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Ebstein畸形矫治术的麻醉处理

林培容栾秀妹张东亚吴清玉

【摘要】 目的探讨埃博斯坦畸形(Ebstein’s anomaly)矫治术的麻醉处理方法。方法回顾分

析清华大学第一附属医院麻醉科2004年3月至2010年9月接受手术治疗的79例Ebstein畸形患者

的麻醉处理情况。全部病例采用静吸复合全身麻醉。麻醉诱导采用咪达唑仑，舒芬太尼及哌库溴铵

或维库溴铵静注。麻醉维持给予间断注入舒芬太尼及咪达唑仑，并酌情吸入异氟烷辅助麻醉。结果

麻醉平稳，所有患者术后症状明显改善，围手术期无一例死亡。结论Ebstein畸形患者需加强麻醉

前评估，选择合理的麻醉药物，避免血流动力学剧烈波动，维持合适的肺血管阻力，避免心律失常。
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【Abstract l Objeetive To summarize the experianee in anesthetic management for correction of
Ebstein’8 anomaly．Methods A total of 79 palients with Ebstein’s anomaly who underwent surgical repair

in our hospital during the time from March 2004 to September 2010 were retrospectively summarized for their

anesthetic management．Anesthesia was done for the patients undergoing correction of Ebstein’8 anomaly．The
adults patients were premedieated with intramuscular morphine 0．2 ms／kg and diazepam 0．05 mg／kg．The
children patients were premedicated with intramuscular ketamine 5-8 mg／kg and atropine 0．05-0．20 mg．
General anesthesia Wa．q induced with midazolam o．1—0．2 ms／kg。etomidate o．2—0．3 ms／kg。sulfentanil

1．0—1．5 0．s／kg，pipecuronium or veeuronium 0．1—0．2 ng／kg，and maintained with isoflurane inhalation

and intermittent iv．midazolam and sulfentanil．Results Anesthetic course Wag smooth．The symptom in all

cases Wag improved significantly after operation．No patients died during perioperative period．Conclusion
The key points for the anesthetic management of Ebstein78 anomaly include precise preoperative evaluation，

steady hemodynamie，proper maintenance of suitable pulmonary vagcular resistance and cardiac function．

【Key words】ElⅪtein’s anomaly；Anesthestic management；Tricuspid regur舒iration

埃博斯坦畸形(Ebstein’s anomaly)即三尖瓣下

移畸形，因1866年由Ebstein首先报道而命名。

Ebstein畸形是少见的复杂性先心病，占先天性心脏

病的l-1％¨o。其基本病变是三尖瓣叶下移、发育

异常(瓣环扩大、关闭不全)，部分右室房化，可合并

其他心内畸形，手术死亡率为6％一10％【2J。目前

该手术麻醉处理的相关文献资料较少，本研究对清

华大学第一附属医院最近6年79例Ebstein矫治术

患者的麻醉处理经验进行总结，以期减少术后并发

症的发生，为临床麻醉提供更多思路。

一、对象与方法

1．对象：2004年3月至2010年9月，清华大学

DOh 10．3760／ema．i-issn．0376-2491．2012．17．016

作者单位：100016北京，清华大学第一附属医院麻醉科

通信作者：林培容．Email：hhnalin@163．m

．临床研究．

第一附属医院共收治Ebstein畸形患者79例，其中

男39例，女40例；年龄2—63岁，平均年龄20．38

岁。年龄分布：2—12岁患者31例(39．2％)，13—

29岁患者26例(32．9％)，30岁以上患者22例

(27．8％)。体质量9．5—88．0 kg，血红蛋白113～

186 g／L。临床表现主要为心悸、气促和紫绀。心胸

比率为0．50—0．82，平均O．66。所有患者的三尖瓣

环均有扩大。中度返流34例，重度返流45例。前叶

普遍增大；其余瓣叶病变包括隔叶及后叶下移，发育

不良或缺如。心功能分级(NYHA)l一Ⅱ级者24

例，Ⅲ级者“例，Ⅳ级者11例。本组合并症以房问

隔缺损和卵圆孔未闭为多见，分别为32例和9例，

其他主要合并症依次为动脉导管未闭5例、室间隔

缺损6例。术前心电图诊断心律失常64例，其中完

全性右束支传导阻滞30例，预激综合征6例，不完

全性右束支传导阻滞16例，Ⅱ度房室传导阻滞
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12例。外院矫治术不成功拟行二次手术者17例。

2．麻醉方法：所有成年患者人手术室前30 min

均给予吗啡O．2 mr／ks及咪达唑仑0。05 mg／kg肌

肉注射。患者入室后面罩吸氧，监测脉搏氧饱和度

(SpO，)及五导联心电图(EKG)，建立外周静脉通

路．2％利多卡因局麻下行桡动脉穿刺置管监测动脉

压。麻醉诱导采用咪唑安定(O．1—0．2 mS／ks)及

依托咪酯(O．2～0．3 mg／kg)、哌库溴铵(0．1—

0．2 mg／kg)、舒芬太尼(1．O—1．5 p4；／ks)，明视下经

口行气管内插管。12岁以下的患儿入手术室后肌

肉注射氯胺酮5～8 mg／kg或静脉注射氯胺酮1．5—

2．0 mg／kg和阿托品0．05一O．20 nag，待患儿意识消

失后进行EKG、SpO：监测，开放外周静脉，穿刺桡动

脉或股动脉监测血压。麻醉诱导采用咪唑安定

(0．1～0．2 mg／kg)、维库溴铵(O．1—0．2 ms／ks)、

舒芬太尼(1．0～1．5∥kg)，经口腔或鼻腔气管插
管。所有患者均采用容量控制模式机械通气，成人

呼吸频率8～12；汉／nain，潮气量8—10 ml／kg；小儿

潮气量10一12 ml／kg，呼吸频率16～25次／min；氧

流量I一2 L／rain，氧浓度50％～80％，根据血气分

析调整通气量和频率，维持呼气末C0：分压(P日

C02)在35—40 nrlm Hg(1 ITlln Hg=0．133 kPa)。诱

导完毕后行右颈内静脉穿刺置管，并放置经食管超

声心动图(TEE)探头。连接温度探头监测肛温和鼻

温。麻醉维持采用吸入1．0％一1．5％异氟烷，间断

静脉注射舒芬太尼l斗g／kg(术中舒芬太尼总量

5．5—8．0斗g／kg)、咪唑安定0．05 mg／kg、哌库溴铵

或维库溴铵0．05 mg／kg维持麻醉。麻醉期间持续

监测有创动脉压、中心静脉压(CVP)、EKG、SpO，、

PzTCO：、体温、脑电双频指数(BIS)，术中间隔30一

45 rain测定动脉血气、电解质，根据检查结果调整

呼吸机参数。

二、结果

手术在全身中度低温CPB下施行。除了l例

患者行双向腔静脉肺动脉吻合术(Glenn)，l例患者

行矫治术和双向Glenn，13例行三尖瓣成形(TVP)

或三尖瓣置换术(TVR)外，其余64例患者均行三尖

瓣下移畸形矫治术。开放升主动脉后心脏自动复跳

62例，以20 J电击除颤复律17例。体外循环时间

70—240 rain，转流时间>120 min者54例；主动脉

阻断时间为55—150 rain，阻断>100 min者36例。

2次转流4例。转流前所有患者的中心静脉压

(CVP)维持于6—10 cnl H20(1 cm H20=0．098

kPa)；转流后行Ebstein畸形矫治及TVR或TvP的

患者，CVP维持于6～8 cm H20；而行Glenn术的患

者上腔CVP维持于16—20 cm H：O，下腔CVP维持

于6—8 cm H，O。心脏复跳后根据患者的心功能状

况选择血管活性药物，常规给予多巴胺3—

5斗g·kg～·min“泵注，血压维持不满意合并使

用多巴酚丁胺3～5峙·kg一·min“的有36例，

米力农0．6一1．2峭·kg一·min“泵注的有18

例，硝酸甘油0．6～1．5峭·kg～·rain“15例。血

管活性药物均在术后l一3 d内停用。

围手术期发生心律失常33例。麻醉诱导时8

例出现室上性心动过速，复跳后22例出现室性心动

过速，对症处理后恢复窦性心率，3倒术后出现Ⅲ度

房室传导阻滞，需安装心脏永久起搏器。心肺转流

后TEE监测显示房化心室消失，三尖瓣反流明显减

轻，ASD、VSD修补术中未见分流现象发生。全组患

者于术后2～6 h内清醒，术后1～4 d内拔除气管导

管。所有患者临床症状缓解，ICU停留时间l～5 d。

全组无围手术期死亡。

三、讨论

Ebstein畸形由于三尖瓣瓣环和右心房扩大以

及瓣叶畸形，往往呈现关闭不全。Ebstein畸形患者

半数以上合并有卵圆孔未闭(PFO)或房间隔缺损

(ASD)，其他合并畸形有肺动脉狭窄、室间隔缺损

(VSD)、动脉导管未闭(PDA)、大动脉转位、主动脉

缩窄和先天性二尖瓣狭窄等口⋯。

Ebstein畸形由于瓣叶改变和瓣环扩大导致三

尖瓣关闭不全、返流，另外由于房化右室的反向运

动，均导致右房压增高，易引起右心功能不全及心房

水平右向左分流，使动脉血氧饱和度下降，可引起紫

绀。l腼床表现差别很大，轻症者可无明显症状并存

活到高年，重症者紫绀明显，可于新生儿期死亡垆1。

房室结及房室束解剖位置正常，因增厚的心内膜常

压迫到右束支，可产生完全性或不完全性右束支传

导阻滞，5％一10％病例有异常kent传导束而合并

预激综合征【6】。手术对传导柬的损伤及畸形的矫

治满意与否，直接影响患者心功能的恢复L『“。由于

Ebstein畸形病理生理的特殊性，决定了其麻醉处理

的特殊性。

1．麻醉诱导和维持：因Ebstein畸形患者有极

度扩大的右房，并伴有明显的三尖瓣反流，使血液在

右房内潴留，潴留的ffIL液犹如一个仓库，使药物释放

的时间延长。从而导致经静脉给药起效延迟。进而引

起用药过量哺J。因此无论是否进行麻醉诱导，都应

耐心观察用药效果，以避免由药物过量引起的严重
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血流动力学后果。若伴有明显的三尖瓣反流，麻醉

计划的重点必须放在右室后负荷(PVR)，即降低肺

循环阻力一J。全麻诱导及维持中应避免缺氧、高碳

酸血症和麻醉过浅引起的应激反应。以免增加

PVR。降低肺血管阻力的因素，包括使用硝酸盐类、

前列腺素El、一氧化氮等，可辅助改善右心功能，对

有严重j尖瓣反流的患者有益。由于Ebstein畸形

患者三尖瓣关闭不全及房室水平右向左分流，全麻

诱导时应使心率较正常稍偏快，以减轻三尖瓣反流，

适当提高体循环阻力以减轻右向左分流。在三尖瓣

和ASD的病变矫治后，扩大的纤维化右室尚不能对

血流动力学变化做出反应。仍应避免肺血管阻力的

增加，也就是避免增加右室后负荷。应尽可能避免

应用呼气末正压(PEEP)，以免增加右室后负荷而损

伤右室功能。

2．经食管超声心动图监测(TEE)的应用：除了

常规的监测外，Ebstein畸形矫治术中我们均使用了

TEE，具有可靠的作用。体外循环前通过TEE，可获
得对心脏畸形更细致入微的描述，为矫治畸形和手

术方式提供更全面和准确的信息。而心脏复跳后，

利用TEE可即刻判断矫治后三尖瓣反流程度的改

善及三尖瓣位置和瓣叶的修复成功与否，同时可评

价ASD／PF0的闭合情况。另外，进行药物治疗及

静脉液体治疗时，TEE可评估左、右室前负荷，对心

室收缩功能、三尖瓣反渺狭窄程度、右向左分流程
度的变化提供实时信息¨0|，从而指导静脉液体治疗

及正性肌力药的使用。

3．心律失常处理：Ebstein畸形最常见快速型室

上性心律失常¨“。据报道在麻醉诱导时室上性心

动过速发生率约20％ot2]。有报道称10％以上患者

发生室性心律失常，甚至引起室颤，50％以上需紧急

建立体外循环终止¨引。本组病例各种心律失常主

要发生于麻醉诱导与手术强刺激时，如气管插管、纵

断胸骨、开心包及主动脉插管时。强烈应激反应会

造成血流动力学紊乱，较深的麻醉可以抑制应激反

应的发生，减少应激反应所致的血流动力学改变。

对于伴有预激综合征的患者，麻醉处理重点在

于防止和治疗快速型心律失常，维持循环功能稳定。

麻醉用药不宜选择导致心动过速、影响心肌收缩力

的药物。麻醉深度维持要适当，既要避免浅麻醉引

起交感神经兴奋导致儿茶酚胺释放，诱发心律失常，

又要防止麻醉过深造成循环功能抑制。另外，还应

及时纠正电解质异常，尤其注意血钾浓度，尽量减少

心律失常的诱因。

4．血管活性药物的应用：术前若有右心衰竭

症状则应强心、利尿减轻肝肿大、腹水等症状。手术

创伤、畸形矫治的满意程度及心肺转流的影响，使转

流后易发生低心排综合征，应严密监测血压、中心静

脉压或左房压及尿量变化，及时使用正性肌力药增

强心肌收缩力。必要时可用肾上腺素。但是Ebstein

畸形患者室小而收缩力受损，血管活性药物的使用

必须要考虑药物对肺血管阻力的影响¨“。我们常

规选用p受体兴奋剂多巴酚丁胺，酌情选用不明显

增加n受体兴奋性的正性肌力药磷酸二酯酶Ⅲ抑

制剂(米力农)。多巴酚丁胺具有剂量依赖性，不收

缩静脉，也不增加静脉回流，其增加心排血量的是正

性肌力作用和微弱的血管扩张作用，使外周阻力下

降，血压一般不增加或上升有限，尤适用于右心衰竭

的患者。本组患者脱机顺利，未出现低心排血量综

合征。应根据患者当时所处的临床阶段来指导药物

的最佳选择。
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