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先天性无痛无汗症又称遗传性感觉和自主神

经障碍
#$

型
#

是一种罕见常染色体隐形遗传病$

%

%

&

主要因为胚胎发育时
#

外胚层部分发育不全所致
#

好发于
&4%'

岁人群
&

先天性无痛无汗症临床上表

现为无痛或感觉迟钝
'

无汗
'

发热
'

智力迟缓
'

感

染
'

关节囊松弛
'

关节肿胀
'

多发骨折 $

0()

%

&

目前
#

国

内对先天性无痛无汗症报道较少
#

合并股骨近端

骨折的护理亦没有文献参照
&

*&%"

年本科室收治

了
*

例先天性无痛无汗症合并股骨近端骨折患

儿
#

经治疗和护理治愈出院
#

现将护理体会进行总

结
#

旨为护理人员在今后收到此类患儿时提供参

考
#

现报道如下
&

%

资料与方法

%+%

一般资料

例
%

#

患儿
#

女
#

%%

岁
#

因
'

天前摔伤致左髋部

活动受限
#

于
*&%"

年
,

月
)

日以
(

左股骨颈陈旧性

骨折
'

先天性无痛无汗症
)

急诊收入院
&

患儿智力

迟缓
#

难以交流
*

舌尖可见缺损
*

双手指端缺失
*

双

耳听力轻度异常
*

皮肤弹性差
'

无汗
*

左股骨近端

无明显压痛
#

足趾痛觉消失
&

例
*

#

患儿
#

女
#

"

岁
#

因
)

天前摔伤致右大腿

肿胀
#

活动受限
#

于
*&%"

年
-

月
%'

日以
(

右股骨粗

隆下骨折
'

先天性无痛无汗症
)

急诊收入院
&

患儿

智力迟缓
#

反应迟钝
#

语言能力落后于同龄儿童
*

舌尖可见缺损
#

上颌中切忌侧切牙缺失
*

双十指多

处咬伤痕
#

部分指尖缺如
*

全身皮肤干燥无汗
*

右

股骨近端无明显压痛
&

!

收稿日期
"

*&%"(%*(&)

!

作者简介
"

覃倩
!

%.-*

年
(

"#

女
#

广西都安人
#

主管

护师
#

硕士在读
#

主要从事小儿骨科临床护理工作
&

先天性无痛无汗症合并股骨近端骨折患儿的护理

覃倩
!

王楠
!

高朋飞

!

北京积水潭医院小儿骨科
#

北京
#

%&&&',
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摘要
"

目的 总结先天性无痛无汗症合并股骨近端骨折患儿的护理经验
&

方法 对本院收治的
*

例先天性无痛无

汗症合并股骨近端骨折患儿实施安全护理
'

皮肤和体温护理
'

使用石膏或支具的护理
#

指导其进行功能锻炼
#

同时进行出院

的健康教育
&

结果
*

例先天性无痛无汗症合并股骨近端骨折患儿经过治疗和护理
#

%

例带石膏出院
#

另
%

例带支具出院
&

结论 做好安全护理可避免意外伤害的发生
*

做好术后石膏或支具固定
#

加强皮肤的观察和体温护理
#

对及时发现病情变化和

预防并发症的发生具有重要的意义
*

加强功能锻炼
#

对提高先天性无痛无汗症合并股骨近端骨折患儿康复具有积极的意义
&

!

关键词
"

先天性无痛无汗症
*

股骨近端骨折
*

患儿
*

护理
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治疗方法

例
#

#

患儿入院后立即给予患侧下肢皮牵引治

疗
#

于
%&#"

年
'

月
#(

日在全麻下行
$

左股骨颈骨

折闭合复位空心钉固定术
%

术后单髋人字石膏外

固定
#

术后连续
)*

体温高于
)($'4

#

采用静脉输入

盐酸头孢替安
# +

抗感染治疗
&

术后第
,

天患儿病

情平稳
#

体温正常
#

带石膏出院
&

例
%

#

患儿入院后立即给予双下肢皮牵引治

疗
&

于
%&#"

年
(

月
%-

日在全麻下行
$

右股骨粗隆

下骨折切开复位内固定术
%#

术后单髋人字支具外

固定
#

术后第
#

天患儿体温
)($"4

'

血红蛋白
(" +.

/

#

并出现呕吐
#

采用静脉输入盐酸头孢替安
# +

抗

感染治疗
(

静脉输入
0

型悬浮红细胞
%&& 1/

(

禁食

和水
) *

#

给予
#&234'&& 1/5678' 1/

静脉输入
(

法莫替丁
! 1+

及维生素
9

"

'& 1+

#

每日两次静脉输

入
#

术后第
#&

天患儿病情平稳
#

未再发生呕吐
#

体

温正常
#

带支具出院
&

)

护理

)$#

术前护理

)$#$#

安全护理 无痛无汗症患儿有
(&:

全身性

痛觉消失
#

易发生自我伤害行为
#

特别是口腔和手

指的咬伤 )

)

*

#

加之无痛无汗症患儿常有多动症状
#

故需特别注意其安全护理
#

避免受伤
&

为患儿勤剪

指甲
#

在已咬伤的指甲残缺或缺如的甲床处
#

每日

用温水清洗后
#

在手指皮肤薄处及干燥处涂抹凡

士林
(

对未痊愈的伤口进行彻底清创后敷盖无菌

纱布
#

并定期更换
&

%

例患儿认知能力差
'

并且口舌

咬伤较严重
#

采用本院口腔科设计压舌垫预防咬

伤
#

使用期间严密观察患儿面部及口腔黏膜情况
#

防止发生压迫
'

磨损
&

由于此类患儿较为好动
#

为

避免意外伤害
#

将开水瓶
'

玻璃制品及尖锐物品放

置于患儿无法触及的位置
#

输液架
'

骨科专用治疗

器具等妥善放置
#

以免患儿活动时碰倒
(

床挡两侧

加固棉质床挡套
#

防止患儿发生外伤
(

留
#

名家长

照顾患儿
#

嘱家长暂时离开时务必拉上床栏并告

知护士
#

待护士在旁看护后方可离开
&

%

例患儿舌

尖及手指破损处得到及时
'

有效护理
(

在护士严密

监督下
#

患儿入院后啃咬口舌次数减少
&

例
%

患儿

出现烦躁情绪
#

用患肢敲打床栏
#

经加固棉质床栏

套及采用分散注意力后患儿敲打次数减少
#

未发

生意外伤害
&

)$#$%

皮肤护理 患儿术前均需长时间卧床牵引
#

加之患儿无痛或感觉迟钝
#

易发生压疮
#

将患儿由双

下肢皮牵引改为患肢皮牵引
#

牵引重量适当减轻
#

做

好如下的护理措施
#

!

皮牵引期间
#

牵引套内垫棉

垫
#

每
% ;

打开牵引套按摩局部皮肤
#

促进血液循

环
&

"

双下肢的内
'

外踝及足跟处贴溃疡贴
&

#

因患

儿智力发育障碍
#

依从性低
#

不配合翻身
&

责任护士

向患儿家长说明加强翻身的意义
(

每
% ;

更换体位
#

次
<

骶尾部垫棉质浴巾以保证患儿更换体位的有效

性
&

%

例患儿手足部皮肤粗燥
'

皲裂
#

容易导致皮肤

破损
#

每日
)

次使用凡士林等润肤霜涂抹手脚缓解

皲裂
#

出院前
%

例患儿皮肤完整性良好
#

未发生压

疮
#

皲裂处均有好转
&

)$%

术后护理

)$%$#

静脉输液的护理
%

例患儿虽无痛觉
#

但我

们在进行静脉穿刺操作时均注意动作轻柔
#

在操

作过程我们的做法是
+

!

穿刺点选择前臂
#

避开

关节活动处
#

穿刺后用弹力绷带配合硬纸盒固

定
#

弹力绷带缠绕松紧度以手背微起皱褶为宜
#

且不影响患儿手指活动
#

每小时观察
#

次患儿指

端皮温及颜色
(

"

指导家长做好患儿的保护工

作
#

勿让患儿抓挠穿刺处
(

#

输液过程中经常巡

视穿刺部位情况
#

防止患儿因好动和不会表达

疼痛感受
#

发生液体外渗或套管针脱出等情况
(

$

患儿全身皮肤干燥
'

无汗
#

在使用贴胶后难以

撕下
#

易致皮肤破损
#

静脉输液结束后
#

撕输液

贴时动作轻柔
#

并用食用油或润肤霜进行润滑
#

避免引起皮肤破损
&

本组
%

例患儿静脉穿刺局部

皮肤无破损
&

)$%$%

石膏或支具的护理 患儿术后采用单髋人

字石膏或支具外固定
#

易受压摩擦致皮肤损伤
&

在

石膏护理方面
#

我们的做法是
+

!

检查石膏松紧

度
#

腹部石膏以容纳一掌为宜
#

下肢石膏以容纳一

指为宜
(

"

术后
" ;

后即开始第
#

次带石膏翻身
#

之后每
#=% ;

翻身
#

次
(

#

石膏边缘易磨伤皮肤
#

用棉质护垫封边
(

$

石膏内皮肤情况不易观察
#

我

们从外露足趾皮肤颜色及活动情况判断有无发生

皮肤和血管压迫
#

并经常伸手入石膏内检查皮肤

!"
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情况
#

在支具护理方面
$

我们的做法是
%

!

患儿好

动
$

支具固定在不压迫的原则下尽量绑紧
$

避免支

具松动导致固定失效
$

影响骨折端恢复
&

"

穿棉质

柔软内衣
$

支具处加垫棉垫缓冲压力
$

减少摩擦
&

#

支具上盖在患儿安静时摘取
$

摘取后观察局部

皮肤情况
$

如有受压及时解除压迫
$

如有磨损及时

处理
$

必要时修整支具
&

$

松开支具时按摩易受压

皮肤
$

促进局部血液循环
#

#$%$#

体温的护理 先天性无痛无汗症患儿因排

汗功能障碍出生后即出现高热症状
$

约
%&4

患儿
#

岁前因高热死亡 '

'("

(

#

因此
$

严密观察体温的变化
$

及时采取有效的降温措施对预防并发症的发生具

有重要的意义
#

由于患儿不能排汗
$

热感
)

刺痛均

无法刺激出汗
$

故普通退烧药对其无效
$

其散热主

要通过传导
)

辐射方式
$

因此发热时以物理降温为

主 '

!

(

#

在降温过程中
$

适当降低环境温度
!

)*5+%%5

"$

并补充足够水分
$

使其排尿量增加
$

体热可得到充

分散发
#

例
)

患儿术后连续
#,

最高体温高于

#*$'5

&

例
%

患儿在术后第
)

天体温
#*$"6

$

经在大

血管处放置冰袋及温水擦浴后
$

体温维持在正常

水平
$

出院前降至正常
#

#$%$-

饮食护理
%

例患儿舌尖均有缺损
$

例
%

牙

齿缺如
$

日常饮食以易消化的软食为主
!

如小米

粥
)

片儿汤
)

面条等
"$

喂食食物
)

饮料时先试温
$

避

免患儿因感觉障碍发生烫伤
#

例
%

患儿由于反复

多次呕吐需禁食和禁水
$

记录
%- .

出入量
$

静脉补

液纠正电解质紊乱
#

#$%$'

功能锻炼 功能锻炼是预防股骨近端骨折

患儿术后发生并发症的主要方法
#

术后第
)

天即

进行免负重的功能锻炼
$

包括
!

股四头肌等长收

缩
$

踝泵练习
&

"

踝关节
)

趾间关节活动
#

%

例患儿

由于智力偏低
$

交流障碍
$

主要以被动锻炼为主
$

为例
%

患儿打开支具为患儿揉腿及活动关节
&

例
)

患儿在其母亲督促下基本完成锻炼内容
#

%

例患儿

出院前均并未发生肌肉萎缩
)

关节僵直等并发症
#

#$#

健康宣教

由于患儿伴轻度智力低下
$

无法进行常规健

康宣教
$

因此
$

宣教主要面对患儿家长
$

内容包括
%

!

排除不安全因素
$

为患儿提供安全的居家休养

环境
&

"

由于患儿痛觉迟钝
$

好动
)

自我伤害
$

易发

生再次骨折
$

需加强看护
$

每天检查患儿全身情

况
&

#

患儿因无汗
$

全身皮肤干燥
)

皲裂
$

需勤用润

肤品全身涂擦
&

$

教会家长正确
)

安全测量体温以

及物理降温的方法
$

防止体温过高
$

发生惊厥
&

%

鼓励家长对患儿进行智力开发
$

加强亲子情感交

流
#

此外
$

对例
)

患儿家长我们还教会其如何带石

膏翻身及对皮肤和足趾血运
)

活动的观察
&

对例
%

患儿家长教会其正确松解和固定支具的方法
$

嘱

其定时为患儿翻身
$

按摩皮肤
$

观察支具内皮肤情

况
$

以促进骨折端愈合
#

-

小结

通过对
%

例先天性无痛无汗症合并股骨近端

骨折患儿的护理
$

体会到做好安全护理可避免意

外伤害的发生
&

做好术后石膏或支具固定
$

加强皮

肤的观察和体温护理
$

对及时发现病情变化和预

防并发症的发生具有重要的意义
&

加强功能锻炼

对提高疾病康复具有积极的意义
#
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