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　　２型黏多糖症是一种十分罕见的遗传代谢性疾病，因黏多

糖降解酶缺乏使酸性黏多糖不能被完全降解，导致黏多糖在机

体不同组织中积聚，造成骨骼发育畸形、智力障碍和多脏器功

能损害等一系列临床症状和体征。迄今为止，黏多糖症的移植

治疗包括人类白细胞抗原（ＨＬＡ）全相合、不全相合的亲源供

者以及无关供者移植等多种方式［１２］。本病例采用的方法是

对患者进行异基因造血干细胞移植，在患者体内植入含有正常

酶基因的干细胞，使患者自身合成原本所缺乏的黏多糖代谢

酶［３］。国内目前用脐血干细胞移植治疗２型黏多糖症的病例

较少，相关的护理研究更加缺乏。本研究对１例２型黏多糖症

患儿进行了脐血干细胞移植，移植期间在对患儿进行常规移植

护理的基础上，加强了认知功能障碍的护理干预，心理护理，肢

体功能训练等护理措施，现报道如下。

１　临床资料

患儿，男，４岁。出生时发育正常，１岁后出现发育迟缓，骨

骼畸形渐明显。２岁时父母发现其智力和身高、体质量明显低

于同龄儿童，遂带其就诊于北京协和医院，查得其血浆艾杜糖

硫酸酯酶活性值为２．０ｎｍｏｌ·ｈ－１·ｍＬ－１（正常值：４００．１～

６６６．６ｎｍｏｌ·ｈ－１·ｍＬ－１），尿甲苯胺兰（＋＋），再根据其临床

表现，诊断为黏多糖增多症２型。患儿于２０１１年１２月２３日

入住本科，在国内两家脐血库配型成功２份 ＨＬＡ全相合脐

血，拟行脐血造血干细胞移植。查体：患儿不配合，黏多糖症面

容，角膜透明，双肺呼吸音粗，肝脾肋下未触及，膝内翻，手掌大

呈爪形，皮肤粗糙，双下肢呈 Ｏ型。因患儿肺部感染严重，对

其先行抗感染治疗。４月１６日患者在肺部感染控制较好的情

况下入住空气洁净层流病房。白消安（Ｂｕ）
［４］＋环磷酰胺（Ｃｙ）

方案预处理共６ｄ，具体为：Ｂｕ１６ｍｇ，每６小时１次，移植细胞

前６ｄ到３ｄ；Ｃｙ１２００ｍｇ，移植细胞前２ｄ到１ｄ。于移植输

注干细胞当天输注两份 ＨＬＡ全相合脐带血，分别为２５ｍＬ和

３５ｍＬ，ＣＤ３４＋细胞分别为４．３８×１０５／ｋｇ及４．２×１０
５／ｋｇ。患

儿移植＋４９ｄ造血重建出层流病房，移植＋７５ｄ复查短串联

重复（ＳＴＲ）
［５７］示混合嵌合状态，供者细胞比例占７９．６％，患

儿一般情况恢复，血象正常，顺利出院。

２　护理方法

２．１　干细胞移植常规护理

２．１．１　移植前预防药物不良反应的护理　移植前护理患儿年

龄幼小且存在认知及情感障碍，其移植过程需父母陪伴，故设

置其父与其同室。父子二人入仓前均常规剪发，胃肠准备及药

浴。患儿行股静脉插管，为使导管能长期使用，对导管的护理

必须严格执行无菌操作。对穿刺部位严格无菌消毒，每天局部

换药２～３次。妥善固定导管，防止滑脱、受压或扭曲。导管内

抽取血标本时，动作应迅速，以免时间过长造成导管内凝血。

预处理过程中使用的白消安为高度亲脂性分子，能轻易穿过血

脑屏障且排出缓慢，故容易引起蓄积而诱发癫痫。因此在用药

期间应密切观察患者有无肢体细小的抽搐，有无出现不同的幻

觉等癫痫前兆，以便及时处理，并预防性使用苯妥英钠。针对

大剂量环磷酰胺的使用可能引起的出血性膀胱炎，除规范足量

使用美司钠解毒外，鼓励患儿多饮水，并密切观察患儿是否有

小便颜色改变及尿路刺激症状。

２．１．２　回输脐血干细胞的护理　按本中心干细胞回输护理常

规进行［８］。具体：严格执行输注前的查对制度及输注过程中的

无菌操作，重点检查干细胞液有无凝血或溶血、血袋有无渗漏

等，仔细核对后进行输注。输注干细胞之前给予５％碳酸氢钠

液预防酸中毒。为预防干细胞输注时发生过敏反应，回输前静

脉推５ｍｇ地塞米松。输注完毕，保留血袋４８ｈ，以备必要时查

对。输注脐血干细胞过程中经常巡视，输注速度先慢后快，并

保持管腔通畅，整个输注过程在３０ｍｉｎ内完成，以减少干细胞

冷冻保存剂二甲基亚砜对造血干细胞损伤［９］。

２．１．３　移植术后溶血反应的护理　移植后护理脐血干细胞内

红细胞多，黏稠度较大，输注时及输注后应密切观察患儿，注意

其有无头部胀痛、四肢麻木、寒战恶心、呼吸困难等不良反应的

发生。另由于干细胞悬液中未完全分离的红细胞在融化过程

中被破坏，释放血红蛋白，故在回输后可出现血红蛋白尿［１０］。

本例患儿在输注第２份脐血后２ｈ发生肉眼血尿，及时予以生

理盐水冲管后给予５％碳酸氢钠１００ｍＬ输入，碱化尿液，并予

以速尿静推，防止阻塞肾小管造成肾功能的衰竭。该患儿６ｈ

后尿液颜色恢复正常。对移植后移植物抗宿主病（ＧＶＨＤ）、血

象下降，口腔黏膜炎的护理按本中心干细胞移植护理常规

进行［８］。

２．２　特殊干预的护理

２．２．１　陪伴教育　该患儿父亲陪同患儿共同度过整个移植

期，故对其进行适当的护理教育，使其能够配合医护人员的治

疗，是决定移植是否成功的关键。在对患儿父亲进行的相关教

育中，主要包括：（１）入仓前向其介绍层流病房的环境、作用、无

菌标准及入住的要求，使其有一个接受和适应的过程，以便更

好地熟悉环境，提高其对治疗方案的依从性；（２）进行简单的护

理培训，加强其无菌观念，学会为患儿做一些擦洗、换衣、量体

温、测腹围、记出入量等简单的生活护理；（３）移植期间随时关

注患儿父亲的心理动态，有针对性地介绍患儿在不同的治疗阶

段可能出现的不良反应，及针对这些症状所采取的措施，以减

缓陪伴者的紧张情绪和恐惧感；（４）鼓励患儿父亲用语言或非

语言的方式对孩子表示关爱，鼓励其对患儿讲故事、按摩，促进
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父亲与患儿的情感交流，减轻患儿的心理压力。

２．２．２　患儿心理护理　移植过程需住在封闭式环境，治疗时

间长，并发症多，加之该患儿年龄过小且存在智力障碍，语言表

达欠清楚，故易产生焦虑、孤独及恐惧的情绪［１１］，而这些因素，

常常影响移植的过程及结果［１２］。为了应对上述问题，专门安

排移植护理经验丰富的２名护士与患儿在入舱前即建立良好

关系，入仓后专门负责该患儿的日常护理工作。另外每天定时

陪患儿做游戏、讲故事、唱儿歌来增强与患儿的感情交流，在患

儿极度不适和烦躁时协助其父亲对患儿进行适当爱抚，通过抚

摸、轻拍及搂抱等方式帮助患儿增加安全感。由于患儿存在智

力障碍，因此要求护理人员在工作中更加耐心的指导患儿，讲

话时语速放慢，注意患儿的思维是否跟上语速，同时可加上一

些辅助手势，建立患儿的视觉和听觉双通路。该患儿记忆力相

对较差，注意力不集中，应通过反复的指导患儿看一些简单的

富有童趣的图片、模型以增加患儿的兴趣。通过上述心理护理

方法，增强患儿的安全感，使其顺利度过移植期。

２．２．３　患儿口服用药护理　该患儿移植期间需口服白消安片

２４片／天，加上胃肠清洁药等近４０片／天，如何使患儿安全，足

量的服用所需药物，是该患儿移植护理的难点。为了让药物顺

利服下，将药物磨碎、混入糖水中用２０ｍＬ注射器或奶瓶混匀

对患儿分次喂服。用药后的注射器或奶瓶用温水冲服多次以

保证药物剂量精确。由于药物剂量大，味道差，患儿会出现不

适感、哭闹、不配合服药，护士除遵医嘱使用止吐药外，想尽办

法鼓励患儿吃药，必要时请其父亲协助喂药。同时严格执行药

物分类喂服，如患者出现呕吐，则按剂量补足吐出量，具体为服

用后立即呕吐时补足全量，服用后２ｈ出现呕吐则补１／２量。

同时为了减少化疗的毒副作用，帮助患儿尽量多饮水以促进药

物排泄。

２．２．４　患儿肢体功能训练　患儿存在多处骨骼畸形，导致其

不愿意活动。故在患儿情绪较为稳定，血象无明显异常时，积

极对患儿进行被动的肢体锻炼，包括对其髋、膝、踝、趾、肩、肘、

腕及指等关节轻柔的牵拉，适度的按摩，２次／天，每次活动１５

ｍｉｎ。这种肢体锻炼过程既促进和患儿的感情交流，又加强了

其肢体功能的恢复。该患儿腿成“Ｏ”形，还针对性的按摩腿其

部肌肉外侧肌群，避免患儿长久的坐或是站立，防止肌肉萎缩。

针对患儿存在的爪形手畸形，通过Ｂｏｂａｔｈ握手训练
［１３］帮助患

儿的５个手指分离，即护理人员手拇指位于患儿拇指下方，其

余手指和患儿手指交叉辅助患儿行上举运动，连续坚持１０

ｍｉｎ后回复原位，该动作１次做２０回，２次／天。

２．３　出院指导　告知家属在院外让患儿注意休息，保持情绪

稳定，避免过度疲劳，半年内不带患儿到人群密集的公共场所，

外出戴口罩；注意天气变化，及时给患儿添加衣服，预防感冒；

注意饮食卫生，加强营养，纠正偏食，多食高热量、高蛋白、高维

生素的食物，如鸡、鱼、瘦肉、新鲜水果、蔬菜；按医嘱坚持服药，

不擅自停药或减量；定期或根据患儿情况随时到就近医院检查

血常规、肝、肾功能等重要指标，按时返院就诊。制定家庭康复

护理计划，指导家长陪同患儿认真完成，将康复锻炼应用到日

常生活活动当中。

３　讨　　论

黏多糖症是一种Ｘ染色体隐性遗传病，目前尚无有肯定

疗效的治疗方法。近年来随着脐血干细胞移植技术的成熟，脐

血干细胞移植也被尝试治疗黏多糖症。相对于骨髓干细胞，脐

血干细胞具有其独特的优势。首先脐血干细胞移植所引起的

后遗症比较低，而且干细胞被排斥概率也低。同时，脐血中干

细胞的浓度约为骨髓干细胞浓度的１０～２０倍，细胞的增殖能

力也比较高。另外，由于胎盘拥有很好的过滤能力且脐带血干

细胞拥有极高的纯度使得移植脐带血干细胞比移植骨髓或周

边血干细胞所带来的病毒感染的可能性明显下降。因此，脐血

干细胞移植在治疗包括黏多糖症等罕见疾病中具有很好的应

用前景。

造血干细胞移植相关的护理包括：移植前准备、预处理的

护理、造血干细胞输注的护理、移植极期的护理、常见并发症的

护理、饮食护理、心理护理及出院指导。相对于成人造血干细

胞移植，此类移植由于患儿存在认知障碍，故对护理工作的要

求更高。本中心在对该例患者进行移植的过程中，在保证脐血

干细胞移植治疗的基础上，有针对性的心理护理和特殊干预的

护理也起到了很大的作用。首先，由于患儿父亲全程参与移植

过程，故对其进行必要的护理知识培训就显得尤为重要。另

外，护士应对患者家人及朋友的支持力量给予评估，并向其家

人宣传和强调与患儿进行有效沟通的重要性，鼓励患儿及家属

表达他们的担心和疑问，减少可能发生的误解并提高情感支

持。其次，由于该类患儿存在认知及情感障碍，所以在整个移

植过程中应密切监测其精神状况。当患儿出现焦虑、恐惧等不

良情绪时，护理人员应积极寻找并去除可能的产生原因并采取

必要的处置措施，如用柔和的话语轻声安慰，主动与患儿做游

戏等，转移其注意力；当患儿出现异常兴奋时，积极控制其兴奋

症状，加强保护措施，防止意外的发生。最后，针对患儿的运动

功能障碍，在移植过程中对其进行必要的康复锻炼，出院指导

中指定家庭康复护理计划并指导家长认真完成也是促进患儿

康复的重要保证。总之，对于黏多糖症患儿的移植护理是一项

系统性工程，正是上述综合因素保证了该例患者的移植成功。
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·临床护理·

消化内镜下黏膜剥离术的护理配合

罗冬梅，周　倩，彭贵勇，李向红△

（第三军医大学西南医院消化病研究所，重庆４０００３８）

　　ｄｏｉ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１６７１８３４８．２０１３．０３．０４６ 文献标识码：Ｃ 文章编号：１６７１８３４８（２０１３）０３０３５１０３

　　随着内镜诊疗技术的不断提高，越来越多的早期消化道黏

膜和黏膜下良恶性病变被发现并在内镜下进行治疗。内镜黏

膜下剥离术（ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃｓｕｂｍｕｃｏｓａｌｄｉｓｓｅｃｔｉｏｎ，ＥＳＤ）便是国内

近几年逐渐开展的一项新的消化内镜治疗技术，其与内镜黏膜

切除术（ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃｍｕｃｏｓａｌｒｅｓｅｃｔｉｏｎ，ＥＭＲ）相比可一次性完

整切除较大的平坦病变及黏膜下肿瘤，获得完整的病理结果，

并且具有较低的局部残留和复发率，但是ＥＳＤ操作技术难度

较高且具有一定的并发症发生率［１］。因此便对术前、术中和术

后的护理提出了更高的要求，良好的护理已成为保证ＥＳＤ治

疗效果和提高安全性的重要因素［２］。本院消化内镜中心自

２０１１年１月至１２月共行ＥＳＤ手术９３例，现将手术护理配合

体会总结如下。

１　资料与方法

１．１　一般资料　患者９３例，其中男性４２例，女性５１例；年龄

１７～７６岁，中位年龄５３岁。均无明显心肺功能障碍，无高血

压病史，血常规和凝血系列检查均正常，均符合内镜下黏膜剥

离术的适应证。所有患者中，根据发病部位分别为：食道３０

例，胃１７例，结肠１２例，直肠３３例；根据病理类型分别为：癌

１７例，类癌４例，不典型增生２４例，息肉１７例，平滑肌瘤１１

例，间质瘤３例，脂肪瘤２例，腺瘤１４例，淋巴瘤１例。

１．２　方法

１．２．１　手术准备　患者行胃肠镜检查发现病变，经病理活组

织检查明确性质，超声内镜（ＥＵＳ）检查明确病变范围及大小，

符合ＥＳＤ适应证且无明显禁忌证则知情同意行ＥＳＤ治疗。

１．２．１．１　器械准备　ＥＳＤ专用器械物品准备：透明帽，内镜

下注射针，ＩＴ刀，针形切开刀，热活检钳，圈套器，染色剂靛胭

脂和卢戈试液，生理盐水，肾上腺素，２０ｍＬ及５０ｍＬ注射器，

钛夹，五爪钳，大头针，１ｃｍ厚的泡沫板。

１．２．１．２　内镜治疗设备　Ｏｌｙｍｐｕｓ２６０ＳＬ内镜主机，ＧＩＦ

ＸＱ２６０型胃镜，ＣＦＱ２６０ＡＩ型大肠镜，德国ＥＲＢＥＩＣＣ２００型

高频电切仪，ＯｌｙｍｐｕｓＥＺ钛夹推送器，氧气，吸氧鼻导管，心电

监护仪，胃镜专用牙垫（食管及胃ＥＳＤ手术使用）。

１．２．２　手术步骤　以上所有病例均在患者清醒状态或静脉麻

醉下完成（均未行气管插管）。内镜下确定病变范围，用氩气或

者针形切开刀进行电凝标记，对于边界欠清晰病变，先用靛胭

脂（胃和肠道）或卢戈试液（食道）对其染色确定病变范围后再

进行电凝标记。标记完成后，用注射针于病灶边缘标记点外侧

进行多点黏膜下注射，将病灶明显抬起与肌层分离，注射液为

生理盐水和肾上腺素的混合液。用针形切开刀切开病变周围

部分黏膜，再用ＩＴ刀深入切开黏膜下层剥离病变。病变剥离

后，可根据情况做进一步止血处理。

１．３　护理

１．３．１　术前护理　（１）心理护理：护士应给予患者心理支持，

消除其紧张情绪，取得患者及家属配合；（２）了解患者病史，尤

其是既往内镜检查及治疗病史；（３）了解一般情况，若患者有心

血管疾病，必要时术前应完善相关检查，以便及时发现和处理

合并的心血管疾病；明确凝血功能，必要时术前预凝；本组有２

例患者长期口服华法令，术前７ｄ停药
［３］；（４）术前１２ｈ禁食、

禁饮，下消化道手术者需要充分的肠道准备；（５）术前准备好应

对并发症的相应器械和抢救药品；（６）签署麻醉和手术同意书：

告知患者和家属手术目的、过程、效果、并发症及处理、费用等

相关情况，取得患者及家属理解和同意并签署同意书；（７）术前

肌注山莨菪碱１０ｍｇ以减少消化道蠕动。

１．３．２　术中护理及配合　（１）患者有行静脉麻醉时（未气管插

管），术中巡回护士应协助麻醉医师严密监测患者生命体征，特

别是呼吸道情况，要时刻保持呼吸道通畅，分泌物较多者，应及

时清理，如手术时间较长，则应注意保暖；（２）保持静脉通道通

畅，避免留置针受压；（３）若操作医师需操作器械而无法控制内

镜镜身时，巡回护士需及时协助扶镜或进退镜；（４）协助观察患

者腹部膨隆等病情变化，随时注意是否发生出血、穿孔等情况，

一旦发生出血穿孔，应沉着冷静，积极配合医生实施处理，确保

手术顺利完成。
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