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贾兰综合征患儿麻醉复苏期诱发尖端扭转型
室性心动过速一例

石琴芳

　 　 患儿，男，２ 岁 ８ 个月，１１ ｋｇ，因“发现双耳听力差 ２ 年”
入院，以聋哑症收治于耳鼻喉头颈外科，拟在全身麻醉下行

人工耳蜗植入术。 术前访视患儿，其父母诉患儿曾有过三次

情绪剧烈激动后晕厥史，均在患儿平卧休息片刻即自行清

醒，醒后与平时无差异，平素奔跑玩耍等剧烈运动与同龄儿

童无异常，曾于当地儿童医院就诊，诊断为癫痫待查，未查出

原因，近半年来未有发作。 患儿无其他疾病及手术史，近两

周无感冒发烧，患儿父母均无聋哑、突发晕厥病史。 查体，患
儿生命体征平稳，ＨＲ ９０ 次 ／分，律齐，各瓣膜区未及杂音，双
肺听诊对称，呼吸音清，患儿在父母的陪同及指导下进行术

前访视，张口度约为患儿自身三指的宽度，头颈活动度正常，
未见其他异常。 术前检查心电图示：窦性心律，Ｖ３导联尖角

样 Ｔ 波，ＱＴ 间期明显延长（ＱＴ ／ ＱＴｃ： ４８０ ／ ５２３ ｍｓ）。 超声心

动图、胸部 Ｘ 线片、血常规、肝肾功能电解质均未见明显异

常。 由于 ＱＴ 间期延长，麻醉科医师考虑患儿可能患有长 ＱＴ
间期综合征，建议请心内科会诊，诊断为贾兰综合征，并给予

普萘洛尔 ６ ６ ｍｇ，每天 ２ 次口服。
请心内科会诊处治后，麻醉科医师再次访视患儿，并与

家属再三交代风险，围手术期随时可能发生室速甚至室颤等

恶性心律失常。 手术日晨，麻醉科医师在手术间内备好除颤

仪及硫酸镁注射液，同时准备好肾上腺素等抢救药物。 患儿

术前在父母的陪伴下行静脉留置针，口服普萘洛尔至术日

晨，术前给予咪达唑仑 ０ ２ ｍｇ ／ ｋｇ 滴鼻，患儿入睡后抱入手

术室，常规心电监护，放置好除颤仪电极板。 给氧去氮，给予

芬太尼 ２ μｇ ／ ｋｇ、丙泊酚 ２ ５ ｍｇ ／ ｋｇ、顺式阿曲库铵 ０ １５
ｍｇ ／ ｋｇ、地塞米松 ２ ｍｇ 诱导，肌松起效后置入 ２＃单管喉罩，
喉罩对位良好，机控呼吸，切皮前给予氟比洛芬酯 １ ｍｇ ／ ｋｇ，
术中以丙泊酚复合瑞芬太尼全凭静脉麻醉维持，密切关注心

电监护，手术持续约 ４５ ｍｉｎ，手术切口处 ０ ２５％罗哌卡因局

部浸润麻醉，手术结束后送往 ＰＡＣＵ。
患儿入 ＰＡＣＵ 后未清醒，自主呼吸弱，给予阿托品 ０ １５

ｍｇ＋新斯的明 ０ ３ ｍｇ 拮抗残余肌松。 患儿意识逐渐恢复，
吸痰准备拔除喉罩，突然发生尖端扭转型室性心动过速

（ＴｄＰ），心室率 １９０～２１０ 次 ／分，考虑吸痰刺激导致儿茶酚胺

分泌，迅速拔除喉罩，面罩加压给氧，ＴｄＰ 持续约 ３０ ｓ 后自行

转为窦性心律，ＨＲ ９０～１００ 次 ／分，急查血气，结果显示血清

电解质无异常。 患儿呼吸平稳，自主呼吸 ＳｐＯ２ ９６％，轻拍安

抚患儿，密切心电监护 ３０ ｍｉｎ，无异常后跟随家属送回病房。
患儿送回病房约 １ ｈ 后，再发 ＴｄＰ 一次，持续约 ６０ ｓ，自

行恢复， 急诊行床边心电图， 结果显示： 窦性心律 （ ７８
次 ／分），Ｔ 波改变， ＱＴ 间期明显延长 （ ＱＴ ／ ＱＴｃ： ６２８ ／ ６６１
ｍｓ）。 请小儿内科会诊，会诊后转至儿童重症监护病房

（ＮＩＣＵ），并将口服普萘洛尔调整至 ６ ６ ｍｇ，每天 ３ 次抗心律

失常，磷酸肌酸钠保护心肌治疗，密切心电监护，手术日晚出

现窦性心动过速一次，心率波动在 １３５ ～ １４５ 次 ／分，持续约

２ ｍｉｎ后自行缓解，之后患儿未发生心律失常，于 ＮＩＣＵ 治疗

２４ ｈ 后转回耳鼻喉头颈外科，继续口服普萘洛尔治疗，术后

１ 周患儿康复出院。

图 １　 术前心电图

图 ２　 术后心电图

讨论　 先天性耳聋的患者可能合并其他的先天性异常，
包括先天性长 ＱＴ 间期综合征（ ｌｏｎｇ Ｑ⁃Ｔ ｓｙｎｄｒｏｍｅ， ＬＱＴＳ）。
ＬＱＴＳ 指具有心电图上 ＱＴ 间期延长、室性心律失常、晕厥和

猝死的一组综合征， 具有家族性， 其伴有耳聋者由贾

（Ｊｅｒｖｅｌｌ）和兰⁃尼（Ｌａｎｇｅ⁃Ｎｉｅｌｓｅｎ）首先描述，故又称贾兰综合

征。 有兄弟姐妹猝死病史、突然晕厥史以及诊断为不明原因

的癫痫病史的患儿，都应该怀疑是否患有先天性长 ＱＴ 间期

综合征［１］ 。 由于 ＬＱＴＳ 是室性心律失常的高危因素，临床上
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对 ＬＱＴＳ 观察和处理非常重要，ＬＱＴＳ 导致的心律失常常常

为 ＴｄＰ。 在此病例中，患儿晕厥均为情绪激动后发生，在外

院诊断为癫痫待查，在本次电子耳蜗植入术前检查中，心电

图检查显示 ＱＴ 间期延长，麻醉科医师术前访视怀疑患儿患

有先天性 ＬＱＴＳ，及时请心内科会诊给以处治。
β 受体阻滞剂已经作为先天性 ＬＱＴＳ 的一线药物治疗，

其抗心律失常的机制为降低或防止强烈交感刺激时发生的

心脏跨壁复极离散度的增加。 尽管 β 受体阻滞剂可以降低

死亡率，但是在接受 β 受体阻滞剂治疗的患者中，仍然有１ ／ ３
可能发生心跳骤停或猝死。 对于接受 β 受体阻滞剂治疗后

症状依旧难以控制的患者，可以考虑植入式心脏复律除颤

器、起搏器或左颈胸交感神经节切除术［２］ 。
对于要接受手术及麻醉的先天性 ＬＱＴＳ 患者，围术期应

当继续使用 β 受体阻滞剂，准备好硫酸镁注射液和除颤仪，
当发生 ＴｄＰ 时首先考虑使用硫酸镁，如果没有反应或伴有

血流动力学损害，则需要使用除颤仪进行直流电复律［１］ 。
任何的交感神经刺激，包括焦虑、哭闹和噪音都可能诱发

ＴｄＰ［１］ 。 因此，术前我们采取在父母的陪伴下进行静脉导管

的留置，咪达唑仑滴鼻进行镇静，在父母的陪伴下入睡后抱

入手术室。 为了避免气管插管及术后苏醒期气管导管导致

的交感神经刺激，根据手术的时间及对体位的要求，我们选

择了刺激较小的喉罩置入代替气管插管。
围术期避免使用可能延长 ＱＴ 间期的麻醉药物和其他

辅助药物。 咪达唑仑不影响 ＱＴ 间期，而硫喷妥钠会导致 ＱＴ
间期的延长［２］ ，丙泊酚在 ＱＴ 间期几乎没有或没有影响，甚
至可以逆转七氟醚诱导的 ＱＴ 间期延长［１，３］ 。 研究显示挥发

性麻醉剂（氟烷、异氟醚、地氟醚、七氟醚）均可以延长 ＱＴ 间

期，尽管研究结果在临床应用中效果不太明确，但建议 ＬＱＴＳ
患者应避免使用这类药物［３］ 。 在肌松药方面，研究显示，在
健康的试验者中，维库溴铵和顺式阿曲库胺均对 ＱＴ 间期没

有影响［２］ ，此外，它们还具有无组胺释放及作用时间短的特

点，是 ＬＱＴＳ 患者麻醉中肌松药物的首选。 对于阿片类药

物，尽管芬太尼对 ＱＴ 间期的影响具有争议性，但是在先天

性 ＬＱＴＳ 患者中使用吗啡或者芬太尼并未发现 ＱＴ 间期延

长［２］ 。 基于这些发现，我们选择了全凭静脉麻醉。
体外研究表明 ５ＨＴ３ 受体拮抗剂可能延长 ＱＴ 间期，昂

丹司琼可能存在 ＴｄＰ 的风险［２］ ，因此在病例中，我们选择使

用地塞米松来预防术后恶心呕吐。 此外，抗胆碱酯酶药物作

为肌松拮抗剂已被证明可以延长健康受试者的 ＱＴ 间期，术
后应谨慎使用［２］ 。

术后复苏期间应保持环境的安静，给予充分的术后镇

痛、缓解患儿术后的紧张焦虑及避免 ＴｄＰ 的诱发因素［４，５］ 。
本例患儿苏醒过程中，给予阿托品及新斯的明拮抗肌松，患
儿苏醒时的吸痰刺激及未及时拔除喉罩引起的交感神经兴

奋等因素导致 ＴｄＰ，及时去除诱因，拔除喉罩后，ＴｄＰ 迅速终

止，恢复窦性心律。 因此对于先天性 ＬＱＴＳ 患儿，建议在深

麻醉下吸痰及拔管，拔管后面罩给氧密切监护至患儿苏醒。
患儿术后再发 ＴｄＰ，自行好转，请儿科会诊后增加普萘洛尔

用量，并转至儿科监护室密切监护 ２４ ～ ４８ ｈ，确定无 ＴｄＰ 发

作及 ＴｄＰ 发作的危险因素后转至普通病房，在家属的陪伴

下安全度过术后康复期至出院。
总之，先天性耳聋伴有长 ＱＴ 间期患儿的麻醉管理要注

意以下几点：（１）围术期继续使用 β 受体阻滞剂；（２）由于交

感神经的兴奋可能引发室性心律失常（如 ＴｄＰ），因此围术期

避免交感神经刺激；（３）术前给予适当的镇静，围术期充分

镇痛和避免使用延长 ＱＴ 间期的药物；（４）术后复苏期间减

少刺激，避免使用抗胆碱酯酶药物，深麻醉下吸痰及拔管；
（５）围术期准备好硫酸镁和除颤仪，以防出现心律失常。
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