
图 ２　 患儿右心室内不均质肿物实图

检查手段［１］ 。 手术依然是目前婴幼儿患者心脏肿瘤最有效

的治疗方法［２］ ，但最佳手术时机需综合考虑年龄、体重等各

方面因素。
本例患儿术前炎症指标高，心脏彩超明确提示右心室内

较大肿瘤，占位效应明显，可能造成三尖瓣口梗阻及严重影

响心功能，同时瘤体随时有脱落造成器官栓塞可能，危险性

高，必须尽早手术治疗。 术前应积极抗感染，改善患儿全身

情况以提高对麻醉及手术的耐受力。 良好的镇静可以避免

患儿明显哭闹和体动引起可能的瘤体位置变化。 提前建立

有创血压监测，并选择对心血管影响最小的麻醉药物进行滴

定式麻醉诱导， 避免循环剧烈波动， 维持血流动力学平稳。
心肺转流开始后维持较低的血压并尽早使心脏停搏，对防止

肿瘤脱落有益；提高预充胶体液比例，复温后维持较高胶体

渗透压，积极超滤，减少组织渗出。 ＴＥＥ 能够避开肺组织对

超声波的干扰，成像清晰、辨识度高，可以对肿瘤位置、形态、
血流动力学变化等情况进行全方位的监测，同时心脏复跳后

可对心脏结构、功能等进行即刻评估［３］ ，因此，本例患儿围

术期积极使用 ＴＥＥ 进行监测。
虽然积极使用超声清晰显示出上腔静脉与右心房连接

切面，但进行颈内静脉穿刺置管时仍有导丝和导管置入过程

中触碰到瘤体，引起位置改变甚至脱落可能，这是本例患儿

术中管理的不足之处。 本例患儿确认心脏占位后，院内积极

组织多学科会诊，全面评估风险并制定了最佳的治疗及康复

方案。 围术期全面的监测和精细化的管理，亦为手术的顺利

实施提供了有力保障。
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　 　 患儿，男，１０ 岁，１２８ ｃｍ，２１ ５ ｋｇ，ＡＳＡ Ⅳ级，因“口唇发

绀 ９ 年余”入院。 患儿足月，顺产，平素易感冒，与同龄人相

比体格发育落后，平卧位自觉不适，夜间半卧位睡眠。 查体：
消瘦，腹壁薄，脐消失，腹正中见异常包块膨突，范围约 ５ ５
ｃｍ×４ ５ ｃｍ，咳嗽时加重；口唇发绀，杵状指，吸空气 ＳｐＯ２

６５％～７２％。 术前心脏超声示：单心室（左心室型），三尖瓣

闭锁，肺动脉瓣无开放，发育不良，房间隔中部回声中断 １４
ｍｍ，心房水平右向左分流，左心室与右心室残腔间室间隔缺

损 ４ ｍｍ，心室水平左向右分流，多发体肺侧枝，左心室 ＥＦ
６１％。 术前胸腹 ＣＴ 示：胸骨下段缺失，前上腹壁正中菲薄

（腹直肌发育不良或缺如），右前纵隔及腹壁皮下多发腹腔

内肠管影，提示膈疝及上腹部疝（图 １）。 术前诊断：Ｃａｎｔｒｅｌｌ
综合征、先天性三尖瓣闭锁、肺动脉狭窄、室间隔缺损、房间

隔缺损、迷走锁骨下动脉畸形、膈疝。 拟在全身麻醉下行

“双向 Ｇｌｅｎｎ 手术、经胸腹横膈疝修补术、脐疝修补术”。
入室后常规监测，放置胃管行胃肠减压，１％利多卡因局

麻下行左桡动脉穿刺置管并测压，开放右上肢外周静脉，静
脉泵注复方乳酸钠 １０ ｍｌ ／ ｋｇ，吸空气 ＳｐＯ２ ６５％，ＨＲ ９５ 次 ／
分，ＢＰ ６７ ／ ４８ ｍｍＨｇ。 动脉血气（ＦｉＯ２ ３０％）：ｐＨ ７ ３４３、ＰａＯ２

９２ ９ ｍｍＨｇ、ＳａＯ２ ６５％、ＢＥ －４ ９ ｍｍｏｌ ／ Ｌ。 ３０°半坐位面罩吸

氧，采用保留自主呼吸慢诱导气管插管：予 ８％七氟醚，氧流

量 ５ Ｌ ／ ｍｉｎ，ＦｉＯ２ １００％，预冲呼吸回路，随后面罩吸入 ５％七

氟醚，氧流量 ５ Ｌ ／ ｍｉｎ，ＦｉＯ２ １００％，约 ３ ｍｉｎ 后患儿睫毛反射

消失，５ ｍｉｎ 后静脉缓慢注射咪达唑仑 １ ｍｇ、丙泊酚 １０ ｍｇ、
舒芬太尼 ５ μｇ，２ ｍｉｎ 后可视喉镜辅助下喉麻管 ２％利多卡

因依次喷洒咽后壁与声门周围组织，１ ｍｉｎ 后行气管插管，顺
利置入 ＩＤ ５ ５＃带套囊气管导管。 麻醉维持：吸入 ２％七氟
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图 １　 患儿胸腹 ＣＴ 图

醚，氧流量 ２ Ｌ ／ ｍｉｎ，ＦｉＯ２ ７０％，静脉泵注右美托咪定 ０ ８
μｇ·ｋｇ－１·ｈ－１、丙泊酚 ５ ｍｇ·ｋｇ－１·ｈ１。 超声引导下行右颈

内静脉、右股静脉穿刺置管测压。 切皮前缓慢追加舒芬太尼

１０ μｇ，待胸外科医师行胸腹联合切口后，予顺式阿曲库铵

０ ２ ｍｇ ／ ｋｇ 行控制呼吸：ＶＴ ８ ｍｌ ／ ｋｇ、 ＦｉＯ２ ７０％、氧流量 ２
Ｌ ／ ｍｉｎ、ＲＲ ２２ 次 ／分。 术中探查可见患者胸骨下段缺失，心
包缺如，部分肠腔，大网膜等组织疝入胸腔。 胸外科医师先

行胸腹横膈疝修补术、脐疝修补术，随后心外科医师行非体

外循环双向 Ｇｌｅｎｎ 手术。 游离上腔静脉、奇静脉、无名静脉

和右肺动脉至右上、下肺动脉分支后，予肝素 ２００ Ｕ ／ ｋｇ，侧壁

钳阻断右肺动脉，随后阻断上腔静脉，见上腔静脉压力由 ５
ｍｍＨｇ 迅速上升至 ２１ ｍｍＨｇ，ＢＰ 由 ７５ ／ ５５ ｍｍＨｇ 下降至

５４ ／ ４５ ｍｍＨｇ，立即以 ５０ ｍｌ 注射器由右颈内静脉中心置管抽

取血液后通过右股静脉中心置管推注至右房，经右股静脉中

心置管侧管泵入多巴胺 ３ μｇ·ｋｇ－１·ｍｉｎ－１，并立刻告知心外

科医师。 心外科医师随即行上腔静脉插管、右心房插管，建
立上腔静脉至右心房分流，经积极处理后上腔静脉压力下降

至 １４ ｍｍＨｇ，ＢＰ 由 ５３ ／ ４４ ｍｍＨｇ 上升至 ６７ ／ ５２ ｍｍＨｇ；并采

取放置冰帽，静注甲泼尼龙松琥珀酸钠 ２０ ｍｇ、静滴 ２０％甘

露醇 １５０ ｍｌ 等脑保护治疗。 上腔静脉与右肺动脉端侧吻合

后，经右颈内静脉中心置管泵注米力农 １ μｇ·ｋｇ－１·ｍｉｎ－１，
输注新鲜冰冻血浆 ２００ ｍｌ。 术后上腔静脉压力（肺动脉压

力）１３ ｍｍＨｇ，下腔静脉压力 ６ ｍｍＨｇ，ＨＲ ９５ 次 ／分，ＢＰ ９５ ／ ４８
ｍｍＨｇ，手术时间 ４ ｈ ３０ ｍｉｎ。 补液：复方乳酸钠 ６００ ｍｌ，新鲜

冰冻血浆 ２００ ｍｌ。 失血量 ３０ ｍｌ，尿量 ２６０ ｍｌ。 安返 ＰＩＣＵ，
术后第 ２ 天顺利拔除气管导管，术后 ２１ ｄ 顺利出院。

讨论　 Ｃａｎｔｒｅｌｌ 综合征是由 Ｊａｍｅｓ Ｒ Ｃａｎｔｒｅｌｌ 于 １９５８ 年

定义的一种罕见的先天性异常。 其临床特点为：（１）脐上腹

壁中线缺如或伴心脏膨出；（２）胸骨裂或胸骨下段缺损；（３）
胸骨后膈肌缺损；（４）心包部分缺损；（５）先天性心脏病。
Ｃａｎｔｒｅｌｌ 综合征分为 ３ 型：Ⅰ型为明确诊断，５ 种畸形全部存

在；Ⅱ型为可能诊断，具备 ５ 种畸形中的 ４ 种，必须包括心脏

畸形及腹壁缺损；Ⅲ型为不完全诊断，畸形组合不同但未达

到Ⅱ型标准者，必须包括胸骨缺损。 外科手术治疗是

Ｃａｎｔｒｅｌｌ 五联征的唯一有效治疗手段，由于该综合征病情复

杂，手术难度大，围术期死亡率高达 ５２％，手术与麻醉风险

极高。
本例患儿合并膈疝，术前腹腔内肠管已疝入右前纵隔，

麻醉诱导前除考虑返流误吸高风险外，更应警惕的是面罩正

压通气及肌松药的使用可能使肠管胀气及膈肌、骨骼肌松

弛，麻醉诱导时更多肠管疝入前纵隔，造成心脏大血管及肺

部受压，循环氧合难以维持，甚至心跳骤停。 故入室后患儿

取上半身抬高 ３０°仰卧位，麻醉诱导前放置胃肠减压，准备

好吸引器及各型号吸痰管以及困难气道处理相关工具，采用

保留自主呼吸诱导插管，在外科医师打开胸腔前维持自主呼

吸，避免使用肌松药物［１］ 。 对于肺部受压的患儿，由于长时

间压迫导致肺萎缩，疝入物复位后需警惕发生复张性肺

水肿。
本例患儿在非心肺转流下行双向 Ｇｌｅｎｎ 手术时，当阻断

上腔静脉后，上腔静脉压力会突然升高，一方面上腔静脉血

液回流受阻可能造成回心血量明显减少，血压逐渐下降；另
一方面由于颈内静脉压的明显升高导致脑灌注减少，此时应

积极使用血压升压药（通过股静脉途径）提高体循环灌注

压，同时采用脑保护措施（如输注甘露醇，冰帽降温及激素

类使用等）。 若阻断后上腔静脉压力大于 ２０ ｍｍＨｇ，此时抽

取颈内静脉血液推入股静脉是缓解上腔静脉梗阻的有效方

法，若手术需阻断时间较长，可考虑请外科医师台上建立上

腔静脉至右心房转流。 当右肺动脉与上腔静脉吻合后，因为

Ｇｌｅｎｎ 循环是容量反应性状态，需要维持足够的前负荷，可
同时给予小剂量强心药物，并加用扩肺动脉血管药，术中应

维持一定的麻醉深度，避免肺动脉高压，控制呼吸时慎用

ＰＥＥＰ［２］ 。 术后回监护室将上半身抬高 ３０° ～ ４０°，尽快恢复

患儿自主呼吸，早日拔除气管插管。
本例患儿为Ⅰ型 Ｃａｎｔｒｅｌｌ 综合征，总结其麻醉管理难点

及要点包括：（１）麻醉诱导前放置胃肠减压，上半身抬高 ３０°
仰卧位，外科医师打开胸腔、腹腔前避免肌松药的使用；（２）
非心肺转流支持下上腔静脉阻断时，若上腔静脉压较高要注

意脑保护，当右肺动脉与上腔静脉吻合后，需要维持足够的

前负荷。
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