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一例无痛无汗综合征患儿的护理 
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【摘要】无痛无汗症（也称为先天性无痛无汗症）是一种罕见的先天性感觉神经病综合征，属于常染色体遗

传疾病。该病的主要特征是患者会完全丧失对疼痛的感觉，这意味着患者会对有害的刺激失去警觉，会对患者的

健康以及生命安全造成严重的危害。无痛无汗症在上世纪八十年代在我国出现比较系统的报道，由于其罕见性，

该病的发病原因和发病机理目前尚不是很清楚。此种疾病的发生率为 1/(1.25)亿，这意味着在每(1.25)亿人中，就

有一个患者。然而，这种疾病往往容易被误诊和忽视，因为患者在成长过程中，往往会出现一系列其他的问题，

如呼吸困难、感染等。2022 年 9 月，我科收治了一名无痛无汗综合征患儿，现在让我们对该患儿的病程、治疗及

护理措施做出汇报。 
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Nursing care of a child with painless and sweatless syndrome 
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【Abstract】Painless anhidrosis (also known as congenital painless anhidrosis) is a rare congenital sensory 
neuropathy syndrome, which belongs to autosomal genetic diseases. The main characteristic of the disease is that the patient 
will completely lose the sense of pain, which means that the patient will lose awareness of harmful stimuli, which will 
cause serious harm to the health and life safety of the patient. Painless anhidrosis was reported systematically in China in 
the 1980s. Due to its rarity, the cause and pathogenesis of the disease are not clear at present. The incidence of the disease 
is 1 in 125 million people, which means that there is one patient in every 125 million people. However, the disease is often 
misdiagnosed and overlooked because patients often have a range of other problems as they grow, such as breathing 
difficulties and infections. In September 2022, a child with painless sweating syndrome was admitted to our department. 
Now let us report the course, treatment and nursing measures of this child. 
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无痛无汗综合征（congenital insensitivity to pain 

with anhidrosis，CIPA）是一种由 NTRK1 基因突变引

起的罕见的常染色体隐形遗传性疾病[1]，以对疼痛刺激

不敏感、全身无汗液分泌为主要表现，伴随有发热、感

染、关节病变、自伤行为、智力发育迟缓等[2]，6 岁以

上骨骼损伤发生率为 100%[3]。 
临床上以婴幼儿、儿童及青少年为主要发病人群，

发病率为 1/1.25 亿[4]。CIPA 患者死亡率较高，死亡因

素主要因伴随并发症未及时处理或处理不当所致[5]。本

文将对我科收治的一例 CIPA 患儿的诊疗过程和护理

措施进行总结，现报道如下。 

1 病例介绍 
患儿男，10 岁 4 月，因“咳嗽 17 天，间断发热 16

天”于 2022 年 9 月 6 日收治入院。既往病史提示该患

儿 7 岁时在我院全外显子测序提示 NTRK1 基因突变，

患儿父亲为 NTRK1 突变基因携带者，因此被确诊为

CIPA。患儿入院时神志清楚，智力发育迟缓，发热，

口腔内散在溃烂，全身皮肤干燥，散在褐色片状瘢痕，

双手指末端关节短，指甲可见破溃、结痂，右侧踝关节

肿大，局部皮肤无发红，无触痛，皮温稍增高，活动无

受限。入院当日辅助检查提示血红蛋白（Hemoglobin，
Hb）76g/L，血小板（Platelets，PLT） 309×10^9/L，C
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型反应性蛋白（C-reactive protein，CRP）123. 5mg /L；
纤维蛋白原 632mg/dL，予以抗生素消炎治疗，速碧林

抗凝血，皮肤护理，口腔护理等。入院后患儿仍有反复

发热，予以物理降温处理，于 9 月 28 日体温降至正常。

10 月 2 日复查 Hb 89g/L，PLT 372×10^9/L，CRP 2.2mg 
/L；纤维蛋白原 265mg/dL，提示治疗有效。 

患儿持续存在左下肢肿大伴皮温增高，9 月 29 日

增强 CT 提示左髋关节及大腿根部软组织肿胀明显关

节腔少量积液，左股骨大转子及骨骺骨质破坏，予以六

合丹外敷治疗。经上述治疗后，患儿于 10 月 22 日康

复出院。 
2 护理体会 
2.1 体温管理 
CIPA 患儿由于突触引起的汗腺蜕皮神经[6]失支

配，患儿全身无汗液分泌，体温极易受到所处环境温度

影响，且临床常使用的药物降温不能达到理想的退热

效果，因此多以物理降温为主。针对该患儿，我们在护

理过程中需要做到： 
①控制病房的温湿度，温度在 18℃～22℃之间，

湿度在 50%～60%之间；②减少患儿不必要的体力活

动，以免体温升高，针对该患儿我们采取的方式是以做

作业、看视频等方式吸引他的注意力；③适当的衣物，

患儿入住我科室时正处于换季，近期气温约在

20℃~30℃，需注意及时增减衣物；④勤测量体温，并

重视患儿的主诉，发热时每隔 1 小时监测体温一次，

体温正常后每 4 小时测量一次体温；⑤积极控制感染，

除因外界因素引起体温过高外，需警惕因感染引起的

发热，根据患儿药敏结果予以抗生素治疗；⑥发生体温

过高时积极予以物理降温处理，根据患者和家属的意

愿采取如全身温水擦拭、沐浴、等方式；⑦指导患儿多

饮水，避免因发热引起的脱水或水电解质失衡。 
2.2 皮肤黏膜的观察与护理 
①由于患儿无汗液分泌，全身皮肤干燥，我们在保

证环境温湿度的前提下，指导家属涂抹保湿霜，并做好

皮肤清洁。 
②对于患儿咬舌、磨手指等行为导致的口腔溃烂、

指甲破溃结痂，予以康复新液、口泰等药物漱口，同时

对患儿及家属宣教避免患儿再次出现自伤行为，避免

患儿周围环境中出现高风险因素，如刀具、利器等，指

导家属提高警惕，加强监视。 
③注意饮食温度，避免食物温度过高引起烫伤，同

时可以避免食物温度过高而引起的体温过高升高。 
④向患儿进行健康宣教，让患儿知道自伤行为会

给自身带来的不利影响，提高患儿的自我保护意识，加

强患儿的警惕意识，避免患儿的自伤行为。 
⑤观察患儿的全身皮肤，有无出现新的伤痕，并班

班交接，避免出现患儿不自知的受伤情况，如出现破损

时应及时就医处理。 
2.3 呼吸道管理 
针对患儿阵发性咳嗽、鼻阻等表现，给予小儿麻

甘、羧甲司坦、澳博达口服，抗生素抗感染等对症治疗。

指导家属有效拍背，从下至上，从内向外，避开双肾和

脊椎，促进痰液排出，指导患儿有效咳嗽方式，给予患

儿鼻负压置换治疗减少鼻咽部分泌物，观察患儿鼻负

压吸引分泌物的量及颜色，注意观察患儿有无出现抠

鼻等行为，如出现应及时制止，避免患儿因抠鼻而导致

的鼻内黏膜损伤。 
2.4 凝血功能障碍的观察与护理 
给予速碧林抗凝治疗，每日监测血压，同时观察有

无出现使用速碧林相关的不良反应，定期检测凝血功

能，如不明原因的出血或散在出血点等，出现上述情况

应立即告知医生，酌情调整剂量或停止用药，饮食上应

以清淡饮食为主，避免高脂饮食，避免摄入过多的脂肪

而引起的血栓。 
2.5 贫血的观察与护理 
每日口服右旋糖酐铁、维生素 C，观察患儿神志反

应，定期复查血常规。 
2.6 营养不良的观察与护理 
患儿体质指数 BMI≈14.8kg/m²，营养筛查评估为高

风险，因此需加强患儿的饮食护理，指导家属合理喂

养，鼓励患儿摄入高热量、高蛋白、高纤维、高维生素

饮食，如牛奶、鸡蛋、蔬菜、水果等，并请营养科多学

科会诊指导规划患儿饮食。 
2.7 左下肢肿胀的观察与护理 
每日测量患儿下肢腿围，比较双腿围的数值，对患

儿合理制动，每日予以六合丹外敷。六合丹是一种由十

多味中药经烘干共研为末与适量蜂蜜调匀而成的黑色

膏药，主要作用有清热解毒、消肿止痛。六合丹外敷时

先在下肢肿胀处外敷六合丹约 0.5cm 厚，并用菜叶包

裹保证局部皮肤的湿润度，最后再覆盖一层纱布，促进

药物作用的同时保证局部透气性。每次外敷时间不超

过 4～6 小时，外敷时注意观察有无出现过敏等不良反

应。 
2.8 心理护理 
CIPA 作为目前尚无明确治疗方法的罕见病，在工

作中医务人员应了解患儿及其父母的诉求与期望并耐
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心地倾听，建立良好的医护关系，取得患儿及其家属的

信任，帮助患儿及其家属建立信心。 
3 小结 
CIPA 是一种罕见的先天性感觉自律神经障碍，也

称为先天性无痛无汗症、遗传性感觉和自主神经病变-
无痛无汗症。该病以痛觉丧失或迟钝，同时伴随汗液分

泌功能缺失为主要特征。其症状表现为以下几点：（1）
痛觉丧失或迟钝：患者无法感知疼痛，即使受到严重伤

害或感染也不会感到疼痛[4]。（2）汗液分泌功能丧失：

患者无法正常排汗，体温调节能力受损，容易发生高

热。（3）关节囊松弛：患者的关节囊较松弛，易发生

脱臼和骨折。（4）免疫力下降：患者免疫力相对较低，

易患感染性疾病。CIPA 的病因尚未完全明确，研究认

为与遗传基因突变有关。患者的痛觉神经和汗腺分泌

功能受到影响，导致无法感知疼痛和正常排汗[5]。 
目前尚无有效的治疗方法，主要采取以下几点：

（1）心理治疗：针对患者的心理问题进行疏导，增强

治疗的信心。（2）保护措施：采取措施防止患者自残、

防止感染、控制体温等。（3）药物治疗：如疼痛时使

用镇痛药、高热时使用解热药等。（3）其他治疗：如

物理治疗、康复训练等[6]。针对该患儿更多是给予对症

治疗，且患儿的心理状况需要特别关注，情绪波动可能

影响病情。定期监测患儿的生命体征和病情变化，以便

及时调整治疗方案。同时加强对该患儿及其家属的心

理护理，对他们进行疾病相关的指导及健康教育，对患

儿进行进行个体化护理，从而提高患儿及其家属的生

活质量[7]。 
对于 CIPA 的预防措施应做到以下几点：（1）加

强宣传教育：向患者及家属宣传相关知识和注意事项，

提高自我保护意识。（2）定期检查：定期进行身体检

查，及时发现并处理并发症。（3）注意环境温度：保

持适宜的环境温度，避免因高温引发高热。（4）避免

受伤：注意保护患者，避免受到意外伤害[8]。 
综上所述，对无痛无汗综合征患儿采取优质的护

理干预，可对其症状起到明显的改善，促进其治疗效

果。 
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