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Shone综合征是一种罕见的复杂性先天性心脏
病，表现为左心室流入道及流出道的多个水平不同程
度的梗阻，发病率约为0.054% ［1-2］，分为不完全型与
完全型。完全型Shone综合征包括二尖瓣狭窄或瓣上
隔膜、降落伞型二尖瓣、主动脉二瓣叶或瓣下狭窄和
主动脉缩窄4种先天性心脏畸形。患儿出生早期即可
出现左心疾病相关性肺动脉高压（pulmonary hyper-
tension associated with left heart disease，PH-LHD）、
充血性心力衰竭和心源性休克［3］。 重度肺动脉高压
指肺动脉压力显著升高，可导致右心室扩大肥厚、衰
竭甚至死亡［4］。 完全型Shone综合征合并重度肺动脉

高压患儿术前常伴有营养不良与发育迟缓，生理储
备不足；术后因心室舒张功能障碍与残余肺动脉高压
等，易继发心律失常、肺动脉高压危象及全心衰竭等
并发症，不仅围手术期死亡风险高，远期亦常需多次
手术治疗［5］。 因此，实施精细化康复护理对改善患儿
临床转归和提高远期生存率至关重要。目前，国内外
鲜有关于此类患儿术后康复护理的报告， 临床缺乏
可借鉴的实践经验。 2025年5月，我院心脏外科收治
了1例8月龄的完全型Shone综合征合并重度肺动脉
高压患儿，并成功为其实施早期根治术，经过精心的
治疗与护理，患儿康复出院，现将护理体会总结如下。

1 临床资料
1.1 一般资料

患儿男，8个月24 d，身高70 cm，体重6.7 ㎏，因
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【摘要】 总结1例完全型Shone综合征合并重度肺动脉高压患儿的康复护理经验。 护理要点：实施预康复护理，优化

术前生理状态；强化肺动脉高压管理，预防全心衰竭；维持循环系统稳定，降低恶性心律失常的发生风险；提供序贯

式呼吸功能支持，促进肺功能恢复；实施阶梯式营养支持，改善营养状况；做好随访监测与指导，提升延续性护理质

量。 经过17 d精心的治疗与护理，患儿顺利出院，随访2个月，心脏超声提示心脏瓣膜及功能良好，二尖瓣少量反流，

未见残余梗阻。
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“心脏结构异常8个月余”，于2025年5月26日收治我院
心脏外科，诊断为完全型Shone综合征、重度肺动脉
高压、室间隔缺损、动脉导管未闭。入院查体：意识清
楚，活动耐量下降，喂养困难，吃奶时需间断休息，活
动后气促明显，哭吵后头部及躯干可见出汗，存在反
复呼吸道感染。 改良Ross心功能评分［6］为7分。 心脏
听诊心尖区舒张期隆隆样杂音。超声心动图提示：二
尖瓣瓣上近瓣环处可见点状强回声向内凸起， 长约
1.6 mm，右心室壁增厚，前壁约5.3 mm，侧后壁约
6.8 mm，左心房增大，大小38.3 mm×36.7 mm，容积
指数65.6 mL/m2， 二尖瓣峰值跨瓣压差为18 mmHg
（1 mmHg=0.133 kPa），肺动脉收缩压为72 mmHg。
1.2 治疗及转归

入院后予氢氯噻嗪、螺内酯减轻心脏前负荷，地
高辛增强心肌收缩力。 完善相关术前检查，入院第8天
在全麻、体外循环下行早期根治术。 术中出血20 mL，
体外循环时间为131 min，主动脉阻断时间为89 min，
留置心包、纵隔引流管各1根，心外膜留置起搏导线
备用。 术后转入心脏重症监护室， 予呼吸机辅助通
气，多巴胺联合多巴酚丁胺、米力农及葡萄糖酸钙改
善心功能，磷酸肌酸钠营养心肌，乌司他丁、地塞米
松减轻心肌炎性反应，奥美拉唑钠抑制胃酸分泌，注
射用白眉蛇毒血凝酶止血，呋塞米利尿，头孢呋辛钠
抗感染，血制品输注等治疗措施。患儿术后8 h尿
量＜1 mL/（kg·h），予加用呋塞米3 mg及20%人血清
白蛋白5 g促进组织间液回流，有效缓解水肿。术后
第2天拔除气管插管，拔管后3 h，因出现气促、发绀，
予无创呼吸机辅助通气；第3~4天，过渡至经鼻高流
量氧疗，予拔除心包、纵隔引流管；第5天予面罩吸
氧，心肺功能稳定后，于术后第6天顺利过渡至普
通鼻导管吸氧，予转普通病房。患儿住院17 d后康复
出院，随访2个月，心脏超声提示心脏瓣膜及功能良
好，二尖瓣少量反流，未见残余梗阻。

2 护理
2.1 实施预康复护理，优化术前生理状态
2.1.1 实施高能量强化营养方案

充分的营养支持是改善患儿术前生理状态、增
强手术耐受性、改善预后的关键环节［7］。本例患儿术
前存在喂养困难，且合并中度营养不良，其白蛋白
水平为31 g/L，体重低于同月龄第3百分位数。 针对
本例患儿的营养状况， 制订并执行高能量强化营养

方案，目标能量摄入量为627.6 kJ/（kg·d），具体实施
如下。 入院第1天，采用280.3 kJ/100 mL高能量配方
奶联合母乳喂养， 并添加中链甘油三酯以提高能量
密度，待患儿耐受后，逐步过渡至418.4 kJ/100 mL
配方奶喂养。 喂养过程中，护士协助患儿取半卧位、
头稍前屈，喂养后竖抱20~30 min，以预防胃食管反
流及误吸。 针对本例患儿吸吮效率低、单次摄奶时
间常超过30 min的情况，实施经口与鼻胃管间歇喂
养相结合的策略， 即经口喂养后剩余奶量经鼻饲管
注入，以确保每日总能量摄入。护士每班系统评估患
儿有无胃潴留、呕吐及腹胀等喂养不耐受症状。 住院
第3天患儿出现腹胀， 经营养科会诊后将配方奶能量
密度暂下调至334.7 kJ/100 mL，并由康复专科护士
于每日餐前实施中医穴位按摩（天枢穴、大横穴、足
三里，双侧各按摩30次），配合脐周顺时针轻柔按摩
50次［8］，隔日评估患儿腹胀明显缓解。经上述个体化营
养支持，至术前，患儿体重增长0.2 kg，白蛋白水平升
至37.6 g/L，营养状况得到有效改善。
2.1.2 进行早期运动康复干预

早期运动康复可有效改善患儿的运动功能，促
进神经发育和增强心肺功能储备［9］。 入院评估提示，
患儿的运动发育情况显著落后于同龄， 表现为独坐
不稳、爬行缺如及主动抓物能力弱。入院第2天，护士
在患儿生命体征稳定、排除相关禁忌证后，启动个体
化术前运动干预方案，依据患儿8月龄发育水平及耐
受度设计，每日上、下午各进行1次，每次20~25 min，
具体措施如下。①多轴向关节活动度训练：由康复护
士对患儿的双侧肩、髋、膝等大关节进行轻柔的被动
屈伸与外展内收训练，每个关节重复5~8次。 ②俯卧
支撑与抬头训练：护士将患儿置于抚触垫上，以颜色
鲜艳、有声响的玩具在其视线上方引导，鼓励其进行
肘支撑并主动抬头，以强化颈背部肌群力量，为爬
行与坐位控制做准备。③支撑坐位平衡与躯干旋转
训练：护士在予以背部支撑的坐姿下，引导患儿进行
躯干的左右旋转运动，促进坐位平衡及肢体协调。训
练期间，护士全程密切监测患儿的生命体征，评估是
否出现血氧饱和度下降、 心动过速等不耐受表现。
至术前1 d，患儿运动能力较前改善，可在辅助下完
成体位转换，主动伸手意愿增强，无不良事件发生。
2.2 强化肺动脉高压管理，预防全心衰竭
2.2.1 实施目标导向性液体负平衡管理

本例患儿术前存在PH-LHD，且术后进行性肺动

疑难重症护理

1108



Chin J Nurs， April 2026， Vol. 61， No． 8

中华护理杂志 2026 年 4 月第 61 卷第 8 期

脉压力增高， 加强肺动脉高压管理是预防全心衰竭
的重点。 液体负平衡管理可有效避免心排出量过高
而加重肺动脉压力［4］。 本例患儿术中入量350 mL，尿
量150 mL，出血量20 mL，转入心脏重症监护室时心
率为每分钟181次，血压为117/71 mmHg，中心静脉压
为13 cmH2O（1 cmH2O=0.098 kPa）。 为避免容量过
载，术后进行基于目标导向的液体负平衡管理，具体
护理措施如下。①目标设定：维持上腔中心静脉压为
8~12 cmH2O， 平均动脉压为50~65 mmHg， 尿量为
3.5~4.5 mL/（kg·h），保持出入量负平衡。②动态监
测： 通过中心静脉压联合脉搏指示连续心输出量检
测仪，实时监测心排出量、外周血管阻力等容量参数
变化。护士实时评估有无肺水肿及心衰代偿征象，如
烦躁、喂养耐受性下降等表现，同时结合心脏超声，判
断血容量与心功能。 ③出入量管理： 应用智能化泵
站，精准控制输液速度在18~21 mL/h；利用精密集
尿袋，实现对患儿尿量的精准计量，防止容量超负
荷。 本例患儿术后2 d出入量控制在-100~150 mL/d，
3~5 d过渡至-50~90 mL/d，护士根据中心静脉压值
动态调整液体速度及血管活性药。术后8 h，患儿中心
静脉压升至15 cmH2O，尿量为0.95 mL/（kg·h），考虑
容量过负荷状态，立即加强利尿，给予呋塞米4 mg联
合20%人血清白蛋白5 g输注，30 min后评估患儿中
心静脉压降至11 cmH2O，尿量升至4.6 mL/（kg·h）。 通
过上述精细化的液体管理， 患儿容量状态得到改善，
术后第1天心脏超声示二尖瓣峰值跨瓣压差下降至
6 mmHg，其左心房内径由术前的38.3 mm×36.7 mm
缩小至36.2 mm×22.1 mm。
2.2.2 执行分阶段镇静、镇痛管理

Shone综合征合并重度肺动脉高压患儿处于高
应激状态，易诱发肺动脉高压危象，增加全心衰竭风
险，镇静、镇痛管理至关重要［10］。 本例患儿术后即实
施分阶段镇静、镇痛管理，具体措施如下。 ①机械通气
期间：术后当日，患儿肺动脉压力35~45 mmHg，采用
瑞芬太尼0.2 μg/（kg·h） 联合咪达唑仑1 μg/（kg·min）
持续泵入，维持深镇静状态。 护士每2~4 h采用儿童
疼痛行为量表 （Face，Legs，Activity，Cry，Consolability
Scale，FLACC）与儿童舒适度-行为（comfortbehavior，
Comfort-B）量表评估镇静、镇痛效果，从而动态调整
泵速，维持FLACC评分为1~3分，Confort-B量表评分
为12~13分的理想状态 ［11］。 为减少非必要刺激，吸
痰前预给氧1 min，并酌情推注瑞芬太尼1 μg/kg，以

缓冲操作引发的肺动脉压力波动。 ②机械通气撤离
期间：术后第2天，患儿肺动脉压力降至30~39 mmHg，
血流动力学趋于稳定，逐步下调镇静深度。调整药物
期间， 护士加强评估， 维持FLACC评分为0~2分，
Comfort-B量表评分为14~16分， 确保其处于轻度镇
静且耐受良好的状态。③自主呼吸期间：此阶段采
用以舒适为导向的按需镇痛策略。 术后第3天，拔
除引流管前，护士预先评估镇痛需求，并遵医嘱在操
作前30 min静脉推注吗啡0.1 mg/kg，预防操作引发
的应激反应。当晚患儿出现阵发性躁动，FLACC评分
升至5分， 遵医嘱予盐酸右美托咪定0.1 μg/（kg·h）
微量泵维持，护士通过同步调暗病室光线、集中安排
护理操作、提供安抚音乐及实施安抚触摸等措施，
30 min后复评FLACC评分降至2分，患儿恢复安静。通
过上述分阶段的镇静、镇痛管理，患儿术后恢复阶段
肺动脉压力控制良好，维持在18~30 mmHg。
2.3 维持循环系统稳定，降低恶性心律失常的发生
风险

本例患儿因长期心脏结构畸形、 术中心脏血流
阻断时间长及心功能不全等影响， 发生心律失常的
风险显著增高［12］。因此，尽早识别心律失常及预防恶
性心律失常至关重要，针对本例患儿，具体护理措施
如下。①实时无线心电动力学监测：采用无线监护系
统实时传输和接收患儿心电数据， 护士密切观察心
率 、心律及心电波形的动态变化 ，重点关注房室
传导阻滞、室性心动过速等高风险心律失常波形。
②维持循环稳定的药物支持：遵医嘱予多巴胺及多
巴酚丁胺5.7 μg/（kg·min）维持肾血流量，联合米力
农0.52 μg/（kg·min）改善心输出量。 使用血管活性
药物时执行双人核对制度， 利用颜色标识进行警示
标识管理。护士每小时记录泵入余量，同时密切监测
患儿的尿量、末梢循环状况及毛细血管再充盈时间，
全面评估药物的疗效与安全性。③维持内环境稳定：
护士每2 h进行动脉血气分析， 监测电解质波动，尤
其关注血钾波动情况， 尽早纠正水电解质紊乱及酸
碱平衡。 术后第4天，患儿血钾降至2.1 mmol/L，立即
遵医嘱以0.007 5 mmol/（kg·min） 速度泵入1%氯化
钾溶液，配合口服补钾，并暂停呋塞米给药。 15 min
后复测，血钾升至3.5 mmol/L。 低钾期间，护士加强
评估患儿有无出现精神萎靡、腹胀、肠鸣音减弱等低
钾相关性功能障碍征象。术后第8天左心负荷显著减
轻，心功能恢复良好，左心室射血分数恢复至72%。
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2.4 提供序贯式呼吸功能支持，促进肺功能恢复
本例患儿因长期重度肺动脉高压、 肺静脉淤血

及手术创伤，肺组织顺应性下降，气道分泌物增多，
肺部感染与呼吸机依赖风险高［13］。 为此采用序贯式
呼吸支持策略，促进肺功能恢复、缩短机械通气时间，
具体护理措施如下。 ①机械通气期：术后第1~2天，
实施肺保护性通气与主动肺复张策略，设置呼气末正
压为5~8 cmH2O，吸呼比1∶1.5，使用医用婴儿斜坡枕
辅助体位管理，维持患儿30~45°侧卧位，以降低胸腔
压力梯度，促进肺复张。护士每日晨暂停患儿镇静药
物使用，评估其自主呼吸能力，并实施每日唤醒和自
主呼吸训练。术后第2天患儿通过气囊漏气试验及自
主呼吸试验，顺利撤机。②贯序氧疗期：拔管后3 h患
儿出现哭吵不安，血氧饱和度下降至82%、动脉血二
氧化碳分压升高至55 mmHg，立即行无创呼吸支持
过渡策略以预防再插管，调节氧流量至10 L/min，吸
入氧浓度40%，并配合右美托咪定镇静，10 min后复
测血氧饱和度回升至95%，呼吸趋于平稳。护士依据
月龄、头面部形状、鼻腔通畅度为患儿选择小号鼻罩
及软硅胶鼻塞，配合下颌托固定，避免漏气降低通气
有效性， 并于佩戴部位涂抹水胶体敷料防护局部受
压。 床边预置可视喉镜及气管导管以应对气道紧急
事件。 术后第3~4天，根据患儿呼吸形态、血氧饱和
度、动脉血气分析结果，动态调整氧疗方式，逐步过
渡至经鼻高流量氧疗，术后第6天顺利过渡至普通鼻
导管吸氧。经上述护理干预，患儿未发生呼吸机相关
性肺炎和撤机后再插管，术后7 d大气吸入下血氧饱
和度正常，呼吸状态平稳。
2.5 实施阶梯式营养支持，改善营养状况

疾病、手术创伤、炎症感染等多种因素共同作用
促使患儿处于高代谢状态， 精准的营养支持可改善
患儿的营养状态、 促进早期康复及减少并发症的发
生［14］。 本例患儿存在喂养困难、营养不良伴消瘦，术
后当天白蛋白为33.4 g/L，BMI为13.6。 因此，责任护
士与营养科协作， 共同制订并实施阶梯式营养支持
方案， 保证患儿每日能量摄入量为120~150 kJ/kg，
具体护理措施如下。 ①营养风险评估：术后当天，护
士使用儿童营养状况和生长障碍筛查工具对患儿进
行营养风险评估，得分为4分，属于重度营养风险。护
士每日关注其喂养情况及体重的变化， 并进行营养
风险复评，以及时了解患儿的营养状况。②阶梯式营
养支持：术后第1天，使用输液泵以2~3 mL/（kg·h）匀

速经中心静脉导管行全静脉营养支持，护士每3 h监
测患儿的血糖变化， 同时每天监测肝肾功能及电解
质水平，以动态调整营养支持方案，保证每日营养需
求。术后第2天，评估患儿无喂养禁忌证后，渐进式增
加肠内营养摄入量过渡至全肠内营养。过渡期间，护
士关注有无出现呕吐、 腹胀、 腹泻等喂养不耐受症
状。 术后第3天，护士评估患儿无吞咽功能障碍及误
吸风险后，由鼻胃管喂养逐步过渡至经口喂养，期间
给予口腔按摩、 非营养性吸吮等措施促进吸吮功能
恢复。 术后第5天，患儿实现完全经口喂养。 出院时，
患儿体重增至7.1 kg，BMI为14.5，营养风险评分为
2分，白蛋白升至38.6 g/L。
2.6 做好随访监测与指导，提升延续性护理质量

Shone综合征患儿术后1、10、15年的再干预率分
别高达38%、68%和85%［15］。 基于该疾病渐进性病理
特征及远期高再干预风险， 延续性护理管理是改善
其远期预后的关键措施。 ①照顾者赋能： 护士发放
Shone综合征照顾者知识手册， 内容包括用药指导、
并发症观察、术后康复训练及随访计划等。 出院前，
护士评估照顾者的照顾能力并给予个体化指导。 重
点教会其肺动脉高压、梗阻征象的监测，包括安静状
态下呼吸频率显著增快（每分钟＞50次）、严重的喂养
困难、进行性加重的发绀、异常烦躁或极度萎靡、多
汗少尿等。②规范随访管理：护士依托本院的智能云
随访平台及移动端随访群对患儿进行全程随访跟
踪，并为其照顾者提供远程指导。护士在每次复诊前
24 h向其推送复查提醒及注意事项，列出心脏超声、
心电图及胸部X线等检查清单， 定期提醒其监测肺
动脉高压、左心梗阻及二尖瓣反流情况；指导家长
每日书写康复日记，记录身高、体重、切口愈合、饮
食、排泄、康复锻炼等情况。 患儿照顾者掌握相关照
顾技能，出院后按计划随访2个月，患儿恢复良好，未
出现肺动脉梗阻等术后并发症。

3 小结
完全型Shone综合征合并重度肺动脉高压患儿

病情危重，术前即存在心肺功能受限、营养不良及运
动发育落后等问题，术后心律失常、肺动脉高压危象
及全心衰竭等严重并发症的发生风险较高，早期康复
护理难度大。 因此，术前实施预康复护理，通过加强
营养支持及运动康复干预，优化术前生理状态；术后
通过目标导向性液体负平衡、 精细化镇静镇痛与强
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化肺动脉高压管理等措施，预防全心衰竭；维持循环
系统稳定，重视恶性心律失常的预防，促进心功能的
恢复。 同时，采用序贯式呼吸功能支持与阶梯式营
养管理策略，促进患儿术后早期康复。此外，加强随
访监测等延续性护理管理，改善患儿预后。鉴于该疾
病临床罕见且缺乏标准化护理指南，未来护理实践
应持续关注患儿生存质量、并发症预防及远期结局
的评估。
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