先天性主动脉缩窄临床路径
（2017年版）
一、先天性主动脉缩窄临床路径标准住院流程
（一）适用对象。
先天性心脏病主动脉缩窄（ICD-10：Q25.101）；
非体外循环下行主动脉部分切除伴吻合术（ICD-9-CM-3: 38.34001）
（二）诊断依据。
根据《临床诊疗指南－心脏外科学分册》（中华医学会编著，人民卫生出版社，2009年）
1.症状：可有面色苍白、全身组织低灌注、代谢性酸中毒等症状。甚至出现腹腔脏器缺血坏死。婴幼儿期的患者可有呼吸急促、易激惹、多汗、喂养困难、恶病质等心功能衰竭的表现。儿童和成年患者可仅有运动受限和下肢易疲劳。也可没有症状。
2.体征：出生后正常的股动脉搏动在1周后消失。可出现或不出现差异性发绀。在婴儿期可有心力衰竭、心脏扩大。可有上半身高血压、股动脉搏动减弱和心脏杂音。
3.辅助检查：心电图、胸部X 线片、超声心动图等。
（1）心电图 儿童患者心电图可正常，左心室肥厚、右心室肥厚或双心室肥厚。成人主动脉缩窄的心电图表现为左心室肥厚。
（2）胸部X线平片主动脉缩窄的特征性表现有两个。一是第3-5后肋下缘受扩张的肋间动脉压迫形成的切迹，但在3岁以前不出现，后肋无切迹。二是左上纵隔的“3”字征，其上、下两半部分分别由左锁骨下动脉和主动脉峡部、缩窄后扩张的降主动脉的影像组成。几乎所有的新生儿主动脉缩窄患者都有非常显著的心脏扩大，同时伴有充血性心力衰竭的肺部表现。成年患者几乎均有这两个特征性表现。
（3）超声心动图在新生儿和小婴儿，二维超声心动图可以显示主动脉缩窄，故可作为确诊的方法。超过婴儿期，超声心动图对诊断仍有帮助，但一般不能作为确诊的于段。
（4）心脏、主动脉导管及造影检查 对于非婴儿期的患者，主动脉内跨缩窄的心导管连续测压和主动脉造影是传统上的标准诊断方法。同时，主动脉造影还可以显示侧支循环的发育程度。需要注意的是，当合并大的末闭动脉导管和肺动脉高压时，心导管连续测压不能准确显示血流的跨缩窄压差。
（5）磁共振(MRI)和CT扫描对于非婴儿期的患者，这两种方法对畸形和侧支循环细节的显示甚至超过了造影。对于年龄大于20岁的患者，必须除外可能合并主动脉缩窄的主动脉瘤。
4.鉴别诊断：注意与主动脉弓中断、大动脉火、B型主动脉夹层进行鉴别。
（三）进入路径标准。
1.第一诊断必须符合先天性心脏病（主动脉缩窄）（ICD-10：Q25.101）。
2.有适应证，无禁忌证。
3.主动脉缩窄处的主动脉管腔横截面积小于正常的50%，或压力阶差≥50mmHg（1kPa=7.5mmHg）
4.年龄>2月
5.患儿能够行主动脉部分切除伴吻合术（ICD-9-CM-3: 38.34001）
6.当患儿同时具有其他疾病诊断，但在住院期间不需要特殊处理也不影响第一诊断的临床路径实施时，可入路径。
（四）标准住院日：14-18天。
（五）住院期间的检查项目。
1.必需的检查项目
（1）血常规、尿常规、粪便常规；
（2）肝功能测定、肾功能测定、葡萄糖测定、血电解质、血型、凝血功能、感染性疾病筛查（乙肝、丙肝、梅毒、艾滋病等）；
（3） 心电图、胸部X线平片、超声心动图、主动脉增强CT;

（4）四肢血压。
2.根据患者病情进行的检查项目
如果患儿＜1周岁，需做呼吸道病毒抗原筛查；心肌酶、心功能测定（如B型钠尿肽(BNP)测定、B型钠尿肽前体(PRO-BNP)测定等）、红细胞沉降率（ESR）、动脉血气分析。
其他检查项目：如CT、心脏、主动脉导管及造影检查等。
（六）治疗方案的选择。
根据《临床技术操作规范－心血管外科学分册》（中华医学会编著，人民军医出版社，2009年）
（七）预防性抗菌药物选择与使用时机。
按照《抗菌药物临床应用指导原则》（卫医发〔2004〕285号）执行，并根据患儿的病情决定抗菌药物的选择与使用时间。建议使用第一、第二代头孢菌素。如可疑感染，需做相应的微生物学检查，必要时做药敏试验。
（八）手术日。
一般在入院7天内。
1.麻醉方式：全身麻醉。
2.手术植入物：可吸收胸骨线等。
3.术中用药：麻醉及体外循环常规用药。
4.输血及血液制品：视术中情况而定。输血前需行血型鉴定、抗体筛选和交叉合血。
（九）术后恢复。
1.术后早期持续监测，观察生命体征。
2.必须复查的检查项目：血常规、血电解质、肝肾功能、心电图、胸部X线平片、超声心动图、主动脉增强CT。
3.抗菌药物：按照《抗菌药物临床应用指导原则》（卫医发〔2004〕285号），并根据患者的病情决定抗菌药物的选择与使用时间。如可疑感染，需做相应的微生物学检查，必要时做药敏试验。
4.根据病情需要进行强心、利尿、补钾等治疗。
（十）出院标准。
1.病人一般情况良好，体温正常，完成复查项目。
2.引流管拔除、切口愈合无感染。
3.没有需要住院处理的并发症和/或其他合并症。
（十一）变异及原因分析。
1. 存在除主动脉缩窄的其他并发症，需要处理干预。
2. 患儿呼吸道病毒抗原筛查阳性。
3.围手术期并发症：术中大出血、心功能不全、溶血、感染性心内膜炎、术后伤口感染、重要脏器功能不全、术后呼吸系统感染等造成住院日延长和费用增加。
4.合并有其他系统疾病加重而需要治疗，从而延长治疗时间和增加住院费用。
5.其他因素：患儿术前年龄小、体重轻、营养状况不良、反复呼吸系统感染，术前心功能及其他重要脏器功能不全需调整，特殊原因（如稀有血型短缺等）造成的住院时间延长费用增加。
二、先天性主动脉缩窄临床路径表单
适用对象：第一诊断为先天性心脏病（主动脉缩窄_（ICD-10：Q25.101）；
行非体外循环下主动脉部分切除伴吻合术（ICD-9-CM-3: 38.34001）术
患者姓名             性别    年龄        门诊号         住院号          
住院日期       年  月  日   出院日期      年  月   日  标准住院日  14-18 天
	时间
	住院第1天
	住院第2-5天（完成术前准备）
	住院第5-7天（术前日）

	诊
疗
工
作
	· 询问病史及体格检查
· 病情告知
· 如患儿病情重，应当及时通知上级医师
· 上级医师查房
· 初步诊断和初步治疗方案
· 住院医师完成住院志、首次病程、上级医师查房等病历书写
· 开检查化验单
	· 上级医师查房
· 完善术前准备
· 询问送检项目报告，有异常者应当及时向上级医师汇报，并予以相应处置
· 注意预防并发症
· 与家长沟通，讲解手术风险及可能并发症
· 对症治疗
· 签署手术知情同意书、输血同意书
	· 上级医师查房，术前评估和决定手术方案
· 住院医师完成上级医师查房记录等
· 向患者和/或家属交待围手术期注意事项并签署手术知情同意书、自费用品协议书、输血同意书、委托书（患者本人不能签字时）
· 麻醉医师查房并与患者及/或家属交待麻醉注意事项并签署麻醉知情同意书
· 完成各项术前准备

	重
点
医
嘱
	长期医嘱：
· 心外科护理常规
· 二级护理
· 饮食
· 健康宣教
· 术前调整心功能
临时医嘱：
· 血常规、尿常规、粪便常规
· 凝血功能、血电解质、血型、肝肾功能、感染性疾病筛查、
· 心电图、胸部X线平片、超声心动图
· 呼吸道病毒抗原筛查（小于1周岁）
· 根据患者情况选择心肌酶、B型钠尿肽(BNP)测定、B型钠尿肽前体(PRO-BNP)测定、红细胞沉降率（ESR）、动脉血气分析
	长期医嘱：
· 患儿基础用药
· 既往用药
临时医嘱：
· 根据会诊科室要求开检查和化验单
· 对症处理
	长期医嘱：
· 同前
临时医嘱：
· 术前医嘱：
· 准备明日在全麻体外循环下行主动脉瓣成形术
· 术前禁食水
· 术前用抗菌药物皮试
· 术区备皮
· 术前灌肠
· 配血
· 术中特殊用药
· 其他特殊医嘱

	护理工作
	· 介绍病房环境、设施设备
· 入院护理评估
· 防止皮肤压疮和呼吸系统感染护理
	· 观察患者病情变化
· 防止皮肤压疮和呼吸系统感染护理
· 患儿生活护理和患儿家属心理护理
	· 做好备皮等术前准备
· 提醒患儿家属患儿需术前禁食水
· 术前患儿家属心理护理

	变异
	□无  □有，原因：
	□无  □有，原因：
	□无  □有，原因：

	护士
签名
	
	
	

	医师
签名
	
	
	


	时间
	住院第_2-7_天（手术日）
术前术后
	住院第_3-8_天
（手术后第1天）

	诊
疗
工
作
	· 完善各项术前准备
	· 手术
· 向家属交代病情、手术过程及术后注意事项
· 术者完成手术记录
· 完成术后病程
· 上级医师查房
· 麻醉医师查房
· 观察生命体征及有无术后并发症并相应处理
	· 上级医师查房
· 住院医师完成常规病程记录
· 根据病情变化及时完成病程记录
· 观察伤口、引流量、体温、生命体征情况、有无并发症等并作出相应处理
· 根据患儿自主呼吸情况拔除气管插管

	重
点
医
嘱
	长期医嘱：
· 停术前用药
临时医嘱：
· 术前禁食水
· 转小儿重症监护室
· 明日在全麻下行弓缩窄矫治术
	长期医嘱：
· 特级护理常规
· 留置引流管并记录引流量
· 生命体征/血液动力学监测
· 强心利尿药
· 抗菌药物
· 呼吸机辅助呼吸
· 保留尿管并记录尿量
· 胃粘膜保护剂
· 其他特殊医嘱
临时医嘱：
· 补液
· 血管活性药
· 血常规、生化全套、X线床旁像、血气分析、凝血功能检查
· 输血及或补晶体、胶体液（必要时）
· 其他特殊医嘱
	长期医嘱：
· 一级护理
· 半流饮食
· 氧气吸入
· 心电、无创血压及经皮血氧饱和度监测
· 预防用抗生素
· 强心、利尿、补钾治疗
临时医嘱：
· 复查血常规
· 输血及/或补晶体、胶体液（必要时）
· 换药
· 止痛等对症处理
· 补液
· 血管活性药
· 强心利尿药
· 拔除气管插管后开始常规雾化、祛痰治疗和理疗

	护理工作
	· 完善术前准备
· 提醒患儿家属患儿术前禁食水
· 术前患儿和家属心理及生活护理
	· 观察患者病情变化并及时报告医生
· 术后心理生活护理
· 防止皮肤压疮处理
	· 观察患者病情并做好引流量等相关记录
· 术后心理与生活护理
· 防止皮肤压疮处理

	变异
	□无  □有，原因：
	□无  □有，原因：
	□无  □有，原因：

	护士
签名
	
	
	

	医师
签名
	
	
	


	时间
	住院第_4-9_天
（术后第2天）
	住院第_5-10_天
（术后第3天至出院前）
	住院第_9-18_天
（出院日）

	诊
疗
工
作
	· 上级医师查房
· 住院医师完成病程记录
· 根据引流量拔除引流管，伤口换药
· 观察生命体征情况、有无并发症等并作出相应处理
	· 上级医师查房
· 住院医师完成病程记录
· 伤口换药或拆线（必要时）
· 常规抗感染治疗
· 调整各重要脏器功能
	· 上级医师查房，评估患者是否达到出院标准，明确是否出院
· 完成出院志、病案首页、出院诊断证明书等所有病历
· 向患儿家属交代出院后的后续治疗及相关注意事项，如理疗、心功能调整等

	重
点
医
嘱
	长期医嘱：
· 饮食
· 改二级护理（视病情恢复定）
停监测（视病情恢复定）
临时医嘱：
· 复查血常规、生化全套（必要时）
· 输血及/或补晶体、胶体液（必要时）
· 换药，拔引流管（视病情恢复定）
· 止痛等对症处理
· 常规雾化、祛痰治疗和理疗
	长期医嘱：
· 根据病情变化调整抗菌药物等长期医嘱
临时医嘱：
· 复查血常规、生化全套（必要时）
· 输血及/或补晶体、胶体液（必要时）
· 换药（必要时）
· 止痛等对症处理
· 常规雾化、祛痰治疗和理疗
· 复查心电图、胸部X线平片、超声心动图、主动脉增强CT（必要时）
	长期医嘱：
· 停止所有长期医嘱
出院医嘱：
· 出院带药
· 定期复查
· 如有不适，随诊

	护理工作
	· 观察患儿病情变化
· 术后心理与生活护理
· 防止皮肤压疮处理
	· 观察患者病情变化
· 指导患儿功能锻炼
· 心理和生活护理
	· 指导患者办理出院手续
· 出院宣教

	变异
	□无  □有，原因：
	□无  □有，原因：
	□无  □有，原因：

	护士
签名
	
	
	

	医师
签名
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