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高IgE综合征并发外阴肿物患者1例的护理
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  [摘 要] 总结了1例高免疫球蛋白E综合征并发外阴肿物患者的护理经验。临床上对患者加强会阴护

理,积极预防和控制感染,指导生活起居注意事项,重视心理疏导和随访观察,经过医护人员的精心照护,该病

例患者好转出院。
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  高IgE综合征(HIES)是一种临床罕见且复杂的

原发性免疫缺陷病,又称为Job's综合征,包括常染色

体显性遗传HIES(AD-HIES)和常染色体隐性 HIES
(AR-HIES)[1]。1966年DAVIS等[2]首先报道了该

疾病。该疾病发病率约为1∶106,常于婴幼儿时期发

病,无性别和种族差异[3],主要临床表现为顽固性湿

疹样皮炎和脓疱疹、反复肺部感染、血清免疫球蛋白

E(IgE)水平显著升高(>2×103
 

IU/mL),同时还可

伴有特殊面容、乳牙滞留、脊柱侧凸、血管发育异常等

非免疫性特征[3-4]。反复的细菌感染是患者致病的主

要原因,常见的致病菌为金黄色葡萄球菌、肺炎链球

菌、流感嗜血杆菌及肠道革兰氏阴性菌。皮肤脓肿表

现为无红肿热痛症状,因此称为“冷脓肿”[5]。HIES
病因复杂,病情常反复,治疗重在预防和控制感染[6]。
本科于2022年9月收治1例高IgE综合征并发外阴

肿物患者,患者双侧会阴部出现巨大肿物。经过明确

诊断,积极的外科手术和术后全面细致的专科护理,
该患者好转出院。现将护理体会介绍如下。
1 临床资料

患者,女,22岁,未婚,以“确诊高IgE性免疫缺陷

综合征21年,发现外阴肿物5年”为主诉于2022年9
月16日第1次入院。患者确诊 HIES

 

21年,间断口

服头孢地尼,每次1片,每天2次,6年前开始每月静

脉注射免疫球蛋白2次,每次10
 

g。鸡蛋、牛奶、海鲜

过敏。5年前发现左侧外阴肿胀,无疼痛、无瘙痒,无
出血,无破溃,无色素减少,无阴道分泌物增多,无尿

频、尿急,无腹痛、腹胀等不适,未予重视,未诊治。入

院前3年左侧阴唇肿物缓慢增长,如拳头大小,仍未

诊治。入院前1+ 年左侧阴唇肿物迅速增长,伴行走

困难。全身查体:正常面容,神志清楚,全身皮肤粗

糙,见多发散在红色条索状斑疹,平坦,压之不褪色,
伴明显瘙痒及脱屑。头颅大小正常,头皮见类圆形斑

秃,大者直径约3
 

cm,颈后部可触及略硬肿物,大小约

5
 

cm×3
 

cm。心肺肝肾神经系统等查体未见明显异

常。妇科专科查体:右侧阴唇可见一大小约5
 

cm×3
 

cm质略硬肿物,左侧阴唇见一大小约13
 

cm
 

×10
 

cm,质略硬肿物,表面呈溃疡状,伴少量分泌物(图1、
2)。外阴呈未婚型,皮肤黏膜正常。会阴体可见一肿

物,大小约3
 

cm×2
 

cm,近肛门处见一4
 

cm×1
 

cm条

索状肿物,色红,无出血、渗出。平时月经规律,但月

经量少,经血呈暗红色,有血块夹杂。否认家族性遗

传病史,否认家族性肿瘤病史。盆腔 MR平扫及增强

扫描显示:(1)慢性炎症所致液体积聚或淋巴回流障

碍所致淋巴囊肿。(2)富含黏液肿瘤性病变,伴病灶

周围皮肤、右侧大阴唇皮肤及骶尾部皮肤广泛增厚、
纤维组织增生可能。IgE测定:7

 

890
 

U/mL。
入院后予以多学科会诊(儿科、皮肤科、烧伤整形

科、放射科、病理科、内科、妇科、药学部),因患者合并

HIES,免疫力低,术后感染风险极高,经多学科会诊

后,决定双侧会阴部肿物分2次手术进行,因患者入

院时重度贫血(血红蛋白为54
 

g/L,红细胞计数3.54
 

×1012
 

L-1),予以输血、静脉注射蔗糖铁及口服多糖

铁纠正贫血,同时予以布地奈德雾化吸入改善呼吸道

炎症、静脉注射Ig提高免疫力等处理,分别于2022年

9月28日在喉罩全身麻醉下行“左侧外阴肿物切除

术”,于2023年5月30日在喉罩全身麻醉下行“右侧

外阴病损切除术”,术后予以头孢呋辛钠抗感染、补
液、静脉营养支持,口服多糖铁补铁等处理。2次手术

均在术后第6天外阴切口裂开,取外阴分泌物培养均

提示:大肠埃希菌、金黄色葡萄球菌(耐甲氧西林)。
立即予床边隔离处理,使用头孢哌酮钠舒巴坦钠1

 

g,
每8小时1次,静脉滴注抗感染治疗,后改为予左氧

氟沙星口服抗感染。请皮肤科会诊后,予加强外阴切

口换药,外用德莫林喷剂每日1喷。于首次术后12
 

d
静脉滴注人免疫球蛋白(pH=4)

 

14
 

g。首次术后

15
 

d外阴切口周围皮肤干燥脱屑严重,伴疼痛,予使

用艾洛松与百多邦1∶1外涂,予拔除导尿管。2次手

术术后每日予以生理盐水冲洗外阴伤口2次,并更换
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伤口敷料。换药后,外阴部予以硫酸镁湿敷和电磁波

治疗仪照射,每日均2次,每次30
 

min。经过积极处

理后,会阴部伤口明显好转,感染得到有效控制,分别

于2022年11月6日和2023年7月7日伤口愈合,顺
利康复出院。
2 护理措施

2.1 控制和预防感染

2.1.1 积极抗感染 HIES目前尚无根治的手段,并
发感染是其主要死因[7],因此高综合征并发外阴肿物

切除术后,治疗的关键就是早期积极的抗感染治疗,
预防伤口及全身的感染。本例患者因伤口位于会阴

部,临近尿道口、阴道、肛门等位置,伤口不可避免得

发生感染。临床治疗中,应根据分泌物药敏使用选择

针对金黄色葡萄球菌和化脓性细菌的抗生素。本病

例应用的头孢哌酮钠舒巴坦钠和左氧氟沙星均对感

染控制有效。有文献报道,口服西咪替丁和维生素C
也可减低患者感染机会[8]。此外,在积极抗感染的同

时,提高 HIES患者免疫力,预防感染的发生也是治

疗的重要环节,有研究显示,HIES
 

患者可选择静脉或

皮下注射免疫球蛋白,可有效减少肺部或皮肤等部位

感染的发生[9]。该病例患者在6年前即开始静脉滴

注Ig
 

2次/月,为手术的准备打下了良好的免疫基础,
住院期间同时静脉滴注Ig,有效地控制并缓解了术后

感染的发生。
2.1.2 加强会阴护理 控制会阴伤口的感染是本病

护理的关键环节。临床中应尽可能保持会阴清洁干

燥,减少伤口的渗血、渗液。每日更换会阴部敷料,每
次更换敷料前需观察伤口肉芽生长情况,换药时用生

理盐水10
 

mL冲洗,并用聚维酮碘消毒创口皮肤。换

药后,会阴部皮肤予以硫酸镁湿敷,每日2次,减轻会

阴部肿胀;同时会阴部伤口使用电磁波治疗仪照射,
每日2次,每次30

 

min,以促进伤口渗液吸收;留置尿

管期间,外阴擦洗每日2次,预防尿路感染。
2.1.3 做好床边隔离 患者免疫力低,同时伴有感

染,因此安排单间入住,病房限制、减少人员出入,病
室每日开窗通风,预防呼吸道感染。床边做好蓝色隔

离标识,床边配备速干手消毒液、体温计、血压计、听
诊器等医疗仪器,医疗仪器专人专用,病区门口备好

隔离衣、外科口罩、一次性无菌手套、护目镜和面罩等

用品,并安排每日最后诊疗护理。病房床单位每日用

500
 

mg/L的含氯消毒液擦拭消毒1饮,擦拭后的抹

布等洁具单独消毒处理。保持患者床单位及衣裤清

洁、干燥,护理人员及时清除床上的皮屑。出院时床

单位行终未消毒处理。医护人员注意手卫生,严格无

菌操作,操作前、中、后都需要洗手,近距离操作时医

护人员需做好防护,按规范穿好隔离衣,佩戴好手套、
帽子、口罩等,避免皮肤黏膜交叉感染和继发真菌和

病毒感染。更换后的医疗伤口敷料需用黄色医疗垃

圾袋独立包装,采集的伤口分泌物标本也应装入密闭

容器中,并注明菌名,注意隔离。患者连续两次标本

(间隔时间>24
 

h)采样耐药菌培养结果均为阴性,方
可解除隔离[10]。
2.2 重视皮肤护理

2.2.1 保护皮肤屏障 本例患者全身皮肤粗糙,见
多发散在红色条索状斑疹,伴明显瘙痒及脱屑,因此

做好皮肤的护理,保护好皮肤屏障预防感染尤为重

要。患者术后外阴切口周围皮肤干燥脱屑严重,伴疼

痛,根据皮肤科医师会诊后,予使用艾洛松与百多邦1
∶1外涂,指导患者按照“指尖单位”正确使用药量,其
他皮肤皮疹处用低效类固醇药膏,避免长期使用产生

激素不良反应[11]。日常工作中,保持病房温度和湿度

适宜,室温维持22
 

℃
 

左右,湿度保持在40%~60%。
指导患者穿柔软宽松、透气性好的棉质内衣,避免接

触化纤及毛织品,减少摩擦刺激;定期修剪指甲,防止

搓揉搔抓皮肤。保持床铺清洁干燥平整,每日更改床

单位用品,同时指导患者家中床单等床上用品要经常

清洗、阳光暴晒。在日常生活中,全身皮肤避免接触

化学性物质或刺激性药物,沐浴时,避免热水烫洗或

使用碱性肥皂,避免过度清洗损坏皮肤屏障。有报道

指出,HIES患者建议使用防腐剂或漂白液稀释剂进

行沐浴,或常在添加漂白粉的游泳池中游泳可有效减

少金黄色葡萄球菌定植[8]。
2.2.2 保护外周皮肤和静脉 本病例患者皮肤粗

糙,血管细小,长期治疗后静脉条件差,静脉穿刺等操

作难度大。穿刺时选择年资较高、技术熟练的护士,
尽量做到一针见血。操作时严格执行无菌操作,动作

轻柔,选择3M 透气防敏敷贴;穿刺部位尽可能选择

皮疹脱屑较少的手背静脉,从远心端开始穿刺;扎止

血带时,为防止损伤皮肤,在扎止血带处的皮肤上缠

绕2层纱布,避免将止血带直接扎在皮肤上。穿刺后

加强局部皮肤观察,穿刺处出现红肿、瘙痒、疼痛等症

状及时拔除穿刺针。
2.3 预防跌倒等意外 会阴手术后,因会阴部有伤

口,影响日常坐起和行走,因此,需特别注意预防跌

倒、坠床等意外。指导患者将呼叫铃、水杯等常用物

品放在床旁易取处,休息时拉上床栏,防止坠床。保

持病房地面干燥,光线明亮,及时移开多余物品,保持

走道通畅。行走时穿本科室特制的外阴手术专用裤,
保持起卧时会阴部伤口不易被牵拉,同时保证裤腿不

垂地,穿防滑鞋。指导坐起行走时动作轻柔缓慢,避
免牵拉伤口引起疼痛,下床活动需家属协助。研究表

明,家人对跌倒问题的关注直接影响患者预防跌倒的

行为和态度,有利于提高患者的跌倒警觉意识[12]。本

例中患者较年轻,家属对其跌倒的警觉性较低,工作

中,医护人员应加强患者及其家属预防跌倒的健康宣

教,使家属共同参与到跌倒预防、识别和管理的工作
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中,保障患者安全。
2.4 一般护理 指导患者进食高蛋白、高热量、高纤

维饮食,食物宜清淡易消化,禁食辛辣刺激、浓茶咖

啡、海鲜及过敏食物。嘱患者多饮水,建议多吃水果、
蔬菜、粗粮,保持大小便通畅。术后协助患者翻身,指
导踝泵运动,鼓励并协助患者早期下床活动,同时做

好休息与活动的调节,保证充足的睡眠。
2.5 心理疏导 病耻感是指罹患某种疾病的个体对

自身负面标记的耻辱感和感受到的负性心理体验[13]
 

。
本例患者自幼生病,病程长,病耻感强,加之性格较安

静孤僻,较少与人交流,表现出明显的社会限制,同时

患者对疾病治疗和预后缺乏信心,入院时焦虑评估评

定为中度焦虑。研究表明,高水平的社会支持往往会

降低患者感受到的社会限制及病耻感程度,因此,在
临床工作中,作为医护人员,需要多倾听患者的内心

感受,日常治疗和护理中,多关心体贴患者,降低患者

的社会排斥感和社会隔离感[14]。即使在患者行床边

隔离时,医务人员仍需保持平常心,平等对待患者,并
与患者及家属解释床旁隔离的必要性和重要性,取得

患者的理解和配合,消除思想顾虑,避免加重心理负

担。同时,鼓励家属及亲密好友多给予陪伴与鼓励,
降低社会限制。
2.6 随访指导 高IgE综合征患者需终身随访,指
导患者按时复诊,定期复查血常规及肝肾功能等,定
期注射Ig以提高免疫力。预防感染和加强皮肤护理

是自我护理的重点,需遵医嘱服用各种抗生素,坚持

用药,注意服药后的注意事项。养成良好的生活习

惯,注重自身心理调节,保证充足的睡眠,日常饮食避

免食用和接触致敏物质,避免跌倒,具有生育能力的

女性应避孕。
总之,高IgE综合征发病率低,目前尚未见高IgE

综合征并发外阴肿物的临床研究报道,缺乏系统的该

疾病治疗护理的经验总结,因此记录并总结该病例的

临床经验具有重要意义。此疾病患者病因复杂,病程

长,机体抵抗力差,常并发皮肤和肺部感染,易反复复

发,患者心理负担重。临床中应加强会阴护理,积极

预防和控制感染,指导生活起居注意事项,重视心理

疏导和随访观察,促进患者身心康复。
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