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先天性鱼鳞病是一组常染色体遗传性皮肤脱

屑性疾病，新生儿期起病的有火棉胶婴儿、性联寻

常性鱼鳞病、板层状鱼鳞病、显性遗传先天性鱼鳞

病样红皮病、胎儿鱼鳞病等[1]。新生儿先天性鱼鳞

病发生率约 1/300000[2]，目前尚无特效的治疗，以温

和保湿，轻度剥脱为处理原则[3]，应用各种外用药的

目的在于改善皮肤的干燥状态，防止水分蒸发，促

进角质细胞脱落[4]。我科于 2019 年 6 月 26 日收治

1 例先天性鱼鳞病患儿，经积极治疗和精心护理，患

儿好转出院。现将护理体会报告如下。

1 临床资料

患儿，男，生后 7 h，因发现皮肤羊皮纸样 6 h余

入院。患儿系孕3产2，孕39周+1，因“胎膜早破”自然

分娩娩出，母亲血型为O型。入院查体：体温36.5 ℃，

心率 146 次/分，呼吸 48 次/分，血压 82/45 mmHg，反
应好，哭声响亮，双眼睑无水肿，眼睑可闭合，头面

部皮肤干燥、薄，躯干、四肢皮肤光亮，呈羊皮纸样，

关节及腹部皮肤脱屑皲裂，指端、趾端苍白水肿。

查血常规：白细胞21.43×109/L，中性粒细胞76.2%，C
反应蛋白＜1 mg/L。诊断：新生儿鱼鳞病。入院后

予新生儿监护，置暖箱，皮肤护理，拉氧头孢抗感染

及补液治疗等措施，并完善相关检查。入院第 6 天

查血常规示白细胞 22.17×109/L，中性粒细胞 63.9%，

C反应蛋白36 mg/L，提示感染征象，改用5%葡萄糖

溶液5 ml+头孢哌酮钠舒巴坦钠针0.13 g，每12小时

一次，以 12 ml/h 微泵静脉推注，并加强皮肤护理。

入院第12 天患儿复查血常规示白细胞12.36×109/L，
中性粒细胞 56.8%，C反应蛋白＜1 mg/L，病情好转

出院。

2 护理体会

先天性鱼鳞病主要因为全身或部分表皮过度

角化，颗粒层萎缩或消失，致使皮肤干燥、粗糙，呈

鱼鳞状[5]。因此先天性鱼鳞病患儿护理过程中重点

关注全身皮肤护理、预防感染、病情观察、营养支

持、疼痛护理、出院指导等方面，具体内容如下。

2.1 全身皮肤护理 该患儿入院时躯干、四肢皮肤

呈羊皮纸样，关节及腹部皮肤脱屑并皲裂，皮肤表

面无渗液，采取暴露疗法，将患儿双手戴无菌小手

套防止皮肤抓伤，避免增加感染，然后将患儿置于

新生儿暖箱，箱温根据患儿的体重及天龄调节为

29 ℃～33 ℃，湿度 55%～65%，避免箱内环境过于

干燥，增加患儿不显性失水量。患儿入院第 1 天至

第 4 天予呋锌油（呋喃西林氧化锌搽剂）外涂全身，

每天 4 次，其主要成分是呋喃西林、氧化锌和凡士

林，能够抗菌消炎、减少水分蒸发、促进皮肤愈合。

呋喃西林与微生物酶类系统作用，干扰细菌氧化酶

系统而发挥抑菌或杀菌作用，对革兰氏阳性和革兰

氏阴性细菌均有效[6]。氧化锌有轻度收敛作用，可

促进皮肤愈合[7]。而凡士林使搽剂具有油性大、渗

透性强的特点，起到软化皮肤、保护创面、防止干裂

的作用[8]。入院第 5 天患儿皮肤硬化、断裂和脱屑

加重，局部露出鲜嫩的皮肤，进一步加强皮肤护理，

脱屑明显时予康复新液洗浴，并用两层康复新液浸

透的无菌纱布敷在皮肤皲裂处，每日3 次，同时予施

巴婴儿护肤霜外搽全身润肤治疗。康复新液是美

洲大蠊干燥虫体的乙醇提取物，具有抗炎、消肿、促

进细胞增殖和新生肉芽组织增长，加速病损组织修

复，加快坏死组织脱落，提高机体免疫功能等作

用[9]。施巴婴儿护肤霜主要成分为液体石蜡、乳酸

钠、乙醇、尿囊素等，pH值5.5弱酸性配方，适合皱裂

干燥皮肤，有助于皮肤保护膜形成。患儿全身皮肤

弹性差，嫩皮受压易引起局部缺血、缺氧、坏死，每

小时为患儿更换一次体位，同时检查患儿全身情

况。另外，勤换尿不湿，预防因大小便刺激引起的
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皮肤感染。入院第 10 天患儿躯干皮肤已大面积脱

落，露出红斑状皮肤，四肢局部皮肤仍有轻度皲裂。

出院时患儿四肢局部皮肤也脱落，露出红斑状皮

肤，关节处有轻度皲裂。

2.2 感染防护

2.2.1 保护性隔离 对患儿采取保护性隔离，在床

边悬挂明显标志，接触患儿的护理人员相对固定。

接触患儿时戴一次性无菌手套，严格执行无菌操

作，使用一次性无菌中单，如床单有患儿脱落的皮

屑及异物及时更换。患儿用物专人专用（如听诊

器、腋温表、奶瓶等）。暖箱每日予500 mg/dl的施康

消毒液擦拭两次，每周更换。

2.2.2 眼部、口腔、脐部护理 患儿眼睑、口腔无明

显外翻，眼部有少量脓性分泌物，用无菌棉签清理

分泌物后予氧氟沙星滴眼液滴眼，每日2 次，并用暖

箱罩覆盖暖箱避免光线刺激患儿双眼，5 d后患儿眼

部未见脓性分泌物。用 5％的碳酸氢钠进行口腔护

理，每日 3 次，防止口腔感染。用 3％过氧化氢溶液

及 5%聚维酮碘为患儿做脐部护理，每日 2 次。经

过悉心护理，该患儿脐部干燥，未发生感染。

2.2.3 药物治疗 患儿入院时血常规示白细胞高，

C反应蛋白正常，遵医嘱予拉氧头孢抗感染治疗，入

院第 6 天复查血常规示白细胞和C反应蛋白升高，

提示继发感染，加强抗感染治疗，改用头孢哌酮舒

巴坦静脉用药。入院 12 d复查血常规正常，感染有

效控制。患儿住院期间体温正常。

2.3 严密监测病情 患儿皮肤脆弱，故给予经皮测

氧饱和度仪监测患儿心率和氧饱和度，每 8 h更换

1 次位置，防止压疮及肢端末梢血供不足。密切观

察患儿反应、皮肤颜色、体温、呼吸、肌张力、尿量、

排便情况及炎症指标。同时注意有无呼吸暂停、口

唇发绀症状以及神经系统症状如有无抽搐及脑型

尖叫。患儿住院期间生命体征平稳，无发热及发

绀，无呼吸困难及抽搐。

2.4 加强营养支持 患儿皮肤损伤严重，加之裸露

在暖箱内不显性失水多、生理性体重下降等因素，致

使该患儿体液大量丢失，易造成水、电解质平衡失调

和营养不良。患儿入院第1 天予试喂配方奶后有非

喷射性呕吐，结合因患儿有胎膜早破，予禁食、洗胃、

静脉补液治疗。因患儿四肢皮肤呈羊皮纸样，予静

脉补液时谨慎选择头部血管穿刺，争取一次穿刺成

功。穿刺成功后于留置针肝素帽下方用无菌干棉球

平整铺垫，避免进一步损伤患儿皮肤。入院第 2 天

试喂配方奶 10 ml，每 3小时一次，吃奶好，无腹胀及

呕吐。同时准确记录出量，遵医嘱予静脉高营养治

疗。之后根据患儿耐受情况，逐渐增加奶量。每周

为患儿称体重 3 次，以便评估患儿营养供应情况。

出院时患儿奶量增加至85 ml，每3小时一次喂服，体

重由入院时3 490 g增加至3 640 g。
2.5 疼痛护理 患儿皮肤损伤严重，加之局部摩

擦、有创操作等因素，导致患儿出现疼痛。入院后

采取新生儿疼痛评估量表评估患儿疼痛情况，包括

面部表情、哭闹、呼吸形态、手臂活动、脚活动、觉醒

状态6 个方面，每天评估，病情变化时随时评估。同

时采用非药物性止痛方法，如非营养性吸吮，听音

乐，襁褓包裹及袋鼠式护理；在有创操作前先口服

糖水，采血、静脉穿刺等有创操作争取一次性成功。

入院后患儿疼痛评分控制在0～1 分之间。

2.6 出院指导 出院时向患儿家长讲解有关新生

儿鱼鳞病的知识和皮肤护理的重要性，指导患儿家

长做好患儿的日常护理。皮肤护理方面主要指导

家长严密观察皮肤发硬、角化、断裂、脱屑等情况，

对角化表皮不得用手清除，让其自然脱落，对皮屑

脱落后露出的嫩皮要注意保护，不能直接用手接

触，接触患儿前后要洗手。患儿应穿棉质宽松衣

服，勤换勤洗，不应过度清洁皮肤，洗澡时水温不宜

太高，38 ℃~40 ℃为宜，不要用碱性肥皂或沐浴露。

遵医嘱继续予康复新液洗浴或外敷，施巴婴儿护肤

霜外搽润肤。营养供应方面建议患儿家长坚持母

乳喂养，在医生指导下添加辅食。并告知家长要保

证居室每日定时开窗通风，避免带患儿去人多密集

之地。定期复查，如发现患儿出现高热、呕吐、抽搐

及精神反应欠佳、吃奶差等表现时，应及时就诊。

3 小结

新生儿期发病的先天性鱼鳞病在临床上罕见。

新生儿先天性鱼鳞病患儿全身皮肤会反复经历硬

化、断裂和脱皮过程，生成浅红色嫩皮而极易继发

感染，成为导致患儿死亡的主要因素。精心的皮肤

护理和保护性隔离，是新生儿鱼鳞病患儿护理的关

键。通过针对性地对患儿各阶段的皮肤变化情况

实施重点护理，防止皮肤水分过度蒸发及感染，促

进受损皮肤修复和愈合。同时，给予合理的喂养和

抗感染治疗，患儿皮肤恢复良好，感染有效控制。

由于本病系终身存在，应加强家长心理支持及对本

病的认识，强调出院后的生活护理，定期随访。
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缓解患者因知识缺乏而致的恐惧心理，减轻心理压

力，鼓励患者全程参与疾病治疗与护理，提高患者

依从性，有利于提高医患满意度。但本次纳入的研

究对象均为意识清醒，沟通理解能力良好的患者，

后续研究可以探讨该方法在认知能力差、适应性欠

缺的儿童、精神心理疾病等特殊患者应用中的有效

性及可行性。
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