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【摘要 】　总结了２例罹患XＧ连锁肾上腺脑白质营养不良的同胞兄弟实施造血干细胞移植的个性化护理经验,为同类罕见病患

儿的护理实践提供参考.造血干细胞移植前护理要点:应用童趣化护理缓解移植前焦虑;强化皮肤黏膜及营养管理,为成功

移植奠定基础.造血干细胞移植后护理要点:严密监测与处置骨髓抑制相关出血并发症;实施多元化随访与遗传指导.经过

精细化、个体化的护理,２例患儿分别于入院第６１天和第９１天造血功能重建成功,病情稳定出院.出院后随访显示骨髓功能

正常,恢复良好.对于行造血干细胞移植的 XＧ连锁肾上腺脑白质营养不良患儿,实施以童趣化护理减轻心理应激,并基于个

体差异严密监测、早期识别和处理移植后出血等并发症,是护理的关键.本个案为护理 XＧ连锁肾上腺脑白质营养不良这一罕

见病及造血干细胞移植相关并发症提供了实践依据.
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【Abstract】　Theindividualizednursingexperienceofhematopoieticstemcelltransplantation (HSCT)in
２siblingswithXＧadrenoleukodystrophy(XＧALD)weresummarized,aimingtoprovidereferencefornursＧ
ingpracticeofchildrenwithsimilarrarediseases．ThekeynursingpointsbeforeHSCTincluded:impleＧ
mentingchildＧfriendlynursingtoalleviatepreＧtransplantanxiety;strengtheningskin,mucousmembrane
andnutritionalmanagementtolayasolidfoundationforsuccessfultransplantation．Thekeynursingpoints
afterHSCTincluded:conductingclosemonitoringandtimelyinterventionofbleedingcomplicationsassoＧ
ciatedwithmyelosuppression;carryingoutdiversifiedfollowＧupandgeneticcounseling．Withrefinedand
individualizednursingcare,thetwochildrenachievedsuccessfulhematopoieticreconstructiononthe６１st
and９１stdayafteradmissionrespectively,andweredischargedfromhospitalinstablecondition．PostＧdisＧ
chargefollowＧupshowednormalbonemarrowfunctionandgoodrecovery．ForchildrenwithadrenoleuＧ
kodystrophyundergoingHSCT,thecoreofnursingcareliedinrelievingpsychologicalstressthroughchildＧ
friendlynursing,aswellasconductingrigorousmonitoring,earlyidentificationandmanagementofpostＧ
transplantcomplicationssuchasbleedingbasedonindividualdifferences．Thiscasereportprovidespractical
evidenceforthenursingcareoftherarediseaseadrenoleukodystrophyanditsHSCTＧrelatedcomplications．
【Keywords】　adrenoleukodystrophy;hematopoieticstemcelltransplantation;children;casereport;childＧ
friendlynursing;hemorrhagiccystitis
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　　XＧ连锁肾上腺脑白质营养不良(XＧadrenoleuＧ
kodystrophy,XＧALD)是一种遗传性进行性神经代

谢疾病,因 ABCD１基因突变致超长链脂肪酸(very
longchainfattyacids,VLCFAs)无法分解,大量累

积,从而引发严重认知和神经系统残疾[１].儿童脑

型 XＧALD以行为、认知障碍及神经系统症状为主,
该病进展快,未及时治疗可在发病后６个月至２年

致残、确诊后５~１０年死亡[２].目前,异基因造血干

细胞移植是唯一有效的治疗方法,在神经退行性变

早期进行移植能有效提高患儿的生存率[３].造血干

细胞移植(hematopoieticstemcelltransplantation,
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HSCT)技术复杂、护理难度大,单倍体相合移植在

供者来源受限情况下使用,其并发症如严重出血性

膀胱炎(haemorrhagiccystitis,HC)发生率更高,对
护理要求较高.当前,国内关于 XＧALD患儿,尤其

是同胞兄弟先后接受不同类型 HSCT 的个案护理

报道较少.本文总结我院２例罹患 XＧ连锁肾上腺

脑白质营养不良的同胞兄弟(一例异基因移植、一例

单倍体相合移植)的护理经验,重点阐述童趣化心理

支持及应对单倍体相合移植后严重出血性膀胱炎等

特色护理实践,为同类罕见病患儿精细化护理提供

参考.

１　临床资料

患儿１(兄,１０岁６个月),因“注意力、听力下降

１年,伴记忆力、视力下降”就诊.颅脑核磁共振检

查显示,双侧基底节区、双侧侧脑室后角旁及双侧顶

叶有异常信号,基因检测确诊为 XＧALD.经评估

后,接受异基因造血干细胞移植(１０/１０全相合).
患儿２(弟,６岁１个月),在其兄确诊后经家族史筛

查及颅脑核磁共振检查诊断为早期 XＧALD,因未找

到全相合供者,经多学科团队评估后,行父源性单倍

体相合造血干细胞移植(７/１２匹配).２例患儿移植

前一般情况尚可,意识清楚,生活可自理;入院后接

受预防性感染、保护器官及水化碱化治疗,随后进行

移植前预处理化疗为后续干细胞移植奠定基础;术
后,患儿均按计划用环孢素、甲氨蝶呤及吗替麦考酚

酯预防移植物抗宿主病(graftversushostdisease,

GVHD),期间接受成分输血、营养支持等对症治疗.
治疗过程中,２例患儿均出现不同程度的化疗后骨

髓抑制,表现为发热、贫血、呕吐及凝血功能障碍等

症状,经抗感染、多次成分输血及营养支持等对症治

疗后缓解.在造血干细胞移植后骨髓抑制期,患儿

均出现了不同程度的出血性膀胱炎(haemorrhagic
cystitis,HC)典型症状,经过积极的抗感染治疗、充分

的水化碱化及积极的利尿治疗,２例患儿分别在移植

后第３３天和第４３天症状显著缓解.患儿１外周血

嵌合率 ９８．３８％,T 细胞嵌合率 ９９．２３％,移植后第

１４天粒细胞植活,第１２天血小板植活;患儿２外周

血嵌合率９９．８８％,T 细胞嵌合率９８．８９％,移植后第

１４天粒细胞植活.病例１出院后４个月随访显示外

周血嵌合率为９９．９７％,T细胞嵌合率为９９．３７％.经

过积极对症支持治疗和精细化护理,２例患儿分别于

移植后第６１天和第９１天病情稳定出院.

２　护理

２．１　造血干细胞移植前护理　多学科协作管理模式

可促进协同工作,为患者做出最佳诊疗决策,改善预

后与生活质量[４].XＧALD是罕见病,病理机制复杂,
治疗需跨学科合作,涉及营养科、血液科、儿童神经内

科、皮肤科、耳鼻喉科等多学科,共同为患者制订综合

治疗与护理方案.患儿１成功接受异基因造血干细

胞移植治疗,患儿２未在骨髓库匹配到合适造血干细

胞.近年来,单倍体相合造血干细胞移植生存率约

８７．５％,GVHD的发生率约１２．５％,较早期有极大改

善[５].多学科专家评估后,决定对患儿２实施该移植.

２．１．１　应用童趣化护理缓解移植前焦虑　童趣化护

理指护理人员用图片、文字、漫画、视频结合方式向

患儿及家属宣教,从患儿认知和兴趣出发融入其日

常关注事物,增进其对护理程序理解、减轻治疗焦

虑,倡导从患儿视角出发的护理模式[６].XＧALD患

儿因年龄较小,在面对陌生的层流病房环境以及复

杂的治疗流程时,极有可能产生恐惧与焦虑情绪,进
而对治疗依从性造成影响.基于此,本研究以核心

护理问题为导向,制订了一系列童趣化干预方案.
(１)环境创设与流程再造:在病房及探视区的墙壁张

贴卡通图案,同时将入仓流程拍摄制作成由护士出

演的童话风宣教视频,并且将治疗过程形象地比喻

为“小勇士的冒险”,这一举措有效减轻了２例患儿

对环境和治疗的陌生感.(２)发挥同伴示范效应:特
别安排已成功完成移植的患儿１(兄)通过视频电话

与患儿２(弟)进行交流,兄长以自身的亲身经历对

弟弟进行鼓励,该举措显著提升了患儿２接受治疗

的信心.(３)建立正向激励机制:通过日常沟通了解

患儿喜好(患儿１喜欢小汽车模型,患儿２喜欢贴

纸),在其积极配合治疗(如按时服药、配合穿刺)后
给予即时奖励.通过实施上述干预措施,２例患儿

在住院期间情绪保持稳定,能够主动配合治疗,未出

现严重的心理行为问题.

２．１．２　强化皮肤黏膜及营养管理,为移植奠基　造

血干细胞移植患儿需经历长时间的免疫抑制期,尽
可能去除皮肤、黏膜定植菌,能降低感染发生率[７].
在进行预处理程序前,造血干细胞移植中心联合皮

肤科医护人员对２例患儿全身皮肤情况进行评估,
制订精细化护理措施,涵盖从黏膜至体表的全方位

皮肤屏障护理.患者入住层流病房当日沐浴并更换

清洁衣裤.每日进行肛周(用鞣酸软膏涂抹)、口腔

(用生理盐水漱口)、耳部(用过氧化氢清洁)、鼻部

(用鱼 腥 草 滴 鼻 液)护 理,以 及 药 物 擦 浴 或 浸 浴

２０min后用维生素E霜进行全身皮肤护理.预处理

后,２例患儿均表现出全身散在性皮疹并伴有瘙痒

症状,护理上立即予鱼炉洗剂外涂治疗,并采取保护

性隔离方案,包括每日更换无菌衣物及床单、以碘伏

溶液进行皮肤擦洗(２次/d)、加强层流仓环境及患
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者生活用品消毒、所有食物经微波消毒后食用.经

上述综合干预,２例患儿皮疹均于１周内消退.此

外,联合营养科运用营养风险及发育不良筛查工具

(screeningtoolforrisk ofnutritionin growth kids,

STRONGkids)[８]对２例患儿进行了全面的营养状况

评估.该评估涵盖了主管临床评估(１分)、高危疾

病(２分)、进食减少或丢失(１分)、体重不增或下降

(１分)４个关键维度,２例患儿上述评分均为２分.
另外,护士每日对患儿的腹围和体质量进行精确测

量.营养师依据评估结果,采用营养阶梯治疗原

则[９],确保每日热量摄入达２５~３０kcal/kg,为患儿

提供了个性化的膳食指导,并每周对营养状况进行

了持续追踪.２例患儿在预处理后均出现呕吐、食
欲减退,增加静脉高营养支持,使体质量下降控制在

１．６kg以内,为移植提供了良好的营养基础.

２．２　造血干细胞移植后护理

２．２．１　严密监测与处置骨髓抑制相关出血并发症　
化疗药物可抑制肿瘤生长或杀死肿瘤细胞,但细胞

选择性低,除杀死肿瘤细胞外,对正常细胞,尤其是

骨髓中活跃增殖的造血细胞影响大,从而导致骨髓

抑制[１０],表现为外周血白细胞、中性粒细胞,甚至红

细胞、血小板下降.骨髓抑制状态评估:(１)观察患

儿化疗后Ⅲ~Ⅳ度严重骨髓抑制情况,按世界卫生

组织(WorldHealthOrganization,WHO)骨髓抑制

分级[１１]标准统计(见表１);(２)观察化疗前后白细

胞、中性粒细胞、血红蛋白、血小板变化,用化疗前外

周血指标数值减化疗后外周血指标数值比较,差值

越小,化疗后骨髓抑制影响越小;(３)观察患儿化疗

前后卡氏功能状态评分[１２]变化.患儿１为Ⅲ度骨

髓抑制,患儿２为Ⅳ度骨髓抑制.

表１　WHO骨髓抑制分级标准

项　　目 ０度 １度 ２度 ３度 ４度

血红蛋白(ρB/g􀅰L－１) ≥１１０ １０９~９５ ９４~８０ ７９~６５ ＜６５
白细胞(１０９/L) ≥４．０ ３．９~３．０ ２．９~２．０ １．９~１．０ ＜１．０
粒细胞(１０９/L) ≥２．０ １．９~１．５ １．４~１．０ ０．９~０．５ ＜０．５
血小板(１０９/L) ≥１００ ９９~７５ ７４~５０ ４９~２５ ＜２５

　　放化疗及造血干细胞移植治疗期间骨髓功能抑

制,患儿血小板水平急剧降低,容易发生凝血功能障

碍,甚至引发出血,因此将出血监测列为护理关键环

节,并针对不同部位的出血情况实施了具有针对性

的干预措施.(１)消化道出血的观察与抢救配合:患
儿１移植后第７天出现消化道出血,表现为大量呕

吐鲜血,给予监测意识、心率、呼吸、血压、皮温、皮肤

颜色、周围静脉搏动、尿量等,并每日监测血小板、血
红蛋 白 及 凝 血 指 标[１１],发 现 患 儿 心 率 增 快 至

１３０次/min,血压下降至８５/５０mmHg(１mmHg＝
０．１３３kPa),皮肤湿冷.立即配合医生建立多条静

脉通路,快速输注悬浮红细胞、血小板及止血药物,
并严格记录出入量.经过多次成分输血、酚磺乙胺

及人粒细胞刺激因子治疗后,患儿消化道出血得到

控制、贫血症状显著改善,生命体征趋于平稳,血红

蛋白维持在稳定水平.(２)口腔及鼻出血的精细化

护理:患儿２在移植后第５天出现唇部及鼻腔活动

性出血.经口腔黏膜风险评估单[１３]评估为Ⅱ级,立
即加强口腔护理,用５％碳酸氢钠漱口液及复合溶

菌酶漱口液交替漱口,４次/d,４d后未见嘴唇及口

腔出血.鼻出血时,指导患儿头部前倾,按压鼻翼部

位,并用冷毛巾敷于前额和后颈,以促使血管收缩,
减少出血.进一步采用肾上腺素棉球填塞及血浆输

注,但止血效果不佳.经耳鼻喉科会诊后,改用明胶

海绵填塞,３d后拔除膨胀海绵,未再见出血.通过

精细的局部护理和多学科协作,患儿２的黏膜出血

得到有效控制.(３)HC的预防与管理:HC是异基

因造血干细胞移植后早期常见并发症[１４],分早发型

和晚发型,早发型发生于预处理后 ７２h 内,晚发型

多在造血干细胞回输后２周左右.多项研究[１５Ｇ１６]显

示,单倍型异基因移植后晚发型 HC 较全相合异基

因移植发生率更高、程度更严重.２例患儿均出现

了不同程度的 HC症状,且均属于晚发型.患儿１
表现出的症状包括尿频、尿急、尿痛、血尿、隐血(􀳦)
和尿蛋白(􀳦)显著升高.患儿２则表现为尿急、尿
痛、尿频,尤其在尿频症状频繁时,可达到１次/１０min.

２０２４年意大利血液学和肿瘤学协会发表的儿童造

血细胞移植中出血性膀胱炎的预防、诊断和治疗专

家共识[１７]指出,目前尚无循证医学证据支持的药物

可用于病毒性 HC的防治,但有效的护理手段可缩

短病程,改善预后.有研究[１８]提示,密切监测临床

表现尤其是尿量和尿色变化,并建立正确的生活习

惯,是预防出血性膀胱炎的有效方法.针对这２例

患儿,护士加强巡视,重点关注患儿尿量及尿色,指
导患儿采用正确姿势排尿(站立排尿最佳),同时实

施了严格的出入量管理,即每小时记录出入量,每

４h统计累积出入量,以维持出入量平衡,确保入量减

去出量＜６００mL;同时,给予抗感染治疗,充分水化

碱化尿液以及利尿等对症支持治疗.经过治疗,患
儿１在治疗第１３天时尿频、尿痛症状消失,血尿消

失,尿常规检查结果正常;患儿２在治疗第２４天时

尿频症状显著缓解,尿痛消失.

２．２．２　实施多元化随访与遗传指导　鉴于 XＧALD
罕见且复杂,患者家属难以获取充分的疾病知识,现
有资料稀缺难理解、无法满足需求,儿童血液科结合
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实际为XＧALD患儿及其家属实施多元化健康宣教:
(１)进行分步式片段化常规宣教,将常规药物及治疗

护理宣教内容分步简化,以“一对一”的方式用通俗

易懂语言分片段解释治疗和护理过程;(２)定期举办

医护小课堂,１~２次/周,由专科教授和护士宣讲知

识,针对XＧALD设特殊罕见病小课堂并增设答疑环

节,由专科主任解答疑问;(３)创新宣教形式:制作纸

质、二维码电子宣教单、短视频及动画宣教视频等,
全方位满足患儿及家属需求.采用多元化随访策略

对两名患儿进行有效管理:(１)构建多学科联合随

访门诊体系.(２)实施定期电话随访.(３)开展家庭

随访服务.考虑到该家庭情况特殊(同胞兄弟先后

接受 HSCT),情况罕见,额外增设了家庭随访环节,
由专科护理团队执行.随访中专科护士上门深入了

解患者饮食、作息及家庭护理状况,识别并解决家属

护理问题,根据患儿情况提供针对性方案与个性化

指导.(４)建立患儿家属交流群组.创建了患儿家

属微信群,定期推送健康教育相关知识,组织线上答

疑活动,有效缓解患儿家属的焦虑情绪.鉴于 XＧ
ALD具有遗传性与罕见性特征,本研究构建了多元

化的随访体系.除开展常规电话随访与多学科门诊

随访外,还对患儿父母开展了遗传咨询工作[１９],告知

其再次生育时可借助胚胎植入前遗传学检测(preimＧ
plantationgenetictesting,PGT)技术,避免再次生育

XＧALD患儿,从而实现对高风险家庭的精准防控.

３　小结

通过对２例同胞兄弟 XＧALD患儿实施 HSCT
的护理实践,本研究总结得出以下经验:其一,童趣

化护理可有效缓解低龄患儿在移植前后的焦虑情

绪,提升其治疗依从性.其二,鉴于 HSCT 存在较

高的并发症发生风险,尤其是 HC,护理工作应着重

于预见性监测、早期识别以及精细化管理,如密切观

察尿液颜色与尿量、指导患儿采取正确的排尿姿势、
严格把控液体出入量等.其三,对于罕见遗传病,构
建涵盖家庭随访与遗传咨询的延续性护理模式,对
改善患儿的远期预后以及为家庭决策提供支持具有

重要意义.本次病例报告为 XＧALD患儿及 HSCT
的临床护理提供了具有参考价值的实践经验.
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