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1 例天使综合征伴中度脊柱侧凸患儿围手术期的护理

张姗姗，杨　芳*，郜甜甜，邵　杰，白玉树，刘　璇

海军军医大学（第二军医大学）第一附属医院脊柱外科，上海 200433

［摘要］　目的　总结 1 例天使综合征（AS）伴中度脊柱侧凸患儿在全身麻醉下行脊柱侧凸后路三维截骨矫形

融合内固定术围手术期的护理经验。方法　分析 2023 年 8 月 4 日在我院接受手术治疗的 1 例 AS 伴中度脊柱侧凸

患儿的临床资料。患儿入院后组建多学科协作团队，查阅相关文献和证据，构建并实施“1＋X”护理方案，方案包

括“1”（以脊柱侧凸为核心的围手术期护理要点）和“X”（以 AS 为核心的若干护理问题和对策）两大方面。 

结果　患儿手术顺利，术后病情稳定，侧凸畸形明显改善，身高增加 7 cm，于术后第 10 天顺利出院。出院后随访依

从性为 100%，患儿恢复至术前独立行走状态。结论　AS 伴脊柱侧凸“1＋X”护理方案可有效保证围手术期安全，

促进患儿康复，同时也为其他罕见病伴脊柱侧凸围手术期护理提供了思路。
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Perioperative nursing care of a child with Angelman syndrome and moderate scoliosis
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［ Abstract ］　Objective　To summarize the perioperative nursing experience of a child with Angelman syndrome (AS) 
complicated with moderate scoliosis undergoing posterior 3-dimensional osteotomy correction, fusion, and internal fixation 
under general anesthesia. Methods　The clinical data of the child with AS and moderate scoliosis who underwent surgical 
treatment in our hospital on Aug. 4, 2023, were analyzed. A multidisciplinary team was established upon admission. Relevant 
literatures and evidences were reviewed to develop and implement a “1＋X” nursing plan, which included 2 components: “1” 
(core perioperative nursing priorities for scoliosis) and “X” (multiple AS-related nursing issues and corresponding strategies). 
Results　The surgery was successful, with stable postoperative conditions and significant improvement in spinal curvature. 
The child’s height increased by 7 cm. Discharge occurred on postoperative day 10, with 100% follow-up compliance. The 
child regained preoperative independent walking ability during follow-up. Conclusion　The “1＋X” nursing protocol for 
AS complicated with scoliosis can effectively ensure perioperative safety and promote recovery, which providing insights for 
perioperative nursing care of other rare diseases complicated with scoliosis.
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天使综合征（Angelman syndrome，AS）又称

快乐木偶综合征，是由母源染色体 15q11～13 区

段的泛素蛋白连接酶 E3A（ubiquitin protein ligase 
E3A，UBE3A）基因异常导致的较为罕见的神经遗

传性疾病，多见于儿童［1］。国外研究显示，AS 发

病率为 1/（12 000～20 000）［2］。AS 的典型临床

特征包括愉快表情、严重发育迟缓、智力低下、语

言障碍、运动障碍及癫痫发作等，其他症状包括小

头畸形、睡眠障碍、吞咽困难、肥胖、脊柱侧凸、

便秘等［3］。脊柱侧凸是 AS 最常见的骨骼系统并发



海军军医大学学报　   2025 年 3 月，第 46 卷· 326 ·

症，多发生在青春期，10%～30% 的 AS 患儿有脊

柱侧凸［1］。目前 AS 伴脊柱侧凸的主要且有效的治

疗手段仍是脊柱矫形手术。然而，由于 AS 伴脊柱

侧凸患者的临床症状复杂多样，脊柱矫形手术不仅

创伤大、风险高，且并发症较多，使得围手术期管

理尤为复杂。加之国内外对该类患者的救治和护

理经验相对匮乏，进一步增加了围手术期护理的挑

战。我科于 2023 年 8 月 4 日收治了 1 例 AS 伴脊

柱侧凸畸形行后路矫形手术治疗的患儿，术后经过

科学、有效的围手术期护理，患儿顺利出院，随访

3 个月时患儿恢复良好。现将护理经验汇报如下。

1　资料和方法

1.1　病例资料　患儿女，11 岁，出生后 8 个月因

发育迟缓、语言障碍、智力低下伴发癫痫行基因检

测，结果示母源染色体 15q11～13 区段的 UBE3A 基

因异常，最终确诊为 AS。患儿近年背部逐渐出现

异常凸起，双肩不等高，近 1 年脊柱胸腰段侧凸畸

形越发明显，于当地医院诊断为脊柱侧凸，未予特

别处理，至我院门诊就诊，全脊柱正侧位 X 线片检

查示胸椎右侧弯曲，于 2023 年 8 月 4 日收入我科。

患儿存在自主沟通能力障碍，精神状态不稳定、体

力情况良好、食欲食量良好、睡眠情况较差、体重

无明显变化。入院前正在服用丙戊酸钠口服溶液

（400 mg/ 次，每天 2 次）、左乙拉西坦口服溶液

（400 mg/ 次，每天 2 次）、乙琥胺胶囊（250 mg/ 次， 
每天 1 次）。入院体格检查：身高 152 cm，体重 
49 kg，BMI 为 21.2 kg/m2；脊柱侧凸畸形，直立时

后枕部中点与臀中沟不在同一直线，胸段脊柱右

凸、腰段脊柱左凸，左肩高，背伸、屈活动严重受

限，脊柱各椎体无压痛叩痛；右侧腹部不对称，骨

盆不平右侧高，右下肢较左下肢短约 5 cm，四肢肌

张力略紧张、感觉正常、肌力正常，鞍区无感觉障

碍及麻木，大小便自控；神经系统检查提示四肢抖

动、震颤。全脊柱正侧位 X 线片冠状面示 Cobb 角

T4～T11 为 60°，T11～L4 为 40°；矢状面示 Cobb 角

T5～T12 为 26°，T10～L2 为 5°，L1～L5 为－60°。全

脊柱 MRI 及 CT 平扫＋三维重建检查显示椎管内未

见明显异常，椎体发育未见异常，L5 双侧椎弓峡部

不连续，L3/L4、L4/L5、L5/S1 椎间盘膨出。

1.2　治疗过程　患儿入院后，迅速成立多学科（脊

柱外科、麻醉科、影像科、重症医学科、输血科

等）团队，对患儿各项检查结果及身体情况进行综

合评估，排除手术禁忌证后于 2023 年 8 月 10 日在

全身麻醉下行脊柱侧凸后路三维截骨矫形融合内固

定术，术中借助 3D 打印脊柱模型、机器人导航辅

助置钉、脊髓神经电生理监测等技术，手术过程顺

利。术后予抗感染（头孢呋辛钠 1.5 g/d静脉滴注）、

止痛（舒芬太尼镇痛泵＋酮咯酸氨丁三醇 15 mg/d
静脉注射）、护胃（奥美拉唑 40 mg/d 静脉滴注）

及配合预防癫痫药物（丙戊酸钠口服溶液 400 mg/
次，每天 2 次＋乙琥胺胶囊 250 mg/ 次，每天 1 次

口服）对症支持治疗。

1.3　围手术期护理方案

1.3.1　组建多学科协作团队，制定护理方案　患儿

入院后迅速成立多学科团队对患儿进行系统评估，

团队成员包括影像科、呼吸科、胸外科、麻醉科、

儿科、神经内科、脊柱外科医师和病房护士长及

专科护士。术前组织召开研讨会讨论手术存在的

风险和疑难点，同时梳理出护理的重点和难点，通

过查阅文献和证据，基于 AS 疾病特点和脊柱矫形

手术围手术期要求，实施“1＋X”护理方案，其中

“1”是以脊柱侧凸为核心的围手术期护理要点，

“X”是针对 AS 导致的“X”个护理问题制定的

干预对策。

1.3.2　“1”——以脊柱侧凸为核心的围手术期护

理要点 （1）限制性通气障碍的干预措施。由于

脊柱侧凸导致胸廓畸形，胸腔容积减小，该患儿存

在限制性通气功能障碍，采取的护理对策包括： 
①加强心肺功能锻炼。患儿存在认知和理解方面的

障碍，通过演示、游戏、图片、视频模仿等方式指

导患儿做缩唇呼吸、吹气球、吹瓶子、爬楼梯等训

练，每天 3 次，每次 10～15 min。②加强夜间巡视，

关注患儿有无打鼾、憋气等症状，通过血氧饱和度

监测观察患儿憋气情况。为防止舌后坠阻塞气道，

夜间睡眠时患儿尽量采取侧卧位，背后垫软枕支撑

体位。③严密观察患儿意识状态，尽早识别肺性脑

病。观察患儿有无嗜睡、意识模糊、神情淡漠或兴

奋躁动等症状。

（2）脊髓神经功能的监测。脊髓或神经损

伤是脊柱矫形手术最严重的并发症，发生率为

0.3%～3.4%［4］。脊柱矫形手术的神经功能损伤重

在预防，主要护理措施包括：①唤醒试验是脊柱手

术中判断脊髓功能的最佳方法［5］，术前指导患儿
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配合完成术中唤醒试验。首先通过视频、示范、

陪练、诱导等方法让患儿理解并听从指令，然后嘱

患儿听从医护人员指令，活动指定的双足和足趾，

每天 3 次，每次 10～15 min。②术中神经电生理监

测是脊柱矫形手术中必不可少的监测技术，可以严

密监测脊髓和神经根的生物电情况，有效避免脊髓

神经损伤［6］。患儿手术节段长，从 T3～L1 共累及 
11 个椎体，术中脊髓神经损伤发生风险高，因此术

中采用手持式电子导航设备严密监测脊髓神经功

能。③术后 72 h 内严密观察患儿双下肢感觉、运

动功能，责任护士每小时评估和记录 1 次双下肢肌

力情况。

（3）全身麻醉苏醒期躁动的干预措施。全

身麻醉苏醒期躁动是全身麻醉后常见的不良反

应，是在麻醉停止、麻醉苏醒时发生的以精神运

动性激动、感知障碍及过度活动为特点的病理状

态［7］，会造成导管拔除、伤口出血、意外坠床

等不良后果。由于患儿生理、心理及神经系统发

育尚未成熟，任何不良刺激都可能导致患儿心理

和精神过度紧张而诱发躁动，为此采取的干预措

施包括：①优化麻醉方案，根据患儿特点使用最

小剂量的麻醉药，减少麻醉药物对大脑神经的刺

激。②家属陪伴，在麻醉诱导前和苏醒时让家属

陪伴患儿，减轻患儿对陌生环境的恐惧，增加患

儿安全感。③分散注意力，在诱导前使用玩具、

播放视频及音乐等方法分散患儿注意力。④心 
理干预，在围手术期加强对患儿和家属的心理干

预，尤其是对家属的宣教，家属的情绪在一定程度

上会影响患儿的心理，平静且温和的家属有助于减

轻患儿的焦虑，减少躁动的发生。

（4）个体化的快速康复策略。遵循快速康复

外科理念制定个体化康复方案，主要包括：①加强

营养支持。术前遵医嘱口服补充营养素和微量元

素，术前 2 h 口服 5% 葡萄糖溶液 250 mL，麻醉清

醒后根据患儿意愿即可进食。采用儿童营养评估

筛查表（STRONGkids 评估表）对患儿营养状况进

行评估，该患儿术后第 1 天营养评分为 3 分（中风

险），由营养专科护士制定营养支持计划，膳食结

构以高蛋白、高维生素为主。②负压引流管的护

理。术中使用缝线将引流管缝于皮肤上，再用 3M
加压胶带粘贴固定，最后使用别针将引流球双固定

于床单上；由于该患儿配合度低，为避免拔管，使

用手套对双手进行保护性约束；采用间断负压引流

方式，即术后 6 h 内给予持续负压，之后常压和负

压间隔 2 h 交替进行，术后第 2 天给予常压引流；

术后第 3 天引流量为 20 mL，拔除引流管。③镇 
痛的管理。加强早期镇静、镇痛管理是促进患儿

术后快速康复的重要内容［8］。该患儿采用改良面

部表情评分法（revised faces，legs，activity，cry 
and consolability scale；rFLACC）［9］进 行 疼 痛 评

估，常规每 4 h 评估 1 次，在运动前后及使用镇痛

药物后再次评估，一般在静脉注射或肌肉注射给药 
15 min 及口服给药 1 h 后由护士进行追踪评估。采

用超前镇痛及多模式联合个体化镇痛方案［10］，术毕

伤口使用利多卡因局部麻醉浸润，并使用舒芬太尼 
（0.5 mg/kg）镇痛泵给药，术后联合使用口服抗癫

痫药物（丙戊酸钠、乙琥胺）＋静脉注射酮咯酸氨

丁三醇＋舒芬太尼镇痛泵给药。④康复锻炼指导。

术后早期功能锻炼有助于预防并发症和促进功能恢

复［11-12］。康复锻炼计划由康复科医师、主管医师和

责任护士共同制定，并分阶段、循序渐进地进行。

术后 1～3 d 行床上功能训练，包括股四头肌收缩运

动、踝泵运动、直腿抬高、轴线翻身、深呼吸和

有效咳嗽训练。由于该患儿智力低下，配合度低，

若不愿自主运动，则由护士或家属协助进行被动运

动；术后 4～6 d 下床活动，下床前进行体位性适应

训练［摇高床头 60° （10～15 min）-床旁坐立行

踝泵运动（5～10 min）-床旁站立原地踏步（5～ 

10 min）］，患儿无不适可缓慢行走，注意行走时间

不宜过长。

（5）伤口感染的预防。该患儿存在手术节段

长、术中出血量大，同时伴有营养不良、智力发育

迟缓、大小便不受控制等危险因素，导致伤口感染

是术后主要并发症之一［13］。采取的护理对策包括：

①严密观察患儿体温变化，当体温超过 38.5 ℃应

警惕感染的可能；②保持伤口清洁干燥，有渗血、

渗液时及时通知医师换药；③患儿床上排便时，用

透明贴膜覆盖伤口敷料，待清理完患儿粪便后，再

撕去透明贴膜以保持伤口敷料的清洁、干燥；④避

免牵拉伤口皮肤，轴线翻身或更换体位时，将患儿

抬离床面，避免拉拽患儿；⑤积极处理其他可能导

致切口感染相关的危险因素。

1.3.3　“X”——针对 AS 导致的“X”个护理问

题制定的干预对策　（1）癫痫发作的预警评估和
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预防措施。患儿有癫痫病史 11 年，长期服用抗癫

痫药物，入院后由于陌生环境、各种检查、对手术

恐惧、麻醉药物等多种因素的刺激，术前、术中和

术后极易诱发癫痫发作。一旦癫痫发作，不仅可能

导致大脑缺血缺氧，引发神经系统后遗症，还可能

影响伤口愈合，阻碍术后恢复。因此首先要识别癫

痫发生的症状，如两眼发直、凝视前方、一侧肢体

不停抖动、喉咙中发出怪声或突然意识丧失、口

吐白沫、肢体抽搐和强直等症状。癫痫发作重在

预防，采取的护理措施包括：①避免诱因，将患儿

置于单人病房，保持病房环境安静舒适，减少声、

光等刺激。②合理安排作息时间，各项护理措施集

中操作，避免在患儿休息时间进行。③规范用药，

严格遵医嘱规律服用抗癫痫药物，不可随意停药。

④术中合理使用麻醉药物，将药物用量最小化。 
⑤麻醉诱导期及苏醒期让家属陪同，缓解患儿焦虑

紧张情绪。⑥术后尽早使用镇静镇痛药物，减少疼

痛刺激。由于癫痫发作具有不可控性，团队成员制

定了癫痫发作应急预案，备好抢救仪器和物品，组

织病区及手术室护士进行急救演练。

（2）睡眠障碍的护理。睡眠障碍是 AS 的常

见临床症状，可能与癫痫严重程度、服用抗癫痫药

物有关，也可能与丘脑 -皮质功能障碍相关［14］。

该患儿 2 年前开始出现严重的睡眠障碍，每天晚上

11 点后上床睡觉，每 2～3 h 醒 1 次，中间大约玩

2 h 再入睡，夜间平均睡眠 4 h，觉醒期间必须看动

画片，否则哭闹不止，但患儿白天精神状态未受影

响，无嗜睡表现。为了改善这一症状，采取以下措

施［15］：①创造安静舒适的睡眠环境，尽量避免睡

眠时间打扰患儿。②培养良好的睡眠卫生。固定晚

间上床睡觉时间；睡前避免饮用功能性饮料，避免

剧烈活动；睡前 1 h 不看手机、电视等电子设备，

不玩游戏。③适当增加白天活动时间及活动量，并

减少白天睡眠时间。④做好安全防护。为了避免患

儿跌倒坠床、走失等意外的发生，患儿卧床时拉上

床栏，夜间锁好病房门窗，佩戴定位手环，同时允

许 2 名患儿家属 24 h 陪护。⑤遵医嘱适量服用促

进睡眠的药物。

1.3.4　出院康复指导及随访　出院前由责任护士和

主管医师共同制定出院计划，并向患儿主要照护者

实施健康指导。除常规的饮食指导和出院注意事项

外，应重点强调：（1）佩带胸腰固定器的重要性。

向家属讲解胸腰固定器的使用方法、佩戴时机及注

意事项。（2）注意安全防护。由于该患儿自理能

力部分丧失且腰部活动受限，在日常活动中应由家

属陪同，预防跌倒等意外的发生。（3）按计划继

续进行康复锻炼，加强日常生活训练，尤其是平衡

及本体感觉训练。出院前要求患儿家属加入患者随

访微信群，定期推送疾病相关知识、科普文章及康

复锻炼视频等，通过微信群及时交流信息。定期随

访，随访内容包括患儿康复锻炼情况、营养状况、

伤口愈合情况及用药情况，及时掌握患儿恢复情

况，同时向家属说明定期复查的重要性及提醒复查

时间。

1.4　评价方法　评价 AS 伴脊柱侧凸“1＋X”护

理方案的围手术期护理效果，主要包括限制性通气

障碍、癫痫、跌倒等预防情况，术后伤口感染等并

发症的预防、识别和处理情况，以及患儿及家属的

随访依从性（康复锻炼、支具佩戴及复诊情况）。

2　结　果

患儿手术顺利，术后病情平稳，术后第 3 天拔

除伤口引流管后下床活动。复查全脊柱正侧位 X
线片示内固定满意，冠状面示 Cobb 角 T4～T11 为

10 °，T11～L4 为 5 °；矢状面示 Cobb 角 T5～T12 为

15°，T10～L2 为 2°，L1～L5 为－45°。患儿侧凸畸

形改善明显，身高增加 7 cm，伤口愈合良好，未发

生伤口感染，于术后第 10 天出院。出院后 1 个月、

3 个月复查随访，随访依从性 100%，康复锻炼和支

具佩戴均按要求完成，患儿已恢复至术前独立行走

状态。

3　讨　论

由于 AS 伴脊柱侧凸的矫形手术病例较少，无

相关护理经验可借鉴，围手术期的护理质量直接关

系患儿的生命安全和生活质量。AS 伴脊柱侧凸患

儿存在脊柱畸形和AS两大问题，临床护理工作中应

综合这两大问题构建护理方案，因此制定“1＋X” 

护理方案用于患儿围手术期护理管理很有必要。

本团队构建和实施的“1＋X”护理方案具有

以下特点。（1）科学性和规范性：“1＋X”护理

方案是由多学科协作团队通过组织召开研讨会，查

阅文献和证据，基于 AS 疾病特点和脊柱矫形手术

围手术期要求构建并实施的。该方案清晰地呈现出
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患儿可能存在的护理难点及重点，有助于临床护理

工作更加精准高效地进行，同时在实施过程中，根

据患儿的个体情况和方案实施效果进行动态调整，

确保了方案的科学性和规范性。（2）有效性：该

方案以多学科协作为基础，由脊柱外科牵头，联合

影像科、呼吸科、胸外科、麻醉科、儿科、神经内

科等组建了多学科团队，为方案的实施提供了人力

保障。该方案围绕脊柱矫形畸形手术围手术期要

求和 AS 若干护理问题，遵循术后快速康复理念，

术前、术中和术后实施一系列干预措施，避免了跌

倒、癫痫发作及伤口感染等并发症的发生，同时通

过加强出院宣教及随访提高了家属和患儿的依从

性，有效地保证了围手术期的安全，促进了患儿术

后康复。

综上所述，AS 伴脊柱侧凸的手术罕见且手术

风险高，围手术期护理也面临巨大挑战。面对此难

题，科室组建多学科团队进行病例讨论，通过查阅

文献和证据综合制定出“1＋X”护理方案，将围手

术期护理问题梳理为脊柱侧凸和 AS 两大方面进行

护理，并在实施过程中予以不断调整和优化。该方

案取得良好的临床效果，保证了患儿安全，促进了

患儿康复，同时也为其他罕见病伴脊柱侧凸患儿围

手术期的护理提供了思路。
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