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·论著·

成人脊髓性肌萎缩症(SMA)患者鞘内注射诺西那生钠注射液的围术期综
合护理干预
石  鑫*   高艳艳   邱斐仪   尹超燕   温媛媛   稂小翠   严胜亚
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【摘要】目的 探讨成人SMA患者行诺西那生钠鞘内注射治疗围术期的综合护理干预措施。方法 总结12例成人SMA患者鞘内注射诺西那生钠注射液的围术期护理，
分析、处理其围术期可能产生的一系列问题及观察其术后疗效。结果 12例患者均顺利完成鞘内注射，术后未见明显并发症，如期出院，等待下一周期入
院注射治疗。结论 针对此类疾病围术期的综合有效护理干预，为后期更多患者的临床护理提供专业化的参考依据。
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Perioperative Comprehensive Nursing for Intrathecal Injection 
of Nocinaxen Sodium in Adult Patients with Spinal Muscular 
Atrophy (SMA)
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Abstract: Objective: To investigate the perioperative comprehensive nursing for intrathecal injection of nocinaxen sodium in adult patients with SMA. 
Methods: We summarized the characteristics of the perioperative nursing for intrathecal injection of nocinaxen sodium in 12 adult patients with 
SMA and analyzed the possible problems during the perioperative nursing. Results:  All patients successfully completed intrathecal injection 
without obvious complications and were discharged after careful perioperative nursing, waiting for the next cycle of hospital injection. Conclusion: 
The comprehensive and effective perioperative nursing for SMA patients in our study will provide more evidence for the perioperative nursing for 
SMA patients and promote the recovery of perioperative patients.
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　　脊髓性肌萎缩症(SMA)是常染色体隐性遗传的神经肌肉病，
以进行性肌无力、肌张力低下、肌肉萎缩为主要临床表现，发病
率低，是婴幼儿期致死的常见遗传性病[1]。其发病机制：位于染
色5q11.2-q13.3的SMN1基因是5qSMA的主要致病基因[3],SMN1
基因致病性突变引起编码的运动神经元存活蛋白表达水平下降或
功能丧失。而其修饰基因SMN2可以编码相同的蛋白质，但仅能
表达少量的正常功能SMN蛋白，SMN2基因拷贝数越多，则该病
严重程度越轻[4-5]。临床上通过基因检测SMN1致病性变异确诊，
而检测SMN2拷贝数则作为后期治疗、管理及预后的参考评估手
段[6]。针对该病的主要治疗手段之一是调节其基因表达，来促进
SMN蛋白的表达，如诺西那生钠注射液，是一种反义寡核苷酸
药物，通过促进SMN2基因转录，进而上调全长SMN蛋白的表达
水平[7]，该药物已获得我国国家药品监督管理局的批准，并纳入
医保目录，用于治疗SMA患者[2]。由于该药[16]无法通过血脑屏障,
需鞘内给药，先连续4次负荷剂量，后平均4个月给药1次,终身治
疗。诺西那生钠作为一种新药，价格昂贵，我国临床使用经验有
限，目前多在局麻下鞘内给药，因患者多伴有脊柱侧弯，穿刺难
度增加，因此围手术期管理面临极大挑战。自该药物纳入医保以
来，我科收治 12例SMA患者，顺利完成了44次鞘内给药，取得了
满意的效果，现将相关围术期护理措施总结报告如下。

1  资料与方法
1.1 一般资料  参与治疗患者共12人，年龄跨度：19岁至43岁，
男女比例：7：5，分型：Ⅱ型3例，Ⅲ型9例，完成诺西那生钠鞘
内注射44次，10例治疗4次，2例完成2次后返乡外院继续治疗。
1.2 治疗方法  入院后完善相关术前检查及评估，并确定治疗方

案。诺西那生钠治疗方案： 12mg(5 ml)/次，由我科SMA专科组医
生在局麻下完成鞘内给药。于当天、第2周、第4周和第9周完成4
次负荷剂量，此后每4个月给药1次，最后根据个体情况是否终身
治疗。本科室12例患者，其中10例已按计划完成4次鞘内注射。
1.3 治疗效果  12例患者入院均完善相关检查后，共进行鞘内注
射诺西那生钠44次，技术成功率为100%。9例患者在本科室局
部麻醉下行腰椎穿刺并鞘内注射；3例脊柱严重侧弯严重，经过
手术室、麻醉科、超声科MDT会诊后，在手术室腰椎穿刺并鞘内
注射2例、手术室腰椎穿刺并留置鞘内输液港1例。术后1例出现
头痛，考虑体位相关性头痛，与腰椎穿刺有关；1例出现轻微头
痛、腰痛；1例出现双下肢麻木，均可缓解，其余未诉头晕、头
痛、发热、呕吐等不适，围术期无严重并发症。12例鞘内注射治
疗后运动功能及肺功能较初次入院时有所改善，均诉肢体乏力症
状较前好转。

2  护   理
2.1 术前准备[10-11]

2.1.1 新项目情景模拟演练，优化治疗过程  腰椎穿刺术是在神经科
是非常成熟的治疗操作，但SMA患者分型不同，临床表现也不相
同，不同分型可能表现出严重的脊柱侧弯、脊柱畸形、胸廓钟型
等，导致穿刺难度极大增加；鞘内给药注射时间长；药物剂量较
少且贵重，术中极可能出现药物浪费致使治疗剂量有所偏差；同
时伴随各地随时散发新冠疫情的挑战，为此我科SMA团队针对操
作中可能出现的突发情况：穿刺失败、因脊柱侧弯严重、肥胖导
致穿刺针长度不够、药物浪费、过敏性休克、用物准备不充分及
新冠疫情下按治疗计划准时入院等情况，编写脚本反复进行情景
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演练，避免围术期慌乱，使流程顺畅，以达到围术期最佳状态。
2.1.2 MDT团队个体化评估  SMA常常伴随多系统损害及并发症，
所以多学科管理对至关重要，MDT多学科进行个体化综合评估，
根据其病情损害程度，制订多学科综合诊疗方案。申请了呼吸
内科、运动康复科、营养科、麻醉科、影像科及护理团队等组
成MDT团队。我科收入患者9例属于SMA-Ⅲ型，3例属于AMA-Ⅱ
型，症状及并发症较Ⅰ型轻，所有患者入院后均完成了脊柱X线
检查、肺功能检查及心电图等检查，完善个体化多系统评估。医
疗的重视与充足准备，护理方面也积极参与配合患者的管理。经
过科内外SMA团队的讨论评估，本科室12例均可进行诺西那生钠
鞘内注射，并制订了相应方案。
2.1.3 积极的护理配合  Ⅱ型多出生6-18个月发病，可独坐，少数
可借助支持站立，但无法行走。常伴有手指震颤和肌肉松弛，脊柱
后或侧凸，进行性呼吸机无力导致的肺通气功能障碍是患儿青春
期死亡的常见原因。Ⅲ型在出生后一年内运动发育正常；儿童期
逐渐出现近端为主的肌无力，下肢重于上肢；疾病进展丧失行走能
力；可见肌束颤；后期出现脊柱侧弯、关节畸形、呼吸功能不全等
表现[6]。对此，积极的护理配合包括以下方面：(1)康复功能锻炼：
有助于提高肌肉力量、预防肌肉萎缩失用、增强体质、改善肠蠕
动，指导并督促进行各关节的主动及被动功能锻炼，指导翻身、卧
坐转移、坐站转移、运动功能、平衡及稳定性训练。循序渐进实行
康复治疗，采取个性化康复训练护嘱单，每天至少45min的康复训
练。(2)呼吸功能锻炼[14-15]：通过吹泡泡、吹气球 、大声朗诵和唱
歌等活动行行心肺功能锻炼，缩唇呼吸、腹式呼吸、扩胸运动、体
侧运动、“三位一体呼吸操”锻炼等方式提高呼吸耐力，改善患者
的肺功能。(3)营养护理：本科室收治患者无吞咽困难、饮水呛咳
等不适，胃肠道功能正常，可正常进食，指导患者按照中国居民膳
食指南饮食多样化、均衡饮食，蛋白质占10%-15%，脂肪占20%-
30%，碳水化合物占55%-65%，补充各类维生素及矿物质，提高
优质蛋白的摄入，但不超过2.0g/kg.d。针对电解质及营养指标异
常、体重减轻等患者，制定食谱，给予个体化膳食指导。(4)心理
护理：此病为慢性进展性疾病，患者及家庭的心理支持很重要。建
立同病种微信沟通群，疫情下开展线上住院流程及疾病治疗的健康
教育指导，缓解入院紧张焦虑情绪。加强病友及医患间同病种特异
性交流，注重护理过程中的人性化，了解患者的实时状态，优化改
善各项治疗及护理操作流程，提高患者的舒适度，使其心理、生
理、社会生活方面均处于轻松良好的状态[13]。本疾病患者及家属
对疾病多有较深入的认识，与其共同探讨该疾病最新进展及成功案
例，提高其主观能动性，用好的案例帮助其树立战胜疾病的信心，
有效疏导患者紧张和猜疑的情绪，为患者提供整体的、个性化的、
综合性的舒适化护理。
2.1.4 患者准备  进行综合护理干预[9]，包括认知、行为及心理干
预。用通俗易懂的语言讲述操作过程、配合要点及可能出现的不
适感，打消其顾虑，使其从主观上积极配合，提高依从性；其次
取得患者及家属的信任,了解患者心理路程,鼓励说出心中疑虑，
及时发现、及时解惑，介绍成功病例，缓解所产生的紧张、恐惧
等不良情绪，提高其心理安全感，增强其心理不适能力；同时指
导练习平卧位床上大小便，穿刺前排空膀胱，放松身心。
2.1.5 鞘内注射前准备  (1)环境准备：条件允许情况下，使用专
用操作间开展腰椎穿刺，操作前紫外线消毒，减少人员走动，保
持室内清洁宽敞。(2)药品准备：诺西那生钠注射液冰箱冷藏保
存，准备腰椎穿刺时，护士从冰箱内取出复温，落实双人“三查
八对”，核对药品质量包括药名、包装完好、在有效期内、瓶身
无裂纹、药液清澈无沉渣等，确认储存温度是否符合登记要求，
同时与患者或家属核对确认药品。(3)患者准备：指导放松情绪，
缓解不良情绪，保持肌肉放松，必要时家属陪同安抚。(4)急救药
物、物品准备：针对术中可能出现抢救突发状况，术前开通静脉
通路，急救药物、物品保持备用状态，备齐操作用物包括皮肤消
毒用物、口罩、帽子、无菌手套、腰穿包、注射器、测温计等。
2.2 术中护理  
2.2.1 协助摆放穿刺体位  去枕侧卧，脊柱与床垂直，下颌尽量紧

贴胸骨，双手抱膝贴紧腹部，使脊椎向后弯曲，以增大椎间隙,
通常选择第3~4腰椎棘突间隙,有时也会在上一或下一腰椎间隙进
行，脊柱侧弯明显时在B超或C臂引导下穿刺。
2.2.2 穿刺成功后配合要点[8]  确定穿刺成功，必要时测量脑脊液压
力。手术医生取无菌试管留取5ml脑脊液，固定穿刺针等待用药，
一名护士测量诺西那生钠复温至25℃以上，在无菌操作下用5ml注
射器抽取药物，交给手术医生缓慢推注，持续1-3min；另一名护
士密切观察患者反应，期间每半分钟报时一次，确保操作者更好
的把握推注速度。操作者推注完毕后快速插回针芯，拔针，局部
按压、消毒、贴上无菌敷贴。整个操作过程严格无菌技术。
2.2.3 穿刺过程中病情观察及护理  严密观察神志、瞳孔、生命体
征、口唇面色、呼吸等变化，如发现意识障碍、双侧瞳孔不等
大、颈项强直、气促、呼吸困难、出汗、口唇发绀、恶心、呕吐
等，立即停止操作，并做好急救处理。患者出现紧张情绪时，适
当沟通，转移其注意力，保持放松心态，同时嘱其在操作注射过
程中避免用力咳嗽、憋气等增加腹压的操作，积极配合注射操作
完成。
2.3 术后护理  腰椎穿刺鞘内注射后保持穿刺体位侧卧半小时后，
去枕平卧4-6小时。卧床期间心电监测6小时，严密监测神志、瞳
孔及生命体征变化，发现异常及时处理。期间进食水时避免呛咳
误吸，小口缓慢侧卧位进食；平卧时间较久，及时关注患者皮肤
及排尿情况，必要时留置导尿；保持穿刺处敷料保持干燥，防止
局部、椎管或颅内感染。鞘内注射后最常见的不良反应：发热、
上呼吸道感染、鼻咽炎、呕吐、头痛和便秘等[12]。同时关注预
防腰穿术后并发症的产生，如头痛、呕吐、腰背疼痛、压力性损
伤等，勤巡视病房，如有异常及时处理。术后及时与患者家属沟
通讲解，讲述可能出现的症状及配合要点，同时告知术中操作情
况，减轻患者及家属的心理压力。
2.4 经鞘内植入输液港的护理  我科收治患者中存在严重脊柱侧
弯及肥胖患者，为了后续更好的治疗，减少患者痛苦及穿刺难
度，开展了鞘内置入输液港技术。
2.4.1 方法[18]  指导协助患者摆放腰穿体位,选择适当腰椎棘突间
隙,予局部麻醉，穿刺进入蛛网膜下腔，见脑脊液引流畅通，接着
置入蛛网膜下腔导管，在CT引导下鞘内置入管路，根据患者情况
把导管的头端放在相应的椎体平面，在左腋前线与肋弓处齐平处
作一切口，用于放置输液港，同时从穿刺点至输液港放置处作一
皮下通道，使鞘内导管和输液港连接，然后缝合伤口，无菌敷料
覆盖，输液港伤口愈合初期定时至我院伤口门诊换药直至伤口完
全愈合。
2.4.2 并发症的观察与维护[17-19]   鞘内置入输液港植入后的并发症
主要包括手术相关并发症，上文有叙述，输液港相关并发症包括
感染、导管断裂和移位、导管堵塞等，主要阐述以下几点：(1)
导管断裂移位：导管断裂移位可表现为回抽无脑脊液、推注障碍
等。指导患者日常生活中避免剧烈咳嗽、用力排便、情绪激动、
憋气等引起胸腹压增高的因素,同时避免腰部的剧烈活动，防止因
外力作用导致导管移位。(2)感染 ：动态关注体温的变化、导管
插入部位感染征象，如肿胀、压痛、血肿、感染等及颅内感染征
象，并观察伤口敷料情况，有无渗血渗液，定期换药。(3)头痛：
观察有无脑脊液外溢导致颅内低压引起的头痛，通常表现为直立
位头痛，指导多卧床休息，适当增加饮水量。(4)维护：伤口完全
愈合后，后期无需特殊处理，无需每月维护一次，在下一次的鞘
内注射药物治疗同时进行维护即可。
2.4.3 导管位置的确认  进行鞘内注射药物前，先确定导管位置，使
用10mL以上的注射器抽吸生理盐水6-10mL，排出蝶翼针内空气；
先用左手触诊找到注射座，并固定注射座底座，右手持蝶翼针自注
射座中心位置垂直刺入，直达注射座的底部，回抽脑脊液，确认导
管通畅，方可注射药物，给药结束后拔除蝶翼针，做好常规消毒包
扎维护。我科1例患者成功置入，术后未出现相关并发症，后续用
药过程中出现回抽未见脑脊液，生理盐水推注通畅，再次拍片造影
下确定导管位于椎管内，成功鞘内注射治疗药物。
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使阴茎神经遭受到热损伤；另外术中若损伤前列腺包膜的话，难
以避免损伤阴部内及海绵体动脉，很可能会导致患者阴茎供血不
足，从而致使患者术后出现器质性性功能障碍的情况[13]。
　　综上所述，在BPH患者手术的治疗中，半导体激光汽化术治
疗较经尿道前列腺双极等离子电切术具有住院短的优势，同时还
可明显改善患者尿道功能以及尿流动力学情况，对患者的性功能
影响更小，疗效较为突出。但在临床实践中，需要结合BPH患者
的具体情况为其择取最佳的手术方案，以保障其生命安全。
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　　输液港置入技术在静脉治疗中常见，但鞘内置入较少见，增
加了我科护理难度，通过相关文献检索，增加了鞘内输液港的护
理及相关知识理解，指导患者加强对各类并发症的观察及护理尤
为重要，出院时做好相关注意事项的告知及出院后的随访，以提
高患者的输液港使用周期。

3  小   结
　　SMA作为一种罕见严重的神经免疫遗传疾病，伴随多系统损
害及严重并发症，同时缺乏相关的病因治疗药物且价格昂贵，患
者及家庭承受了很大的心理和经济压力，而诺西那生钠注射液作
为SMA的基因替代治疗药物，越早使用，疗效及预后则越好。随
着诺西那生钠注射液纳入国内医保政策的出台，使SMA患者看到
了希望，越来越多的患者参与其中，目前我科室开展的12例成人
SMA患者鞘内给药诺西那生钠的治疗过程中，患者及家属都能积
极配合治疗，并均能按时返院完成后续治疗，鞘内注射未发生严
重不良反应及并发症。通过本文的护理简述，为该类疾病的护理
提供一定的临床指导。
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