
面完全好转$
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!

小结

本文对
!

例终末期肺癌伴难治性癌痛患者进

行安宁疗护#采用
JOLK̂

模式使患者及家属充

分了解病情#重视患者生理%心理的舒适#进行全

程疼痛管理#做好皮肤护理$安宁疗护极大地减

少了患者的痛苦和负担#让患者舒适%平静%有尊

严地走完了人生最后的旅程#为终末期癌症患者

的临床护理提供借鉴$
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#

U]KJ4M[b4^

#

69;=&

JC

<<

=6@629.2

E

9:6U7;A62J>;=6?-7

<

7611C76C=>677.1I;@-2

E

@6A.>;=.2

<

;9.6291

&

9:6>-297.5C9.-2-?16=?%76

<

-796A1

D

@

<

3

9-@1;2A19;2A;7A=;5-7;9-7

D

96191

*

S

+

&S-C72;=-?H=.2.>;=

[C71.2

E

#

$'!)

#

$/

!

!

"&

$'$%$!(&

!

作者简介!施笑笑!

!""'%

"#女#本科#硕士在读#护师
&

!

收稿日期!

$'$'%'(%$!

脂质沉积性肌病合并多脏器功能不全患者
J

例的护理

施笑笑"张巧玲

浙江大学医学院附属第二医院#浙江杭州
!

+!'''"

摘
!

要!总结
!

例脂质沉积性肌病合并多脏器功能不全患者的护理经验$护理上重视病情的监测与观察#做好特殊用

药护理%高血氨及肝功能不全的护理#同时加强气道护理#减少呼吸机相关性肺炎的发生#重视患者的精神心理健康$经过

$+A

的多学科合作和护理#患者痊愈出院#出院后随访
!'

个月#病情未复发#可正常生活工作$

关键词&脂质沉积性肌病'多脏器功能不全'横纹肌溶解'呼吸衰竭'护理
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脂质沉积性肌病!
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<

.A19-7;

E

6@

D

-

<

;9:

D

#

QJX

"是一类遗传代谢性肌肉疾病#机体出现脂肪

代谢异常#导致脂肪沉积于肌纤维内$临床表现

为进行性加重的耐力下降和肌肉无力#疾病过程

中病情有一定波动性*

!

+

$

QJX

属于神经肌肉罕见

病#表型异质性较大#临床认识不足#常被误诊和

漏诊#延误治疗#甚至危及生命*

$

+

$

$'!#

年
)

月#

浙江大学医学院附属第二医院急诊科收治
!

例

QJX

患者#经肌肉活检和基因检测#确诊为

QJX

222晚发型多酰基辅酶
L

脱氢缺陷!
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<

=6
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D

=>-62\
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D

A7-

E

62;9.-2 A6?.>.62>

D

#

XL,,

"#经过多学科合作%个体化护理和康复锻

炼指导#患者肌力恢复正常#病情好转#出院后随

访
!'

个月#病情未复发#可正常生活工作$现将护

理报告如下$

J

!

病例简介

患者#男#

$+

岁#因-下肢酸痛乏力伴酱油色尿

!

个月.于
$'!#

年
)

月
$!

日就诊于浙江大学医学

院附属第二医院$患者于就诊前
!

个月出现双下

肢酸痛#进行性加重#无法行走#并出现酱油色尿#

当地医院检查结果显示肌酸激酶!

HZ

"明显升高#

考虑横纹肌溶解#病因不明#经碱化尿液等治疗效

果不佳#遂转入浙江大学医学院附属第二医院急

诊科#以-肌病待查.收住入院$入院查体&体温

+/&)Y

#心率
!$)

次(
@.2

#呼吸
$)

次(
@.2

#血压

!/#

(

!''@@O

E

#意识清#双上肢肌力基本正常#双

下肢近端肌力
MM

级#远端肌力
e

级#双侧膝腱反射

,
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迟钝#双侧病理征阴性#下肢肌肉压痛感#轻度水

肿$实验室检查示谷丙转氨酶
!("!`

(

Q

%谷草转

氨酶
/+('`

(

Q

#白蛋白
$#&!

E

(

Q

#

HZ*+$""`

(

Q

%

HZ3XU!+#*`

(

Q

%乳酸脱氢酶
!)+!*`

(

Q

$腹

部
U

超显示脂肪肝改变$

)

月
$$

日患者出现昏

迷#急查血气分析示呼吸性合并代谢性酸中毒#

<

O

)&!!

%

G;H]

$

!!!@@O

E

%血乳酸
)&!@@-=

(

Q

#血

氨
!$#&(

,

@-=

(

Q

#白细胞计数
$!&/R!'

"

(

Q

#

H3

反

应蛋白
!#(&/@

E

(

Q

#考虑患者出现急性呼吸衰竭%

肺性脑病%肝性脑病%混合性酸中毒和重症肺炎#

紧急予气管插管呼吸机辅助通气$查头颅
H4

未

见异常#胸部
H4

显示两肺肺炎%肺不张和胸腔积

液$患者
HZ

明显升高#存在重度横纹肌溶解#病

因不详#请神经内科行左侧肱二头肌肌肉活检术#

术后病理提示
QJX

#同时行基因检测$患者机械

通气#多次尝试脱机训练失败#遂于
$'!#

年
#

月

$

日行气管切开$经过积极补充核黄素%左卡尼

汀#抗生素治疗肺部感染#碱化尿液#补充液体和

多学科照护#患者四肢肌力逐渐改善#双下肢肌力

恢复至
Me

级#肺炎好转#

HZ

下降至
/#`

(

Q

#

#

月

#

日脱机成功#逐渐更换为金属套管#并尝试堵管

成功$

#

月
!+

日患者意识清楚#四肢肌力恢复至

e

级#肝功能%肌酶正常#痊愈出院#住院时间

$+A

$

"

月
+

日基因检测回报#患者存在
4̂c,O

基因复合杂合突变!

>&+$*L

#

b

#

>&))'L

#

b

"#从

而确诊患者为
QJX

222晚发型
XL,,

$经康复

锻炼#患者可正常工作和生活#随访
!'

个月#未出

现病情反复$

C

!

护理

CKJ

!

病情监测与观察

横纹肌溶解综合征常见于挤压伤%过度运动%

烧伤以及中毒等#而由于遗传因素引起的横纹肌

溶解容易被忽视*

+

+

$本例患者以肢体无力%肌肉疼

痛伴酱油色尿为首发症状#

HZ

明显升高#考虑为

横纹肌溶解综合征$酱油色尿本质是肌红蛋白

尿#肌肉损伤后大量释放入血#可直接伤害肾小管

表皮细胞%肾血管收缩和阻塞肾小管#容易引起急

性肾功能衰竭*

(

+

$另外#肌细胞损害后#会释放大

量钾离子#从而引起高钾血症$对于横纹肌溶解

综合征患者不建议早期即开始连续肾脏替代治疗

!

HKK4

"#但如患者出现严重肾功能衰竭或难治性

高钾血症#应立即进行
HKK4

*

*

+

$每日抽血监测患

者肾功能变化#适度补液#计每小时尿量#维持每

日尿量在
$'''

!

+'''@=

范围内#并予
*P

碳酸

氢钠注射液
!'@=

(

:

进行微泵静脉推注#甘露醇

!''@=

静脉滴注#

!

次(
A

#以碱化尿液#避免肾小管

堵塞$注意避免输注含钾液体#减少含钾物质摄

入#每日监测血钾变化#一旦出现高钾血症#予

!'P

葡萄糖酸钙拮抗高钾#并予高糖联合胰岛素

静脉滴注或利尿降钾$本例患者虽然
HZ

极高#但

经过上述诊疗护理#未行
HKK4

治疗#患者未发生

尿量减少和电解质紊乱#肾功能维持在正常范围

内#出院当日
HZ

降至
/#`

(

Q

$

CKC

!

特殊用药护理

!!

QJX

分型包括晚发型
XL,,

%原发性系统性

肉碱缺乏%单纯肌病型中性脂肪沉积症%中性脂肪

沉积症伴鱼鳞病
(

种临床亚型#本例患者经基因检

测确诊为晚发型
XL,,

#是较常见的
QJX

亚型$

XL,,

是一种反复发作的常染色隐性遗传代谢综

合征#致病基因为
4̂c,O

或
4̂cL

(

U

#临床表现

为低血糖%代谢性酸中毒%高血氨症和肌肉脂质沉

积等*

/

+

$核黄素!维生素
U

$

"是晚发型
XL,,

的

特效药#在诊断
QJX

患者中积极推荐使用核黄

素*

)

+

$遵医嘱予患者核黄素
('@

E

鼻饲#

+

次(
A

'

辅以左卡尼汀
!

E

静脉推注#

+

次(
A

'艾地苯醌

+'@

E

鼻饲#

+

次(
A

$核黄素服用后可引起尿液发

黄#告知患者及家属为正常现象#不影响继续用

药$左卡尼汀需溶于
!'@=

注射用水中#

$

!

+@.2

内完成静脉推注#注意观察患者有无恶心%

呕吐和癫痫发生$出院
!

个月后#核黄素减至

!'@

E

#

+

次(
A

#长期维持#可有效预防疾病复发$

CKB

!

高血氨及肝功能不全的护理

QJX

的少数患者会出现高血氨#从而引起意

识障碍$本例患者入院后出现昏迷#血氨高达

!$#&(

,

@-=

(

Q

!正常值
"

!

++

,

@-=

(

Q

"#存在肝功

能不全#考虑为肝性脑病#予查肝炎标志物系列%

自身免疫性肝病抗体除外其他病因$遵医嘱给予

乳果糖口服溶液
!'@=

鼻饲#

+

次(
A

'门冬氨酸鸟

氨酸注射液
!*

E

溶于
*P

葡萄糖注射液中静脉滴

注#输注时间大于
+:

#

!

次(
A

'维持
$

!

+

次(
A

软

便'每日监测血氨变化'予异甘草酸镁%还原型谷

胱甘肽等护肝治疗#避免使用肝损药物$治疗
+A

,
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后#患者血氨恢复至正常范围$

CKD

!

气道护理

C&D&J

!

呼吸机辅助通气护理

患者气管插管后机械通气#采用同步间歇指

令通气模式#潮气量
(*'@=

#呼吸频率
!$

次(
@.2

#

吸入氧浓度
('P

#呼气末正压通气
*>@O

$

]

#根据

病情调整呼吸机参数$预防呼吸机相关性肺炎措

施包括床头抬高
+'

!

(*d

#规范吸痰%口腔护理%手

卫生等操作#加强肠内营养护理#采用留置鼻肠管

代替鼻胃管#减少反流风险#观察患者有无误吸%

腹胀%腹泻等症状#监测气管导管气囊压力#声门

下小负压吸引分泌物等$本例患者镇静深度为浅

镇静状态#采用
KLJJ

!

K.>:@-2AL

E

.9;9.-2J6A;3

9.-2J>;=6

"评分监测镇静深度*

#%"

+

#日间评分维持

在
%$

!

!

分#夜间维持在
%+

!

!

分$患者肺炎好

转后#插管后第
(

天开始脱机训练#逐步降低吸入

氧浓度#降低呼吸频率#但患者氧和维持欠佳#吸

入氧浓度为
('P

的情况下
J

<

]

$

仅
"'P

#且床边

U

超未见膈肌明显活动#评估拔管困难#于插管后

第
!!

天行气管切开$后改为压力支持呼吸模式#

于气管切开后第
/

天脱机成功$

C&D&C

!

气管切开护理
!

!!

气管切开后观察切口有无渗血%渗液及皮肤

红肿#每天更换气管切开专用纱布#保持局部干

爽$重点关注气切套管位置#妥善固定#避免脱

出$脱机后#加强气道湿化#保持呼吸道通畅$气

管切开后第
#

天#患者病情进一步好转#肌力改善#

呼吸平稳#将带有气囊的气管切开套管更换为金

属套管$换管后#监测患者呼吸%氧合情况#注意

观察患者有无呛咳以及发音%吞咽异常等情况$

每
#:

更换金属气切内套管#避免痰痂堵塞气道$

气管切开后第
!'

天患者肌力改善#生命体征平稳#

炎症指标正常#予渐进式堵管#从半堵管过渡至完

全堵管$患者呼吸平稳#观察
$(:

#予以拔出气切

金属套管$

CKY

!

心理护理

患者为青年人#急性起病#在监护室内入住时

间久#经历意识障碍%气管插管%机械通气%气管切

开%肌肉活检以及留置鼻肠管%深静脉导管和导尿

管等多项事件#精神心理压力较大#多次出现晃动

床栏%企图坐起%试图拔管%难以入睡等情绪烦躁

状态$诊治过程中#医护人员重视与患者的沟通

和宣教#告知操作目的和方法#取得患者配合$请

心理卫生科协助心理沟通#予劳拉西泮
'&$*@

E

鼻饲#

+

次(
A

#用药后患者情绪稳定#睡眠改善$

QJX

为遗传性疾病#患者及家属担心会遗传给下

一代#告知该病为隐性遗传模式#下一代仅为携带

者#不会患病#为保险起见#其配偶可行
4̂c,O

基因检测$另外告知患者为晚发型
XL,,

#核黄

素治疗有确切疗效#基本不影响寿命$通过心理

干预#患者逐渐认识了
QJX

#内心由抗拒治疗转换

为接受并配合治疗#患者心理压力减小#重拾了对

生命的热爱和生活的勇气$

B

!

小结

在临床实践中#

QJX

容易出现漏诊和误诊$

患者首发为横纹肌溶解综合征#排除其他病因后#

考虑
QJX

可能#同时本例
QJX

患者合并多脏器

功能不全#疾病救治过程较复杂#增加了护理难

度#但通过肌肉活检和基因检测及时明确了诊断$

通过积极的病情监护与观察%高血氨和肝功能不
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恢复良好#取得较好的救治效果$
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