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　 　 脉管内平滑肌瘤病（ ｉｎｔｒａｖｅｎｏｕｓ ｌｅｉｏｍｙｏｍａｔｏｓｉｓ， ＩＶＬ）是
一种罕见的疾病，目前全世界仅发现和报道了 ３００ 余例，死
亡率极高。 目前国际上对 ＩＶＬ 的治疗通常采取开腹及开胸

的二期手术方式，对于 ＩＶＬ 患者来说要承担两次大手术的风

险。 我院近 ２ 年成功诊断 ２ 例 ＩＶＬ，多学科合作为 ２ 例患者

实行了同时开胸开腹的一期手术方案，均顺利康复。 由于此

类疾病的报道甚少，对于一期手术方案的报道更是少之又

少，缺乏临床医师参考的麻醉管理相关文献。 本文结合 ２ 例

患者的围术期情况，将手术麻醉管理进行总结，希望能够为

国内的麻醉科医师处理此类患者提供参考。
例 １　 患者，女，５１ 岁，因“心悸、气紧 １ 年余，加重伴晕

厥 １ 个月”入院，既往行阔韧带平滑肌瘤切除术，ＣＴ 血管造

影（ＣＴＡ）示：右髂内静脉、髂总静脉、下腔静脉全程、右房、右
室、主肺动脉、左右肺动脉充盈缺损（图 １Ａ）。 心脏超声示：
右心增大，左室偏小；下腔静脉内径约 ２４ ｍｍ，探及不均匀柱

状稍强回声，延伸入右心；于右房内变换呈一巨大囊性占位，
占据心房大部；于三尖瓣水平演变为另一偏小囊性结构，囊
壁软，有形变，其间探及分隔；远端进一步变换呈分叶状实性

弱回声延伸入右室流出道，累及并部分附着于肺动脉瓣上，
最远游离端达右肺动脉开口处；上、下腔静脉血流速度减慢

Ｖｍａｘ ＝ ０ ３ ｍ ／ ｓ；三尖瓣前向血流呈多束，瓣上大量反流

Ｖｍａｘ＝ １ ７ ｍ ／ ｓ，压力阶差（ＰＧ）＝ １２ ｍｍＨｇ；肺动脉前向血流

变窄加速 Ｖｍａｘ＝ １ ５ ｍ ／ ｓ。 入院次日床旁排便时出现双眼

凝视、短暂意识丧失 ３０ ｓ，呼之不应，立即心脏锤击后意识逐

渐恢复，遂出现间断头昏、呕吐、血压下降，转入 ＣＣＵ 治疗，
诊断为右心、肺动脉、下腔静脉、右侧髂内、髂总静脉占位。
术前多学科协同诊疗（ＭＤＴ）进行风险评估和手术麻醉方案

制定，心脏外科、血管外科、妇科、麻醉科及重症医学科联合

全麻 ＣＰＢ 心脏停跳下行心脏占位摘除、三尖瓣置换、下腔静

脉、右侧髂总静脉切开取栓、右侧髂内静脉切除、右侧髂总静

脉修补术。 术中经食管超声心动图（ＴＥＥ）发现瘤栓经下腔静

脉延续生长至右房、右室及右室流出道，瘤栓随心脏的搏动而

摆动，堵塞三尖瓣及右室流出道（图 １Ｂ）。 手术历时 １２ ｈ，术
后 ＩＣＵ 治疗，过程平稳，术后 １ ｄ 评估后拔除气管导管，无并

发症，术后组织病理学检查显示平滑肌纤维增生，符合 ＩＶＬ
诊断。

例 ２　 患者，女，５７ 岁，因“活动后气紧、心累 １ 年，加重

９ 个月”入院，既往因子宫肌瘤行全子宫切除术，ＣＴＡ 示：右
心房增大其内见一团状低密度影，延续至下腔静脉、右髂总

静脉及右侧髂外静脉，胸腹主动脉见不规则腹壁血栓，膀胱

右旁见囊实性肿块影（图 ２Ａ）。 心脏超声示：下腔静脉内探

及长索状实性占位，延续至右房内，右房内部分为囊实性混

合声团，大小约 ５３ ｍｍ × ４１ ｍｍ，随心脏搏动而摆动，致三尖

瓣关闭欠佳，右心增大，三尖瓣前向血流未见明显加速，瓣上

少量反流 Ｖｍａｘ ＝ ２ ３ ｍ ／ ｓ，ＰＧ＝ ２２ ｍｍＨｇ。 诊断为盆腔占位

侵犯下腔静脉、右心房、双侧髂静脉。 术前 ＭＤＴ 风险评估和

手术麻醉方案制定，ＭＤＴ 全麻 ＣＰＢ 心脏非停跳下行右心房

肿瘤切除、下腔静脉切开肿瘤切除、右侧髂外静脉－下腔静脉

人工血管搭桥、右侧盆腔肿瘤切除、右髂静脉人工血管切开取

栓和右侧输尿管探查术，术中 ＴＥＥ 发现瘤栓经下腔静脉延续

生长至右房内，瘤栓在右房内摆动，部分阻挡三尖瓣（图 ２Ｂ）。
手术历时 １１ ｈ，术后进入 ＩＣＵ 进一步治疗，过程平稳，术后 １ ｄ
评估后拔除气管导管，无并发症，术后病理学诊断为 ＩＶＬ。

　 　 注：Ａ 图为血管 ＣＴＡ，Ｂ 图为术中 ＴＥＥ；ＲＡ，右心房，ＲＶ，
右心室，ＴＶ，三尖瓣

图 １　 例 １ 患者影像图

　 　 注：Ａ 图为血管 ＣＴＡ，Ｂ 图为术中 ＴＥＥ；ＲＡ，右心房，ＲＶ，
右心室，ＴＶ，三尖瓣

图 ２　 例 ２ 患者影像图

讨论　 ＩＶＬ 是平滑肌瘤的一种变异，良性平滑肌瘤血管

内增殖，从子宫向远处大血管或心脏延伸［１］ 。 虽然组织学

上良性，但如果不加以治疗，可能导致心力衰竭或死亡。 由

于存在完全流出道梗阻的高风险，可导致猝死，有报道显示

心内平滑肌瘤病平均年龄约 ５０ 岁，大多数患者曾接受子宫

肌瘤切除手术或入院时有子宫平滑肌瘤共存，最常见的临床

表现为心悸、呼吸困难、晕厥和下肢水肿。 ＴＥＥ、ＣＴ 及 ＭＲＩ
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有助于术前诊断和指导手术治疗［２］ 。
１ 术前制定个体化方案。 ２ 例均采用一期手术切除心

内和血管内瘤栓。 例 １ 采用全麻 ＣＰＢ 心脏停跳下瘤栓切除

方案；例 ２ 采用全麻 ＣＰＢ 非心脏停跳下瘤栓切除方案。 血

管外科腹正中切口切开皮肤，逐层分离至腹腔，游离肝下腔

静脉至右侧髂总静脉分叉处；心脏外科逐层开胸，探查心包，
缝好主动脉荷包及上腔静脉荷包，做好紧急 ＣＰＢ 准备；血管

外科切开髂总静脉探查瘤栓及修补或置换右侧髂内静脉及

髂总静脉，切开下腔静脉探查瘤栓，修补或置换下腔静脉；心
脏外科肝素化建立 ＣＰＢ，阻断主动脉灌注心脏停跳液，切开

右心房、肺动脉探查瘤栓，三尖瓣成型或置换三尖瓣；顺利停

机后妇科探查盆腔瘤栓及右侧输尿管。
２ 术中麻醉管理。 （１）麻醉诱导：麻醉诱导过程易引起

循环波动，应当选择对循环影响小的药物进行慢诱导，诱导

之前应备好经胸超声（ＴＴＥ）或 ＴＥＥ、连接好体外除颤电极

片、ＣＰＢ 设备及开胸抢救器械。 例 １ 静脉给予舒芬太尼 ５
μｇ、 丙 泊 酚 ２ ｍｇ · ｋｇ－１ · ｈ－１、 瑞 芬 太 尼 ０ ０２ ～ ０ ０５
μｇ·ｋｇ－１·ｍｉｎ－１，约 ３０ ｍｉｎ 后，给予罗库溴铵 １０ ｍｇ 后气管

插管，持续吸入 ２％七氟醚，麻醉诱导中 ＡＢＰ、ＣＶＰ 无明显变

化。 例 ２ 静脉给予咪达唑仑 ２ ｍｇ、舒芬太尼 １０ μｇ、丙泊酚

３０ ｍｇ，约 １０ ｍｉｎ 后给予舒芬太尼 １０ μｇ、丙泊酚 ３０ ｍｇ、顺式

阿曲库铵 １０ ｍｇ，约 ５ ｍｉｎ 后进行气管插管，持续吸入 ２％七

氟醚，麻醉诱导中 ＡＢＰ 无明显变化。 （２）多脏器功能监测：
术中监测对于及时发现及处理紧急并发症至关重要，包括有

ＡＢＰ、ＣＶＰ、连续心输出量（ＰＣＣＯ）、胸内血容量（ ＩＴＢＶ）、右
心室舒张末期压（ＲＶＥＤＶ）的循环及心功能监测、ＢＩＳ 麻醉深

度监测、脑氧饱和度和肾氧饱和度的脑及肾血流监测、体温

监测、心律及外周血氧饱和度和 ＰＥＴＣＯ２。 （３）停跳或非停跳

ＣＰＢ 建立：由于 ＩＶＬ 侵犯入右心系统，胸腹部联合一期手术

切除瘤栓是治愈的重要决策，ＣＰＢ 的建立不仅可降低麻醉及

手术的风险，还可以增加术中麻醉管理的安全性，例 １ 患者

ＩＶＬ 瘤栓经髂静脉、下腔静脉延续至右心房、三尖瓣、右心

室、肺动脉及右肺动脉，心脏外科行心房、心室、肺动脉切开

取瘤栓及三尖瓣置换，因此 ＣＰＢ 心脏停跳下才能满足手术

条件；例 ２ 患者 ＩＶＬ 瘤栓经髂静脉、下腔静脉延续至右心房，
并未累及三尖瓣、右心室及肺动脉，因此只需 ＣＰＢ 辅助，并
不需要主动脉阻断心脏停跳下操作。 （４） ＴＥＥ 的应用：ＴＥＥ
是利用安装在内镜尖端的小型超声探头经由食管探查心脏

和大血管解剖结构和血流信息的影响诊断技术，是术中评价

心脏结构和功能的重要方法，在心血管疾病诊断、心脏外科

手术和临床麻醉中得到广泛的应用。 本院所有心脏大血管

外科手术中，ＴＥＥ 常规监测，可实时评估心脏大小、功能、瓣
膜和心包填塞等，同时实时监测容量、治疗反应和手术效果

评价。 研究表明在高风险手术中，围手术期 ＴＥＥ 逐渐成为

管理血流动力学的首选工具。 抢救性 ＴＥＥ 应用是早期识别

血流动力学不稳定病因的有效方法［３］ 。 患者入室诱导后首

先经口放入超声探头，评估患者心脏功能及瘤栓相关情况，
同时在操作过程中对瘤栓及右心室流出道实时监测，对手术

操作及维持稳定的血流动力至关重要。
３ 紧急状况的应对处理。 例 １ 术中血管外科开腹游离

腹部血管，心脏外科缝好主动脉荷包及上腔静脉荷包建立紧

急 ＣＰＢ 准备后，血管外科开始进行腹部瘤栓探查，此间患者

血压逐渐下降，间断给予间羟胺，泵注肾上腺素，血压难以维

持，有创动脉血压（ＡＢＰ）６８ ／ ４９ ｍｍＨｇ，ＣＶＰ 升至 ２２ ｍｍＨｇ，
直视下右心膨胀，血管外科暂停探查，心脏外科紧急肝素化

建立 ＣＰＢ，ＣＶＰ 维持在 ５ ～ １０ ｍｍＨｇ，血管外科继续手术，切
开髂总静脉探查瘤栓及修补右侧髂内静脉及髂总静脉，切开

下腔静脉探查瘤栓，修补下腔静脉过程中出现室颤，行体外

２００ Ｊ 电除颤一次，紧急进行主动脉阻断，心脏停跳，在 ＣＰＢ
下切开右心房，取出瘤栓。 瘤栓直径约 ３ ｃｍ、长约 ３０ ｃｍ，充
满右心房，通过三尖瓣进入右心室、肺动脉及右肺动脉，部分

梗阻三尖瓣，切开肺动脉及右肺动脉后，见瘤栓与三尖瓣腱

索融合，无法分离，心脏外科进行三尖瓣人工瓣膜置换。 例

２ 术中 ＭＤＴ 团队遵术前手术方案，手术过程顺利，顺利取出

多段瘤栓组织，头端膨大约 ５ ｃｍ，下段长约 ３０ ｃｍ，直径约

３ ｃｍ。
例 １ 患者两年前曾行阔韧带平滑肌瘤切除术，入院次日

排便时出现心脏停跳；例 ２ 患者 １３ 年前因子宫肌瘤行全子

宫切除术。 ２ 例 ＩＶＬ 患者心内部分的最大直径均大于下腔

静脉的直径，因此术前最初计划通过右心房切开术切除 ＩＶＬ
的心内和血管内部分，然而，由于 ＩＶＬ 通常与盆腔静脉相连，
而盆腔静脉是子宫平滑肌瘤的起源，因此盲目拔除瘤栓风险

极高，因此，ＩＶＬ 的血管内部分通过下腔静脉切开术进行分

离，此类病例中，一般 ＩＶＬ 的远端附着最强，心内部分可随心

肌的收缩自由活动，不附着于邻近的心内膜表面，但例 １ 中

瘤栓心内部分跨三尖瓣直至右肺动脉，且与三尖瓣腱索粘连

无法分离，需行三尖瓣置换。 两例患者均建立了 ＣＰＢ，降低

了手术和麻醉风险。 术前风险评估及麻醉手术方案的制定

至关重要，手术策略应根据术中病变累及范围及突发情况进

行及时调整。
ＩＶＬ 一期手术切除是治愈疾病的重要方法，术前需通过

ＭＤＴ 多学科会诊，评估术中发生大失血、多发脏器栓塞、肿
瘤溶解综合征（ＡＴＬ）、心律失常及循环衰竭的风险。 共同制

定个性化手术方案，术中根据病变累及范围及具体情形，及
时调整手术方案，才能成功实施一期手术，促进围术期康复。
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ｇｒａｐｈｙ ｆｏｒ ｎｏｎ⁃ｃａｒｄｉａｃ ｓｕｒｇｅｒｙ． Ｃａｎ Ｊ Ａｎａｅｓｔｈ， ２０１８， ６５（４）：
３８１⁃３９８．

（收稿日期：２０１９ ０９ ０３）
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