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　 　 患儿，男，２ 岁 ９ 个月，１２ ５ ｋｇ，因“发现头颅异常 ２ 年

余”入院。 患儿足月顺产，出生 ３ １５ ｋｇ，Ａｐｇａｒ 评分不详。 基

因检测提示“相关基因成纤维细胞生长因子受体（ ｆｉｂｒｏｂｌａｓｔ
ｇｒｏｗｔｈ ｆａｃｔｏｒ ｒｅｃｅｐｔｏｒ， ＦＧＦＲ）２ 存在一处杂合突变”，在外院

行 ３ 次全麻眼睑缝合术（有两次插管失败史），考虑存在“气
管软骨袖套征”。 既往有数次抽搐，双眼上翻，四肢角弓反

张样发作。 查体：头颅畸形，顶部稍凸起，面中部凹陷，双眼

外凸，眼睑闭合不全，双上肢肘关节强直且活动障碍。 头颅

ＣＴ 提示颅面部诸骨不对称，呈尖头、长头畸形，所及颅缝基

本闭合，右侧额部突出，颅板普遍变薄，多发圆形骨质不连

（图 １），眼球突出。 胸部 ＣＴ 提示咽部气道较窄，最窄处

２ ２１ ｍｍ（图 ２）。 ＭＲＩ 提示脑积水，其余检查基本正常。 诊

断：颅缝早闭；Ｐｆｅｉｆｆｅｒ 综合征；脑积水；气管软骨袖套征。 拟

全麻下行“右侧脑室腹腔分流术”。

图 １　 Ｐｆｅｉｆｆｅｒ 综合征患儿头颅 ＣＴ ３Ｄ 图（侧位片）

入室后心电监测，ＨＲ １３６ 次 ／分，ＢＰ ９９ ／ ５６ ｍｍＨｇ，ＳｐＯ２

９８％。 麻醉诱导：芬太尼 ３０ μｇ、咪达唑仑 ０ ５ ｍｇ，吸入 ３％七

氟醚，保留自主呼吸。 一定麻醉深度时，可视喉镜下见两侧

扁桃体Ⅱ度肿大，Ｃｏｒｍａｃｋ⁃Ｌｅｈａｎｅ 分级Ⅱ级，顺利插入 ＩＤ
３ ０ 无囊导管，有轻微呛咳，两肺听诊呼吸音对称，无明显漏

气。 加用罗库溴铵 １０ ｍｇ，压力控制通气，ＲＲ ２２～ ３０ 次 ／分，
维持 ＰＥＴＣＯ２ ３０～３５ ｍｍＨｇ，剪短导管并妥善固定，做好眼睛

保护，行有创血压监测。 术中 ＦｉＯ２ ５０％，氧流量 ２ Ｌ ／ ｍｉｎ，丙
泊酚 ６～８ ｍｇ·ｋｇ－１·ｈ－１复合瑞芬太尼 ０ ５ μｇ·ｋｇ－１·ｍｉｎ－１

维持麻醉，维持血压 ７８～ ９６ ／ ４２～ ５７ ｍｍＨｇ，调整术间温度并

　 　 注：箭头示咽部气道狭窄，符合气管软骨袖套征表现

图 ２　 患儿胸部 ＣＴ

使用保温毯，维持保温 ３６ ０～ ３７ ５ ℃。 术程顺利，手术时间

１ ｈ，术毕带管入麻醉后监测治疗室（ｐｏｓｔ⁃ａｎｅｓｔｈｅｓｉａ ｃａｒｅ ｕｎｉｔ，
ＰＡＣＵ）。 拔管前血气 ｐＨ ７ ２８９， ＰａＣＯ２ ４２ ９ ｍｍＨｇ， ＰａＯ２

９３ ２ ｍｍＨｇ， ＢＥ － ６ ２ ｍｍｏｌ ／ Ｌ， 血糖 １１ ４ ｍｍｏｌ ／ Ｌ， 乳酸

１ １６ ｍｍｏｌ ／ Ｌ。 吸净分泌物后拔除导管，改用其平素习惯的

侧卧位，待完全清醒后送回病房，继续侧卧位，心电监测及吸

氧。 术后随访未见异常，顺利出院。
讨论　 Ｐｆｅｉｆｆｅｒ 综合征是一种罕见的常染色体显性遗传

病，由某些颅骨过早融合导致，临床表现为颅缝早闭、前额

高、眼睛突出宽大、上颌骨发育不良、下颌骨相对突出、面中

部发育不良、异常拇指及脚趾，可伴视力和听力受损等。 根

据患儿专科查体结合影像学结果，符合 Ｐｆｅｉｆｆｅｒ 综合征Ⅱ型，
此型颅内压升高明显，ＣＴ 示其头颅呈“瑞士奶酪”样外观，
可呈现纵横交错网格状颅骨缺损［１］ 。 基因学表明与 ＦＧＦＲ
突变有关，ＦＧＦＲ１ 突变常导致 Ｐｆｅｉｆｆｅｒ 综合征Ⅰ型，ＦＧＦＲ２ 突

变可引起 Ｐｆｅｉｆｆｅｒ 综合征Ⅱ型和Ⅲ型、Ｃｒｏｕｚｏｎ 和 Ａｐｅｒｔ 综合

征等［２］ 。 麻醉评估主要关注困难气道程度、颅内压情况及

是否存在睡眠呼吸障碍等。
气管软骨袖套征（ｔｒａｃｈｅａｌ ｃａｒｔｉｌａｇｉｎｏｕｓ ｓｌｅｅｖｅ， ＴＣＳ）是一

种罕见的先天性气道畸形，气管缺乏明显的软骨环，垂直融

合的 Ｃ 或 Ｏ 形软骨段可从声门下延伸至隆突或支气管，后
部很少或几乎没有膜部。 大多数 ＴＣＳ 患儿都有综合征型颅

缝早闭，其中约 ２０％可通过纤维支气管镜或 ＣＴ 查出，预后

较差，僵硬的气管改变气道的机械特性和气流动力学，降低

自然气道保护机制和气道清理的功效［３］ 。 气管壁僵硬常导

致插管困难，并易发生肉芽组织增生。
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该患儿术前影像学分析声门暴露尚可，但咽部狭窄气道

和 ＴＣＳ 可能导致插管困难。 考虑先尝试无肌松下插管且选

择相对较细型号的无囊导管，如声门暴露欠佳，常规插管不

成功再考虑纤维支气管镜引导下插管，最后考虑喉罩通气。
但喉罩不利于手术的麻醉管理，应同时备好气管切开装置。
诱导后自主通气可，无明显气道梗阻，可视喉镜下见口腔空

间较小，但声门暴露可，一次性插管成功，导管型号较实际年

龄明显偏小，无明显漏气，术中血气提示通气良好。 麻醉管

理首先避免颅内压增高，诱导平稳，适度的过度通气，术中静

脉麻醉维持一定深度和气道通畅，避免增加颅内压的不良刺

激。 首先，由于患儿特殊性，无肌松下插管时有轻微呛咳，考
虑与气道本身和诱导深度不足有关。 其次，注意眼睛保护。
再者，术后拔管因患儿气道异常，插管过程中可能的损伤及

导管对周围软组织的压迫性损伤存在，虽然手术时间不长，
但可能会导致狭窄加重，此次手术目的是缓解颅内高压，术
后需早期拔管，不宜带管过久。 操作时动作轻柔，避免暴力

插管，术中保证麻醉深度，减少导管刺激，术后把握好拔管时

机，继续观察保证患儿无气道梗阻，脱氧状态下 ＳｐＯ２ 需在正

常范围内且完全清醒。
Ｐｆｅｉｆｆｅｒ 综合征的治疗是一个序列过程，治疗方案与畸

形程度有关，可涉及其他畸形在内的多次手术，如后期的颅

缝再造术围术期麻醉管理更加复杂。 此类疾病比较罕见，相
关麻醉管理经验较少，需要制定更加合理、个体化的麻醉方

案和多学科合作。
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　 　 患者，男，５４ 岁，１６７ ｃｍ，６７ ｋｇ，因“左侧髋关节疼痛伴活

动受限 ６ ｈ”入院。 既往高血压病史 １５ 年，规律服用硝苯地

平缓释片。 查体生命体征平稳，被动体位。 髋关节 Ｘ 线片

提示左侧股骨粗隆间骨折；脊柱前后位 Ｘ 线片提示退行性

腰椎侧凸（ｄｅｇｅｎａｔｉｖｅ ｌｕｍｂａｒ ｓｃｏｌｉｏｓｉｓ， ＤＬＳ）。 初步诊断：左
侧股骨粗隆间骨折（Ａ１ 型）；ＤＬＳ；原发性高血压。 拟在蛛网

膜下腔阻滞下行“股骨髓内钉闭合内固定术”。 为了进一步

评估 ＤＬＳ 对脊神经的影响，行腰骶段脊神经 ＭＲＩ 平扫和三

维重建以及腰骶段椎体 ＣＴ 平扫和三维重建，结合患者 ＭＲＩ
和 ＣＴ 三维重建图像完成 ３Ｄ 打印腰骶段神经和椎体模型

（图 １）。 ３Ｄ 模型显示，该患者为腰椎体向左侧凸，腰椎棘突

相应呈右侧旋转移位，但受技术条件影响，硬脊膜和黄韧带

未能显示，从模型上可以经椎板间隙视及脊神经。 根据打印

模型，行传统正中位蛛网膜下腔阻滞面临困难，模型中自左

侧旁正中视窗中测量棘突和椎板间隙之间距离并评估蛛网

膜下腔阻滞的改良路径，考虑旁正中入路穿刺。
入室后常规监测，ＢＰ １３０ ／ ８６ ｍｍＨｇ，ＨＲ ９２ 次 ／分，ＳｐＯ２

９５％。 开放外周静脉通道，患者侧卧位，患侧朝上，使用超声
图 １　 患者腰骶段 ３Ｄ 打印模型

凸阵探头（２～５ ＭＨｚ），自患者骶裂孔处，沿后正中线向头侧

缓慢移动，直至出现 Ｌ５ 棘突，表现为高回声的顶点位于楔形

声窗上缘，分别标记超声探头长缘和短缘中点，交叉连接并
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