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1例肝糖原累积症患儿动态血糖监测及护理体会
丁珍珍，易君丽

（华中科技大学同济医学院附属同济医院 儿童内分泌遗传代谢与罕见病科，湖北 武汉，430030）
摘要：本文总结 1例肝糖原累积症（GSD）患儿动态血糖监测及护理经验。基于持续动态的监测血糖变化，为

合理治疗提供依据，积极开展低血糖护理、饮食干预、心理支持及健康教育等。
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Continuous glucose monitoring and nursing of a child with
hepatic glycogen storage disease
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ABSTRACT：This paper summarized the experience of continuous glucose monitoring and nurs⁃
ing of a child with hepatic glycogen storage disease（GSD）. Continuous dynamic monitoring of
blood glucose changes was conducted to provide a basis for treatment. The medical care team fo⁃
cused on asymptomatic hypoglycemia assessment and provided care for hypoglycemia，dietary in⁃
tervention，psychological support and health education.
KEY WORDS： hepatic glycogen storage disease； continuous glucose monitoring；
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肝糖原累积症（GSD）是一组由于基因缺陷导

致糖原代谢途径中的酶缺乏或活性降低，而引起

机体能量代谢障碍和糖原在组织中过多沉积的遗

传代谢病，是一种少见的有关染色体的隐形遗传

疾病［1］，发病率约为 1/2. 0～2. 5万［2］。GSD主要

临床表现为肝、肾肿大、肥胖、呼吸困难、幼儿患者

可因严重低血糖而死亡［3］。低血糖是肝糖原累积

症 出 现 生 化 紊 乱 的 基 础 异 常 ，当 血 糖 低 于

4. 0 mmol/L时，机体自身反应的激活和胰高血糖

素的释放会加剧继发的代谢紊乱，如高乳酸血症、

高脂血症和高尿酸血症等［4］，低血糖若不及时发

现和治疗，会损害脑部神经，重则会危及生命［5］。

GSD在治疗中会首选传统的手指血糖监测，但是

手指血糖监测增加患者痛苦且只能监测点血糖，

不能提供动态的血糖变化，难以发现无症状的低

血糖。动态血糖监测能客观对患者全天的血糖水

平进行监测，且能够清楚地揭示隐匿的血糖信息。

因此，为详细了解GSD治疗过程中血糖变化，予

以动态血糖监测是十分必要的。动态血糖监测是

一种以患者为中心的血糖监测工具，做到了连续

血糖监测和无痛监测，可以更好的为临床治疗提

供重要的依据［6］。2021年 8月华中科技大学同济

医学院附属同济医院收治 1例GSD患者，并在治

疗中联合动态血糖监测，现将护理体会总结如下。

1 临床资料

患儿女性，13岁 6个月，因“确诊 GSD10年
余，现血糖异常 5天，腹痛、呕吐 2天”收治入院。

患者 10年前诊断为GSD，给予玉米淀粉口服治

疗，4次/d（3：00、9：00、15：00、21：00）。入院时血

压（BP）136/83 mm Hg，身高 158. 7 cm，体质量

63. 0 kg，BMI 25. 2。胰岛素 75. 9 uIU/mL，C 肽
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11. 70 ng/mL，乳 酸 10. 29 mmol/L，葡 萄 糖

7. 45 mmol/L，肥胖体型，咽红，双侧扁桃体 II-III
期，肝右肋下约 2 cm，上腹部轻压痛，双乳乳晕和

乳头增大，侧面观凸起于乳房，腋窝无腋毛。

入院第 1天告病危，心电监测，禁食水，建立

静脉通道，记录 24 h出入水量，予以动态血糖监

测，持续补液治疗，电子血压监测 3次/d。入院第

3天，患儿腹痛缓解，呕吐好转，予以易消化、高碳

水化合物（馒头、面条、米粥、红薯）食物，玉米淀粉

口服治疗 4次/d（3：00、9：00、15：00、21：00），血糖

波动在 3. 1～10. 2 mmol/L，停止告病危。入院第

7天，患者胰岛素，C肽，乳酸等指标均提示正常，

血糖波动在 4. 1～8. 6 mmol/L，停止心电监测。

入院第10天，患儿病情稳定出院。

2 护理

2. 1 动态血糖监测

动态血糖监测系统是基于传感器的先进技

术，通过扫描传感器获取葡萄糖数据，连续记录

14 d血糖值的工具，可用于预测血糖波动数据，为

临床治疗提供依据［7-8］。动态血糖监测是由一枚

厚度 5 mm、直径 34 mm的一次性圆形传感器（内

含一根长约 5 mm的柔性探头）和配套的扫描监

测仪组成。①植入前，护士向家属解释动态血糖

监测的目的，使用方法，注意事项，在征得家属同

意后签署特殊医疗器材使用同意书。护士评估患

者上臂皮肤情况以及患者配合程度，护士准备好

用物，帮助患者取舒适体位，在患者右上臂外侧皮

肤用酒精消毒 3次，待干后，将探头植入到皮下组

织，并将传感器贴敷于皮肤。②植入后1 h用扫描

仪初始化探头，即可产生实时血糖情况以及血糖

波动折线图。责任护士每日早晨将葡萄糖的数据

图通过电脑软件上传，打印出每日葡萄糖总结图、

日趋势图、葡萄糖波动趋势解析图。每4 h观察患

儿的探头有无脱落，探头周围皮肤有无过敏，红肿

情况，以及通过扫描仪器观察动态血糖是否正常

工作，并在护理记录单上详细记录。③患儿需离

开病房前往检查科室行其他检查时应告知护士，

特别是行磁共振检查，应延迟检查或停止动态血

糖监测。护士告知患儿及家属正常活动时应注意

观察传感器，避免脱落，沐浴时需用保鲜膜以传感

器为中心围绕上臂缠绕 3圈，用胶带将保鲜膜的

上下边缘粘牢，沐浴后立即观察保鲜膜有无进水，

如果有进水应告知护士并处理。患儿在使用动态

血糖监测系统的 10天中，在凌晨 1点至 3点之间

会出现血糖值＜3. 9 mmol/L的情况，经及时发现

并干预，其在禁食水和持续输注液体期间，血糖控

制在较理想水平。

2. 2 低血糖护理

患儿因腹痛呕吐明显，胰腺损伤检查项显示

有异常，入院 3 d内暂禁食水。由于疾病原因，患

儿能量代谢异常，因此在每日葡萄糖总结图表上，

患儿在凌晨 1点至 3点之间会出现血糖值＜

3. 9 mmol/L的情况。护士在除使用扫描仪监测

血糖值外，还应密切观察患儿的精神、意识、面色、

嗜睡等表现。护士需要根据血糖高低情况，随时

调整输液速度，使血糖波动在 3. 9～7. 8 mmol/L。
入院第 1天凌晨 2点患儿在熟睡状态中出现大汗

淋漓，四肢末梢冰冷，夜班护士立即予以动态血糖

监测扫描仪测得血糖为 2. 7 mmol/L，遵医嘱立即

提高输注葡萄糖液体速度为 9 mg/（kg·min），

15 min后复测血糖为 4. 1 mmol/L，四肢转暖，患

儿未诉不适。入院第 2天，患儿停止输注葡萄糖，

在医护陪同下前往彩超室行腹部彩超，患儿在返

回病房时诉无力，心慌。护士予以扫描仪监测血

糖值为 3. 0 mmol/L，遵医嘱予以 10％葡萄糖静脉

推注 2 mg/kg，嘱患儿平卧。15 min后复测血糖为

5. 1 mmol/L。患儿在入院第 3天腹痛缓解，呕吐

好转，予以清淡饮食，高碳水化合物为主的食物，

玉米淀粉口服治疗 4次/d（3：00、9：00、15：00、21：
00），患儿进食良好，未再出现低血糖情况。每日

葡 萄 糖 总 结 图 显 示 患 儿 血 糖 波 动 在 4. 1～
8. 6 mmol/L。
2. 3 饮食干预

GSD系终身遗传代谢疾病，因为葡萄糖-6-
磷酸酶系统的异常，导致患儿体内糖原分解和糖

异生途径均受阻，从而使食物的消化和吸收成为

患儿体内摄取葡萄糖的唯一来源，因此在监测血

糖的基础上，饮食干预成为治疗措施的首选。饮

食干预主要包括饮食控制、生玉米淀粉治疗和对

症治疗［9］。患儿在入院时因为呕吐、腹痛，遵医嘱

予以禁食水，告知患儿家属禁食水的重要性，并取

得配合。床头悬挂禁食水标识，护士班班交接。

在禁食水期间予以兰索拉唑护胃，纠酸补液治疗。

患儿在入院第 4天开始予以生玉米淀粉饮食治

疗，每日（3：00、9：00、15：00、21：00）口服 1次，每

次 2. 5 g/kg。生玉米淀粉经肠道吸收并逐渐释放

出葡萄糖，可维持血糖 6 h左右，遵医嘱予以冷开
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水调服，禁用热水冲服，以免被水解吸收过快，无

法长时间维持血糖水平［10］。动态血糖监测发现，

患儿每日夜间是血糖易低时段，夜班护士在凌晨

3：00督促患儿准点口服生玉米淀粉，看服到口，

以避免夜间低血糖的发生。饮食护理的目的是避

免低血糖，维持机体需求及生长发育的需要。护

士鼓励患儿进食高蛋白（蛋，牛奶）、低脂肪（避免

肥肉，动物内脏）、富含维生素（蔬菜，水果）的食

物，避免高嘌呤饮食（豆制品，海鲜，蘑菇，动物内

脏，坚果）。经过 2 d的生玉米淀粉以及饮食控制

治疗后，每日的葡萄糖总结折线图显示，患儿在服

用生玉米淀粉后 1～3 h期间的血糖波动在 7. 2～
8. 6 mmol/L，更改生玉米淀粉的剂量为每次

1. 7 g/kg，更改剂量后，动态血糖监测显示患儿血

糖可维持较理想水平。

2. 4 心理护理

该例患儿 2即被诊断为GSD，病程较长，且反

复多次住院治疗，家庭以及患儿本身承受了较大，

在院期间的日常沟通中，患儿和家属均有消极、情

绪低落等表现。此外，患儿为受自身形体影响，存

在自卑、焦虑和不配合治疗等不良情绪。针对患

儿和家属心理上的问题，应采取个性化心理护理。

医护人员帮助患儿及家属认识问题、消除疑虑、改

善环境、提高自信心，从而促进身心康复。具体措

施为：①主动告诉患者各项治疗的目的，让患儿认

识到积极治疗的重要性。②通过同伴教育，以其

他疾病控制较好的患儿为例，激发其对治疗成功

的渴望与信心。③责任护士主动关心患儿，尽量

满足其住院期间的需求，稳定家长情绪，给予患儿

及家长最大限度的理解及心理支持。④将GSD
的相关知识告知家长与患儿，包括病因、临床症

状、治疗方案、护理要点等。⑤将动态血糖监测的

工作原理告知患儿及家长，使其认识到医疗的不

断进步和技术的创新，帮助患儿和家长树立战胜

疾病的信心。⑥尽量避免在患儿面前交流病情。

2. 5 延续性护理

患儿出院时，护士告知患儿及家长门诊专科

医生坐诊时间，遵医嘱定期复诊时，经医生处方在

儿童遗传内分泌实验室购买医院制作的生玉米淀

粉服用，保证生玉米淀粉的烘焙方式和批次一致，

避免因市面生玉米淀粉质量参差不齐影响血糖的

波动，每日服用生玉米淀粉时间和剂量为凌晨

3：00和夜间 21：00服用 70 g；两餐间 9：00和

15：00服用 50 g。护士要告知患儿家长控制饮食

及监测血糖的重要性，向患儿家长说明病情发展

和预后，低血糖发作的先兆及处理，合理喂养，避

免感染和长时间的饥饿，低脂饮食，限制乳糖、果

糖、蔗糖的摄入。患儿回家后依然需要口服碳酸

氢钠片Bid，1片/次；达喜Bid，1片/次。消化内科

门诊随诊。定期复查肝功能、血气、乳酸、丙酮酸，

每年查1次肝胆脾胰彩超、心脏彩超。

患儿出院当天，责任护士将患儿家长拉入微

信群，群内有专科医生和护士随时解答居家期间

遇到的治疗和护理问题。出院3 d后，随访护士通

过电话进行居家护理的持续追踪与指导，指导的

内容包括饮食、血糖监测、运动。饮食方面，除保

证一日三餐正常的碳水化合物摄入外，还需遵医

嘱，根据血糖波动情况，进行生玉米淀粉的治疗，

告知家属勿随意增减。为了保证血糖监测的连续

性，在患儿出院时，为患儿发放血糖监测表，随时

记录血糖监测情况，并在下一次复诊时随身携带，

便于医生调整治疗方案。患儿在院的治疗过程

中，通过动态血糖监测发现，在规律的生玉米淀粉

的治疗时，患儿白天仍容易出现高血糖，这可能与

患儿白天正餐中碳水化合物的摄入和餐间的玉米

淀粉有关，经营养科会诊，根据其体质量制定合适

热卡的营养餐；患儿出院时，告知患儿家属通过借

助薄荷营养师APP对每日碳水化合物进行准确

计算，同时，在餐后半小时进行适当的运动，保证

血糖水平的相对平稳。

3 讨论

GSD的管理包括食入的碳水化合物，生玉米

淀粉的摄入量，定期的血糖监测和处理低血糖事

件等［11］。因此，GSD的治疗主要是以纠正低血糖

为前提的对症支持治疗。传统的自我血糖监测虽

然可以及时反映某点的血糖值，但依从性较差，难

以获得患儿的动态血糖数据［12］。动态血糖监测较

手指血糖监测有更好的优势，可 24 h动态评估患

儿血糖情况，是临床中及时发现无症状低血糖较

好的方法，能为临床护理提供更好的依据，从而优

化患儿的治疗方案改善预后。动态血糖监测前，

需与家长做好充分的沟通，且在使用过程中护士

需要保持高度的责任感，定期扫描传感器，进行记

录巡查。动态血糖监测虽然优势明显，但费用支

出较高，患儿家庭经济压力大，从疾病治疗长远考

虑，希望能够有造福于患儿的同时也能够被家庭

经济所接受的血糖监测工具出现。患儿出院后，
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责任护士定期随访，持续关注患儿的生活质量及

病情变化。

随着基因技术的普及以及酶替代疗法技术日

益成熟，遗传代谢疾病患儿的生存质量将会有明

显的提升。做好遗传代谢疾病的产前筛查，提倡

优生优育对于降低遗传代谢疾病的发病率，从源

头阻止疾病的发生和发展是十分必要的。因此，

在日常的健康教育中，遗传代谢疾病相关知识包

括了婚前体检、孕前优生健康指导、遗传咨询等，

孕早期阶段的综合干预等环节也需纳入临床健康

教育的框架，这对临床护理人员也提出了更高的

要求。
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