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先天性无痛无汗症是一种罕见遗传病，属于遗传性感觉和自

主神经病Ⅳ型[1]。其发病机理迄今不明，目前有 3 种理论：1.酪氨

酸受体激酶 1（NTRK1）基因突变，致神经生长因子生成减少，

进而导致无髓鞘神经纤维减少甚至消失；2.体内内源性镇痛物质

合成增多（主要为寡分子的脑啡肽以及大分子的内啡肽），作用于

中脑和脊髓，阻碍疼痛信号的传递，进一步影响高级中枢对疼痛

整合作用，表现为“无痛”[2]；3.Lissauers 传导束发育缺失、脊神经

后根神经单元功能障碍以及小的有髓神经后根轴突部痛温觉的传

入神经功能异常和部分交感神经的传出神经功能异常，引起临床

上的无痛与无汗[3]。先天性无痛症诊断主要靠临床判断，依据碘

淀粉发汗定性试验以及痛温觉试验确诊，也可通过腓肠肌活检及

肌电图确诊 [4]。

目前文献报道全世界 CIPA 患者尚不足 80 例，而此类患者由

于缺乏疼痛防御反应，较易发生骨折、关节脱位、骨髓炎、残疾

等，其中恶性高热和败血症是主要死亡原因。先天性无痛无汗症

的患者大多要经历数次手术，关于此类患者的麻醉目前鲜有报道。

现将我院 2019 年 8 月收治 1 例 CIPA 患者，经历 2 次手术麻醉的

体会总结如下：

患儿，女，8 岁，26kg，105cm，ASA 分级 1 级，出生 2 月被

诊断为“先天性无痛无汗症”Mallampati 分级 1 级。四肢皮肤可

见多处瘢痕，舌体有陈旧性瘢痕。患儿自出生体温常达 37.5-39

℃。既往有跟骨骨折、膝关节脱位病史。患儿第一胎，足月顺产

无缺氧窒息史，母乳喂养，智力发育低于同龄儿。患儿父母体健，

无相关疾病，否认近亲结婚，第二胎正常。

患儿此次因“右股骨骨折术后4个月，伤口未愈合”来院，诊

断为“右股骨骨折术后骨髓炎”。拟行“右股骨骨髓炎病灶清除，

骨折植骨内固定术”。术前 ECG、胸片、肝肾功能、电解质及凝

血指标正常，轻度贫血 Hb 102g/L，余检查无殊。四肢肌力及肌

张力均正常。

首次手术，静脉全麻下行“右股骨病灶清除负压吸引术”，术

前禁食 8h，禁饮 4h。入室常规面罩吸氧、心电监测，NIBP 103/

54mmHg，HR 119 次 / 分，SpO2 99%，体温 37℃，静脉给予咪

唑安定 0.8mg，丙泊酚 50mg，患儿意识消失，手术开始。术中丙

泊酚血浆靶控浓度 2-4ug/ml，维持 BIS46-54 之间，NIBP 95/

55mmHg 左右，HR 100 次 / 分左右。于手术 30min 清理骨折端病

灶时，患儿出现肢体活动，两次给予芬太尼20ug静脉注射，患儿

肢体活动停止，手术继续。术中维持耳温 36.2-36.9。手术历时

55min，出手术室时患儿清醒，无任何不适，手术后随访家人代

述无殊。

第 2 次手术，气管插管全麻下行“股骨骨折植骨内固定术”。

术前禁食 8h，禁饮 4h。入室面罩吸氧、心电监测，NIBP 109/

64mmHg，HR 126 次 / 分，SpO2 99%，体温 37.5℃。全麻诱导
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丙泊酚 60mg、芬太尼 70ug、顺阿库铵曲 6mg，3min 后插入 5# 气

管导管，接麻醉机机械通气，维持ＰＥＴＣＯ２３２～３６ｍｍ

Ｈｇ术中丙泊酚血浆靶控浓度 3-5ug/ml，BIS 维持 39-57，耳温

维持 36.3-37.0 之间。手术历时 120min，出血 130ml，输注复方电

解质溶液 380ml，红细胞 1 单位。术后送入 PACU，20min 后拔出

气管导管，期间未使用镇痛药物，随访3天家人均未诉特殊不适。

讨论

先天性无痛无汗症临床表现[5]：1.痛觉消失或迟钝。痛觉缺失

可以呈现部分性或全身性，大约80% 的患者完全丧失痛觉，但触

觉尚存在，由于痛觉神经的保护作用减弱而常发生自我损伤行

为；2.发热、无汗。患者全身皮肤无汗、干燥、粗糙、皲裂，尤

其手、足明显，体温受环境温度的影响，并易随之发生改变，自

身缺乏体温调节能力。3.感染。以常常自残未发觉，而易引起感

染；4.智力迟缓。体格检查时可发现身材矮小，精神及运动系统

发育迟缓；5.关节肿大、易发生多发骨折。

此病属常染色体隐性遗传性罕见病，病例数量有限，国内外

关于此类患者麻醉管理的研究很少。通过这例患者两次手术，麻

醉管理体会如下：1.镇痛药物应用： 釆此病人首次手术 用丙泊酚

静脉全麻，当手术操作刮除坏死骨组织时患儿出现肢体抽动不适

反应，保守使用了小剂量芬太尼药物后，患儿未再出现肢体运动

等不适反应。推测患者虽然痛觉丧失，但本体感觉存在，可能对

振动、压力等触觉更加敏感。而切割伤口等外科操作导致机体应

激反应及一些炎性介质释放，因此有必要使用适量的镇痛药物；

Takeuchi [4]等人的研究认为，CIPA患者在气管插管时不使用阿片

类药物，患者术后无疼痛感觉，但拔出气管导管后，易产生咽喉

部不适及术后不愉快感觉。因此，CIPA 病人是否使用阿片类药

物，应根据具体手术情况，酌情考量。2.体温管理：CIPA 患者体

温调节障碍，术中根据体温监测，调节室温及酌情使用保温措施，

使体温保持在正常范围。此外，由于考虑到阿托品类药物有热潴

留而致高热的副作用，此患者未常规使用阿托品减少呼吸道分泌

物。有研究显示，盐酸戊乙奎醚对体温影响小，可应用于此类患

者。3.返流、误吸：CIPA 患者由于自主神经功能异常，常出现与

糖尿病合并自主神经病变患者相似的胃排空延迟、空腹胃潴留症

状。Alexander 等人的回顾性研究中显示，CIPA 患者返流、误吸

发生率为 0.8%，所有 CIPA 患者均应被当做“饱胃”，采用快速顺

序诱导[6]。也可在入手术间前 B 超下观察胃排空情况，尽可能避

免返流、误吸的发生。4.术中心律失常与低血压： Alexander 等人

的报道显示[6]，CIPA 患者心动过速的发生率为 3% 左右，心动过

缓为2.8%左右，可能与患者自主交感神经机能障碍及儿茶酚胺代

谢紊乱有关。Yuki等人的研究显示[7]，CIPA 的病人去甲肾上腺素

水平远远低于正常，而肾上腺素及皮质醇高于正常水平，其可能

原因：去甲肾上腺素主要由交感神经末梢和中枢释放，CIPA患者
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交感神经系统功能障碍，去甲肾上腺素分泌减少。肾上腺素与皮

质醇主要由肾上腺髓质释放，CIPA患者肾上腺髓质功能代偿性增

强，肾上腺素及皮质醇增高。

综上所述，CIPA患者围术期应关注血流动力学变化，加强体

温监测，合理使用镇痛药及抗胆碱药物，避免返流、误吸，维持

合适的麻醉深度，仍然需要更多的个案报道和研究为此类患者提

供合理的麻醉管理措施。
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