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摘要:目的 探讨血友病患者在神经外科围术期麻醉相关处理的方法经验ꎮ 方法 回顾收集整理合并血友病行神

经外科手术患者的临床资料ꎬ分析总结疾病特点和临床经验ꎮ 结果 ２ 例患者均为血友病 Ａ 型男性患者ꎮ 分别行

颅骨修补术和复发颅脑肿瘤切除术ꎮ 术前多学科会诊ꎬ指导给予凝血因子补充ꎮ 术中严密监测出血情况ꎬ其中 １
例术后伤口渗血急诊开颅行血肿清除ꎮ 术后患者安返病房ꎬ并且规律给予凝血因子补充替代治疗ꎬ监测凝血指标ꎬ
恢复良好ꎮ 结论 血友病是严重的遗传性出血性疾病ꎬ围术期的多学科合作、监测凝血功能状态、适时补充凝血因

子、精细化麻醉管理ꎬ是患者围术期安全的重要保证ꎮ

关键词: 血友病ꎻ围术期麻醉管理ꎻ神经外科

中图分类号:Ｒ６１４　 　 文献标志码:Ａ

Ｐｅｒｉｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｆｏｒ ｎｅｕｒｏｓｕｒｇｅｒｙ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｃｏｍｐｌｉｃａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ

ＬＥＩ ＣｈｅｎｇꎬＭＥＩ Ｈｏｎｇ￣ｘｕｎꎬＨＡＮ Ｒｕ￣ｑｕａｎ∗

(Ｄｅｐａｒｔｍｅｎｔ ｏｆ Ａｎｅｓｔｈｅｓｉｏｌｏｇｙꎬ Ｂｅｉｊｉｎｇ Ｔｉａｎｔａｎ Ｈｏｓｐｉｔａｌꎬ Ｃａｐｉｔａｌ Ｍｅｄｉｃａｌ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙꎬ Ｂｅｉｊｉｎｇ １０００７０ꎬ Ｃｈｉｎａ)

Ａｂｓｔｒａｃｔ: Ｏｂｊｅｃｔｉｖｅ　 Ｔｏ ｅｘｐｌｏｒｅ ｔｈｅ ｍｅｔｈｏｄｓ ａｎｄ ｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅ ｏｆ ａｎｅｓｔｈｅｓｉａ ｒｅｌａｔｅｄ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｉｎ ｐｅｒｉｏｐｅｒａｔｉｖｅ
ｎｅｕｒｏｓｕｒｇｅｒｙ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｃｏｍｐｌｉｃａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ. Ｍｅｔｈｏｄｓ　 Ｔｈｅ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｄａｔａ ｏｆ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ ｕｎｄｅｒ￣
ｇｏｉｎｇ ｎｅｕｒｏｓｕｒｇｅｒｙ ｗｅｒｅ ｃｏｌｌｅｃｔｅｄ. Ｒｅｓｕｌｔｓ　 Ｔｗｏ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｕｎｄｅｒｗｅｎｔ ｎｅｕｒｏｓｕｒｇｅｒｙ ｗｅｒｅ ｄｉａｇｎｏｓｅｄ ａｓ ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ ｐｒ￣
ｏｐｅｒａｔｉｖｅｌｙ. Ｍｕｌｔｉｄｉｓｃｉｐｌｉｎａｒｙ ｃｏｎｓｕｌｔａｔｉｏｎ ｗａｓ ｃｏｎｄｕｃｔｅｄ. Ｃｏａｇｕｌａｔｉｏｎ ｆａｃｔｏｒ Ⅷ ｗａｓ ｐｅｒｉｏｐｅｒａｔｉｖｅｌｙ ｉｎｆｕｓｅｄ.
Ｃｏｎｃｌｕｓｉｏｎｓ　 Ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ ｉｓ ａ ｓｅｒｉｏｕｓ ｈｅｒｅｄｉｔａｒｙ ｈｅｍｏｒｒｈａｇｉｃ ｄｉｓｅａｓｅ. Ｐｅｒｉｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｍｕｌｔｉｄｉｓｃｉｐｌｉｎａｒｙ ｉｎｔｅｒｖｅｎｔｉｏｎꎬ
ｍｏｎｉｔｏｒｉｎｇ ｏｆ ｃｏａｇｕｌａｔｉｏｎ ｆｕｎｃｔｉｏｎꎬ ｔｉｍｅｌｙ ｓｕｐｐｌｅｍｅｎｔａｔｉｏｎ ｏｆ ｃｏａｇｕｌａｔｉｏｎ ｆａｃｔｏｒｓ ａｎｄ ｆｉｎｅ ａｎｅｓｔｈｅｓｉａ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ
ａｒｅ ｉｍｐｏｒｔａｎｔ ｆｏｒ ｐｅｒｉｏｐｅｒａｔｉｖｅ ｓａｆｅｔｙ ｏｆ ｐａｔｉｅｎｔｓ.
Ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ: ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａꎻ ｐｅｒｉｏｐｅｒａｔｉｖｅ ａｎｅｓｔｈｅｓｉａ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔꎻ ｎｅｕｒｏｓｕｒｇｅｒｙ

　 　 血友病(ｈｅｍｏｐｈｉｌｉａ)是一种 Ｘ 染色体相关的隐

性遗传性、出血性疾病ꎮ 分为血友病 Ａ(凝血因子Ⅷ
缺乏)和血友病 Ｂ(凝血因子 ＩＸ 缺乏)两种[１]ꎮ 血

友病 Ａ 和血友病 Ｂ 的临床表现以出血为主ꎬ其中以

关节、肌肉和深部组织出血为主要表现ꎮ 基于本病

的特点ꎬ无论血友病的严重程度ꎬ围术期都存在术中

止血困难、大量出血、术后出血的风险以及出血相关

的并发症[２]ꎮ 由于其围术期易出血的特殊性ꎬ若合

并血友病ꎬ则神经外科围术期相关风险明显增加ꎮ
本研究通过回顾血友病患者神经外科围术期的麻醉

处理ꎬ总结并讨论相关麻醉经验ꎮ

１　 材料与方法

１ １　 病例

病例 １ ∶ ６３ 岁男性ꎬ因脑出血术后颅骨缺失 ６
月余ꎬ择期行颅骨修补术ꎮ 病例 ２ ∶ ５ 岁男性ꎬ 因左
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顶枕肿瘤切除术后 ２６ 个月复发ꎬ择期行复发肿瘤切

除术ꎮ ２ 例病例均为天坛医院 ２０１９ 年神经外科合

并血友病 Ａ 型行手术治疗的患者ꎮ 选入病例医疗

文书完善ꎬ均已签署同意书ꎮ
１ ２　 方法

１ ２ １　 临床检查:病例 １ 术前访视示:患者失语状

态ꎬ神志清ꎬ可交流ꎮ 右上肢活动障碍ꎬ余四肢活动

可ꎬ无畸形ꎮ 既往高血压、糖尿病 ２０ 余年ꎻ血友病 Ａ
型 ３０ 余年ꎮ 病例 ２ 术前访视示:患者神志清ꎬ可交

流ꎮ 四肢活动可ꎬ无畸形ꎮ 既往血友病 Ａ 型 ２ 年ꎮ
２ 例患者查体均无特殊ꎬ心电图ꎬ胸片等无明显

异常ꎮ
１ ２ ２　 实验室检查:病例 １ 患者术前活化部分凝血

活 酶 时 间 ( ａｃｔｉｖａｔｅｄ ｐａｒｔｉａｌ ｔｈｒｏｍｂｏｐｌａｓｔｉｎ ｔｉｍｅꎬ
ＡＰＴＴ)４７ ３ ｓꎬ凝血因子Ⅷ活性(ＦⅧ:Ｃ)９ ４％ꎮ 补

充凝血因子后ꎬＡＰＴＴ ３７ １ ｓꎬＦⅧ: Ｃ ５０ ４％ꎮ 术中血

栓弹力图(ｔｈｒｏｍｂｏｅｌａ￣ｓｔｏｇｒａｍꎬ ＴＥＧ)中反应时间(Ｒ)
１１ ７ ｍｉｎꎮ 第一次术后因伤口渗血ꎬ行急诊血肿清除

术ꎮ 术后复查 ＡＰＴＴ ３３ ２ ｓꎬＦⅧ: Ｃ ５５ １％ꎮ 整个围

术期ꎬ患者血糖(Ｇｌｕ)维持在 １０ ０２ ~ １５ ５０ ｍｏｌ / Ｌ 之

间ꎬ肌酐( ｃｒｅａｔｉｎｉｎｅꎬＣｒｅ) 维持在 １４９ ~ １６７ μｍｏｌ / Ｌ
之间ꎮ

病例 ２ 患者术前 ＡＰＴＴ５３ ９ｓꎬＦⅧ:Ｃ ９ ２％ꎮ 补

充凝血因子后ꎬＡＰＴＴ ３７ ６ ｓꎬＦⅧ: Ｃ ５５ ２％ꎮ 术中

ＴＥＧ 正常ꎮ 术后复查 ＡＰＴＴ ３０ ７ｓꎬＦⅧ: Ｃ ７５ ６％ꎮ
１ ２ ３　 治疗:２ 例病例术前均在多学科会诊指导下

补充凝血因子ꎬ术前 １ ｄ 开始输注 ＦＶＩＩＩ ５０ Ｕ / ｋｇ、每
１２ ｈ １ 次ꎮ 待凝血功能正常后行外科手术ꎮ 术中严

密监测失血和凝血功能ꎮ 病例 １ 第一次手术时ꎬ术
中输入新鲜冰冻血浆 ６００ ｍＬꎮ 第二次手术时ꎬ术中

失血 １ ０００ ｍＬꎬ回收自体红细胞 ２５０ ｍＬ、输注异体

红细胞 ２６０ ｍＬ、新鲜冰冻血浆 ８００ ｍＬꎻ并间断输注

纤维蛋白原ꎮ 术后 ５ ｄ 连续 ＦＶＩＩＩ 替代治疗ꎮ 病例

２ 术中失血 ４５０ ｍＬꎬ输注异体红细胞 ４００ ｍＬ、新鲜

冰冻血浆 ２００ ｍＬꎮ 术后 ３ ｄ 连续 ＦⅧ替代治疗ꎮ

２　 结果

尽管病例 １ 术前积极补充凝血因子ꎬ术中严密

监测失血情况ꎬ但是出现了术后伤口渗血并需清除

血肿ꎬ再行二次手术的情况ꎮ 病例 ２ 术前多学科会

诊补充凝血因子ꎬ术中严密监测失血情况ꎬ术后继续

补充凝血因子患者转归良好ꎬ无并发症出现ꎮ

３　 讨论

血友病主要临床表现为出血ꎬ其中威胁生命的

有颅内出血、颈咽喉部出血、胃肠出血以及手术出

血等ꎮ
神经外科相关血友病以颅内出血多见ꎬ其发

生颅内出血的危险因素包括:重型血友病、既往颅

内出血史、头部外伤、小儿、高龄以及抑制物阳性ꎮ
本文报道 ２ 例病例均包含于危险因素当中ꎮ 颅内

出血直接影响血友病患者的术后转归ꎬ是血友病

患者死亡的重要原因之一ꎬ其发生率为 ２ ２％ ~
７ ５％ [３] ꎮ 美国的一项血友病患儿大样本研究显

示ꎬ规律的预防性替代治疗可以减少血友病患儿

的颅内出血风险[４] ꎮ 已知血友病患者的围术期替

代治疗应贯穿始终ꎬ而对于需要紧急血肿清除合

并血友病的患者应尽可能的使用各种替代方法达

到止血的目的ꎬ并且防止术后再出血[５] ꎮ 如果因

条件限制缺少 ＦⅧ和ＦⅨꎬ也可以临时选择新鲜冰

冻血浆、冷沉淀、凝血酶原复合物等ꎬ但需要注意

的是新鲜冰冻血浆可致容量负荷过重和输血相关

的肺损伤ꎮ 去氨加压素(ｄｅｓｍｏｐｒｅｓｓｉｎ)可通过促进

血管内皮细胞释放而增加血浆Ⅷ因子的水平 ２ ~ ４
倍ꎬ有效改善血友病 Ａ 患者出血倾向和出血症状ꎮ

抑制物阳性作为颅内出血危险因素之一ꎬ特别

是高滴度抑制物的形成被视为手术的禁忌ꎬ是血友

病患者颅内反复出血的重要原因ꎮ 既往反复颅内出

血的血友病患者择期手术前应检查抑制物滴度ꎬ术
中止血困难应考虑抑制物阳性[６￣７]ꎮ 病例 １ 患者的

伤口渗血不排除抑制物阳性的可能ꎬ遗憾的是没有

抑制物相关的检查ꎮ
血栓弹力图全面反映了血液凝固的过程ꎬ其广

泛应用于临床和凝血功能障碍的研究ꎮ 由于颅脑损

伤和血友病均可以导致围术期凝血功能障碍ꎬ所以

围术期的监测尤为重要ꎮ 研究显示ꎬ对于重型颅脑

创伤所致的凝血功能障碍应用血栓弹力图ꎬ能够早

期判断风险、及时补充凝血因子ꎬ有利于提高患者的

生存率ꎮ 值得注意的是在围术期液体维持的过程

中ꎬ有关血液保护技术中的急性高容量血液稀释

(ＡＨＨ)在血友病患者中是禁忌的ꎻ围术期的大量补

液可引起凝血因子和血小板的稀释性减少ꎬ加重血

５３５１
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友病患者的凝血功能异常ꎮ
综上所述ꎬ本文报道 ２ 例合并血友病患者的神

经外科手术病例ꎬ围术期多学科合作、监测凝血功能

状态、适时补充凝血因子、精细化麻醉管理ꎬ保证了

患者围术期安全ꎮ
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新闻点击

蝙蝠和冠状病毒可以追溯到几个世纪前

发表在«科学报告»(Ｓｃｉｅｎｔｉｆｉｃ Ｒｅｐｏｒｔｓ)杂志上的一份研究报告表明ꎬ蝙蝠和冠状病毒已经共同进化了数百万年ꎮ
在一项新近研究中ꎬ研究人员比较了在印度洋西部岛屿和非洲国家莫桑比克沿海地区发现的 ３６ 种蝙蝠中生活的各种冠

状病毒ꎮ 研究人员发现ꎬ他们测试的所有蝙蝠中有 ８％携带冠状病毒ꎬ并且不同种类的蝙蝠都有自己独特的冠状病毒株ꎮ
所有动物体内都有病毒ꎮ 蝙蝠和许多其他哺乳动物群是冠状病毒的天然携带者ꎮ 研究人员认为ꎬ这些冠状病毒似乎对

蝙蝠无害ꎬ但如果它们在不同物种之间跳跃ꎬ它们可能对其他动物构成威胁ꎮ
冠状病毒种类繁多ꎬ而且大多数不感染人类且没有已知威胁ꎮ 该研究的作者说ꎬ本研究中 ３２ 种蝙蝠携带的冠状病毒与引

起 ２０１９ 冠状病毒病(ＣＯＶＩＤ￣１９)的冠状病毒有所不同ꎬ但一般来讲ꎬ了解蝙蝠中的冠状病毒可能会增进对引起当前大流行的

冠状病毒的了解ꎮ
研究人员还强调ꎬ即使蝙蝠携带冠状病毒ꎬ也不应出于保护人类健康的错误尝试对其进行伤害或扑杀ꎮ 有大量证据表

明ꎬ蝙蝠对于生态系统的功能很重要ꎬ无论是花朵授粉ꎬ果实散布还是捕食昆虫ꎬ尤其是负责将各种疾病传播给人类的昆虫ꎮ
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