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摘  要 

进行性肌营养不良症(progressive muscular dystrophy, PMD)是一组原发于肌肉组织的遗传病，病理上

以肌纤维变性、坏死和肌膜内移为主要特点。临床主要表现为慢性进行性肌无力、肌肉萎缩、运动发育

落后或运动障碍、心肌酶谱高、肝功生化异常等，部分患者有心肌受损和不同程度的智力障碍。PMD患

者存在骨骼肌、呼吸、心脏等多系统的问题，围术期可能发生麻醉相关的并发症，如麻醉诱发的横纹肌

溶解(Anesthesia-induced Rhabdomyolysis, AIR)、高钾血症、恶性高热(Malignant Hyperthermia, MH)
和术后呼吸衰竭等，因此给麻醉管理带来了巨大的挑战。 
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Abstract 
The progressive muscular dystrophy (PMD) is a group of genetic disorders that originate in mus-
cle tissue and are pathologically characterized by muscle fiber degeneration, necrosis, and sarco-
lemmal membrane shift. The main clinical manifestations are chronic progressive muscle weak-
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ness, muscle atrophy, backward motor development or dyskinesia, high cardiac enzyme profile, 
and biochemical abnormalities in liver work, etc., and some patients have cardiac muscle damage 
and different degrees of intellectual disability. Patients with PMD have multisystem problems in-
volving skeletal muscles, respiration, and heart, and anesthesia related complications, such as anes-
thesia induced rhabdomyolysis (AIR), hyperkalemia, malignant hyperthermia (MH), and postopera-
tive respiratory failure, may occur in the perioperative period, thus posing a significant challenge 
for anesthesia management. 
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1. 引言 

进行性肌营养不良也称杜氏肌营养不良，是一组因基因缺陷导致的肌肉变性疾病，以骨骼肌萎缩和

无力为主要表现。随着病情的发展，患者会出现发育不全、行走不稳、吞咽困难等症状，甚至会丧失独

自行走的能力。 

2. 临床资料  

2.1. 术前检查 

患者，男，37 岁，50 kg，BMI 17.3 kg/m2。因“急性胆管炎伴胆总管结石”，拟行“腹腔镜胆道探

查术”。患者既往进行性全身肌无力 8 年，未予重视。2 年前四肢肌无力症状显著加重，现行走需要搀

扶且易跌倒，已完全丧失独自行动能力。于外院确诊“进行性肌营养不良症”，未行药物治疗。32 年前

因脑部疾病遗留智力障碍。家族中无类似病例。 
查体：体温 36.3℃，脉搏 76 次/分，呼吸 16 次/分，血压 90/60 mmHg，营养欠佳，被动体位。全身

肌张力减退，且四肢肌肉萎缩。ECG：窦性心律，心率 72 次/分，完全性右束支传导阻滞，左前分支阻

滞。胸部 CT 未见明显异常。心脏超声：左室收缩功能减低，二、三尖瓣少量反流，EF53%。实验室检

查：白蛋白 35.7 g/L，谷丙转氨酶 229 U/L，谷草转氨酶 219 U/L，余无特殊。 

2.2. 麻醉过程 

患者未术前用药，入室常规监测 BP 123/72 mmHg，HR 68 次/分，SpO2 96%。桡动脉穿刺监测有创

动脉压，血气分析示：PaO2 84.8 mmHg，K+ 3.01 mmol/L，余正常。静脉依次注射咪达唑仑 2 mg、舒芬

太尼 20 μg、丙泊酚 100 mg、罗库溴铵 20 mg，快速诱导顺利插入气管插管后，行容量控制机械通气，潮

气量 400 ml，呼吸频率 12 次/分，气道峰压 16 cm H2O。术中丙泊酚 80~140 μg/kg/min、瑞芬太尼 0.1~0.4 
μg/kg/min和右美托咪定 20 μg/h维持 BIS 40~60。术中生命体征平稳，手术历时 180 min，尿量 800 ml，
输晶体液 1500 ml。术毕带管转 PACU 进行麻醉恢复，镇痛泵配方为：舒芬太尼 80 ug + 地佐辛 20 mg + 酮
咯酸氨丁三醇 120 mg + 昂丹司琼 16 mg + 右美托咪定 80 ug。30 min 后患者完全苏醒，自主呼吸恢复满

意，肌力恢复良好，可按医师吩咐抬头握拳，予拔除气管导管，观察 1 h 后送外科监护病房。术后 1 d 病

房随访，未诉特殊不适。 
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3. 讨论 

3.1. 术前评估 

大多数 PMD 都有遗传性[1]，因此，家族史和多学科的术前评估格外重要。建议对患者的功能状况

进行综合评估，根据不同的症状和体征评估受影响最严重的器官。最常见的推荐检查是肺功能检查、超

声心动图、心电图、肌酸激酶水平、全血细胞计数、凝血试验等。 
肌肉萎缩会影响患者的头颈部，应警惕困难气道的发生，需仔细检查张口度，甲颏距离，颈椎活动

度和 Mallampati 气道分级。PMD 患者的特征是呼吸肌无力导致的进行性呼吸功能减退[2]，围术期呼吸并

发症及气道损害风险高，因此详细的术前肺功能检查是必要的，包括用力肺活量(Forced vital capacity, 
FVC)、最大吸气压(Maximal inspiratory pressure, MIP)、最大呼气压(Maximal expiratory pressure, MEP)等。

如果 FVC 低于预期估计值的 50%，则患者需要术后机械通气的风险很高，可能需要进行膈肌功能测定，

而功能失调的膈肌在手术前需要无创机械通气支持[3]。此外，PMD 患者由于咽部肌肉无力和胃肠运动障

碍而发生反流误吸的风险也会增加，术前应充分禁饮禁食，必要时考虑用 H2 拮抗剂和胃复安等预防。

本例患者颈部肌群未明显受累，但其张口度和颈部活动度较差，因此我们仍按困难气道处理，采用快诱

导气管插管。 
PMD 会不同程度的影响心肌[4]，其表现包括心力衰竭、心脏传导阻滞、房性和室性心律失常等，围

术期发生恶性心律失常和猝死的风险高，严重者需要植入心脏除颤器和起搏器。术前应进行完整的心脏

评估，通过心电图、超声心动图、心肌酶学和运动耐量等来确定患者心肺储备是非常重要的。少数严重

者出现癫痫和智能障碍，不能配合，对麻醉管理造成困难。由于本例患者发病晚，症状较轻，生存时间

较长，肌肉萎缩和关节挛缩并不严重，且未无饮水呛咳和呼吸困难，上肢肌力也未见明显减退。但是，

患者合并轻度智力障碍，近一年来长期卧床，活动耐量较常人下降，心肺储备功能减退。 

3.2. 术中管理 

AIR 以急性横纹肌溶解和高血钾为表现，是一种区别于 MH 的独特的临床现象，PMD 患者是易感人

群。目前仍不清楚麻醉药如何诱发 AIR，但其主要的发病基础是患有这些肌病的病人因体内抗肌萎缩蛋

白–糖蛋白复合体的不正常，使肌肉细胞膜的稳定性受到影响，易被某些因素诱发而出现肌肉细胞破坏

[5]。目前一致的观点是 PMD 患者禁用去极化肌松药，因琥珀胆碱可引发急性横纹肌溶解、高血钾和心

脏骤停[6]。同时此类患者对非去极化肌松剂敏感性增加，术后肌松残余风险高，应该最小限度地使用非

去极化肌松剂，并且应在患者完全苏醒的情况下进行拔管，提高围术期的安全性。此外，在 PMD 患者中，

新斯的明的肌松拮抗作用是不可预测的，因为其可能导致患者收缩或松弛，应谨慎应用[7]。在本例患者，

我们仅在诱导时使用了 0.3~0.4 mg/kg (1~1.5 倍 ED95)的罗库溴铵，术中未再追加肌松，但其肌松维持时

间是常规剂量的 5~6 倍，这说明 PMD 患者的确对非去极化肌松药异常敏感。因此推荐在有条件的医疗

机构，此类患者应进行肌松监测。舒更葡糖钠是一种新型选择性肌松拮抗剂，可迅速高效的逆转罗库溴

铵等固醇类非去极化肌松药所致的神经肌肉阻滞作用，已有文献报道[7]，在 PMD 患者围术期应用舒更

葡糖钠成功拮抗非去极化肌松药的作用。顺式阿曲库铵也是常用的非去极化肌松药，且不经肝肾代谢，

对部分 PMD 患者来说可能也是一个很好的选择[8]。 
过去认为 PMD 患者使用吸入麻醉药可引起严重的并发症，如 AIR、心脏骤停，但是也有报道称 PMD

患者围术期可安全的应用七氟醚[9]。术中我们采用全静脉麻醉，泵注丙泊酚、瑞芬太尼和右美托咪定维

持 BIS 40~60，并将手术安排为当天首台，避免麻醉机中有吸入麻醉剂残留。 
MH 的发病基础主要是因为骨骼肌受体突变，暴露于吸入麻醉剂和去极化肌松剂后引起钙离子不受
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调控地从肌浆网进入细胞内，钙离子的积聚引起肌肉持续收缩，由此导致高代谢状态而发生酸中毒，后

期肌肉细胞因能量衰竭而破坏，方出现横纹肌溶解和高钾血症[5]。一些研究者认为 PMD 患者易患 MH，

因为这些患者可能有咖啡因–氟烷骨骼肌收缩试验(CHCT)阳性[10]，由于这个原因，许多麻醉医师避免

在这些病人中使用吸入麻醉剂。但是，随后的研究表明[11] [12]，在所有这些“临床 MH”病例中，患者

均为急性横纹肌溶解合并高钾血症，没有 MH 的其他经典体征和症状，也没有任何代谢亢进的迹象，而

代谢亢进是MH 的标志。此外，咖啡因–氟烷骨骼肌收缩试验结果的有效性在 PMD 患者是有争议的[13]。
最后，PMD 和 MH 之间似乎不太可能存在真正的遗传联系，因为与 PMD 相关的基因突变位于 X 染色体

上，而与 MH 相关的突变通常在 19 号常染色体上发现[12]。尽管 PMD 患者不太可能有 MH 易感的风险，

但是暴露于吸入麻醉剂药可能与危及生命的横纹肌溶解有关，因此，综合考虑患者的情况，当其使用的

风险大于可能的好处时，应谨慎使用。 
PMD 患者应优先选择区域阻滞麻醉。术前存在呼吸功能不全的患者，应慎用高位阻滞。术中建议使

用葡萄糖溶液或无钾晶体行液体治疗以降低横纹肌溶解和急性高钾血症的风险，我们在术中采用加热液

体和电热毯的保温策略，以防止术中低体温导致的骨骼肌挛缩。PMD 患者对全麻药物较为敏感，围术期

应减少药物剂量，以避免术后呼吸抑制和过度镇静。本例患者使用静脉自控镇痛泵，镇痛药物中我们减

少了阿片类药物的使用，辅以非甾体类药物和 α2肾上腺素受体激动剂，术后随访镇痛效果满意，VAS 2~3
分，未诉其它不适。已有文献报道[14]了右美托咪定安全的应用于 PMD 患者。 

3.3. 术后监测 

PMD 患者围术期的一个重要问题是术后呼吸衰竭的风险。呼吸肌无力、呼吸道分泌物排出困难、肺

功能障碍、心功能不全和限制性肺疾病均可导致呼吸衰竭。PMD 患者在术后 24 小时内出现呼吸暂停和

死亡的风险很高，如果出现呼吸抑制，可以考虑延迟拔管 24~48 小时，必要时可重新插管送入 ICU。严

密的监测和有效的护理对于预防术后并发症的发生是至关重要的。 
综上所述，PMD 是一组先天性、异质性疾病，具有不同的遗传来源和临床表现。重视多系统器官的

累及和提高对麻醉药物的敏感性是围手术期处理的关键。详尽的术前评估，以确定每个患者的一般情况、

手术风险、心肺系统疾病的可能性，并采用多学科合作的方法，制定完善的麻醉策略，尽量减少与疾病

和麻醉管理相关的并发症。本例患者术前经多学科认真评估，查阅文献复习资料形成了比较完整的麻醉

方案，围术期细致认真到位的处理，使患者顺利完成了手术。 
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