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PDCA 循环法在儿童庞贝病酶替代治疗药物安全输注管理中的运用研究 

侯利娜，王 方 

徐州市中心医院  江苏徐州 

【摘要】目的 分析 PDCA 循环法在儿童庞贝病酶替代治疗药物安全输注管理中的效果。方法 本次研究的起

始时间为 2021 年 11 月份，截止时间为 2024 年 6 月份，患儿的数量 10 例，分成对照组和实验组，对照组常规护

理，实验组 PDCA 循环管理，分析两组患儿不良事件发生率，评估患儿家属的心理状态。结果 两组患儿通过提

供不同的护理措施后，实验组患儿不良事件发生率更低，p<0.05，分析患儿家属的心理状态，实验组患儿家属的

心理状态更为稳定，p<0.05。结论 为儿童庞贝病酶替代治疗药物安全输液管理中开展 PDCA 循环管理模式，可

以提升患儿的护理效果，降低患儿出现不良反应的风险，改善患儿家属的心理状态，值得提倡。 
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Application of PDCA cycle in safe infusion management of enzyme replacement therapy in Pompe disease 

Lina Hou, Fang Wang 

Xuzhou Central Hospital, Xuzhou, Jiangsu 

【Abstract】Objective To analyze the effect of PDCA cycle in the safe infusion management of enzyme replacement 
therapy for children with Pompeii disease. Methods The study started in November 2021 and ended in December 2023. 
26 cases of children were divided into control group and experimental group, routine nursing in the control group, PDCA 
cycle management in the experimental group, the incidence of adverse events in the two groups of children were analyzed, 
and the psychological state of their families was assessed. Results After the two groups of children were provided with 
different nursing measures, the incidence of adverse events in the experimental group was lower, p<0.05. The psychological 
state of the families of the children was analyzed, and the psychological state of the families of the children in the 
experimental group was more stable, p<0.05. Conclusion The implementation of PDCA cycle management mode in the 
safe infusion management of enzyme replacement therapy for children with Pompeii disease can improve the nursing effect 
of children, reduce the risk of adverse reactions in children, and improve the psychological state of children's families, 
which is worth advocating. 

【Keywords】PDCA cycle method; Pompe disease in children; Enzyme replacement therapy; Drug safety infusion 
management 

 
庞贝病（PD），也称之为糖原累积病Ⅱ型，作为

一种遗传性疾病，发病率在四万分之一至五万分之一

之间，而且具有一定的地域差异和种族差异。PD 依据

患儿的发病年龄包括婴幼儿以及晚发型，患儿体内残

留的 GAA 酶的活性对起病的早晚以及病情的严重程

度起着重要的作用。儿童庞贝病患儿出现严重的 GAA
酶缺乏，会使患儿的骨骼肌以及心肌受累，从而出现心

肌肥厚、肌无力，患儿在疾病的初期会出现四肢松软、

运动发育迟滞、吞咽以及喂养困难等[1]。疾病的首要表

现为心脏受累，在早期，无合适的治疗方式，患儿多会

发生死亡。但由于此类发病患儿较少，作为一种罕见

病，常常因为知识的缺乏和医疗资源的不足而被忽视。

随着医疗技术的进步，酶替代疗法被逐渐应用于临床，

该种治疗方式有效的提升了患儿的生存率，改善了患

儿的生活质量，降低其出现死亡的风险，提升了患儿的

整体生存期。在阿糖苷酶 α 酶替代疗法中药物输注过

程复杂，输注时对操作环境和输注流程要求严格，用药

效果观察及不良反应处理也是治疗过程中不可忽视的

环节。如何做好输注过程用药的安全性直接关系到治

疗效果，目前对于用药过程的规范性、严谨性以及护理
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过程观察存在考量，这也充分要求做好患儿输注期间

的护理安全十分重要。阿糖苷酶 α 酶替代疗法输注过

程的安全性和规范性关系到患儿的生命健康。我院现

已成功完成了 10 例次此类患儿的酶替代疗法，无用药

不良反应。在接收此类患儿输注过程中我们使用PDCA
循环法的护理模式，通过观察发现输注过程存在的问

题，通过不断进行持续改进，解决了我们输注和护理过

程中的难题，使酶替代疗法输注更安全，实现护理质量

呈现持续上升的状态，本文就 PDCA 循环法在儿童庞

贝病酶替代治疗期间的安全性进行讨论，详见下文。 
1 资料与方法 
1.1 一般资料 
本次研究起始时间为 2021 年 11 月份，截止时间

为 2024 年 6 月份，患儿的数量为 10 例，随机分成对

照组和实验组，每组 5 例患儿，对照组患儿年龄 4-6
岁，平均月龄 3.25±0.16 岁，男性 3 例，女性 2 例，

实验组患儿年龄 4-6 岁，平均月龄 3.28±0.14 岁，男性

2 例，女性 3 例，分析所有患儿的基础资料差异性不

大，结果显示 P＞0.05。 
纳入条件：所有患儿家属对本次研究知情同意；临

床资料齐全； 
排除条件：患儿家属无法正常沟通；患儿存在影响

本次研究的其他脏器疾病；中途退出的患儿。 
1.2 方法 
对照组患儿提供常规输注方法，措施如下：①阿糖

苷酶 α 药物输注前在治疗室内对其进行复温，未关注

具体复温时间。②按照常规进行阿糖苷酶 α 药物的配

置，未进行遮光措施，加药使用 10ml 注射器加药。③

输注时穿刺区域未有效遮挡。④为患儿家属讲解疾病

的相关知识，提醒患儿合理饮食等[2]。实验组患儿提供

PDCA 循环管理模式，具体包括：（1）P 计划阶段，

收集 2021 年 11 月份至-2024 年 6 月份我院输注中心庞

贝病患儿输注阿糖苷酶 α 药物情况，整个输注过程的

规范率为 76.24%[3]。分析当中不规范的原因，考虑与

药物复温的时间不准确、配置全程未严格的进行避光，

在溶解过程当中泡沫产生较多；输注过程注意事项患

儿家属掌握不全，配合治疗积极性不高。对这些影响治

疗效果的因素进行分析：来自于护理人员人的因素，部

分护人员缺乏足够的责任心，对阿糖苷酶 α 药物配置

过程过中的操作流程并不熟练，对于此药治疗的安全

意识相对较薄弱。来自于物品的原因，避光装置相对较

为简陋且不便捷，药物复温时未使用定时装备，10ml
注射器稀释药物时压力过大易产生气泡。来自于科室

管理的原因，科室没有建立专项质控管理；护理人员相

关知识掌握度欠佳；忽略对于患儿及家属的心理支持。

（2）D：执行①科室制定药物配置流程，落实药物配

置及输注流程的同质化管理，所有操作标准化。组织护

理人员学习培训并进行演练，并开展理论和操作考核，

确保用药的规范性。用药期间，严格控制输注速率，按

照速率递增的要求调节流速，在 4 小时完成输注，在

输注过程中关注患儿的耐受度，是否存在皮疹、发热、

血氧饱和度下降、心动过速、呼吸急促、肌肉抽搐等情

况。一旦患儿发生变态变反应时，及时停止输注[4-5]。

生命体征管理，患儿治疗期间记录其体温、心率、血压、

血氧饱和度、分析其呼吸的频率、呼吸音、症状以及体

征；一旦发生呼吸加快时应立即处置，有痰时促进患儿

痰液的排出，确保患儿的气道处于通畅的状态，密切观

察输注时患儿反应。②做好细节管理，实现溶药、稀释

过程精细化。科室自制避光加药罩，药物配置全程做到

避光。通过使用定时器进行计时，合理的控制好复温时

间。药物取出复温时予以定时器计时，在注射前的半小

时后再对药物进行溶解。溶药时采用注射泵匀速推送

溶酶的方法，使溶酶从西林瓶壁缓慢流入溶解冻干粉，

避免溶药时产生泡沫。抽吸药液时改良进针角度，使注

射器侧孔面或针头斜面朝下，针梗与瓶塞呈 70°～

80°进针 1 /3，注射器侧孔或针头斜面紧贴橡胶塞开槽

处，减少抽吸时泡沫、颗粒物和橡胶塞碎屑的产生。注

射期间全程使用避光装置，穿刺手面予以避光袖遮光。

③制定庞贝病酶替代治疗药物输注专项质控表，不定

时的对护理人员进行督查。科室还组建了庞贝病专病

护理组，针对家长讲解疾病输注治疗时的注意事项及

居家观察，加强专病护理。指导家属重视喂养，患儿发

病后会对其骨骼肌造成影响，导致其吞咽功以下降，增

加喂养困难，故应为其提供蛋白含量较高、糖量较低的

食物，以满足患儿机体对于营养的需求，增强抗敏反

应。④同时关注患儿心理护理，多与患儿交流互动，减

少自卑自闭心理，积鼓励病友相互交流，减轻心理压

力，提升患儿以及家属的配合度。（3）C：检查阶段，

监控改进效果。在检查阶段，对患儿实施的护理措施进

行监控和评估，按照科室制定的质控标准进行检查，加

强标准化管理。护理人员护理庞贝病患儿酶替代治疗

期间所有护理措施均符合要求，达到预期效果，能满足

患儿的护理需求。（4）D：整理，定期组织会议，监

控和优化工作需要持续进行，以确保管理效果的稳定

和持续性。对护理措施再次出现的问题进分析，并在下

一轮护理当中改进，促进护理质量呈现上升的趋势。 
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1.3 观察指标 
1.3.1 分析两组患儿的输注期间不良事件发生率。 
1.3.2 记录患儿家属的心理状态。 
1.4 统计学方法 
本文中涉及到的计量用（x±s）表示行 t 检验，

全部数据都进行 SPSS17.0 软件数据包来计算，P<0.05，
可以进行统计学对比。 

2 结果 

2.1 对照组 5 例患儿有 2 例患儿出现了不良反应，

发生率为 40.00%；实验组 5 例患儿有 0 例患儿出现了

不良反应，发生率为 0.00%；实验组患儿不良反应发生

率更低，p<0.05。 
2.2 护理前，两组患儿的 SAS、SDS 评分差异不

大，p>0.05； 
护理后，实验组患儿的 SAS、SDS 评分优于对照

组，p<0.05。 

比较两组患者护理后 SAS、SDS 评分（�̅�𝑥±s，分） 

组别 SAS 评分 SDS 评分 

 护理前 护理后 护理前 护理后 

对照组（n=5） 56.02±2.51 42.55±3.42 51.44±4.34 35.62±3.94 

实验组（n=5） 56.04±2.84 34.46±4.34 51.25±4.24 30.21±3.24 

t 0.005 4.459 0.024 3.584 

p 0.548 <0.05 0.972 <0.05 

 
3 讨论 
庞贝病作为一种罕见病，患儿会出现糖代向紊乱，

会累及全身多器官，为患儿提供酶替代治疗，可有效的

减少糖原在呼吸肌、骨骼肌当中的贮积，改善患儿的临

床症状，延长患儿的生存周期。由于儿童庞贝病阿糖苷

酶 α 酶替代治疗用药过程复杂，药物配置，输注对环

境、护理人员操作要求高，以及患儿自身机体免疫情况

等多种因素的影响，患儿易出现不良反应。研究通过对

此类患儿提供 PDCA 循环护理模式，分析当前护理中

的不足之处，制定针对性的改进方案，有效减少了治疗

期间出现的不良反应，以提升护理质量。研究发现，经

PDCA 循环管理方法通过对两组患儿提供不同的治疗

措施后，实验组患儿的不良反应发生率更低，p<0.05，
分析两组患儿家属的心理状态，实验组患儿家属的心

理状态更为平稳，p<0.05。由此可见通过对儿童庞贝病

酶替代治疗的患儿提供 PDCA 循环护理模式，减少了

患儿治疗期间出现不良反应的机率，降低了护患纠纷

的机率，而治疗期间做好患儿家属的心理管理，可以稳

定患儿家属的心理状态，提升治疗的配合度，满足了当

前患儿的护理需求，值得推广实施。 
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