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重症 Prader—Willi综合征患儿 1例临床护理 
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Prader—Willi综合征又称低肌张力 一低智能 一性发育低 

下 一肥胖综合征 ，本病最早 由 Prader于 1956年报道一例，到 

1961年 Prader和 Willi补充报告了 14例，之后将此征称为 

Prader—Willi综合征_1 J。人类父源 15号染色体 ql1—13区域 

的异常是导致该疾病发生的原因 。最近研究显示，出生发 

病率在 1／29 000，平均病死率在 3％L3 3。2015年 4月 17日，我 

院收治 1例 Prader—Willi综合征合并呼吸循环衰竭肺动脉高 

压胸腔积液心包积液的重症患儿，经积极治疗及精心护理 ，救 

治成功。现报告如下。 

1 临床资料 

患儿女，5岁，因“体重增加快 3年余，喘憋 2年，活动后明 

显，加重 1周”于 2015年 4月 17日收治入院。患儿出生体重 

2．6 kg，生后2岁内，喂养困难、生长发育落后，1岁会喊“爸 

爸 、妈妈”，2岁会独走，不稳。2岁后喂养逐渐好转，体重增加 

快，每年约增加6～10 kg，查基因确诊为Prader—Willi综合征， 

现仅会说三个字词汇，不能讲单句。入院查体：T 38．1℃，P 165 

~／min，R 40~／min，BP 103／76 mm Hg(1 mm Hg=0．133 

kPa)，Wt 42．5 kg，H 112．5 cm，BMI 33．19，意识清 ，精神差 ，端 

坐位，重度肥胖体型，腹壁皮肤肥胖纹，呼吸困难，喘憋貌，口 

唇发绀，咽部充血，心率 165次／rain，律齐，心音低钝，未闻及 

杂音。全身凹陷性水肿。辅助检查 ：血生化示肝功受损 ；超声 

提示肺高压三尖瓣中重度反流，胸部 CT符合双肺炎症表现， 

双侧胸腔积液(右侧为著)，心脏体积增大并心包增厚、少量积 

液，脂肪肝。经皮测血氧饱和度为80％，立即予吸氧、心电监 

护，并给予氟氯西林及头孢哌酮舒巴坦兼顾革兰阴性及阳性 

菌，还原型谷胱甘肽、多烯磷脂酰胆碱保肝，维 D：磷葡钙片补 

钙，二甲双胍抑制食欲，螺内酯 、氢氯噻嗪利尿减轻心脏负荷， 

卡托普利降低肺血管阻力等对症支持治疗，甲泼尼松龙、雾化 

抗炎平喘，加用地塞米松减轻炎性反应，促进胸腔积水吸收 ， 

同时监测血糖、血压血氧饱和度。经过 12 d精心治疗与护理 

患儿无水肿，面色红润，口唇无发绀 ，呼吸平稳 ，血氧饱和度波 

动于 93％ 一97％，双侧胸腔积液消失，心脏体积稍增大 ，心包 

积液消失，肝功生化正常，病情好转出院。 

2 护理 

2．1 人院后快速抢救护理 值班护士接急诊电话后 ，2名护 

士立即准备抢救用物 ，患儿由轮椅推入院，喘憋貌，呼吸困难 ， 

口唇发绀，全身水肿，不能言语。2名护士立即上前接诊患儿 ， 

1名护士快速获得生命体征数据，给予患儿吸氧、连接心电监 

护，监测心率、血压、血氧饱和度 ，另 1名护士立即呼叫医生， 

建立静脉双通道，遵医嘱用药。 

2．2 并发症护理 

2．2．1 呼吸功能衰竭护理 患儿人院时呼吸困难，口唇发 

绀，血氧饱和度进行性下降，水肿明显，出现急性呼吸衰竭 ，协 

助患儿取端坐位，以利肺部扩张，面罩吸氧 ，改善呼吸困难 ，遵 

医嘱给予支气管扩张剂和糖皮质激素雾化吸人、胸部叩击 、震 

颤等措施，以稀释气道分泌物促其排出。并遵医嘱给予大剂 

量白蛋白快速滴注，迅速提高血浆胶体渗透压，从而减轻肺间 

质水肿，改善氧合 J。教会患儿呼吸运动，加强呼吸肌功能。 

患儿因过度肥胖致睡眠呼吸暂停综合征发生 ，可致血氧饱 

和度下降甚至猝死，给予持续低流量氧气吸入2 L／min，持续 

心电监护，值班护士加强巡视 ，每 0．5 h巡视 1次，注意观察睡 

眠状态下呼吸频率、节律、血氧饱和度的变化 ，如出现血氧饱 

和度下降或呼吸暂停情况，立即唤醒患儿并协助更换体位 ，指 

导家长注意患儿睡眠状况，如有异常立即通知医护人员 。 

2⋯2 2 循环功能衰竭护理 病室保持安静以利患儿休息，操 

作集中进行，避免各种刺激，烦躁不安时遵医嘱应用镇静剂， 

避免情绪紧张或激动，以免加重心脏负担。遵医嘱应用强心 

利尿药物及血管扩张剂 ，护士按时给药，采用微量输液泵控制 

输液速度，了解用药史，以防药物蓄积中毒，给药过程中监测 

脉搏 、心率、心律变化 ，发现不良反应及时通知医生进行处理。 

2．2．3 感染 患儿机体免疫力低下，易合并其他感染性疾 

病，限制陪人及探视人员，接触患儿前后洗手，避免交叉感染。 

2．3 用药观察 护士熟悉药物 的药理、剂量、作用、不 良反 

应，合理安排输液顺序及输液速度，及时评估治疗效果和不良 

反应。用药过程中观察胃肠道反应，有无恶心、呕吐；观察有 

无药物过敏反应；应用镇静剂时观察有无头晕 、嗜睡、呼吸抑 

制等；应用强心剂时应监测心 电图、血压、心率、心脏功能、电 

解质、肾功能；应用利尿剂时，不可快速注射 ，以防出现暂时性 

听觉障碍或耳聋，观察尿量及电解质变化，观察患儿有无低血 

钾表现，有无精神萎靡、乏力、腹泻、心音低钝、心律失常等，记 

录体重及尿量；应用血管扩张剂时应注意观察有无鼻塞、面 

红、心悸、头痛、恶心、血压改变等副作用。 

2．4 做好饮食指导 保证充足的水分摄入，以降低分泌物的 

黏稠度。该患儿处于生长发育阶段，因此饮食治疗要注意保 
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证生长发育需要，同时应控制饮食。在不影响患儿的基本热 

量和营养素需求原则下，逐步减少热量供给，限制糖和脂肪摄 

入，使体重逐渐下降到不超过身高体重标准的10％左右，以后 

按维持期热量供给 。食物以清淡饮食为主，主食以肉类、 

禽、鱼、牛奶、水果等，脂类糖类的比例不宜过高，严格控制每 

日卡路里摄入(2．9—5．9 kJ／d)，脂肪提供的热量应<25％Es]。 

少食多餐 ，避免过饱影响呼吸。三餐外不加零食 ，热量分配为 

加强早、中二餐 ，减少晚餐量。控制饮食时容易缺乏钙、铁、 

镁、铜、锌、叶酸等，要定期检查食物中营养成分，保证维生素 

和矿物质的供应。保持大便通畅。 

2．5 皮肤护理 保持床铺整洁干燥 ，衣服柔软宽松舒适，由 

于肥胖 、脂肪组织过多，容易使皮肤皱襞加深，局部容易潮湿， 

引起糜烂、炎症或产生疖肿，每日协助家长为患儿擦洗2次， 

巡视时仔细检查皮肤有无汗渍潮湿 ，如有出汗，及时擦拭并协 

助患儿更换衣物，保持皮肤清洁干燥。患儿端坐位，并伴有全 

身凹陷性水肿，为预防骶尾部皮肤受压引起褥疮，骶尾部下安 

放中空环形软垫，经常为患儿变换体位，动作轻柔 ，防止拖拉 

拽擦伤皮肤。准确记录出入量，观察水肿增减情况。 

2．6 患儿及家长的心理疏导 由于家长知识缺乏，易焦虑 ， 

注意沟通方式，向家长解释该病的相关知识，患儿病情好转后 

下床活动，由于体型肥胖，走路时身体不稳，左右晃动，易受其 

他患儿及家长取笑和模仿，护士发现后及时制止，主动与患儿 

及家长打招呼，带动其他患儿与该患儿一起玩耍，建立良好的 

关系，减轻家长心理负担。 ‘ 

3 小结 

Prader—Willi综合征是一种遗传性疾病，系常染色体隐性 

遗传，尚无特殊治疗方法，仅能对症治疗和护理，本病易并发 
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呼吸功能、循环功能衰竭而死亡。此例救治成功的经验包括： 

护士具备清晰的抢救思路，协助医生短时间内明确诊断，合理 

用药，切实做好并发症的观察及精心护理，促进患者康复。 
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苯巴比妥钠又名苯巴比妥钠，为长效巴比妥类药物，作用 

机制为延长突触后氯离子通道开放的时间，增强由 GABA受 

体调控的氯离子流入，降低神经元的兴奋性。可产生镇静、催 

眠、抗惊厥 、抗癫痫和麻醉的作用，大剂量可导致呼吸肌麻痹。 

术前应用苯巴比妥钠可缓解患者紧张、焦虑情绪 ，使患者在麻 

醉中能够情绪稳定 ，充分合作 ，并可提高全身麻醉药 的作用， 

减少麻醉药 的不良反应，故其作为术前用药应用较广泛⋯。 

该药物常见不良反应有嗜睡、眩晕、头痛、乏力等，长期服用可 

导致肝功能异常，突然停药可出现戒断症状。过敏反应多表 

现为红斑 ，偶有荨麻疹型、麻疹样型和固定红斑型同时存在， 

严重者可引起粒细胞减少和剥脱性皮炎。2014年8月，我科 

出现 1例肌注苯巴比妥钠致肢端严重过敏反应的患者，经过 
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积极治疗与精心护理，患者好转出院。现报告如下。 

1 临床资料 

患者女，30岁 ，因发现右颈上部肿物半年余于 2014年 8 

月 5日入院，完善各种检查，排除手术禁忌证。于2014年 8月 

8日在气管内插管全麻静脉复合麻醉下行右侧颈上部肿物切 

除术。术前 30 min常规给予阿托品0．5 mg、苯巴比妥钠0．1 g 

肌内注射，10 min后患者出现双手及双脚心瘙痒、红肿，考虑 

药物过敏，即刻给予地塞米松 5 mg肌内注射，症状缓解。术 

后第 1天患者手足红肿减轻，出现红斑，伴瘙痒。查看病例， 

有“去痛片”过敏史 ，考虑苯巴比妥钠过敏，术后第2天双手足 

红斑面积增大，双手红斑密集遍布整个手指及掌心掌背 1／2 

的面积，红斑之间无正常皮肤，双足红斑数个，最大面积约 


