
综上所述，在本例患者中，舒更葡糖起效迅速，拮抗完

全，无再箭毒化，无药物相关不良反应，但考虑到该病发病机

制及特点尚不明确，麻醉方法和肌松药物的选择仍需要更进

一步的研究。
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进行性肌营养不良症患者阴道肿物切除术麻醉
管理一例

鲍秀群　 牟洪瑕　 肖敏　 宋冠行　 杨平亮

　 　 ＤＯＩ：１０．１２０８９ ／ ｊｃａ．２０２０．０１．０２５
基金项目：四川省科技厅资助项目（２０１８ＪＹ０１０５）；四川省教育

厅资助项目（１８ＺＡ０１５８）
作者单位：６１０５００　 成都医学院第一附属医院麻醉科
通信作者：杨平亮，Ｅｍａｉｌ：ｙａｎｇｐｉｎｇｌｉａｎｇ＠ １２６．ｃｏｍ

　 　 患者，女，５４ 岁，５４ ｋｇ，ＢＭＩ ２１ １ ｋｇ ／ ｍ２。 因阴道肿物膨

出，拟行阴道肿物切除术。 患者既往进行性全身肌无力 １８
年，５ 年前四肢肌无力症状显著加重，双下肢不能站立，腰背

部肌无力而长期卧床，逐渐发展至进食困难和发音障碍，目
前只能含糊尖叫，不能有效语言交流。 ２ 年前确诊为进行性

肌营养不良症（ｐｒｏｇｒｅｓｓｉｖｅ ｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｙｓｔｒｏｐｈｙ， ＰＭＤ）。 家族

中，一兄一妹均有类似病史，已病故。
患者一般情况尚好，意识清楚，呼吸浅快。 查体：体温

３６ ５ ℃，ＨＲ ８４ 次 ／分，ＢＰ １４０ ／ １００ ｍｍＨｇ，ＲＲ ２６ 次 ／分，对
于问话能作答，但语言含糊不清，定向力、计算力、记忆力均

减退。 全身肌张力减退，抬头、咳嗽、翻身无力。 四肢肌肉萎

缩，双下肢肌力 ２ 级，双上肢肌力 ３ 级，踝反射和膝反射消

失，肱二头肌反射、肱三头肌反射和桡反射均减弱。 颅脑 ＣＴ
提示双侧基底节及放射冠区腔隙性脑梗塞；脑萎缩。 颅脑

ＭＲＩ 提示双侧基底节、放射冠区多发腔隙性脑梗塞灶；脑白

质脱髓鞘改变；脑萎缩。 超声心动图：三尖瓣及主动脉瓣轻

度反流；左室顺应性减低，ＥＦ ７５％。 ＥＣＧ 提示窦性心律，左
前分支传导阻滞，房性早搏，室内传导阻滞。 ２４ ｈ 动态心电

图提示：窦性心律；室上性期前收缩：房早 ６１２ 个；室内传导

阻滞。 血液生化检验结果：血清肌酸激酶同工酶 ９ ３ μｇ ／ Ｌ
（正常参考值 ０ ６ ～ ６ ３ μｇ ／ Ｌ），血清肌红蛋白 １０６ １０ μｇ ／ Ｌ
（正常参考值＜６６ ５ μｇ ／ Ｌ），血清乳酸脱氢酶 ３３８ Ｕ ／ Ｌ（正常

参考值 １２０～２５０ Ｕ ／ Ｌ）。 血常规、肝肾功、凝血功能未见明显

异常。

患者未使用术前用药，入室后建立静脉通道，监测生命

体征。 入室后 ＳｐＯ２ ８６％～９２％。 拟行椎管内麻醉，因患者痛

觉过敏，不能配合摆体位，考虑镇静镇痛后再行椎管内穿刺。
静脉推注咪达唑仑 ２ ｍｇ、氯胺酮 ２０ ｍｇ 后，患者意识消失、呼
吸暂停，立即面罩控制通气。 在人工通气的同时，左侧卧位

行骶管阻滞穿刺，骶管内分次注射 ０ ３３％罗哌卡因＋０ ６６％
利多卡因，总量 ２０ ｍｌ。 麻醉完善后，摆膀胱截石位，期间患

者恢复意识，仍不能配合摆手术体位和操作，且发出尖叫，拟
行喉罩全麻，静脉注射依托咪酯 ２０ ｍｇ、舒芬太尼 ５ μｇ 后，患
者呼吸完全停止，顺利插入 ３ 号喉罩，麻醉机控制呼吸。 吸

入 １％七氟醚维持麻醉。 手术切皮前追加丙泊酚 ５０ ｍｇ 和舒

芬太尼 ５ μｇ。 手术开始后 ２５ ｍｉｎ 左右，患者出现频发室上

性逸搏，静脉缓慢推注胺碘酮 ７５ ｍｇ 后，逸搏逐渐消失。 手

术时间 １００ ｍｉｎ。 术毕患者自主呼吸良好，吸净痰液后拔除

喉罩。 因患者不停尖叫，静脉注射丙泊酚 １０ ｍｇ，再次出现

呼吸停止，面罩控制通气，直到患者呼吸恢复良好，送入

ＰＡＣＵ 继续观察。 患者各项生命体征平稳，送回普通病房。
术后 ５ ｄ 患者出院。

讨论　 ＰＭＤ 是一组遗传性肌肉变性疾病，临床特征主

要为缓慢进行性加重的对称性肌无力和肌萎缩，通常无感觉

障碍，但该患者合并痛觉过敏现象，轻微的触碰如面罩吸氧

和摆体位，都可引起患者极大不适，而有创穿刺，如静脉穿刺

或椎管内麻醉穿刺，则引起患者严重不适和抗拒。
根据临床表现、遗传方式、起病年龄、家族史，加上血清

酶测定及肌电图、肌肉病理检查和基因分析，ＰＭＤ 诊断不

难。 ＰＭＤ 通常有家族遗传特征，该患者的兄妹患有同样的

疾病，已于数年前病故。
大部分 ＰＭＤ 患者在幼年时由于呼吸肌萎缩而病故，只

有病情进展较慢的部分患者能长大成人，该类患者很少有接
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受麻醉和手术的机会，因而国内外均缺少对该类患者的麻醉

管理经验。 该类患者对肌松药的敏感性增加，挥发性麻醉药

的使用存在争议［１］ ，同时还存在潜在的呼吸、心脏等多方面

的问题，因此 ＰＭＤ 患者的麻醉管理是一项巨大的挑战。
ＰＭＤ 患者的麻醉方式有区域麻醉和全身麻醉。 与全身

麻醉相比，区域麻醉既可缩短 ＰＡＣＵ 停留时间，减少肺部并

发症的发生，避免肌松药在 ＰＭＤ 患者的应用中存在的问题，
对术后镇痛也有其特殊优势。 本例患者肢体肌肉萎缩明显，
肌力严重下降，呼吸肌亦受累，咳嗽能力明显减弱，呼吸功能

减退。 根据患者合并疾病及此次手术特点进行评估，将骶管

阻滞作为首选麻醉方式。 但该患者合并痛觉过敏，即便是摆

体位这样的操作，都引起患者不适的尖叫和抗拒。 我们试图

在镇静镇痛后再行椎管内穿刺，然而在给予很小剂量的镇静

剂后，患者便出现呼吸完全停止，显示患者对麻醉药物的高

度敏感性，这种对麻醉药物的敏感性，并不局限于某种特定

麻醉药物。 在完全没有使用肌松药的情况下，使用少量的咪

达唑仑或丙泊酚，可致该患者呼吸完全停止。 所以最终采用

骶管阻滞联合全身麻醉，并置入喉罩控制呼吸。 麻醉诱导使

用的是依托咪酯和小剂量舒芬太尼，未使用任何肌松药。 整

个手术过程，仅用吸入 １％七氟醚（约 ０ ８ ＭＡＣ）维持。 术中

曾出现无法解释的室上性心律失常，在给予小剂量胺典酮后

完全消失，取得良好效果。 之后生命体征平稳，无血流动力

学的显著波动。
与气管插管比较，喉罩的放置具有更简单快速、麻醉药物

的用量减少、不需要肌松药、血流动力学更稳定等优点，并可

避免气管插管相关的风险［２］。 本例患者骶管内阻滞已能够满

足镇痛，由于患者不能配合手术体位和操作，并且小剂量镇静

药物就导致呼吸完全停止，所以考虑插入喉罩行机械通气。
在麻醉过程中，尤其选择喉罩全麻时，可预先放置胃管，降低

围术期发生反流误吸的风险。 因此，如果患者能配合，且自身

条件能满足区域麻醉的要求，首选区域麻醉；如果患者不能配

合，在放置胃管后，行区域麻醉联合喉罩全麻也是一种较好的

麻醉方案。
ＰＭＤ 患者长期卧床，全身肌肉明显萎缩，总体对麻醉药

物较为敏感，麻醉过程中应减少药物剂量。 本例患者对麻醉

药物的敏感性尤其突出，以至于静脉注射丙泊酚 １０ ｍｇ 都致

呼吸完全停止。 有条件者可在术中采用 ＢＩＳ 监测或者血药

浓度监测，指导麻醉药物的用量，避免麻醉过深或过浅导致

的心血管不良事件。
ＰＭＤ 患者组织学特征主要为进行性的肌纤维坏死、再

生和脂肪及结缔组织增生。 在 ＰＭＤ 患者中使用去极化肌松

药琥珀胆碱，可诱发急性横纹肌溶解症、高钾血症甚至心跳

骤停［１］ 。 ＰＭＤ 患者对非去极化肌松药的敏感性增加，从而

导致术后较长时间的神经肌肉阻滞［３］ ，即使使用低于推荐

的给药剂量，也可能在术后发生长时间的呼吸抑制［４］ 。 这

可能与 ＰＭＤ 患者的肌肉量减少或未成熟的乙酰胆碱受体上

调有关［５］ 。 因此，ＰＭＤ 患者术中应禁用去极化肌松药，尽量

不用或慎用非去极化肌松药。 如必须应用去极化肌松药，应

减少用量并进行肌松监测，术后避免肌松残余。
大部分报道认为，使用吸入性麻醉药可诱发横纹肌溶

解，甚至出现危及生命的恶性高热（ＭＨ）反应，也有报道认

为七氟醚可安全用于进行性肌营养不良患者［４］ 。 本例患者

使用七氟醚维持麻醉，未发生任何并发症。 但 ＰＭＤ 患者被

认为是横纹肌溶解及 ＭＨ 发病的高危人群，使用吸入性麻醉

药时需要监测体温、ＰＥＴＣＯ２，必要时监测血气分析，甚至行血

清酶学检测。
ＰＭＤ 可累及心肌组织，导致心肌纤维损伤，但常因其他

症状严重而掩盖了心脏症状。 本例患者术前检查心肌酶学、
心电图及超声心动图均有异常，说明心肌可能受累，而术中

无诱因出现频发室上性逸搏，更佐证了该患者心脏损伤的可

能性。 应该对类似患者发生恶性心律失常有高度警惕性。
为保证患者处于术前最佳状态，需结合 ＥＣＧ、超声心动图及

心内科医师意见，认真做好术前评估并完善术前准备。 围术

期需进行严密的心电监测，及时发现并处理心律失常、心力

衰竭等并发症。
总之，ＰＭＤ 患者的麻醉管理难度较大，术前应进行详细

的评估和充分的准备，特别是心脏和呼吸方面的评估与准

备。 区域麻醉是首选的麻醉方式，但应检查患者是否合并痛

觉过敏，能否配合区域麻醉。 全身麻醉或者全身麻醉联合区

域阻滞可作为替代的麻醉选择。 全麻药物选择，应禁用去极

化肌松药，慎用非去极化肌松药；使用吸入性麻醉药时，做好

横纹肌溶解和 ＭＨ 反应的相关监测。 麻醉过程中应监测麻

醉深度，合理减少镇静、镇痛药物用量，并做好控制呼吸的充

分准备。 与气管插管相比，放置喉罩是快速而有效的气道控

制方式，但应考虑到反流误吸的风险。 术中应密切监测心电

图变化，及时发现并妥善处理心律失常，维持循环功能稳定。
术毕应待患者呼吸功能充分恢复才可拔管，必要时应送入

ＩＣＵ 接受机械通气。
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