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·病例报道·

副肿瘤天疱疮伴胸腺瘤手术的麻醉管理一例

黎安良　 邹小华　 任益民　 谭立　 吕洁　 张文琪

　 　 患者，女，２６ 岁，身高 １５８ ｃｍ，体重 ４５ ｋｇ，因“反复发生

皮疹 １３ 个月，后纵隔占位 ７ 个月、胸闷气喘呼吸困难 １０ 余

天”入我院胸外科寻求治疗。 １３ 个月前，患者因反复发生的

皮疹多次就诊于不同医院，诊断为“系统性红斑狼疮”，口服

泼尼松等药物治疗效果不佳，７ 个月前外院 ＣＴ 提示右后纵

膈占位，大小为 ５􀆰 ９ ｃｍ×４􀆰 １ ｃｍ×１４ ｃｍ，因为反复出现皮损

未能行手术治疗。 因发生呼吸困难 １０ 余天到我院寻求手术

治疗。
入院 ＨＲ １４０～１６０ 次 ／分，呼吸急促，全身皮肤多处盘状

红斑（图 １），口腔多处溃疡，患者持续咳嗽咳白色粘痰。 辅

助检查示：免疫球蛋白、单项补体（ Ｉｇ＋Ｃ３Ｃ４） ＩｇＧ １６􀆰 ５ ｇ ／ Ｌ，
ＩｇＭ ２􀆰 ２４ ｇ ／ Ｌ，血沉 １０３ ｍｍ ／ ｈ。 尿蛋白定性及定量分析 ２４ ｈ
尿总量 １ ５００ ｍｌ，２４ ｈ 尿蛋白定量 ２６９􀆰 ６９ ｍｇ。 心磷脂抗体

ＩｇＧ 阴性，抗中性粒细胞胞浆抗体 ｐＡＮＣＡ 阴性，ＡＮＡ 抗体阴

性。 结合患者皮损情况及胸部 ＣＴ 结果，诊断为副肿瘤天疱

疮，予激素等治疗的同时积极准备手术。 入院第 １８ 天，患者

突发呼吸急促、神志不清、反应迟钝等症状，ＨＲ １４５ 次 ／分，
ＢＰ １０７ ／ ８２ ｍｍＨｇ， ＳｐＯ２ ７０％， ＦｉＯ２ ４０％， ＰａＯ２ ８１ ｍｍＨｇ，
ＰａＣＯ２１０９ ｍｍＨｇ。 考虑为副肿瘤天疱疮并发严重阻塞性细

支气管炎严重二氧化碳蓄积，立即转入 ＩＣＵ 行机械通气，转
入时血气分析示 ＦｉＯ２１００％，ＰＥＥＰ ５ ｃｍＨ２Ｏ，ｐＨ ７􀆰 １６，ＰａＯ２

２７３ ｍｍＨｇ，ＰａＣＯ２ ９７ ｍｍＨｇ，ＨＣＯ－
３ ３４􀆰 ６ ｍｍｏ ／ Ｌ。 机械通气

期间气道阻力 ４０ ～ ４５ ｃｍＨ２Ｏ，多次纤维支气管镜检见双肺

少量黄浓痰，支气管黏膜轻度水肿。 持续低氧及高碳酸血

症，氧合指数 ２００ 左右。 复查 ＣＴ 提示双肺感染，右肺中叶肺

不张，右侧少量胸腔积液。 入 ＩＣＵ 第 ５ 天，多学科会诊意见：
手术切除肿瘤是副肿瘤天疱疮必要手段。 麻醉科意见是当

前的治疗方案上加强丙种球蛋白冲击治疗，尤其是围手术

期。 经过积极准备，于入 ＩＣＵ 第 １０ 天行手术治疗。
术前给予 ２５ｇ 丙种球蛋白滴注，单腔气管导管机械通气

入手术室，入室 ＨＲ １４０ 次 ／分， ＢＰ １１５ ／ ８０ ｍｍＨｇ， ＳｐＯ２

１００％，ＰａＣＯ２ ６５ ｍｍＨｇ。 静脉注射咪达唑仑 ３ ｍｇ，依托咪酯

１４ ｍｇ，罗库溴铵 ２０ ｍｇ，舒芬太尼 １５ μｇ 诱导。 口唇周围可

见血痂（图 ２），拆除气管固定后可见嘴唇及口腔内黏膜多处

溃烂，少量血性渗出。 为避免加重损伤，放弃更换双腔支气

管插管，予封堵器置入原有气管导管封堵右主支气管。 右侧

开胸手术，术中气道压力 ４０～ ４２ ｃｍＨ２Ｏ，有少量气体溢进右

侧肺至右肺塌陷不完全。 术中纯氧供给，多次检测血气，ｐＨ
７􀆰 ２～７􀆰 ３，ＰａＯ２１５０ ～ ２７３ ｍｍＨｇ， ＰａＣＯ２ ５９ ～ ７５􀆰 ４ ｍｍＨｇ。 由

于单肺通气不能维持良好氧合，手术中间断双肺通气。 历时

３ ｈ，瘤体完整剥离取出。 术后拔出封堵器进行反复膨肺，右
肺中叶仍不能复张，考虑痰栓阻塞，予纤支镜逐步深入吸引

（图 ３）后再次膨肺方使肺缓慢复张。 手术过程尚顺利，输液

２ ９００ ｍｌ， 尿量 １ ２００ ｍｌ。 术后送返 ＩＣＵ， ＨＲ９０ 次 ／分，
ＢＰ１０５ ／ ６２ ｍｍＨｇ， ＳｐＯ２１００％。 术后皮疹逐渐好转，１５ ｄ 转

回普通病房，目前在继续康复过程中。

图 １　 手掌及手臂皮肤图

　 　 注：口唇周围粘膜溃疡损害

图 ２　 面部及口唇图

讨论　 副肿瘤性天疱疮是临床上较为罕见、累及皮肤和

黏膜的自身免疫性大疱性疾病［６］ 。 常伴发淋巴系统起源的

肿瘤，８０％的 ＰＮＰ 患者伴发非霍奇金淋巴瘤（ＮＨＬ）、慢性淋

巴细胞白血病（ＣＬＬ）及 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病等。 截止目前，国内报

道的副肿瘤性天疱疮共 ２００ 余例，以伴发 Ｃａｓｔｌｅｍａｎ 病为主，
伴 ＮＨＬ 的副肿瘤天疱疮较为罕见［７］ 。 降低本病死亡率的关

键在于及时发现和切除伴发的淋巴增生性肿瘤，以及预防与

控制致死性的阻塞性支气管炎。 确诊后力争在 １～ ２ 周内就
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　 　 注：ａ，右肺中叶肺不张；ｂ，纤维支气管镜镜头光点

图 ３　 术中手术视野示意图

完成肿瘤切除手术［８］ ，不要求控制皮肤黏膜症状后手术。
该例患者以全身皮疹为首发症状，按照系统性红斑狼疮治疗

效果不佳，后发现纵隔巨大肿瘤，由于皮损较为严重未能手

术以致患者发生严重的呼吸功能障碍。
有研究报道围术期使用免疫球蛋白可以有效降低术后

阻塞性支气管炎的发生［８－９］ 。 术前、术中及术后各静脉免疫

球蛋白滴注 ２０ ｇ，尤其对于术后出现呼吸道症状的患者，有
助于预防或减轻致死的阻塞性支气管炎的发生［１０］ 。 严重患

者可试用血浆透析降低血液中的自身抗体滴度，从而更有效

预防和减轻阻塞性细支气管炎发生［１， １１］ 。 本例患者因经济

因素，只在术前 １ ｈ 使用 ２５ ｇ 丙种球蛋白一次。 尚未达到文

献建议的使用剂量。
该患者由于病史较长，后纵隔肿瘤体积大，气道阻塞严

重，曾发生严重二氧化碳蓄积，出现意识障碍，机械通气仍改

善不佳，麻醉管理难度大。 对于该手术，理想的气道管理应

为双腔气管导管插管单肺通气，良好的双肺隔离的同时便于

吸引。 但考虑患者口腔黏膜溃疡出血，同时气管黏膜水肿，
所以放弃麻醉后换双腔管而选择在保留原有气管导管的情

况下放置支气管封堵器，避免气道损伤加重。 由于患者肺部

问题，手术过程中气道压力高，封堵效果欠佳，且单肺通气不

能维持良好的氧合，所以术中间断双肺通气维持相对正常的

氧分压及二氧化碳分压。
患者术前 ＣＴ 即发现右中叶肺不张，在手术过程中即便

双肺正压通气时，也不能膨胀右中叶肺。 肿瘤切除后术者反

复按摩萎陷肺叶，同时增加膨肺压力，仍不能改变肺叶情况。

考虑可能由于并发闭塞性支气管炎，遂使用 ２􀆰 ８ ｍｍ 纤支镜

逐渐深入细支气管并反复多次吸引出白色粘液后，肺叶才得

以逐渐复张。
副肿瘤天疱疮发病率低，死亡率高，临床处理经验较为

欠缺。 术前需充分查阅相关资料，并进行多学科讨论，制定

诊疗方案及特殊情况下的预案，同时需向家属交代相关风险

得到家属的理解和支持。
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