
  ·11

JOURNAL OF  RARE  AND  UNCOMMON  DISEASES, DEC. 2021,Vol.28, No.6, Total No.149

【第一作者】未国徽，男，主治医师，主要研究方向：区域阻滞。E-mail：240264914@qq.com
【通讯作者】未国徽

·罕见病研究·短篇 

1  临床资料 
　　患者女性，年龄19岁。心脏情况：术前，复杂先天性心
脏病，双向Glenn术后右旋心单心室(右室型大动脉右转位)，
房间隔缺损，肺动脉狭窄，房室瓣中度返流，主动脉瓣轻度
返流，心室收缩功能减低 。
　　产科情况：宫内孕，32+6周，妊娠高血压，宫内妊娠，单胎，
头位，双顶径7.56cm，颅骨完整，脑中线居中头围27.1cm，
脊柱排列规则，腰围23.4cm，胎盘位于右侧壁及后壁，股
骨长5.4cm；羊水：右上3.8cm，左下2.1cm，右下、左下
2.5cm，胎心率133次/分，S/D 2.9；妊娠期高血压疾病，子
痫前期重度；眼科会诊：眼底出血，气促，不能平卧，拟行
急诊剖宫产终止妊娠。
　　手术过程：下午15:10入室查体，紫绀，气促，不能平卧，
血压190mmHg /130mmHg，心率110次/分，血氧72%；
开放面罩吸氧，流量3L/min，开放静脉，半身侧卧，头端
抬高30。下午15:15桡动脉穿刺测压，血氧升到85%；血气
结果：pH 7.393，Pco2 25.5mmHg，Po2 49mmHg，BE(碱
剩余)-9mmol/L，Hco3 15.5mmol/L，Tco2(二氧化碳总含
量)16mmol/L，Lactate(血中乳酸)1.33mmol/L；右侧卧位
行硬膜外穿刺顺利，置管顺畅，腰2.3间隙，头侧置管，皮肤
至硬膜外深度4cm，导管7cm；药物选择：2%利多卡因5mL
试验量，一次推注；下午15:21注射1%利多卡因+0.375%甲

磺酸罗哌卡因12.5mL(分次注入，间隔5min，每次5mL)，最
后一次给药2.5mL，下午15:37给药完毕。测试平面：T8水
平，阻滞完善(以有创血压监测为准165mmHg/111mmHg之
间、波动不明显)。
　 　 胎 儿 娩 出 后 ， 迅 速 将 3 0 0 0 m L 生 理 盐 水 冲 洗 液 压
到 病 人 上 腹 部 ， 取 出 胎 盘 及 附 属 物 ， 病 人 体 征 变 化 ： B P 
128mmHg/82mmHg，IBP 111mmHg/73mmHg，心率64
次/分，SpO2 80%，病人诉轻微胸闷恶心，静注多巴胺(分
两次静注、每次3~4mg)  ，维持体征平稳至BP 133mmHg 
/95mmHg，IBP 176mmHg /96mmHg，心率115次/分，
SpO 2 84%，病人无不适至手术结束。全程言清语利，问
答切题、依从性好、无特别明显不适。液体量(转化糖电解
质)200mL、尿量50mL。新生儿评分9分。手术时常40min，
麻醉时长2h。出室体征：BP 145mmHg /89mmHg，IBP 
135mmHg/97mmHg，心率 109次/分，血氧81%。
　　重症医学科监测数据：术后1h血气结果：pH 7.471，
Pco2 23.9mmHg，Po2 40.3mmHg，BE -4.7mmol/L，Hco3 
17.1mmol/L，总二氧化碳15mmol/L，氧合血红蛋白69.9，
氧饱和度71.4，乳酸 2.5mmol/L，以上无创呼吸机辅助通
气。次日早上10:00血气结果：pH值 7.433，Pco2 27mmHg， 
Po2 53.1mmHg，BE -5.1mmol/L，Hco3 17.6mmol/L，
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表现，平扫时可仔细观察病灶周围是否有血管流空信号。本
组病例3例出现该征象。(4)周围情况：SFT多表现性良为生物
学性，可呈恶性表现，周围组织多受压变形，部分病例邻近
骨质可吸收破坏[16]。有研究发现发生于颈椎椎管内SFT较其
他位置的更容易出现骨质吸收破坏[12]。(5)钙化情况，合并钙
化的SFT约为20%~30%[17]，所以当怀疑SFT时，可做CT平扫
检查明确有无钙化以提供诊断依据。
3.3 鉴别诊断  主要与神经鞘瘤、涎腺混合瘤、腮腺腺淋巴瘤
及颈动脉体瘤等鉴别。(1)神经鞘瘤：多为边界清晰的椭圆形
肿块，边界清晰，更容易合并坏死、囊变，T2WI呈不均匀高
信号，增强不均匀强化，而SFT T2WI信号较前者低，强化程
度较前者明显。(2)涎腺多形性腺瘤：表现为圆形或分叶状肿
块，边界清晰，包膜完整，T1WI呈低信号，T2WI明显高信号
且信号不均，增强扫描延迟强化。而SFT虽信号不均，但是其
T2WI信号偏低，且不均匀明显强化，以此可做鉴别。(3)腮腺
腺淋巴瘤：多发生于有长期吸烟史的老年患者，病灶主要位
于腮腺浅叶，T2WI呈等或稍高信号，增强轻度强化，可见血
管包绕或血管“贴边征”。而SFT强化较为明显，以此可做鉴别。
(4)颈动脉体瘤：好发于颈动脉分叉处，T2WI信号较高，瘤内可
见血管流空信号，增强明显均匀或不均匀强化，位置较为典
型，而SFT的T2WI信号偏低，强化较前者低，以此可做鉴别。
　　综上所述，头颈部SFT临床相对少见，影像医生对其MRI
表现缺乏认识，导致术前常常误诊为其它富血供肿瘤。总结
本组病例及相关文献，SFT的MR表现有一定特征，多为边界
清晰肿块，T2WI信号偏低，可合并粘液样变性及囊变，增强
T2WI低信号区明显强化时，要在鉴别诊断中考虑到此病的可能。
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总二氧化碳15.7mmol/L，氧合血红蛋白81.4，氧饱和度
83.2，乳酸4.5mmol/L，BP 164/107，SpO2 82%，心率
98次/分，对答切题、未排气、无其他不适。第三日血气结
果：pH值 7.547，Pco2 21.3mmHg，Po2 46.6mmHg，BE 
-2.4mmol/L，Hco3 18.1mmol/L，总二氧化碳15.9mmol/L，
氧合血红蛋白81.2，氧饱和度82.8，乳酸2.3mmol/L。
　　该病人于术后第四日转入普通病房，七d后顺利出院。
　　术后6个月电话回访病人，病人自述身体状况恢复到双向
格林术后的孕前水平并拒绝了来院复查心脏彩超请求，表示
会在合适的机会寻求进一步的治疗。

2  讨   论
　　双向格林手术(bidirectional glenn procedure，fontan 
procedure)是复杂性先天性心脏病的姑息手术治疗方式[1]。

双向格林手术是将上腔静脉切断，缝闭近心端，远心端与右
肺动脉行端侧吻合。其优点是减轻右心室前负荷，也不产生
肺血管病变。一般用于F4肺血少的紫绀型先心病，右心发育
不全类疾病三尖瓣闭锁，肺动脉狭窄，肺动脉闭锁，功能性
单心室等的治疗。成功的前提是肺血管发育较好，肺循环阻
力较低，不然中心静脉就不能提供肺循环的前向动力[2]。
　　综上，本研究为复杂先天性心脏病行双向格林手术提供
了成功的麻醉案例，加深了对该病的认识。
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