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动力蛋白 ２ 基因型中央核肌病患者剖宫产麻醉
一例

刘贤　 杨勇　 卢枫　 鄢建勤　 郭曲练

　 　 患者，女，３５ 岁，５９ ｋｇ，停经 ３７＋２周，入院待产。 既往史：
患者 于 １９９５ 年 我 院 神 经 内 科 确 诊 为 中 央 核 肌 病

（ｃｅｎｔｒｏｎｕｃｌｅａｒ ｍｙｏｐａｔｈｙ，ＣＮＭ） ［１］ ，２０１７ 年于华大基因检测

中心确定其致病基因为动力蛋白 ２ 基因（ＤＮＭ２），慢性乙型

肝炎病史。 查体：Ｔ ３６􀆰 ５ ℃，ＨＲ ９９ 次 ／分，ＲＲ ２０ 次 ／分，ＢＰ
１２２ ／ ７０ ｍｍＨｇ；双肺呼吸音清，心音正常；四肢肌力 ３—４ 级，
上楼费力，鸭步步态，无呼吸吞咽困难。 心脏彩超：左室壁运

动欠协调，二、三尖瓣轻度反流，ＥＦ ５７％；肺功能：轻度限制

性通气障碍，ＦＥＶ１２􀆰 １５ Ｌ；肌电图：提示肌源性损害。 术前检

查：孕 ３７＋２周，ＡＳＡ Ⅲ级，ＮＹＨＡ 心功能Ⅲ级，高腭弓，小下

颌，张口度 ３ 指，轻度限制性通气障碍。 四肢远端或下肢肌

力 ３－４ 级，腱反射减弱。 拟于 ２０１７ 年 １２ 月 ２２ 日行剖宫产

手术，麻醉方式选择气管插管全身麻醉。
手术过程：患者于 ２０１７ 年 １２ 月 ２２ 日行剖宫产术，入室

予甲泼尼龙琥珀酸钠 ４０ ｍｇ 静脉注射，手术开始前采用 １％
利多卡因在手术切口部位行局部浸润麻醉。 麻醉诱导：咪达

唑仑 ２ ｍｇ、舒芬太尼 ２０ μｇ、丙泊酚 １２０ ｍｇ。 气管插管：可
视喉镜下 ７􀆰 ０ 号气管导管置入。 麻醉维持：丙泊酚 ４􀆰 ０
ｍｇ·ｋｇ－１·ｈ－１、瑞芬太尼 １０ μｇ·ｋｇ－１·ｈ－１持续泵入。 术中

气道压维持在 １８ ｃｍＨ２Ｏ 左右。 术中顺利剖出一男婴，术毕

用 ０􀆰 ３５％罗哌卡因 ２０ ｍｌ 于切口处逐层浸润镇痛。 患者送

入 ＰＡＣＵ ３０ ｍｉｎ 后完全清醒，肌力恢复，拔管后呼吸正常。
讨论　 ＣＮＭ 是一种以大量肌纤维中细胞核异常定位于

中央且不伴明显肌纤维坏死或代偿性增生为特征的先天性

肌病［２］ 。 病理特征是具中央核的肌纤维比例明显增高，临
床特征为非进展或缓慢进展性肌无力。 根据其遗传方式可

分为 ４ 种类型：Ｘ 连锁隐性遗传、常染色体显性遗传、常染色

体隐性遗传和散发型。 本病致病基因为 ＤＮＭ２，病程进展缓

慢，新生儿期到成年期均可起病，临床症状轻重不一，常以肢

体远端或近端肌无力为首发症状。
目前仅有少量先天性肌病妊娠患者的文献报道［３］ 其剖

宫产麻醉处理［４］借鉴意义不大［５］ 。 因此本例麻醉最大的风

险来源于未知，术前麻醉评估主要考虑以下几个方面［３］ ：
（１）麻醉药物对呼吸肌，吞咽、咳嗽反射的影响；（２）麻醉对

神经－肌肉传导的影响；（３）麻醉对心肺功能的影响以及脏

器耐受程度；（４）遗传性肌病，麻醉发生恶性高热的风险及

几率。

在麻醉方式的选择上，由于该肌病患者神经传导减慢，
肌力下降，尤其以肢体远端明显，而局麻药降低神经兴奋性

和传导性，对患者神经功能恢复是否有影响，对患者病情的

发展是否会加重，不得而知。 所以，为了尽量不影响肌力的

运动与恢复，采用全身麻醉辅助局部切口浸润，舍弃了椎管

内麻醉。 其次，考虑到该患者高腭弓、小下颌，在喉罩的置入

过程中可能有困难；且孕妇的胃排空时间较长，剖宫产术中

挤压腹部易发生反流误吸，因此选择了相对安全性更高的气

管内插管全麻。
全麻药物选择方面，有报道麻醉并发恶性高热的发生率

在 １ ／ １００ ０００～１ ／ ５ ０００，而有遗传学异常的患者其发病率可

高达 １ ／ ３ ０００［４］ 。 故吸入麻醉药等易诱发恶性高热的危险药

物应避免用于此类患者。 其次，此患者为常染色体显性遗传

的 ＤＮＭ２ 型 ＣＮＭ 患者，其病变位于肌动蛋白，肌松药可能会

影响肌动蛋白的活性，对患者运动功能和预后不利。 所以在

麻醉过程中，应避免使用肌松药。
总之，ＣＮＭ 对全身多器官功能影响大，麻醉手术风险很

高，应做好详细的术前评估，制定个体化麻醉方案，主要考虑

不影响患者肌动蛋白和神经肌肉功能，避免术中严重并发症

的发生，在满足手术需要的同时，保证患者的安全和减轻对

运动功能的影响。
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