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摘要:

 

总结3例黏多糖贮积症Ⅰ型患儿行脐血干细胞移植术的护理经验。护理要点包括密切观察病情变化,做好植入前综合征

的护理;精准使用免疫抑制剂,做好移植物抗宿主病的护理;落实基础护理;做好安全护理;进行多种形式健康宣教,提升家庭照护

能力。经过精心治疗及护理,患儿均顺利出院,出院后随访1~8个月,恢复良好。
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  黏多糖贮积症(Mucopolysaccharidosis,MPS)是
溶酶体贮积病中最常见的一种类型,因溶酶体水解酶

的缺陷导致大量黏多糖在机体组织及器官内贮积而

发病。MPS分为7种类型,其中黏多糖贮积症Ⅰ型

最常见,因α-L-艾杜糖苷酶基因突变所致,临床表现

为特殊粗糙面容、骨骼畸形、智力发育落后、生长迟

缓、肝脾肿大等症状。MPS
 

Ⅰ型的发病率约为1/
100

 

000,不同国家和地区间无明显差异,国内尚无较

确切的该病发病率的报道[1]。MPS
 

Ⅰ型根据病情严

重程度分为3个亚型,Hurler综合征临床表现最严

重、预后最差,患者常在10岁左右因心脏及呼吸衰竭

而死亡。目前异基因造血干细胞移植已成为 Hurler
综合征患儿首选的治疗手段,通过异基因造血干细胞

移植使患儿机体获得永久产酶能力、肝脾回缩、改善

神经系统症状[2-3]。近年来移植物的选择逐渐从骨髓

移植到脐血干细胞移植术,但临床报道较少。2021
年3~12月我院对3例 Hurler综合征患儿实施脐血

干细胞移植术,经过精心治疗及护理,患儿均顺利出

院。出院后随访1~8个月,恢复良好。护理报告如

下。
1 临床资料

1.1 一般资料 3例患儿中男2例,女1例;年龄分

别为1.7岁、2.4岁、2.9岁。3例患儿出生时听力筛

查未引出,其中1例基因检查发现携带耳聋基因;3
例听力随访中听力持续异常。3例患儿分别在1.0
岁、1.5岁及1.9岁时出现头围偏大、双眼突出,随年

龄增长症状逐步加重,全外显子基因检查发现IDUA
基因变异,诊断为黏多糖贮积症Ⅰ型、Hurler综合征。
经多学科联合会诊后决定行脐血造血干细胞移植治

疗。入院时3例均有特殊面容、头围偏大、脊柱侧弯、
胸腰段后凸、手足不同程度挛缩、四肢多毛、生长发育

迟缓、听力下降、不能言语交流。2例患儿角膜混浊,
视物不清。
1.2 治疗与转归 入院后完善各项术前准备,排除

移植禁忌证后入住百级层流洁净病房,3例患儿均予

以脐血造血干细胞移植术。其中2例 HLA配型10/
10,1例HLA配型7/10。预处理方案:氟达拉滨+白

消安+环磷酰胺。免疫抑制剂方案:环孢素+吗替麦

考酚酯预防移植物抗宿主病,环孢素根据血药浓度调

整剂量,维持血药浓度谷值200~300
 

mg/L。移植术

后予阿昔洛韦注射液抗病毒,血红蛋白低于70
 

g/L、
血小板低于20×109/L时预约输注红细胞悬液及单

采血小板。移植术+3~+5
 

d,3例患儿均出现发热,
体温37.5~38.4℃,先后予以头孢哌酮钠舒巴坦钠、
亚胺培南西司他丁钠、利奈唑胺注射液抗感染。3例

患儿在抗生素使用38~62
 

h后体温恢复正常。移植

术+7~+9
 

d,3例患儿复出现发热,颜面部及躯干出

现散在红色粟粒样皮疹,考虑植入前综合征,予甲泼

尼龙琥珀酸钠1
 

mg/(kg·d)静脉滴注。其中1例患

儿症状继续加重,予以甲泼尼龙琥珀酸钠增加至2
 

mg/(kg·d)及鼻导管吸氧(氧流量1
 

L/min)、控制

液体入量维持进出量负平衡,移植术+13
 

d症状消

失。3例患儿移植术+13~+15
 

d移植物粒系植活,
移植成功。其中1例患儿在移植术+19

 

d再次出现

发热,24
 

h解黄色墨绿色稀水便9次,考虑急性移植

物抗宿主病,调整环孢素、吗替麦考酚酯及甲泼尼龙

琥珀酸钠剂量,移植术+34
 

d体温降至正常,24
 

h解

黄色软便2次。3例患儿经过精心治疗与护理,于移

植术+28~+35
 

d出院。经过1~8个月随访,生存

良好。
2 护理

2.1 密切观察病情变化,做好植入前综合征的护理

 脐血干细胞移植完全嵌合率和正常酶活性恢复的

比例最高,黏多糖贮积症患儿异基因造血干细胞移植

治疗时移植物优先选择脐血[4-5],但脐血干细胞移植

后植入前综合征发生率最高,及早发现并予以有效治

疗,能增加移植成功率,降低移植相关死亡率[6]。植
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入前综合征是异基因造血干细胞移植后中性粒细胞

植入前发生的炎性状态,主要表现为非感染性发热、
非药物性皮疹、体质量增加、非感染性腹泻、黄疸等症

状,严重者甚至出现肺水肿及低氧血症。脐血干细胞

移植后中性粒细胞植入中位数时间为17
 

d[7]。护理

中密切监测患儿体温变化,使用耳温计每2小时监测

1次,每班观察患儿全身皮肤情况。3例患儿在移植

术+7~+9
 

d抗生素使用情况下复出现发热,体温

37.8~40.2℃,颜面部及躯干散在红色粟粒样皮疹,
立即测量呼吸、血压、血氧饱和度,评估患儿有无畏

寒、寒战及全身有无感染症状,准确记录24
 

h出入

量,晨起空腹测体质量,汇报医生根据医嘱予以甲泼

尼龙琥珀酸钠1
 

mg/(kg·d)静脉滴注。1例患儿症

状继续加重,移植+11
 

d出现阵发性咳嗽、气促、呼吸

30~36次/min,血 压88/57
 

mmHg,血 氧 饱 和 度

0.94,颜面部水肿、腹部膨隆、体质量增加15%。立

即将患儿予半卧位,鼻导管吸氧1
 

L/min,根据医嘱

甲泼尼龙琥珀酸钠2
 

mg/(kg·d)静脉输入。制订精

细化输液管理方案[8-9],初始液体总量为患儿生理需

要量的60%,尿量保持1~2
 

mL/(kg·h),使用输液

泵精准控制输液速度,每小时记录进出量并计算出入

量情况,每4小时统计进出量,在维持血压稳定及保

证组织灌注的情况下,出入量保持负平衡状态,进出

量平衡或入量大于出量时,予以利尿剂干预。同时,
此阶段患儿处于骨髓抑制期,加上糖皮质激素的使

用,均可导致感染的发生,发热时注意鉴别感染性发

热和非感染性发热,每班评估有无全身感染症状,动
态监测血常规、电解质、超敏C反应蛋白、细胞因子

等。该患儿在移植+15
 

d体温恢复正常,皮疹消退,
呼吸平稳,血氧饱和度0.97,体质量减轻11%。余2
例患儿在移植术+13

 

d体温恢复正常,皮疹消退。
2.2 精准使用免疫抑制剂,做好移植物抗宿主病护

理 移植物抗宿主病是异基因造血干细胞移植主要

并发症和死亡原因,临床表现为发热、皮疹、腹泻及胆

红素升高等,严重的移植物抗宿主病直接影响患儿生

活质量及预后[10]。3例患儿均用环孢素2.5
 

mg/
(kg·d)+吗替麦考酚酯30

 

mg/(kg·d)预防移植物

抗宿主病,环孢素根据血药浓度调整剂量,维持血药

浓度谷值200~300
 

mg/L。环孢素口服液自带4
 

mL
注射器,用于婴幼儿抽吸环孢素针筒容量过大,更换

1
 

mL注射器精准抽取环孢素口服液剂量。每日

7:30、19:30各给药1次,专药专用,避免使用该注射

器抽取其他口服药物和水,以免水残留在注射器内导

致剂量不准。定期检查血常规、肝肾功能及环孢素血

药浓度,密切观察患儿精神、血压变化,有无发热、皮
疹、腹痛、腹泻等急性移植物抗宿主病症状。1例患

儿在移植术+19
 

d体温升至38.9℃,全身散在粟粒

样皮疹,伴有瘙痒,24
 

h解黄色墨绿色稀水便9次,监
测环孢素血药浓度谷值157

 

mg/L。根据医嘱予改环

孢素口服液3
 

mg/(kg·d)口服及甲泼尼龙琥珀酸钠

2
 

mg/(kg·d)静脉滴注。每2小时监测体温,穿着宽

松棉质衣服,皮疹密集的范围用记号笔进行标记,每
4小时评估皮肤情况,对比皮疹有无增多,他克莫司

软膏均匀涂抹并完全覆盖皮疹处。使用电子秤准确

测量大便量,密切观察大便的颜色、次数、性状。婴幼

儿皮肤屏障弱,腹泻极易使臀部皮肤潮红、破溃甚至

糜烂,每小时更换纸尿裤,每次便后用高温消毒后的

棉柔巾蘸温开水清洁肛周皮肤,每3次排便清洁肛周

皮肤后,用红霉素软膏+造口护肤粉混合涂抹肛周皮

肤,再用液体敷料均匀喷在肛周皮肤形成保护膜,每
班对患儿肛周皮肤进行风险程度评估[11-13]。同时,每
周监测患儿营养状况,判断营养摄入是否达标,出现

体质量下降时及早开始营养支持[14]。该患儿移植+
34

 

d体温降至正常,24
 

h解黄色软便2次,胃纳好,未
出现体质量下降。
2.3 落实基础护理,预防和控制感染 异基因造血

干细胞移植术后患儿免疫力极低,加之免疫抑制剂防

治移植物抗宿主病,极易发生感染,严重者甚至导致

死亡[15]。预防感染成为该类患儿日常护理的重点之

一,皮肤及口腔黏膜护理则是预防感染的关键部位。
每天2次使用葡萄糖酸氯己定医用卫生湿巾微波炉

加热20
 

s后进行全身皮肤清洁消毒,擦拭腋窝、腹股

沟等褶皱处皮肤。每天2次硅胶指套牙刷刷牙,牙刷

每天用微波炉消毒5
 

min。三餐后用棉签蘸生理盐水

清洁口腔。移植早期发热、上呼吸道感染及口腔炎是

最常见的症状,2
 

h监测生命体征1次,体温超过

38℃时改为每小时监测体温,体温超过39℃时使用

电子体温探头粘贴于患儿腋下实时监测体温变化,每
班使用 WHO 口腔黏膜炎评估量表[16]评估患儿黏

膜。3例患儿移植术+3~+5
 

d体温升至37.5~
38.4℃,遵医嘱使用抗生素,在应用抗生素前采集血

培养或其他感染源培养,抗生素的使用遵循现配现用

原则,配制后1
 

h内使用。同时严密观察患儿神志、
心率、呼吸、血氧饱和度、尿量、末梢循环情况,动态血

压监测,警惕脓毒性休克的发生。3例患儿抗感染

38~62
 

h后体温恢复正常,无休克发生。
2.4 做好安全护理,防止意外事件发生 MPS患儿

颈部粗短,开通中心静脉通路时首选PICC,其次选择

颈静脉置管。本组2例患儿选择上肢贵要静脉行

PICC置管,1例患儿行右颈静脉置管。颈静脉置管

由于尾端重,固定在头颈部时容易胶布脱开,加之脖

颈粗短易出汗,患儿易拉扯导致意外拔管,因此对颈

静脉置管的患儿将颈静脉置管尾端穿刺处 U型朝锁

骨部位固定,衣服前胸处开口连接静脉输液通路。3
例患儿均存在手足不同程度挛缩、听力下降、不能言

语交流、仅能用哭声表达需求,2例患儿角膜混浊,视
物不清,极易发生坠床、烫伤、碰撞伤、出血等意外伤

害。造血干细胞移植术后由于骨髓抑制,出血是常见
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的并发症,安全防范也是移植术后护理工作的重

点[17]。护理过程中予24
 

h专人看护,无菌床单包裹

床栏,拉好床栏,床上禁止放置坚硬物体,水杯、热水

瓶放在患儿碰触不到的地方;护士操作后的针头等利

器立即弃于利器盒,血小板<20×109/L时减少有创

操作,禁止针头在皮下反复穿插,注射和穿刺部位拔

针后延长按压时间在15
 

min及以上,每班观察穿刺

部位有无渗血情况;清洁皮肤时避免用力擦拭,避免

水温过高,保持患儿大便通畅,注意观察患儿有无血

尿、血便、皮肤出血等情况,警惕颅内出血的发生。3
例患儿经严格的安全防范管理,住院期间未发生坠

床、烫伤、出血、导管滑脱等意外事件。
2.5 多种形式健康教育,提升家庭照护能力 黏多

糖贮积症治疗是一个长期的过程,部分家长受预后的

影响,导致治疗信心不足而产生焦虑。护理过程中通

过正念减压疗法帮助家长稳定情绪,提升照护能

力[18]。在住院期间采用出院计划模式制订出院健康

指导方案,对患儿及其家长实施以家庭为中心的教育

干预[19],内容包含饮食、休息与运动、用药指导、导管

维护等。以“317护”健康宣教平台推送和微信打卡

形式学习,每3天为1个打卡周期,完成打卡学习后

用挑战答题方式进行评估,题目均为选择题,如移植

患儿的饮食管理、良好生活习惯培养、免疫抑制剂服

药注意事项、居家生活护理等,答题错误会给出正确

提示。当评分低于80分,护士针对家长未掌握的内

容再次进行教育与评估。3例患儿家长出院时宣教

内容已掌握,居家生活习惯良好,按时复查及治疗。
3 小结

黏多糖贮积症患儿行异基因造血干细胞移植临

床少见,护理难度大。重点是密切观察病情变化,做
好植入前综合征的护理;精准使用免疫抑制剂,做好

移植物抗宿主病的护理;认真落实基础护理及安全护

理等。但目前实施病例数有限,对术后护理有待进一

步的总结和探讨。
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