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·病例研究·

复杂先天性心脏病改良 Fontan 手术后并发心源性
脑栓塞一例报道并文献复习

张亚洁，孙晓，李洪凤，张慧，田臻，杨扬，赵培祥，孙慧芹

【摘要】　改良Fontan手术是目前治疗发绀型复杂先天性心脏病的主要手段之一。心源性脑栓塞占所有缺血性脑

卒中的30%，而部分隐源性脑卒中也可能在之后被明确为心源性脑栓塞，且心脏结构异常导致的血流动力学改变、局

部血栓形成或静脉系统至动脉系统的反常栓塞是心源性脑栓塞的主要发病机制。本文报道1例罕见的复杂先天性心脏

病患者行改良Fontan手术后14年并发心源性脑栓塞，并结合既往文献，分析改良Fontan手术后并发心源性脑栓塞的机

制、临床表现、影像学特征、治疗方案，以期为临床医生提供参考。
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【Abstract】　Modified Fontan surgery is one of the main treatments for complex congenital heart disease with cyanosis. 
Cardiogenic cerebral embolism accounts for 30% of all ischemic strokes, and some cryptogenic cerebral apoplexy may also be 
identified as cardiogenic cerebral embolism later, and the main pathogenesis of cardiogenic cerebral embolism is hemodynamic 
changes, local thrombosis or abnormal embolism from the venous system to the arterial system caused by cardiac structural 
abnormalities. In this paper, a rare patient with complex congenital heart disease complicated by cardiogenic cerebral embolism 
14 years after modified Fontan surgery was reported. Combined with previous literature, the mechanism, clinical manifestations, 
imaging features, and treatment plan of cardiogenic cerebral embolism after modified Fontan surgery were analyzed, in order to 
provide reference for clinicians.
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改良Fontan手术是目前治疗发绀型复杂先天性心脏病的主

要手段之一，其适应证包括三尖瓣闭锁、肺动脉瓣闭锁、功

能性单心室、复杂的右心室双出口、大动脉转位合并室间隔

缺损等［1］。心脏结构异常导致的血流动力学改变、局部血栓

形成或静脉系统至动脉系统的反常栓塞形成是心源性脑栓塞

的主要发病机制［2］。目前国内外较少有关于改良Fontan手术

后继发脑栓塞的报道。本文报道1例罕见的复杂先天性心脏病

患者行改良Fontan手术后14年并发心源性脑栓塞，并结合既往

文献，分析改良Fontan手术后并发心源性脑栓塞的机制、临床

表现、影像学特征、治疗方案，以期为临床医生提供参考。

1　病例简介

患者，男性，19岁，因“突发言语不清伴左侧肢体无力

4.5 h”于2022-11-30收入淮安市第五人民医院神经内科。

患者坐位排便时（大概7：00）突然出现言语不清、口角右

歪伴左侧肢体无力，表现为言语含糊，理解能力如常；左上

肢不能上抬，左下肢力弱无法站立、坐倒在地；休息后症状

持续未缓解，家人送其急诊入院。2周前患者感冒（鼻塞、

流涕），未发热，自行服用感冒药（具体不详）后“感冒”

症状消失。起病前患者无外伤、中毒史，发病过程中患者无

意识丧失、四肢抽搐、尿便失禁，无饮水呛咳、吞咽困难

等。既往史：患者出生后即出现发绀、活动受限。5岁时于

上海交通大学医学院附属儿童医院诊断为“单心房、右心室

双出口，完全性房室间隔缺损、肺动脉瓣高压、动脉导管未

闭”，并于全麻体外循环下行“心内侧通道Fontan手术”，

术中见动脉导管未闭，主动脉及肺动脉均发自右心室；肺动

脉瓣明显狭窄；室间隔缺损、房间隔缺损。术中结扎动脉导

管、剪除房间隔；自根部离断肺动脉，缝闭其近端，剖开其

远端前壁至右肺动脉，横断上腔静脉，与右肺动脉做端侧吻

合；将Gortex管道纵行剪开后置于右心房内侧隧道，连接下腔

静脉至右侧肺动脉，并于Gortex管道“开窗”4 mm。术后患者

并发右侧基底核区梗死，遗留左侧肢体轻偏瘫。此后多年，
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患者规律学习及生活，剧烈活动受限。1年前患者出现一过性

晕厥1次，就诊于淮安市第一人民医院，结合心脏电生理检查

结果诊断为室性心动过速，予以电复律、胺碘酮治疗后转复

为窦性心律。否认高血压、糖尿病、冠心病史，无结核、乙

肝等传染病史；无药物、食物过敏史。个人史：大学在读，

智力大致如常人；无吸烟、饮酒史。家族史：无特殊。入院

查体：体温36.4 ℃，脉搏58次/min，右上肢血压117/75 mm Hg 
（1 mm Hg=0.133 kPa），左上肢血压115/70 mm Hg，体质量

50 kg，身高170 cm；胸廓运动对称，听诊呼吸音清，未闻

及干、湿啰音或哮鸣音；心率58次/min，律齐，心音弱，未

闻及明显病理性杂音；肝脾肋下未触及，双下肢无水肿，颈

部血管未闻及病理性杂音；皮肤、结膜、甲床未见瘀点或出

血。神经系统查体：意识清楚，对光反射存在，眼球活动正

常；左侧鼻唇沟稍浅，示齿时口角稍向右偏；构音障碍，咽

反射存在；余颅神经（-）；左侧肢体肌力0级，右侧肢体

肌力5级，肌张力大致正常；左侧腱反射稍活跃，感觉检查

无明显异常，共济失调检查不合作；左侧Babinski征（+），

Chaddock征（+）；右侧病理征（-），脑膜刺激征（-）；

美国国立卫生研究院卒中量表（National Institutes of Health 
Stroke Scale，NIHSS）评分10分（面瘫1分+左上肢偏瘫4分+
左下肢偏瘫4分+构音障碍1分），改良Rankin量表（modified 
Rankin Scale，mRS）评分4分。实验室检查：血常规、肝肾

功能、肌钙蛋白、凝血功能、电解质无明显异常；乳酸脱氢

酶341 U/L（参考范围：120～246 U/L），肌酸激酶189 U/L
（参考范围：55～170 U/L），肌酸激酶同工酶30.5 U/L（参

考范围：≤25.0 U/L）。动脉血气分析：pH值7.40（参考范

围：7.35～7.45），动脉血二氧化碳分压31.0 mm Hg（参考

范围：35.0～48.0 mm Hg），动脉血氧分压67.6 mm Hg（参

考范围：83.0～108.0 mm Hg），剩余碱-4.5 mmol/L（参考

范围：-3.0～3.0 mmol/L），血氧饱和度93.2%（参考范围：

95.0%～100.0%）。心电图检查显示窦性心律。颅脑CT检查显

示右侧大脑中动脉高密度征，右侧额颞顶区沟回变浅，豆状

核模糊不清，右侧基底核区软化灶，见图1A。颅脑MRI检查

显示右侧额颞顶叶、岛叶、基底核及放射冠区急性脑梗死，

弥散加权成像（diffusion-weighted imaging，DWI）显示高信

号，表观弥散系数（apparent diffusion coefficient，ADC）序列

显示低信号，见图1B～C。胸部X线检查显示心影增大，见图

1D。头颈部CT血管造影（computed tomography angiography，

CTA）检查显示右侧大脑中动脉M1段及远端分支充盈缺损，

见图1E。颅脑CT灌注成像（computed tomography perfusion 
imaging，CTP）检查显示右侧基底核区、额颞顶叶低灌注；梗

死核心体积45.93 ml，低灌注体积217.79 ml，错配体积（错配

体积=低灌注体积-梗死核心体积）171.86 ml，错配比（错配

比=低灌注体积/梗死核心体积）4.74。
诊治及随访：患者发病特点符合急性脑梗死的表现，

入院时超出阿替普酶静脉溶栓时间窗，处于血管内治疗时间

窗。根据颅脑CT检查结果，ASPECT评分为9分，结合头颈部

CTA、颅脑CTP检查结果，评估为急性脑栓塞、右侧大脑中动

脉闭塞。征得家属知情同意后立即对患者行脑动脉数字减影

血管造影（digital subtraction angiography，DSA）及颅内动脉

取栓术，术中发现右侧大脑中动脉M1段闭塞，采用直接抽吸

一次性取栓（a direct aspiration fist pass technique，ADAPT）

技术吸出2块血栓，术后血流再通，改良脑梗死溶栓血流分级

（modified thrombolysis in cerebral infarction，mTICI）3级。术

后予以抗栓、清除自由基、改善侧支循环等治疗。术后1 d患

者意识清楚，言语流利，左侧肢体力量明显好转，精细活动

欠佳；NIHSS评分2分，mRS评分1分。随访2个月，患者可正

常学习、生活，体力活动轻度受限。

2　讨论

心源性脑栓塞的危险因素包括心房颤动、心力衰竭、卵

圆孔未闭（patent foramen ovale，PFO）、急性冠脉综合征、

主动脉弓粥样硬化、风湿性心脏病、心脏瓣膜病、感染性心

内膜炎、扩张型心肌病、心脏黏液瘤等［3］。其中，先天性

心脏病如房间隔缺损、室间隔缺损、法洛四联症、法洛三联

症等心脏结构畸形并发的心源性脑栓塞越来越受到临床医生

的关注。研究显示，对于临床症状能耐受的复杂心脏畸形患

者，心外科的择期或急诊手术是挽救其生命及改善其预后的

首选治疗方式［4］。1971年，FONTAN等［5］开创了体静脉与肺

动脉连接术式并用其治疗三尖瓣闭锁患者，后人将该术式命

名为Fontan手术。1988年，DE LEVAL等［6］通过血流动力学

研究发现，Fontan手术后血液通过扩大的右心房时会引起心

输出量减少。为了降低右心房内侧管道内的压力及增加心输

出量，术者在管道上打孔，从而形成了开窗式改良Fontan手
术［7］。随着改良Fontan手术的推广应用，BRIDGES［8］发现，

管道上的孔洞会增加右向左分流，降低体循环的动脉血氧饱

和度，引起术后持续性的低氧血症，且有潜在的血栓形成风

注：A为颅脑CT检查，显示右侧大脑中动脉高密度征，右侧额颞顶区沟回变浅，豆状核模糊不清，右侧基底核区软化灶（箭头所示）；B为

颅脑MRI弥散加权成像，C为颅脑MRI表观弥散系数序列，显示右侧额颞顶叶、岛叶、基底核及放射冠区急性脑梗死（箭头所示）；D为胸部X线

检查，显示心影增大（箭头所示）；E为头颈部CT血管造影，显示右侧大脑中动脉M1段及远端分支充盈缺损（箭头所示）

图1　患者影像学检查结果
Figure 1　Imaging findings of the patient
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险。本例患者入院时血气分析结果显示，动脉血氧分压、血

氧饱和度降低，与BRIDGES［8］的研究结果相似。但目前国内

外较少有关于改良Fontan手术后患者继发脑栓塞的报道，可能

与开展该手术的患者例数较少有关。

改良Fontan手术后并发心源性脑栓塞的临床表现与心源性

脑栓塞类似，主要表现为心律失常、心功能不全与神经功能

缺损症状。脑栓塞患者影像学检查可见与责任血管供血范围

一致的大片梗死灶，其占位效应明显，且少数脑栓塞患者会

发生出血性梗死［9］。针对本例患者复杂的心脏结构及血流动

力学改变，笔者分析其存在心内结构的异常分流，即右心房

管道内5 mm的开口形成的右向左分流，类似PFO，患者完成

排便等Valsalva动作后胸腔压力骤然升高，增加的回心血量通

过“开窗”的心房内管道发生右向左分流，形成静脉系统至

动脉系统的反常血栓，从而诱发了脑栓塞。

目前，对于发病4.5 h内的大血管闭塞性脑卒中患者，美

国及欧洲卒中协会指南均推荐采用桥接治疗作为标准治疗方

案［10-11］。近期，DIRECT-SAFE研究的结果证实，对于大血管

闭塞性急性缺血性脑卒中患者，直接血管内治疗的效果并不劣

于标准桥接治疗［12］。《中国急性缺血性卒中早期血管内介入

诊疗指南2022》［13］认为，对发病6～16 h内影像学检查明确为

大血管闭塞性急性缺血性脑卒中且符合DAWN标准或DEFUSE-3
标准的患者，推荐采取血管内治疗。本例患者心源性脑栓塞、

右侧大脑中动脉闭塞诊断明确，其良好的功能预后与入院后采

取血管内治疗（颅内动脉取栓术）以早期恢复脑血流灌注、术

后联合抗栓、清除自由基、改善侧支循环等治疗密切相关。

目前认为，针对右向左分流形成的反常性栓塞，其治疗的

关键在于消除血栓或者阻止反常栓塞的形成［14］，我国专家推

荐对于PFO导致的脑栓塞患者，临床医生可选择抗栓治疗和/或
PFO封堵术以减少缺血性脑卒中的复发［15］。然而对于复杂结

构性心脏病术后并发心源性脑栓塞患者，国内外尚无最佳治疗

策略推荐，仍缺乏足够多的临床数据指导此类患者的诊疗。

综上所述，先天性心脏病、心力衰竭导致的心源性脑栓

塞越来越受到学者的重视。临床医生如遇到既往存在结构性

心脏病的急性脑梗死患者，除了对其完善颅脑影像学检查以

明确病灶外，还需详尽询问病史及进行心脏彩超等辅助检查

以明确病因及发病机制，并根据患者个体化表现采取药物治

疗及血管内治疗相结合的方式，必要时还需联合心脏外科进

行临床决策，以降低脑卒中复发率，提高患者的生存质量。
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