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摘要:目的
 

调查Prader-Willi综合征患儿家庭管理现状并分析其影响因素,为采取针对性家庭干预方案提供参考。方法
 

采用家

庭管理量表、家庭坚韧性量表及领悟社会支持量表对172名Prader-Willi综合征患儿父母进行调查。结果
 

患儿父母家庭管理量

表中父母相互支持分量表得分(28.11±7.38)分,患儿日常生活(14.10±3.46)分,疾病管理能力(38.92±5.17)分,疾病相关担心

(36.05±4.48)分,疾病管理困难(51.69±8.95)分,疾病精力消耗(16.63±2.69)分。回归分析结果显示,患儿年龄、疾病确诊时

间、营养分期、异常行为、家庭人均月收入、家庭坚韧性及父母领悟社会支持是家庭管理方式的影响因素(均P<0.05)。结论
 

Prader-Willi综合征患儿父母在患儿日常生活照护和疾病管理中存在较多困难。应重点关注年龄大、确诊时间晚、存在异常行为、

收入低、父母家庭坚韧性和社会支持较差的患儿家庭。
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Abstract:

 

Objective
 

To
 

investigate
 

the
 

level
 

of
 

family
 

management
 

in
 

children
 

with
 

Prader-Willi
 

syndrome
 

(PWS)
 

and
 

analyze
 

its
 

influencing
 

factors,
 

aiming
 

to
 

provide
 

reference
 

for
 

targeted
 

family
 

intervention.Methods
 

A
 

total
 

of
 

172
 

parents
 

of
 

children
 

with
 

PWS
 

were
 

investigated
 

with
 

the
 

Family
 

Manageme
 

Measure,
 

the
 

Family
 

Hardiness
 

Index
 

and
 

the
 

Perceived
 

Social
 

Support
 

Scale.
Results

 

In
 

the
 

Family
 

Management
 

Measure,
 

the
 

dimension
 

scores
 

of
 

parental
 

mutuality,
 

child's
 

daily
 

life,
 

condition
 

management
 

ability,
 

view
 

of
 

condition
 

impact,
 

family
 

life
 

difficulty,
 

and
 

condition
 

management
 

effort
 

were
 

(28.11±7.38),
 

(14.10±3.46),
(38.92±5.17),(36.05±4.48),(51.69±8.95),

 

and
 

(16.63±2.69),
 

respectively.Regression
 

analysis
 

showed
 

that,
 

children's
 

age,
 

time
 

to
 

diagnosis,
 

nutritional
 

stage,
 

abnormal
 

behavior,
 

average
 

per
 

capita
 

monthly
 

income,
 

family
 

resilience
 

and
 

perceived
 

social
 

support
 

were
 

the
 

influencing
 

factors
 

of
 

family
 

management
 

(all
 

P<0.05).Conclusion
 

Parents
 

of
 

children
 

with
 

PWS
 

encoun-
ter

 

more
 

difficulties
 

in
 

daily
 

life
 

care
 

and
 

disease
 

management.Attention
 

should
 

be
 

paid
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those
 

families
 

of
 

children
 

with
 

older
 

age,
 

late
 

diagnosis,
 

and
 

abnormal
 

behaviors,
 

and
 

those
 

families
 

with
 

low
 

income,
 

poor
 

resilience
 

and
 

social
 

support.
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  Prader-Willi综 合 征(Prader-Willi
 

Syndrome,

PWS)又称肌张力低下-智力障碍-性腺发育滞后-肥胖

综合征,是由Prader等[1]于1956年首次报道,是一

种由于父源染色体15q11.2-q13.1区域缺失或印记

基因的功能缺陷所致的遗传性罕见病[2]。PWS患儿

临床表现为婴儿期肌张力低下、喂养困难,儿童期开

始过量饮食和进行性肥胖、性腺发育不良、身材矮小、
代谢综合征及认知行为障碍等。疾病不仅导致患儿

出现特殊的外貌和异常行为表现,同时还伴随着学

习、社交障碍,患儿与同龄儿童相比,自理能力下降。
父母作为主要照顾者需要终身承担起照顾其日常生

活、管理疾病及监督患儿行为等工作。患儿的管理主

要在家庭中进行,这不仅对照顾者及家庭环境、资源

提出了更多要求,还给家庭正常生活带来严重影

响[3]。家庭管理方式是指家庭成员对于患儿疾病采

取的一系列特殊的管理行为,它描述的是家庭作为一

个整体如何将慢性病患儿的疾病管理融入家庭生活

中,这种特殊管理行为的集合形成了家庭管理方式。
良好的家庭管理方式可以有效帮助PWS患儿延缓体

质量增长速度、控制并发症的发生发展、规范不良行

为。本研究调查PWS患儿家庭管理方式现状及其影

响因素,旨在为后续制订针对PWS患儿家庭管理的

干预方案提供参考。

1 对象与方法

1.1 对象 采用便利抽样法选取2023年9月至

2024年3月于北京协和医院儿科门诊就诊及病友群

的PWS患儿父母作为研究对象。纳入标准:①患儿

已确诊为PWS且年龄在18周岁以下;②父母负责患

儿日常生活起居及疾病管理;③患儿父母理解力正
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常,自愿参加本研究并且签署知情同意书。排除标

准:①患儿病情危重,需严密监护或抢救;②患儿父母

不能正常阅读或无法填写表格。本研究已通过医学

院医学伦理委员会审批(PUMCSON-2023-23),所有

患儿家长签署知情同意书。样本量估算:影响因素研

究的样本量至少是自变量的5~10倍,本研究中纳入

的影响因素包括一般资料19个,家庭坚韧性与领悟

社会支持共2个,因此样本量至少为105,再考虑

10%的无应答率,至少需要样本量117。
1.2 方法

1.2.1 调查工具 ①一般资料调查表。自行设计,
患儿一般资料包括人口学资料(年龄、性别、确诊年

龄)及疾病情况,即营养分期[4]、学习困难、特殊行为

特征(包括易怒、破坏东西行为,自残行为,攻击他人

行为,刻板行为)、治疗方式;父母一般资料包括与患

儿的关系、年龄、职业、婚姻状况、学历;家庭一般资料

包括家庭所在地、家庭结构、家庭人均月收入、医疗费

用支付 方 式。②家 庭 管 理 方 式 量 表(Family
 

Ma-
nagement

 

Measure,FaMM)。由 Knafl等[5]研制中

文版,张莹[6]汉化。包括父母相互支持(8个条目)、
患儿日常生活(5个条目)、疾病管理能力(12个条

目)、疾病相关担心(10个条目)、疾病管理困难(14个

条目)、疾病精力消耗(4个条目)6个分量表53个条

目。前3个分量表得分越高,说明父母间相互支持度

越高、患儿生活越趋于正常、父母管理疾病能力越强,
患儿疾病管理较理想,可以归纳为积极结果;后3个

分量表得分越高,说明父母在管理患儿疾病和日常生

活中花费精力越多、在管理疾病过程中的困难越多、
家庭对患儿疾病的预后和未来生活越担心,患儿疾病

管理欠佳,可以归纳为消极结果。采用Likert
 

5级评

分,从“完全不同意”到“完全同意”分别计1~5分。
中文版FaMM各分量表Cronbach's

 

α系数为0.62~
0.86,内容效度为0.84。③家庭坚韧性量表(Family

 

Hardiness
 

Index,FHI)。由 McCubbin等[7]编制,刘
洋等[8]汉化,用于评估家庭成员在面临突发事件或压

力情境下表现出的积极行为模式及维持正常运作的

能力。包括责任(9个条目)、控制(6个条目)和挑战

(5个条目)3个维度。采用4级评分法,从“非常不同

意”到“非常同意”分别赋1~4分,总分为20~80分,
得分越高表示家庭坚韧性越强。中文版FHI量表

Cronbach's
 

α系数为0.803,内容效度为1.000。④
领悟社会支持量表。由Zimet等[9]编制,姜乾金[10]

翻译,用于测量个体理解及感受到的社会支持情况。
共12个条目,由家庭支持、朋友支持及其他(领导、亲
戚、同事)支持3个分量表组成。采用Likert

 

7级评

分法,从“极为不同意”至“极同意”分别赋1~7分。
得分越高则表明个体领悟到的社会支持程度越高。
中文版量表Cronbach's

 

α系数为0.922。
1.2.2 资料收集方法 问卷均由研究者一对一收

集。采用纸质问卷或问卷星收集资料。门诊就诊患

儿家长使用纸质版。在病友群中的患儿家长使用问

卷星进行调查,限制每个IP只能填写1次。研究团

队与病友群管理者取得联系,解释课题内容并征得同

意后将问卷意向调查表发送至群中,通过查看“意向

调查问卷”中同意参与该调查的患儿父母所备注的联

系方式与其取得联系,进一步通过微信的方式向患儿

父母发放问卷星。问卷发放前,研究者向调查对象解

释研究目的、填写内容及研究保密性,征得研究对象

同意后签署知情同意书。填写过程中研究者使用统

一的指导语,确保问卷填写者按照实际情况填写。共

发放182份问卷,回收有效问卷172份,有效回收率

为94.51%。
1.2.3 统计学方法 通过SPSS26.0软件分析数

据。满足正态分布的连续变量采用t检验和单因素

方差分析,不满足正态分布的变量采用 Wilcoxon秩

和检验与Kruskal-Wallis
 

H 检验。变量间相关性采

用Pearson相关性分析。采用多元线性回归分析家

庭管理方式的影响因素。检验水准α=0.05。

2 结果

2.1 一般资料 共纳入172名PWS患儿家长,年龄

24~59岁,中位数36.0(32.0,41.0)岁;母亲143名,
父亲29名;69名父母不在业;165名父母在婚。患儿

年龄2个月至18岁,中位数4.7(2.2,7.0)岁;男93
例,女79例;9例患儿存在喂养困难问题,102例患儿

存在食欲过盛问题;132例患儿目前接受激素、康复

或手术等治疗;在PWS异常行为中,存在易怒、破坏

东西行为101例,自残行为94例,攻击他人行为31
例,刻板行为110例;居住在城镇128例,农村44例;
114例使用医疗保险支付治疗费用,41例自费,17例

申请社会救助项目。
2.2 PWS患儿家庭管理方式、家庭坚韧性及领悟社

会支持量表得分 见表1。
表1 PWS患儿家庭管理方式、家庭坚韧性及领悟社会

支持量表得分(n=172) 分,x±s

项目 总分 条目均分

家庭管理方式

 父母相互支持 28.11±7.38 3.51±0.92
 患儿日常生活 14.10±3.46 2.82±0.69
 疾病管理能力 38.92±5.17 3.24±0.43
 疾病相关担心 36.05±4.48 3.61±0.45
 疾病管理困难 51.69±8.95 3.69±0.64
 疾病精力消耗 16.63±2.69 4.16±0.67
家庭坚韧性 55.54±8.90 2.78±0.44
领悟社会支持 53.08±15.78 4.42±1.31

2.3 PWS患儿家庭管理方式的单因素分析

2.3.1 不同条件下PWS患儿家庭管理方式得分比

较 疾病精力消耗分量表中仅有家庭人均月收入得
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分差异有统计学意义(P<0.05)。家庭管理方式另

外5个分量表单因素分析差异有统计学意义的项目,
见表2。

2.3.2 PWS患儿家庭坚韧性、父母领悟社会支持与

家庭管理方式的相关性分析 见表3。

表2 PWS患儿家庭管理方式5个分量表得分的单因素分析 分,x±s

变量  人/例数 父母相互支持 患儿日常生活 疾病管理能力 疾病相关担心 疾病管理困难

患儿年龄(岁)

 <1 27 28.11±7.91 14.07±3.55 37.04±5.52 36.19±4.19 51.67±9.03
 1~<7 93 29.09±6.77 14.95±3.47 40.02±4.25 35.26±4.58 49.75±9.11
 7~<13 42 25.67±7.24 12.86±2.67 38.26±6.21 37.12±4.25 55.14±7.37
 13~<18 10 29.30±10.36 11.50±3.63 36.60±5.36 38.60±3.89 55.30±9.14
 F 2.209 6.039 3.660 2.949 4.312
 P 0.089 <0.001 0.014 0.034 0.006
确诊年龄(岁)

 <1 122 28.30±7.30 14.51±3.44 39.17±5.08 35.27±4.44 50.57±9.11
 1~<7 32 27.59±7.33 13.50±3.50 38.66±4.74 37.81±3.91 53.97±8.17
 7~<18 18 27.78±8.32 12.39±2.95 37.72±6.52 38.22±4.31 55.28±7.86
 F 0.134 3.644 0.667 6.877 3.546
 P 0.875 0.028 0.515 0.001 0.031
营养分期

 饥饿感弱,喂养困难 9 24.44±9.30 12.00±3.64 33.89±6.15 39.11±4.31 57.89±8.58
 食欲改善,喂养正常 32 30.75±6.47 15.00±3.22 40.34±4.89 34.66±4.38 47.94±8.05
 体质量增加,食欲无增加 29 30.59±7.84 15.24±3.30 39.66±4.38 34.38±3.77 47.76±7.72
 食欲旺盛,但有饱腹感 88 27.24±6.79 13.93±3.40 39.15±5.03 36.25±4.42 52.61±8.85
 食欲过盛无饱腹感 14 24.79±8.09 12.07±3.32 36.00±5.29 39.50±3.88 58.64±6.95
 F 3.621 3.627 4.358 5.466 7.117
 P 0.007 0.007 0.002 <0.001 <0.001
有无治疗

 有 132 28.80±7.08 14.45±3.45 39.52±4.88 35.64±4.37 51.12±8.98
 无 40 25.85±7.98 12.95±3.29 36.98±5.69 37.40±4.62 53.58±8.73
 t 2.237 2.432 2.774 -2.195 -1.524
 P 0.027 0.016 0.006 0.030 0.129
学习困难

 有 103 27.13±7.47 13.57±3.29 38.50±5.23 36.69±4.35 53.44±8.43
 无 69 29.58±7.04 14.88±3.58 39.55±5.05 35.10±4.54 49.09±9.14
 t -2.160 -2.473 -1.303 2.306 3.207
 P 0.032 0.014 0.194 0.022 0.002
易怒、破坏行为

 有 101 27.31±7.55 13.66±3.35 38.38±5.14 36.96±4.38 53.90±8.59
 无 71 29.25±7.03 14.72±3.53 39.70±5.15 34.76±4.34 48.55±8.57
 t -1.713 -1.986 -1.667 3.257 4.027
 P 0.089 0.049 0.097 <0.001 <0.001
自残行为

 有 94 27.15±7.86 13.62±3.38 38.64±5.01 36.77±4.31 53.10±8.70
 无 78 29.27±6.62 14.68±3.49 39.27±5.37 35.19±4.56 50.00±9.02
 t -1.890 -2.024 -0.796 2.322 2.285
 P 0.060 0.045 0.427 0.021 0.024
父/母年龄(岁)

 <30 35 29.89±8.37 15.43±3.91 39.17±5.21 36.26±3.82 49.40±9.41
 30~<40 91 27.37±7.04 13.77±3.08 39.13±4.98 35.70±4.58 51.87±8.72
 40~50 38 29.13±6.33 14.47±3.41 38.97±5.22 35.89±4.47 51.61±8.67
 >50 8 23.88±9.67 10.25±2.61 35.25±6.54 39.88±5.03 60.13±6.79
 F 2.140 5.922 1.433 2.210 3.268
 P 0.097 0.001 0.235 0.089 0.023
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续表2 PWS患儿家庭管理方式5个分量表得分的单因素分析 分,x±s

变量  人/例数 父母相互支持 患儿日常生活 疾病管理能力 疾病相关担心 疾病管理困难

父/母学历

 初中及以下 25 25.76±6.38 13.00±4.07 37.32±4.36 55.36±6.60 17.72±1.99
 高中或大专 89 28.04±7.41 14.20±3.26 36.63±4.05 52.20±8.66 16.66±2.62
 本科及以上 58 29.22±7.60 14.41±3.44 34.62±4.86 49.33±9.72 16.10±2.94
 F 1.954 1.552 4.912 4.436 3.262
 P 0.145 0.215 0.008 0.013 0.041
家庭所在地

 城镇 128 28.84±7.53 14.40±3.34 39.52±5.24 35.73±4.40 51.08±9.18
 农村 44 26.00±6.55 13.23±3.69 37.18±4.59 36.98±4.63 53.48±8.09
 t 2.224 1.954 2.635 -1.594 -1.539
 P 0.027 0.052 0.009 0.113 0.126
家庭结构

 核心家庭 91 27.59±7.22 13.51±3.46 36.37±4.37 53.68±8.54 17.08±2.54
 非核心家庭 81 28.69±7.56 14.77±3.36 35.69±4.60 49.46±8.94 16.12±2.77
 t -0.974 -2.418 0.997 3.169 2.354
 P 0.332 0.017 0.320 0.002 0.020
家庭人均月收入(元)
 ≤5

 

000 117 26.85±7.55 13.69±3.41 37.87±4.82 37.05±4.20 53.78±8.12
 >5

 

000 55 30.78±6.27 14.96±3.43 41.16±5.23 33.93±4.36 47.25±9.11
 t -3.351 -2.276 -4.066 4.497 4.726
 P 0.001 0.024 <0.001 <0.001 <0.001

  注:5个分量表得分均无统计学意义的性别、医疗支付方式等变量的比较未列出。

表3 PWS患儿家庭坚韧性、父母领悟社会支持与家庭管理方式的相关系数

项目 父母相互支持 患儿日常生活 疾病管理能力 疾病相关担心 疾病管理困难 疾病精力消耗

家庭坚韧性 0.724 0.453 0.453 -0.448 -0.590 -0.296
领悟社会支持 0.504 0.454 0.348 -0.364 -0.515 -0.310

  注:均P<0.001。

2.4 PWS患儿家庭管理影响因素的多因素分析 
将父母相互支持、患儿日常生活和疾病管理能力3个

分量表的总分归纳为家庭管理方式的积极结果,将疾

病相关担心、疾病精力消耗和疾病管理困难3个分量

表的总分归纳为家庭管理方式的消极结果,并将积极

结果和消极结果得分分别作为因变量,将一般资料、
家庭坚韧性及领悟社会支持作为自变量纳入多元回

归模型,使用逐步回归法筛选出最适合的模型。结果

患儿年龄、患儿营养分期、家庭人均月收入、家庭坚韧

力4个变量进入家庭管理方式积极结果的回归方程,
共解释积极结果得分的55.8%。患儿确诊年龄、患
儿营养分期、患儿异常行为表现、家庭人均月收入、家
庭坚韧力和领悟社会支持6个变量进入家庭管理方

式消 极 结 果 回 归 方 程,共 解 释 消 极 结 果 得 分 的

49.6%。见表4。

3 讨论

3.1 PWS患儿家庭管理方式现状分析 本研究结

果显示,家庭管理方式得分排在前3位的是疾病精力

消耗、疾病管理困难及疾病相关担心3个分量表,说
明PWS父母在照顾患儿过程中花费更多时间精力,

在疾病管理方面存在更多困难并对患儿预后更担心。
同时本研究中这3个分量表得分均高于张莹[6]对慢

性病患儿家庭管理方式调查的结果,究其原因:PWS
疾病相对复杂,病程呈渐进性发展,常累及多器官系

统,尚无有效的治疗方法;同时PWS患儿的异常行为

表现及并发症随年龄增长而增加,在疾病管理过程中

PWS患儿父母面临时间、精力、经济等多方面照护负

担,患儿的疾病预后情况存在诸多不确定性,父母对

患儿未来生活产生更多担忧。患儿日常生活得分略

低于中间值(3分),说明家长认为患儿日常生活因疾

病受到一定影响,这主要与疾病导致患儿存在病态肥

胖、异常行为表现、神经发育障碍等问题,导致患儿在

学习、沟通、社交等方面受到不同程度的影响有关。
父母相互支持和疾病管理能力得分高于中间值,与林

楠[11]针对白血病患儿家长管理方式研究中得分相

近。提示虽然在家庭管理中患儿父母面临诸多困难,
但仍能够相互支持并有信心积极管理好患儿疾病。
3.2 PWS患儿家庭管理方式的影响因素

3.2.1 患儿年龄 本研究多因素分析结果显示,患
儿年龄越大,患儿家庭管理方式越不积极,该结论与
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易敏等[12]针对闭塞性细支气管炎患儿家庭管理方式

的研究结果相反。原因可能在于闭塞性细支气管炎

是一种以呼吸困难及气流受阻为主要表现的慢性气

流阻塞综合征[13],主要导致患儿呼吸系统受累,通过

积极治疗后疾病预后较好或处于稳定状态,患儿能逐

渐学习管理自身疾病,以减轻父母的照顾负担。而

PWS患儿常存在特殊行为表现及发育迟缓,儿童自

身不能自理或处于半自理状态,部分患儿成年后仍无

法融入社会并无法管理自身疾病,终身需要家庭成员

的照顾和看护,患儿生活水平受到严重影响,父母需

花费较多精力来照护患儿,家庭内部存在更多矛盾冲

突。
表4 PWS患儿家庭管理方式影响因素的

多元线性回归分析(n=172)

变量 β SE β' t P

家庭管理积极结果

 常量 26.177 4.644 5.637 <0.001
 患儿年龄 -0.540 0.178 -0.163 -3.038 0.003
 家庭人均月收入 4.249 1.457 0.153 2.916 0.004
 喂养困难 -9.571 3.354 -0.164 -2.853 0.005
 家庭坚韧力 0.947 0.077 0.648 12.247 <0.001
家庭管理消极结果

 常量 181.199 8.444 21.458 <0.001
 家庭人均月收入 -6.742 1.744 -0.217 -3.865 <0.001
 喂养困难 9.308 3.965 0.143 2.348 0.020
 易怒、破坏东西行为 -5.395 1.706 -0.183 -3.161 0.002
 攻击他人行为 -5.640 2.201 -0.148 -2.563 0.011
 确诊年龄1~<7岁 6.786 2.251 0.180 3.014 0.003
 家庭坚韧力 -0.469 0.124 -0.288 -3.790 <0.001
 领悟社会支持 -0.218 0.069 -0.237 -3.155 0.002

  注:家庭管理积极结果,R2=0.569,调整 R2=0.558;F=54.758,P<

0.001。家庭管理消极结果,R2=0.522,调整 R2=0.496;F=19.561,P<

0.001。赋值,患儿年龄以原始值输入;家庭人均月收入,<5
 

000元=1,≥5
 

000=

2;营养分期,以“食欲改善、喂养正常”为对照设置哑变量;患儿各行为特征,有=

1,无=2;确诊年龄,以<1岁为对照设置哑变量;家庭坚韧力、领悟社会支持以

原始值输入。

3.2.2 患儿营养分期 PWS患儿营养障碍表现随

年龄增长而出现进行性改变,根据营养障碍的临床表

现,国内外均将PWS患儿分为5个主要时期[4,14](见
表2)。PWS患儿在婴儿期存在吸吮无力、喂养困难

等问题,导致患儿生长迟缓或停滞;幼儿期患儿开始

出现食欲旺盛问题,但其仍然可有饱腹感;学龄期患

儿食欲过盛问题进一步加重,表现出无饱腹感、为获

取食物而发脾气甚至偷窃等行为、体质量增加明显。
随着年龄增加,患儿食欲可增强、正常或减弱,同时恢

复饱腹感,对食物专注度减弱。本研究结果显示,处
于“饥饿感弱,喂养困难”的患儿相比“食欲改善,喂养

正常”的患儿,其父母在照顾患儿的过程中存在更多

困难。可能与存在喂养困难的患儿表现出吞咽功能

较弱,喂养过程中需要通过鼻胃管或其他辅助方式进

行喂养以保证患儿营养摄入,父母需要学习鼻饲喂养

操作及管路日常维护,同时还要预防患儿因吸吮不良

而出现的误吸、肺部感染甚至窒息[15]。因此医护人

员应更加关注处于喂养困难阶段的PWS患儿及其父

母,指导父母采取科学有效的方式改善患儿吞咽功能

及进食困难问题,以保证喂养困难阶段患儿的营养摄

入及正常生长发育。
3.2.3 患儿异常行为 《PWS患儿行为特征的共

识》[16]中指出,PWS患儿除食欲亢进行为外,还存在

易怒、焦虑、强迫行为等,且各种行为特征间可能存在

重叠。本研究多因素分析中表明,患儿存在的易怒、
破坏东西行为及攻击他人行为是家庭管理消极的影

响因素,即患儿存在的行为问题越多,父母照顾患儿

所消耗的精力越多,在疾病管理中面临的困难越多。
既往研究同样证实PWS患儿的行为问题增加了父母

的养育负担并影响其教养方式[17]。原因可能在于父

母不能有效应对患儿出现的异常行为表现,缺乏有效

的措施,随年龄增长患儿存在的行为问题越多,父母

往往不知道如何应对患儿复杂的表现,导致父母需要

花费更多精力来管理患儿的疾病。因此,需要专业人

员指导家长如何识别患儿的异常行为表现,并提供有

效的管理方案,以帮助患儿控制破坏性行为并减轻父

母照顾压力。
3.2.4 确诊年龄 本研究结果表明,患儿确诊时间

越晚,家庭疾病管理越困难,且1~<7岁确诊患儿的

父母困难程度显著高于<1岁者。PWS作为一种罕

见病,在临床中易出现漏诊、误诊等情况,导致患儿不

能及时进行饮食和体质量管理以及接受生长激素治

疗,确诊较晚患儿可能已出现心血管疾病、睡眠呼吸

暂停、糖尿病、高血压等多项并发症。诊断年龄是影

响PWS患儿肥胖率、住院时间的重要影响因素[18]。
早期诊断和治疗能够有效控制患儿体质量及其他并

发症,并避免家庭盲目选择昂贵且无效的治疗。因

此,应进一步增强对于罕见疾病的识别和诊断能力,
积极开展针对PWS等罕见病的产前诊断和新生儿筛

查项目,早诊断早干预。
3.2.5 家庭人均月收入 本研究单因素及多因素分

析均表明,家庭人均月收入越高,家庭管理越好。患

儿需要长期注射生长激素并根据病情进展选择康复

训练、佩戴支具、手术等干预手段,部分经济条件较差

的家庭可能会放弃正规康复训练或手术,甚至私自减

停药物,导致患儿发育障碍及其他并发症未得到及时

干预,病情进一步发展。因此呼吁将更多罕见病药物

纳入医疗保险报销范畴,为存在经济困难的家庭提供

援助,减轻患儿父母压力。
3.2.6 家庭坚韧性 本研究结果显示,家庭坚韧性

越好,家庭管理水平越高,这与李丽等[19]结果相同。
家庭坚韧力高,家庭成员能够更快调整自身心态,更
善于利用自身、社会和医疗资源去积极管理患儿的疾

病。家庭成员相互支持帮助可适当减轻父母照护压

力,能够有效帮助患儿控制或延缓病情发展[20]。因

此,医护人员应关注PWS患儿父母的健康状况,指导

家庭采取更加积极的应对方式,鼓励患儿家庭成员相
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互协作,从而改善家庭管理水平。
3.2.7 父母领悟社会支持 多因素分析结果显示,
PWS患儿父母社会支持水平越高,家庭管理水平越

高。既往研究显示,由于PWS患儿疾病的特殊性,出
于对患儿的保护及疾病污名化带来的负面影响,父母

不愿将患儿疾病告知自己的朋友、同事、学校老师甚

至部分亲属,导致父母常存在社交隔离[21]。若PWS
父母不能从社会中获取足够的情感、经济、信息、物资

支持,患儿的养育压力大部分集中于家庭内部,父母

承受养育负担及污名化问题,其情绪受到严重影响,
不利于家庭的积极管理。目前我国尚未形成针对罕

见病儿童集中统一的社会支持体系[22]。因此医护人

员应为患儿父母提供信息支持,促进病友间交流,并
向政府机构及社会公益组织呼吁对PWS家庭的关注

及支持性扶持,提升患儿家庭的社会支持。

4 结论

PWS患儿父母在患儿日常生活照护和疾病管理

中存在诸多困难,其家庭管理状况不容乐观。患儿年

龄大、确诊时间晚、存在异常行为、家庭人均月收入较

低、父母家庭坚韧性和社会支持较差的家庭,其家庭

管理状况较差,应加强关注。建议推广PWS患儿产

前诊断及新生儿筛查计划,增加社会康复福利机构建

设,将罕见病药物纳入医保范畴,减轻父母照顾负担,
改善患儿及父母生活质量。本研究中仅纳入1所医

院儿科门诊及病友群的PWS患儿父母作为研究对

象,可能存在一定选择偏倚,建议今后开展针对PWS
患儿家庭管理方式的多中心调查,以发现更多可干预

的影响因素。同时本研究为横断面研究,未对PWS
患儿家庭进行长期的随访及追踪,今后可开展纵向研

究,以分析随患儿年龄增长其家庭管理方式及影响因

素的动态变化。
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