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  [摘 要] 总结6例原发性红斑性肢痛症患儿的护理经验,其护理要点包括降低患肢局部温度,缓解疼

痛;注意休息,维持舒适体位;避免诱因、预防症状发作;加强局部用药,控制感染;保证充足摄入,加强个人卫

生;关注并发症情况,及时发现病情变化;加强药物管理,保证用药安全;实施心理护理,提供情感支持等。经过

以护理为主导的多学科协作诊疗,6例患儿中4例转归良好,1例家长因社会因素转院继续治疗,1例上肢症状

明显缓解,但下肢症状仍明显。
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[Abstract] To

 

summarize
 

the
 

nursing
 

experience
 

of
 

six
 

children
 

with
 

primary
 

erythematous
 

limb
 

pain.
The

 

nursing
 

points
 

include
 

reducing
 

the
 

local
 

temperature
 

of
 

the
 

affected
 

limb
 

and
 

relieve
 

pain,paying
 

atten-
tion

 

to
 

rest
 

and
 

maintain
 

a
 

comfortable
 

position,avoiding
 

triggering
 

factors
 

and
 

preventing
 

the
 

onset
 

of
 

symp-
toms,strengthening

 

local
 

medication
 

and
 

control
 

infections,ensuring
 

adequate
 

intake
 

and
 

strengthening
 

per-
sonal

 

hygiene,paying
 

attention
 

to
 

complications
 

and
 

promptly
 

detecting
 

changes
 

in
 

the
 

condition,strengthe-
ning

 

drug
 

management
 

to
 

ensure
 

medication
 

safety,implementing
 

psychological
 

care,and
 

providing
 

emotional
 

support,etc.After
 

multidisciplinary
 

collaborative
 

diagnosis
 

and
 

treatment
 

led
 

by
 

nursing,four
 

out
 

of
 

six
 

pedi-
atric

 

children
 

had
 

good
 

outcomes,one
 

child
 

was
 

transferred
 

to
 

another
 

hospital
 

for
 

further
 

treatment
 

due
 

to
 

social
 

factors,and
 

one
 

child's
 

upper
 

limb
 

symptoms
 

were
 

significantly
 

relieved,but
 

lower
 

limb
 

symptoms
 

re-
mained

 

significant.
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  红斑性肢痛症(EM)是一种罕见的阵发性血管扩

张性自主神经疾病,发病率为(0.25~1.3)/10万,男
女比例1∶2.5,儿童少见[1-2]。大多数已发表的病例

系列研究涉及成人[3-4]。儿科病例报告和病例系列研

究涉及的样本相对较小[5],EM 主要表现为肢体远端

对称性、阵发性烧灼样疼痛,局部皮温非感染性升高,
肤色潮红,遇冷症状可缓解,且下肢多发,常因久站、
运动、暴露于热环境等因素而导致症状加重或反复,
严重者可出现肢端溃疡或坏疽,甚至截肢[6-7],给患儿

和家庭带来沉重的生理和心理负担。EM发病机制尚

未完全明确,临床常分为原发性和继发性两类。原发

性红斑性肢痛症(PEM)可能是特发性或遗传性的,由

于编码电压门控钠通道(Navl.7)的SCN9A基因中的

功能突变获得,遗传形式是一种常染色体显性遗传

病[8-9]。继发性EM与骨髓增生性或自身免疫性疾病

等基础疾病有关。目前,EM尚无特异性治疗方法,防
治重点主要针对基础疾病,并结合适当的护理干预避

免诱发因素,缓解症状并提高生活质量。本中心自

2018年以来收治6例PEM 患儿,现将护理经验总结

报道如下。

1 临床资料

1.1 一般资料 选取2018年1月至2023年5月本

中心收治PEM患儿6例,其中男2例,女4例;平均

(10.27±3.91)岁;病程最短15
 

d,最长达4年;平均
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(10.83±2.48)d;6例患儿均有不同程度双下肢红肿

触痛,3例病变累及双手,3例伴足部皮肤破溃,3例伴

瘙痒,1例病程中有鼻翼、鼻尖触痛。6例患儿血常规

检测中4例白细胞水平升高,1例红细胞水平升高;2
例血沉水平升高,1例C反应蛋白水平升高。本组6
例患儿肝肾功能、粪便及尿常规、免疫全套、自身抗体

全套、凝血功能均正常。2例患儿行心脏彩色多普勒

超声检查,2例患儿行四肢骨关节X线检查,均未见

明显异常。6例患儿骨髓细胞学结果均为刺激性骨髓

象。1例行肌电图检查,提示双侧腓神经远段潜伏期

延长,双侧腓肠神经、正中神经运动神经传导速度

(MCV)可疑性减慢。

1.2 治疗及转归情况 2例患儿使用利多卡因乳膏

外用止痛,2例患儿使用双氯芬酸二乙胺乳胶剂外用

止痛。6例患儿入院后均口服阿司匹林改善循环,

4例加用了皮质类固醇类药物;2例使用了加巴喷丁

口服,2例使用了卡马西平,1例使用了美西律等缓解

神经疼痛药物;3例使用前列地尔舒张血管,改善循

环;1例使用了普萘洛尔β受体阻滞剂;4例使用硝苯

地平或尼莫地平等钙通道阻滞剂,以减少EM 的充血

症状;1例病程中行骶管阻滞麻醉,但效果不佳。同

时,皮肤有破溃感染者积极予以抗感染治疗。经治疗

后6例患儿中4例症状明显好转,1例因治疗效果不

佳,家长签字要求转院治疗,1例手部症状缓解,但足

部症状仍明显。皮肤破溃者均结痂好转,无新增破

溃。后期随访中1例完全缓解,已无任何症状,其余

5例无随访记录。

2 护理措施

目前,PEM尚无诊治指南或专家共识,治疗主要

以提高生活质量和改善症状为主[6],因此,做好疼痛

及皮肤护理,缓解临床症状,减轻患儿痛苦是本病的

护理要点和难点。

2.1 疼痛护理

2.1.1 降低患肢局部温度,缓解疼痛 PEM 的疼痛

是由自主神经功能紊乱导致肢端小动脉极度扩张,局
部充血,血管内张力增加,压迫或刺激临近的神经末

梢所致[8,10]。热不耐受和冷却缓解是PEM 的标志。
发作时可用生理盐水代替自来水,用干净保鲜膜包裹

患肢后进行浸泡,每天不超过4次,每次10
 

min左右。
浸泡间歇期若仍疼痛明显,可使用低档风扇吹患处或

使用药物止痛。在护理过程中,需注意时间和强度的

把握。过度治疗(如浸泡时间过长、水温过低或风力

过强)也可能会导致患肢皮肤浸渍和水肿,随后表皮

脱落,从而增加对皮肤的损害,持续的血管收缩可引

起局部缺血和组织坏死,溃疡延迟愈合、感染,甚至截

肢[11-13]。本组6例患儿,均有不同程度的疼痛,有的

甚至夜间需要持续浸泡才能入睡,其中4例通过该干

预方法疼痛能得到缓解,1例使用该方法仍不能控制,
且行骶管阻滞麻醉效果仍不佳,1例双手疼痛缓解,但
双足疼痛较前进行性加重。

2.1.2 注意休息,维持舒适体位 症状发作时应立

即休息,停止运动或行走,避免加重症状。嘱患儿将

小腿、足部抬高30°~45°,高于心脏水平,此体位可增

加下肢循环阻力、减少下肢肢端动脉血流量[14-15],从
而缓解灼热疼痛症状。本组6例患儿住院期间症状

发作时均立即休息,并予以体位指导,为缓解不适起

到了明显的辅助作用。

2.1.3 避免诱因,及时发现病情变化,预防并发

症 避免久站、剧烈运动、肢体下垂、情绪波动、进食

辛辣食物,避免暴露于过度温暖的环境,32°~36°是诱

发其发作的临界温度[6,16]。选择凉爽的居住环境,注
意防晒,选择舒适透气并适合天气的鞋袜,避免过小、
过紧。保持患儿心情愉悦,情绪稳定。PEM 的发作

可能是渐进的,有些病例在数十年内症状无明显改

变,有些可能急性发作,在数周内扩散或致残[17]。病

情观察的目的在于及时发现病情加重或并发症的发

生。PEM主要表现为肢端间歇性的烧灼痛、红斑及

皮温升高,偶有瘙痒感,疼痛的发作频率和严重程度

会随着时间的推移而加重。因此,可以采用疼痛数字

评价量表(NRS)每天评估患肢疼痛性质、持续时间及

频次,观察皮温及皮肤颜色。有破溃者观察溃疡有无

新增、扩大、渗液、化脓或坏死,同时留意患儿是否有

发热等全身症状。

2.2 皮肤护理

2.2.1 加强局部用药,控制感染 PEM 患儿为缓解

疼痛长期自行将患肢浸泡在冷水中,会引起局部皮肤

的溃疡、坏死及感染。因此,预防和控制皮肤破损、感
染及坏死是皮肤护理的重点[7]。对于皮肤出现破溃

者,伤口专科护士需对伤口进行评估,以清除坏死组

织、控制伤口感染、保护周围皮肤、促进上皮愈合为目

标,制订最佳治疗方案[14]。本组中1例患儿下肢及足

部散在黄豆大小溃疡及裂隙,采用复方黄柏液湿敷

后,涂抹莫匹罗星软膏及金扶宁凝胶。溃疡分泌物提

示金黄色葡萄球菌,红霉素敏感,加用红霉素软膏对

症治疗。经处理后,皮肤溃疡大部分结痂,较前明显

好转,无新增溃疡。1例患儿双足脚面皮肤分布细小

水疱,部分破溃,小趾与第四趾间皮肤可见约1
 

cm左

右裂口,采用康复新液外敷加阿米卡星喷雾剂处理,
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水疱部分结痂。1例患儿手背皲裂未予以特殊处理,
后自行好转。

2.2.2 保证充足摄入,加强个人卫生 鼓励患儿摄

入足够的优质蛋白质、维生素和水分,以维持正氮平

衡,满足皮肤组织修复的需要。经临床营养科的营养

师会诊,指导患儿饮食宜清淡温凉,忌辛辣刺激,可多

吃黑米、胚芽米、豆类、坚果类等富含维生素B1、B12 的

食物,促进自主神经功能的调节[7,10]。做好个人卫生,
保持皮肤清洁干燥,剪短指甲,伴瘙痒者切勿抓伤皮

肤。保持床单位的干净整洁,床上用品及贴身衣物定

期消毒处理。本组6例患儿予以饮食宣教并监督,2
例年龄较大患儿喜食辛辣重口食物,对其饮食习惯进

行调整,予以优质蛋白及富含维生素的食物,1例患儿

为缓解疼痛喜光脚行走,予以禁止,并督其选择宽松

合适的拖鞋,保持足部干净。6例患儿住院期间营养

充足,均未发生皮肤继发感染。

2.3 加强药物管理,保证用药安全 目前,PEM 尚

无特异性的有效治疗方法,可以进行局部治疗和全身

治疗。在日常护理中,要加强药物管理,患儿住院期

间本中心采用药物集中管理,每天责任护士遵医嘱按

频次、按时分发。对于症状控制欠佳的患儿,往往需

要长期服药,护士应对患儿及家长进行用药指导,加
强药物宣教,提高患儿的用药依从性,预防错服及漏

服,最终达到实现患儿进行自我管理,从而提高药物

治疗效果[18]。用药过程中密切观察药物疗效及不良

反应,(1)抗血小板药物:阿司匹林可迅速缓解红斑性

肢痛,以325~650
 

mg/d的剂量不可逆地抑制环氧合

酶,从而防止血小板聚集,对涉及血小板增多症、真性

红 细 胞 增 多 症 及 其 他 血 液 恶 液 质 的 病 例 特 别 有

效[11,17]。饭前至少30
 

min送服,不应压碎、掰开或咀

嚼肠溶片,不能口服片剂幼儿可更换为阿司匹林泡腾

片或将阿司匹林普通片碾碎溶解后餐后服用[19-20]。
警惕消化道不适或溃疡、出血等不良反应,注意有无

黑便、鼻出血,以及牙龈出血、皮肤出血、泌尿生殖系

统出血或不明原因的缺铁性贫血。(2)缓解神经疼痛

药物:如奥卡西平(儿童起始剂量10
 

mg/kg,逐日加

量,维持剂量在30
 

mg/kg,用药期间观察有无头晕头

痛、恶心、荨麻疹等)、加巴喷丁(900~1
 

800
 

mg/d,分

3次服用,起始剂量为300
 

mg,每天增加300
 

mg,以
达到最佳剂量,其最常见不良反应为镇静)、美律西

(是静脉输注利多卡因的一种更安全的口服替代

品[21],初始剂量100
 

mg,每8小时1次,之后200
 

mg,
每8小时1次,范围剂量600~1

 

200
 

mg/d,用药期间

观察有无睡眠紊乱、头痛、恶心呕吐等,也许警惕其过

量可能引起运动障碍[22])。(3)皮质类固醇激素:有研

究表明,使用糖皮质激素也可使红斑肢痛症症状得到

改善,建议使用高剂量(40
 

mg/d)或者更高剂量至少

持续3个月[23],使用期间注意有无胃肠道反应,每班

监测血压,定期监测骨密度,预防感染[24]。本组6例

患儿根据其病情采用不同的药物联合用药,使用期间

均未出现用药不依从、错服、漏服等问题,且未发现药

物不良反应。

2.4 实施心理护理,提供情感支持 PEM 治疗难度

大、病程长,且治疗效果有限。因长期患病,患儿丧失

了正常的学习环境和社交活动,部分患儿可能会出现

睡眠和饮食障碍,出现自卑、焦虑和抑郁情绪,甚至自

杀。因此,对症治疗的同时,给予患儿心理疏导和咨

询也同样重要。护士应多与患儿沟通,对其进行情志

调节,控制情绪的反复变化,鼓励其表达出自己的想

法、情绪与需求,耐心倾听并及时回应患儿的需求,让
其有安全感,感受到关心、支持和尊重,通过绘画交

流、书法、艺术、音乐分享,能使患者平复住院期间疾

病所致的不稳定情绪,便于情绪平稳[25]。此外,应做

好家长的思想工作,家庭成员提供的正向情绪价值是

增加患儿面对疾病勇气和信心的重要力量之一。6例

患儿大部分为学龄期及青春期儿童,有自己的想法,
情绪变化大,护士通过给予情感支持,住院期间均未

出现心理问题。
总之,原发性红斑性肢痛症是一种具有挑战性的

慢性疾病,治疗难度大,其临床表现和并发症严重影

响患儿和家庭的生活质量,一经诊断需要及时进行治

疗和干预。以护理为主导,进行多学科协作诊疗,开
展科学、细致、有效的皮肤护理和疼痛护理尤为重要。
后期需在临床工作中进一步探索有效降低肢体疼痛

感、维持皮肤完整性的护理干预方法,以减轻患儿痛

苦,改善其远期预后,最终提升患儿及其家庭的生活

质量。
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