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摘  要 

硬皮病是一种罕见疾病，目前为止，其发病原因未知。当这一类患者须进行手术麻醉时，我们的麻醉方

案应依据患者硬皮病的疾病特征及个体化进行调整。有创血压监测仍然是硬皮病患者术中最佳的循环监

测方式。回顾分析1例行“右乳肿瘤切除术”的患有硬皮病30年的中年女性的整个围术期麻醉管理方法，

希望能给同行们在此类罕见病患者的麻醉管理中提供一些有用信息。 
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Abstract 
Scleroderma is a rare disease. So far, the cause of the disease is unknown. When surgical anesthe-
sia is required for this type of patients, our anesthesia plan should be adjusted according to the 
disease characteristics and individual characteristics of the patients with scleroderma. Invasive 
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blood pressure monitoring is still the best circulatory monitoring method in patients with sclero-
derma. The entire perioperative anesthesia management of a female middle-aged patient with 
scleroderma for 30 years who underwent right breast tumor resection was retrospectively ana-
lyzed. It is hoped to provide some useful information for the anesthesia management of patients 
with this rare disease. 
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1. 引言 

生命体征监测在整个围术期是至关重要、必不可少的存在。硬皮病是一种罕见的非炎症结缔组织疾

病，常累计手部、血管及全身各组织器官，导致手指钙沉积，指端缺血，手指关节畸形；血管硬化、钙

化、挛缩，或代偿性扩张。此类患者围术期麻醉与复苏的管理是麻醉医生重视的地方。虽然硬皮病这个

名字及其一般症状大家已经耳熟能详，但以前没有过关于硬皮病患者的麻醉病例报导。因此，下面讨论

一个这样的案例，希望对大家的工作有所帮助。 

2. 病例介绍 

患者，女，52 岁，155 cm，44 kg，因“发现右乳包块 1 年”于 2020 年 05 月 06 日入住甲乳科。患

者入院时诊断为“右乳腺肿瘤”和“局限性硬皮病”。拟于 2020 年 05 月 11 日在全麻下行“右乳肿瘤切

除术”。该患者 30 年前于当地县人民医院诊断为“硬皮病”，予以维生素 E 等药物治疗后效果不佳，妊

娠后停药，至今未再服药。平素无心累、气促，心悸、胸闷、反酸、呃逆、进食困难、吞咽困难等不适，

在家干农活，无手术史及麻醉史，无过敏史及输血史。无家族遗传史。 
入院查体：双手指缩短畸形，双手指及手腕僵硬，活动受限，表面皮肤变硬，右肘关节不能伸直，

肢端温暖。下肢活动正常。该患者辅助检查中，血液、生化、凝血、血气、电解质均未见明显异常。胸

部 CT 显示，右肺中叶少许纤维灶；左肺上叶肺大泡(数毫米)。主动脉、左冠状动脉壁钙化。心电图示，

窦性心律(80 bpm)，左心室高电压。心脏彩超示，二、三尖瓣轻度反流。术前全科医学科会诊意见：无特

殊处理，建议风湿免疫科门诊随访。麻醉科会诊意见：完善心脏彩超和血气分析。 
术前访视查体可见，此患者有典型硬皮病患者面部特征，表情丧失呈假面具样，鼻尖似鹰嘴，口唇

变薄，口周皮肤皱褶呈放射状沟纹，张口受限(图 1)。此患者双足处在硬皮病萎缩期，可见其双足皮肤水

肿消失，继发脂肪与肌肉的萎缩(图 2)。区别于双足，此患者双手处于水肿硬化期，皮肤异常增厚，可见

患者双手十指末端肿胀，触之发硬，患者自述发紧感，活动受限(图 3) [1]。颈椎后仰 < 20˚，张口度三横

指，可正常置入可视喉镜。Mallampati 分级：Ⅰ级。病人可自行下地行走。 
患者手术当天入室后，于右手背开放静脉通路。此类患者的生命体征监护是等待攻克的难题。接好

心电监护及无创血压袖带监测入室血压后，医生将指脉氧饱和度夹夹于患者的示指远端，仅观察到微弱

的波形，于是，调整至拇指远端，观察到的波形及读数在正常范围(图 4)。此类患者小动脉痉挛、病变，

导致袖带测压所得值不够准确，所以我们选择局麻下行动脉穿刺置管，实时监测患者术中的血压和内环
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境等各项生理指标。穿刺前，先进行 Allen 试验(图 5)，氧饱和度曲线消失(图 6)，表明手掌侧支循环不良，

间接提示 Allen 试验阳性，不应选择桡动脉进行穿刺。最终选择在超声引导下行足背动脉穿刺置管，置

管成功。接着超声定位下行右侧颈内静脉穿刺置管。  
 

 
Figure 1. A photo of the patient’s face 
图 1. 患者的面部照片 

 

 
Figure 2. The patient’s hand 
图 2. 患者的手部 

 

 
Figure 3. The patient’s feet 
图 3. 患者的双足 
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Figure 4. Monitor display for basic vital signs monitoring just af-
ter entry 
图 4. 入室后刚进行基本生命体征监测的监护仪显示屏 

 

 
Figure 5. Allen Test 
图 5. Allen 试验 

 

 
Figure 6. Pulse oxygen saturation curve after 1 min closure of the 
right radial artery 
图 6. 压闭右侧桡动脉 1 min 后的脉搏氧饱和度曲线 
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再次对患者进行查体，该患者除面部皮肤拉紧、下颌关节炎、咬肌与翼状肌萎缩导致口裂变小外，

舌、齿龈、软颚咽喉粘膜及粘膜下结缔组织均有不同程度的硬化萎缩，引起张口及伸舌困难、咽门狭小，

除此之外，该患者还存在牙列不齐，颈后仰受限等问题。有经验的麻醉医生已备好抢救药，可视喉镜、

喉罩、口咽通气道、纤支镜、各种型号的气管导管、吸引器、环甲膜穿刺物品、气切包等物品。麻醉开

始前静脉推注 40 mg 加强龙，手术开始 1 小时时静脉输入抗生素。 
诱导时，缓慢推注药品，避免循环波动，给予舒芬 7.5 ug，丙泊酚 50 mg，面罩通气正常，追加舒芬

太尼 12.5 ug，维库溴铵 6 mg，面罩通气 2 分钟后，在可视喉镜暴露下置入 6.0#加强气管导管，插管顺利，

随即将七氟醚调至 1%，手术开始后，调至 1.5%。手术过程顺利，历时 1 h 40 min，共输入晶体液 1300 ml，
尿量 400 ml。手术结束前 10 分钟停止吸入七氟烷，术中尽量维持患者血压不低于基础血压的 80%。 

整个手术过程，我们将室温调节至 26℃~30℃。盛有热水的玻璃瓶也放置于患者的双足，双手旁。

患者的体温水平一直维持在 36.5℃~36.9℃之间。术中，医生对患者进行了两次血气分析(表 1)。 
 
Table 1. Results of two intraoperative arterial blood gas analyses 
表 1. 术中两次血气分析的结果 

 手术开始 第二次 

PH 7.454 7.357 

PCO2 (mmHg) 37.4 51.6 

PO2 (mmHg) 137 451 

BE (mmol/L) 2 3 

K+ (mmol/L) 3.5 3.2 

Hb (g/L) 112 102 

 
手术结束待患者呼吸完全恢复清醒后，顺利拔出气管导管，于恢复室观察 1 小时后，送回病房，患

者术后恢复良好。术后复查彩超，并无血栓形成，行动脉穿刺的足未发生指端缺血坏死等并发症。 

3. 讨论 

硬皮病，意思是皮肤硬化，来源于拉丁语。是一种严重、慢性和不可治愈的自身免疫性纤维性皮肤

病，皮外受累明显，也可累积多个组织器官，如心脏瓣膜，肺间质等，可分为局限性硬皮病和系统性硬

皮病。患有硬皮病的患者，主要会表现为对称性的皮肤硬化，雷诺氏现象为最常见的首发症状，几乎见

于 90%患者。有的患者可能会出现口干等症状，也可能会累及到神经等系统，更有甚者可能会出现指尖

溃疡、性功能障碍等并发症。有些硬皮病可累及到内脏自身免疫性疾病，如肝硬化、肝功能衰竭等。部

分患者还会出现口干、咽干等症状[2] [3]。 
部分患者可能会累及到神经系统。患者可能出现胃肠道症状，食管受累最明显，如反酸、胸骨后痛、

出现“西瓜胃”、消化不良、便秘等症状。硬皮病患者可能还会出现肺间质纤维化、肺动脉高压等肺部

症状。患者经过检查后可能会发现相应心脏病变，表现为胸闷、气短、心悸等症状。患者可能出现夜间

多尿、乏力甚至软瘫等肾脏病变症状及关节、骨骼的改变[4]。 
因为此类患者发生了特殊的病理生理改变，所以给麻醉带来一定难度。比如，因为肌肉萎缩、骨骼

畸形，导致患者张口受限，头后仰受限等从而使气管插管出现困难。在血压监测方面，血管的畸形会给

循环监测带来挑战，止血带可能会使病变的血管变形甚至破裂，手指远端的水肿变硬，皮肤异常增厚可

能会导致指脉氧饱和度无法正常监测。在用药方面，围术期应在专科医生的指导下，注意根据病情及个

体化因素确定停药时间或进行剂量的调整，特别是一些激素类药物，免疫抑制剂以及血管活性药物。硬
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皮病患者常合并有外周静脉穿刺困难，必要时可行中心静脉穿刺。由于指端缺血风险，雷诺病患者禁用

有创动脉导管，但可行血气分析[5]。另外，硬皮病患者术中用药也有其特殊性。因为，在硬皮病的治疗

中，保守治疗包括生活方式的改变，生物反馈，各种药物的使用。药物当中，常规包括糖皮质激素，免

疫抑制剂及血管扩张剂。有文献表明，接受手术干预的硬皮病患者由于其血管化不良的组织和缺乏软组

织包膜，从而增加了伤口愈合并发症和感染的发生率。所以，围术期在专科医生的指导下，注意根据病

情及个体化因素确定停药时间或进行剂量的调整。有文献报道，硬皮病患者术后镇痛药作用时间缩短，

还应注意追加镇痛药物[5]。 
在麻醉管理方式的选择上，应根据患者病情特殊性做适量调整。 
在整个围手术期过程中，麻醉医生既要采用多种方式来使患者的生理状态达到符合实施手术的标准，

也要维持患者的各项生命体征处于正常的范围。在采取的各种方式中，包括对患者进行气道管理，以保

证患者的呼吸道通畅；包括各种药物的使用，以维持患者内环境稳定的同时，减少手术操作带来的不良

生理反射，如疼痛。同时，需要对患者的生理状态有教精准的把控，这离不开对患者各项生命体征的监

测。 
以本次报道为例，本次个案报道中，这位患者诊断为局限性硬皮病，病变包括软组织内的钙沉积、

肢端缺血和关节挛缩，也包括血管的硬化，钙化，主要病变部位在手部。这些病理改变给我们的围术期

管理带来了相应难度。 
在诱导插管的时候应注意到，本病常累及肌肉，所以肌松剂的应用应慎重，必要时在严密监测下用

小剂量非去极化肌松剂。由于周围血管病变、失去了代偿与调节功能,加上心脏受损、自主神经功能障碍，

此类患者在麻醉诱导时可引起严重的低血压。同时，少量的血管收缩药不仅可引起血压急剧升高，而且

还可引起肢体坏死，应慎用。由于其肌肉的萎缩，导致其颈部活动度降低，特别是头后仰受限，可能会

导致插管困难。报告中分享到，在诱导插管前，麻醉医生做了充分物品、药品准备，还对患者的环甲膜

穿刺进行了超声定位，为经口气管插管失败做准备。虽然通过可视喉镜经口气管插管成功，但是以确保

万无一失，做那些准备也是必要的[3]。 
术中应注意到，这位病人通过指脉氧饱和度夹仍能得到正常的曲线。但是，如上述报道所示，其血

压监测并没有如此顺利。为了避免袖带对其原本脆弱的血管带来的巨大压力致血管破裂，除了使用无创

血压监测入室短时间血压以外，之后都采用连续有创动脉血压监测。但是，考虑到此类患者的血管畸形，

连续血压监测也易诱发血管挛缩和血栓的形成，导致肢体末端缺血坏死。不出所料，随后双手的 Allen
试验结果为阳性，因此选择在超声引导下行足背动脉的穿刺置管[5] [6]。不得不说，Allen 试验在很多患

者身上往往被忽略。在整个围术期管理中，血流动力学的监测与管理是非常困难的，术中应结合脉搏氧

饱和度、心率等指标综合判定。 
在用药方面，由于本例患者自妊娠后停药，至今未再服药，内科会诊也无特殊处理[6] [7] [8]。所以，

在用药方面无需考虑药物交互作用的特殊。只需要常规地在麻醉开始前静脉推注 40 mg 加强龙，手术开

始 1 小时时静脉输入抗生素。术中为了避免患者由于受到寒冷刺激产生血管异常收缩导致组织器官缺血，

保暖措施是必须采取的。比如术中的体温监测；输液使用加温输液器；尽可能缩短消毒时间，特别是四

肢的手术；有条件的话可予以适当温度液体放置于肢体末端[2] [3]。 
在通气方面，由于患者血管的钙化和心脏瓣膜的返流，为了尽量避免使用升压药，医生选择浅麻醉

方案，在不影响手术进程的前提下，尽可能使患者血压维持在基础血压 80%以上[9]。同时，此患者肺部

的纤维化不应被忽视，小潮气量加呼气末正压通气的方法不失为一种良好的气道管理方式[4]。对于此患

者，在超声下使用 0.25%罗哌卡因 20 ml 行前锯肌阻滞用于术后镇痛。 
硬皮病麻醉方案的拟定将在很大程度上取决于特定患者的具体考虑，包括不同组织的不同病变，即
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病变器官的不同，病变程度的不同以及还应当考虑到患者的舒适性等相关问题。 
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