灌方

法 ,开放主动脉后心脏自动复跳 ,术后基本用负性

血管活性药来维持血压 ,也无明显低心排发生 。
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窥镜下可轻易发现并摘除 ,更使嗅区开放 ,从而气

味分子易于达到嗅区粘膜 。另外 ,鼻窦病变的彻底

清除 ,使整个鼻腔炎症状态得到控制 ,从而也改善

了嗅粘膜的功能 ,患者嗅觉得以改善。但对于嗅粘

膜已严重损伤致上皮鳞状化者 ,即使上述环境改

善 ,也难以使嗅上皮复原 。
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