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　 　 【摘要】 近年来， 脊髓性肌萎缩症 （ＳＭＡ） 在多学科综合管理、 疾病修正治疗药物等方面取得长足进步， 明显提升

了患者生存期及生活质量。 然而， 对于年龄较大的青少年与成人患者尚缺乏系统性临床诊疗指南规范和指导临床工作。
基于循证医学原则， 来自全国多家 ＳＭＡ 诊疗中心的多学科专家经过充分讨论， 达成一致意见， 为 ＳＭＡ 临床规范化诊疗

提供重要依据。
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２３２　　 　 Ａｐｒｉｌ， ２０２３

　 　 本临床诊疗指南针对中国青少年成人脊髓性肌萎

缩症患者特点， 汇集全国多家诊治中心参与。 以多学

科综合诊疗为特色， 包括神经科、 影像科、 心理医学

科、 康复科、 骨科、 麻醉科、 呼吸科、 内分泌科、 消

化科、 营养科、 口腔科、 药剂科共 １２ 个专科， １９８ 名

专家共同编写。 本指南将分三个部分在本刊连续发

表。 本文为第二部分。
６􀆰 ４　 康复医学科诊疗管理

６􀆰 ４􀆰 １　 康复评估

在脊 髓 性 肌 萎 缩 症 （ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ，
ＳＭＡ） 患者的临床治疗中， 康复管理和康复治疗是其

中重要的一环。 不同于幼年 ＳＭＡ 患儿， 青少年和成

人 ＳＭＡ 患者对独立生活的需求逐渐增加， 对肢体功

能和日常生活能力的要求高于 ＳＭＡ 患儿。 在康复管

理实践中， 应定期评估患者状态， 从而帮助制订和调

整不同阶段的康复计划。 在药物治疗过程中， 康复评

估的结果亦是衡量疗效的重要标准之一［１⁃２］ 。 在国际

功能、 残疾和健康分类 （ Ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌ Ｃｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎ ｏｆ
Ｆｕｎｃｔｉｏｎｉｎｇ， Ｄｉｓａｂｉｌｉｔｙ ａｎｄ Ｈｅａｌｔｈ， ＩＣＦ） 的理论架构

下， 评估项目应全面观察患者多维度的真实表现， 如

运动功能、 关节活动角度、 挛缩程度、 徒手肌力、 姿

势 （体位） 控制、 脊柱侧弯和骨盆倾斜、 髋关节脱

位、 坐位耐受能力、 胸腔形态、 疲劳度、 日常生活能

力、 社交和家庭照护等［３⁃７］ 。
本康复评估部分在 ６􀆰 ４􀆰 １􀆰 １ ～ ６􀆰 ４􀆰 １􀆰 １０ 介绍了

１０ 种目前适用于 ＳＭＡ 患者的评估工具或建议， 评估

标的包括粗大运动、 作业功能、 日常生活功能、 吞咽

功能等。 在 ６􀆰 ４􀆰 １􀆰 １１ 对各种量表适用的患者类型给

予组合建议， 作为临床应用参考。
６􀆰 ４􀆰 １􀆰 １　 汉默史密斯功能运动量表扩展版 　 汉默史

密斯功能运动量表扩展版 （ Ｈａｍｍｅｒｓｍｉｔｈ ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ
ｍｏｔｏｒ ｓｃａｌｅ ｅｘｐａｎｄ， ＨＦＭＳＥ） 主要用于评估 ＳＭＡ 患者

的粗大运动功能。 这一量表专为 ＳＭＡ 设计， 最初由

英国促进 ＳＭＡ 患者神经肌肉管理协作网的物理治疗

师制定了汉默史密斯功能运动量表 （Ｈａｍｍｅｒｓｍｉｔｈ
ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ ｍｏｔｏｒ ｓｃａｌｅ， ＨＦＭＳ） ［８］ ， 而后美国儿童神经

肌肉病临床研究小组进一步完善了 ＨＦＭＳＥ［９］ 。 扩展

版手册新增了 １３ 项扩展项目， 改编自粗大运动功能

测量 （ ｇｒｏｓｓ ｍｏｔｏｒ ｆｕｎｃｔｉｏｎ ｍｅａｓｕｒｅ， ＧＭＦＭ） 中 与

ＳＭＡ ２ 型与 ３ 型患者运动功能鉴别密切相关的 １３ 项。
ＨＦＭＳＥ 完成验证研究后， 广泛用于 ＳＭＡ 自然史研究

和新药临床试验， 是 ＳＭＡ 领域最常用的运动功能评

估量表之一［１０⁃１１］ 。

推荐意见： ＨＦＭＳＥ 广泛用于 ＳＭＡ 患者功能评

估， 有成熟的验证研究和自然病史数据 （Ⅰ级推荐，
Ｂ 级证据）。
６􀆰 ４􀆰 １􀆰 ２　 修订的 ＳＭＡ 上肢模块 　 修订的 ＳＭＡ 上肢

模块 （ｒｅｖｉｓｅｄ ｕｐｐｅｒ ｌｉｍｂ ｍｏｄｕｌｅ ｆｏｒ ＳＭＡ， ＲＵＬＭ） 主

要用于评估 ＳＭＡ 患者的上肢运动能力， 其评估项目

定义为在特定状态下证明具备特定上肢功能的评估工

具， 评定结果可综合反映受试者上肢肌肉力量、 挛缩

程度、 姿势限制、 生长发育等多个维度。 最初的上肢

模块 （ｕｐｐｅｒ ｌｉｍｂ ｍｏｄｕｌｅ ｆｏｒ ＳＭＡ， ＵＬＭ） 是由相关科

室临床医生、 物理治疗师、 研究人员及患者权益团体

共同开发的以用于评估非卧床 ＳＭＡ 患者的上肢功能

的量表， 主要针对 ＳＭＡ 患儿［１２］ 。 ＵＬＭ 经过多中心环

境验证后， 广泛用于 ＳＭＡ 自然史研究［１３⁃１４］ 和正在进

行的临床试验中。 为了使该模块适用于更广泛的

ＳＭＡ 人群， 该量表经过近一步修订， 形成现在的修

订上肢模块， 称为 ＲＵＬＭ， 修订后的 ＲＵＬＭ 评估项目

适用年龄横跨 ３０ 个月直至成人阶段［１５］ 。
推荐意见： ＲＵＬＭ 在多项研究中作为评估 ＳＭＡ

患者上肢功能的工具， 具有较高的评估样本量（Ⅰ级

推荐， Ｂ 级证据）。
６􀆰 ４􀆰 １􀆰 ３　 费城儿童医院成人神经肌肉疾病测试 　 费

城儿 童 医 院 成 人 神 经 肌 肉 疾 病 测 试 （ ｃｈｉｌｄｒｅｎ􀆳ｓ
ｈｏｓｐｉｔａｌ ｏｆ ｐｈｉｌａｄｅｌｐｈｉａ ａｄｕｌｔ ｔｅｓｔ ｏｆ ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｏｒ⁃
ｄｅｒｓ， ＣＨＯＰ⁃ＡＴＥＮＤ） 是由费城儿童医院婴儿神经肌

肉疾病测试 （ ｃｈｉｌｄｒｅｎ􀆳ｓ ｈｏｓｐｉｔａｌ ｏｆ ｐｈｉｌａｄｅｌｐｈｉａ ｉｎｆａｎｔ
ｔｅｓｔ ｏｆ ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｏｒｄｅｒｓ， ＣＨＯＰ⁃ＩＮＴＥＮＤ） 修改

而成的新量表， 其排除不能用于成人测试的第 １１、
１５ 和 １６ 项， 使量表更适于成人评估［１６］ 。 评估共

１４ 项， 分别在 ２ 种体位下完成， 其中半卧位 ６ 项、
支撑坐位８ 项， 总分共 ４６ 分， 评价的功能包括颈部、
躯干、 手臂、 手的关键运动能力。 该量表特别针对因

神经肌肉障碍而只能保持坐位或不能独坐的患者， 对

运动能力明显减弱的患者更敏感， 尽量避免常用上肢

ＧＭＦＭ 出现的地板效应。
ＣＨＯＰ⁃ＡＴＥＮＤ 由国际多位物理治疗师和作业治

疗师组成的工作组共同制定并修改， 通过斯坦福大

学相关网址可以获得评估量表、 手册和学习资料

（ ｈｔｔｐｓ： ／ ／ ｍｅｄ􀆰 ｓｔａｎｆｏｒｄ􀆰 ｅｄｕ ／ ｄａｙ⁃ｌａｂ ／ ａｔｅｎｄ􀆰 ｈｔｍｌ ）， 并

可在线与该工作组成员交流、 咨询或反馈意见。
推荐意见： ＣＨＯＰ⁃ＡＴＥＮＤ 中各项目对肌力弱、

功能差的患者较友好， 更适用于 ＳＭＡ 不可独坐患者

或长期独坐患者 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证据）。
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Ｖｏｌ􀆰２ Ｎｏ􀆰 ２　 ２３３　　

６􀆰 ４􀆰 １􀆰 ４　 运动功能评估⁃３２ 项　 运动功能评估⁃３２ 项

（ｍｏｔｏｒ ｆｕｎｃｔｉｏｎ ｍｅａｓｕｒｅ， ＭＦＭ⁃３２） 是一个全面测量

身体运动功能的工具， 可监测大多数神经肌肉病患

者的功能状态和进展。 ＭＦＭ⁃３２ 的开发和验证过程

始于 １９９８ 年。 由欧洲和北美的物理医学、 神经医

学和儿科多名专家共同分析并测试的 ７５ 个评估内

容， 形成第 １ 版的 ５１ 项评估量表。 后经 ２０００ 年５ 月

至 ２００１ 年 ２ 月的验证研究后又形成了包含 ３２ 个项目

的第 ２ 版， 即 ＭＦＭ⁃３２。 ＭＦＭ⁃３２ 证实对 ３０３ 例 ６ ～
６０ 岁的典型神经肌肉疾病患者具有较高的评估有效

度， 其中包括 ３５ 例 ＳＭＡ 患者［１７］ 。 在对 ２ 型和 ３ 型

ＳＭＡ 患者评估研究中， ＭＦＭ⁃３２ 的反应性和敏感度较

高， 有助于监测 ２ 型和 ３ 型患者病程进展中的运动能

力变化［１８］ 。
推荐意见： ＭＦＭ⁃３２ 对患者运动功能可进行全面

评估， 还提供了表格使用的考核和在线交流的渠道，
有助于保持评价结果稳定 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证据）。
６􀆰 ４􀆰 １􀆰 ５　 “起立⁃行走” 计时测试 　 “起立⁃行走”
计时测试 （ｔｉｍｅｄ ｕｐ ａｎｄ ｇｏ ｔｅｓｔ， ＴＵＧＴ） 是一种快速

评定步行能力的方法， 最初用于评价老年人的平衡、
步行能力及跌倒风险。 该方法易于掌握， 应用方便，
定量准确， 适合临床评定和研究。 此测试最早由

Ｐｏｄｉｓａｄｌｅ和 Ｒｉｃｈａｒｄｓｏｎ 在 Ｍａｔｈｉａｓ 等在 “起立⁃行走”
测试的基础上加以改进而形成［１９⁃２０］ 。 根据对加拿大

１０ 家诊所的神经科医生、 康复科医生、 康复治疗师

的问卷调查结果表明， 在 ＳＭＡ 可行走患者中， ＴＵＧＴ
评估的重测可靠性较高［２１］ 。 同时， ＴＵＧＴ 与下肢肌

力、 ＨＦＭＳＥ、 １０ 米步行 ／ 跑步及 ６ 分钟步行测试

（６ ｍｉｎｕｔｅｓ ｗａｌｋ ｔｅｓｔ， ６ＭＷＴ） 具有显著性关联［２２］ 。
推荐意见： ＴＵＧＴ 可作为可行走者的随访测试，

观察其平衡和行走稳定性 （Ⅳ级推荐， Ｄ 级证据）。
６􀆰 ４􀆰 １􀆰 ６　 ６ 分钟步行测试 　 平地步行测试通常用来

评价运动能力或康复预后， 特别是慢性呼吸系统疾病

的治疗反应［２３］ 。 而 ６ＭＷＴ 在所有平地步行测试中表

现突出， 其易于实施， 受试者耐受更好， 较其他步

行测试更能反映患者日常步行的实际表现［２４］ 。 此

测试可以评价运动过程中相关系统的综合反应， 如

心血管系统和外周循环系统、 神经肌肉单元和肌肉

代谢等。 美国胸科学会 （Ａｍｅｒｉｃａｎ Ｔｈｏｒａｃｉｃ Ｓｏｃｉｅｔｙ，
ＡＴＳ） 在 ２００２ 年发布了 ６ＭＷＴ 的指南［２５］ ， 欧洲呼

吸学会和 ＡＴＳ 在 ２０１４ 年联合更新了系统回顾［２６］ 和

技术标准［２３］ 。
推荐意见： ６ＭＷＴ 对行走能力判断较精确， 为保

证评估质量， 应严格把控对场地、 测试时间、 测试者

口令和患者体能等因素 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证据）。
６􀆰 ４􀆰 １􀆰 ７　 关节活动范围　 关节活动范围 （ｒａｎｇｅ ｏｆ ｍｏ⁃
ｔｉｏｎ， ＲＯＭ） 评估作为一种基本的肢体数据测量， 能帮

助康复治疗师更精确地了解和描述 ＳＭＡ 患者肢体状

态。 全身关节受限挛缩是 ＳＭＡ 患者普遍存在的症状，
常见挛缩部位包括上肢的肩、 肘、 腕关节和手指， 下

肢的髋、 膝、 踝关节和脚趾等。 即便在肌力无下降的

肢体， 关节挛缩也会显著影响临床意义上患者的运动

能力， 造成极大的功能阻碍。 中国台湾的一项研究显

示， 参与研究的 ２ 型 ＳＭＡ 患者， 其运动范围受限的数

量与年龄和上肢功能等级呈正相关 （Ｐ＜０􀆰 ００１） ［２７］。
另一项研究表明， 长期保持坐位的 ２ 型 ＳＭＡ 患者希

望借助站床或助行器站立时， 髋关节和膝关节活动度

正常与否直接影响这种辅助站立训练的质量［２８］ ， 在

上肢活动度方面也有类似报道［２９］ 。 因此， 应在 ＳＭＡ
评估中加入对 ＲＯＭ 评估的适用， 帮助康复师对不同

类型 ＳＭＡ 患者及时制订和调整日常治疗项目、 拉伸、
矫形器使用和站立训练的运动处方。

推荐意见： ＲＯＭ 描述了患者关节挛缩的状态，
起到观察变化和警示挛缩的作用 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证

据）。
６􀆰 ４􀆰 １􀆰 ８　 脊髓性肌萎缩症功能评估量表 　 脊髓性肌

萎缩症功能评估量表 （ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ
ｒａｔｉｎｇ ｓｃａｌｅ， ＳＭＡＦＲＳ） 是由改良的肌萎缩侧索硬化

症功能评分量表和儿童功能独立性评定量表协议修

改的功能量表。 每个子集由患者或护理人员从 ０ 分

（完全依赖） 至 ５ 分 （完全独立） 打分， 最高分为

５０ 分［３０］ 。 ＳＭＡＦＲＳ 的项目以涉及依赖上肢的日常

活动为主， 包括进食、 衣物穿着 （上半身、 下半

身）、 洗澡、 如厕、 盥洗、 床上体位调整、 空间转

移、 步行、 上楼梯。
在 ＳＭＡ 患者药物治疗效果评估中， ＳＭＡＦＲＳ 作

为疾病严重程度的评估量表， 常与 ＨＦＭＳＥ 与 ＲＵＬＭ
共同使用［３１］ 。 在肢残影响严重、 ＨＦＭＳＥ 与 ＲＵＬＭ 无

法评 分 的 患 者 中， ＳＭＡＦＲＳ 仍 可 以 进 行 评 估。
ＳＭＡＦＲＳ 记录了患者或照护者对患者生活能力的主观

评价， 因此能更好地反映患者完成同一目标动作的难

易程度。 虽然未经过特殊培训， 但患者和照护者是生

活的亲历者， 对患者功能表现的观察更加深入， 专业

人士亦可结合此量表对患者功能状态作出更准确的评

估判断。
推荐意见： ＳＭＡＦＲＳ 可对 ＳＭＡ 患者生活依赖程
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度有针对性的评价 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证据）。
６􀆰 ４􀆰 １􀆰 ９ 　 健 康 状 况 调 查 表 　 健 康 状 况 调 查 表

（ＳＦ⁃３６） 主要用于对受试者生活质量进行全面评估，
其中包涵健康生活质量 （ｈｅａｌｔｈ ｒｅｌａｔｅｄ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ，
ＨＲＱｏＬ） 的 ８ 个维度， 分别为生理功能 （ ｐｈｙｓｉｃａｌ
ｆｕｎｃｔｉｏｎｉｎｇ， ＰＦ）、 生理健康能力 （ｒｏｌｅ⁃ｐｈｙｓｉｃａｌ， ＲＰ）、
身体疼痛 （ｂｏｄｉｌｙ ｐａｉｎ， ＢＰ）、 社会功能 （ｓｏｃｉａｌ ｆｕｎｃ⁃
ｔｉｏｎｉｎｇ， ＳＦ）、 精神健康 （ｍｅｎｔａｌ ｈｅａｌｔｈ， ＭＨ）、 情感

能力 （ｒｏｌｅ⁃ｅｍｏｔｉｏｎａｌ， ＲＥ）、 活力 （ｖｉｔａｌｉｔｙ， ＶＴ）、 总

体健康 （ｇｅｎｅｒａｌ ｈｅａｌｔｈ， ＧＨ） ［３２］ 。 随着年龄的增长，
青少年和成人 ＳＭＡ 患者开始具有更多的社会属性和

生活角色， 其身体能力变化和功能管理将直接影响其

生活质量与社交， 反之， 精神和情感维度的状态也会

左右身体维度的评分。 据研究， 许多轻症 ＳＭＡ 患者

往往出现精神维度评分较低的情况， 通过心理干预可

以减少情绪困扰对肢体功能和日常能力的变化， 从而

改善康复效果［３３］ 。 此外， ＳＦ⁃３６ 在社交维度的优化可

带来信息交流增加及参与照护人员增多的优势， 对患

者的照护结构形成更多元的体系， 因此其在 ＳＭＡ 康

复评估和康复管理都可起到良好作用［３４］ 。
推荐意见： ＳＦ⁃３６ 量表的外延较其他量表更广，

对描述患者生活能力、 认识患者生存状态有很大帮助

（Ⅱ级推荐， Ｃ 级证据）。
６􀆰 ４􀆰 １􀆰 １０　 吞咽评估建议　 吞咽障碍的评估包括床旁

评估和仪器评估两个方面， 由言语治疗师或专业人士

结合吞咽病史、 口面检查和试验性吞咽等步骤判断患

者的吞咽障碍程度， 但目前国际关于 ＳＭＡ 患者吞咽

障碍并无公认统一的筛查工具。 可行走者一般不存在

吞咽和进食困难， 在不可独坐者和可独坐者中， 更应

重视吞咽安全问题， 此类患者常出现误吸和肺部感

染， 建议在确诊后尽早进行全面的钡剂吞咽影像检

查， 以发现患者是否有吞咽障碍， 并在之后随诊中密

切监测可能发生的早期迹象［３］ 。 本文有专门章节对

ＳＭＡ 患者的消化和营养功能提供详尽建议， 请结合

本文消化系统部分和营养部分 （本刊后续报道） 综

合考虑患者吞咽障碍问题。
推荐意见： 吞咽障碍和误吸应受到重视， 适于

ＳＭＡ 患者的吞咽评估有待今后验证和研究 （Ⅲ级推

荐， Ｄ 级证据）。
６􀆰 ４􀆰 １􀆰 １１　 运动功能评估组合建议　 考虑到上述诸多

评估工具在不同方面的优势， 国际上多位专家均认为

建立标准化康复评估组合有利于提高对疾病发展和治

疗反应的认识［４，３５⁃３６］ 。 ＳＭＡ 疾病本身的异质性和多

系统性， 决定了针对患者的不同症状或各个阶段，
当前应考虑采取多样化的评估量表体系。 表 １ 为前

述康复评估量表在不同活动能力和分型 ＳＭＡ 患者中

的应用组合， 包括由患者及家属提供的报告、 粗大

和精细功能的客观评估、 生活质量调查等。 由于

ＣＨＯＰ⁃ＡＴＥＮＤ 量表是基于评估儿童的 ＣＨＯＰ⁃ＩＮＴＥＮＤ
量表而来， 在评分方面对挛缩的影响考虑较少， 但对

成人来说， 关节挛缩变形程度对评估结果和训练方案

的影响不容忽视， 因此评估组合中对运动严重减少的

患者特别加入了关节活动度测量评估。

表 １　 不同病情 ＳＭＡ 患者运动功能评估建议

Ｔａｂ． １　 Ｒｅｃｏｍｍｅｎｄａｔｉｏｎｓ ｆｏｒ ｍｏｔｏｒ ｆｕｎｃｔｉｏｎ ａｓｓｅｓｓｍｅｎｔ ｏｆ
　 　 　 　 ＳＭＡ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｄｉｆｆｅｒｅｎｔ ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ ｓｔａｔｕｓ

患者分型 日常活动 功能状态 生活质量

不可独坐者 ＲＵＬＭ
ＣＨＯＰ⁃ＡＴＥＮＤ

ＲＯＭ

ＳＭＡＦＲＳ ＳＦ⁃３６

可独坐 （不可站立） 者 ＲＵＬＭ
ＨＦＭＳＥ
ＭＦＭ⁃３２
ＲＯＭ

ＳＭＡＦＲＳ ＳＦ⁃３６

可独坐 （可辅助站立） 者 ＲＵＬＭ
ＨＦＭＳＥ
ＭＦＭ⁃３２

ＳＭＡＦＲＳ ＳＦ⁃３６

可行走者 ＨＦＭＳＥ
ＭＦＭ⁃３２

ＳＭＡＦＲＳ
ＴＵＧＴ
６ＭＷＴ

ＳＦ⁃３６

ＲＵＬＭ： 修订的 ＳＭＡ 上肢模块； ＣＨＯＰ⁃ＡＴＥＮＤ： 费城儿童医院成人神

经肌肉疾病测试； ＲＯＭ： 关节活动范围； ＳＭＡＦＲＳ： 脊髓性肌萎缩症功

能评估量表； ＳＦ⁃３６： 健康状况调查表； ＨＦＭＳＥ： 汉默史密斯功能运动

量表扩展版； ＭＦＭ⁃３２： 运动功能评估⁃３２ 项； ＴＵＧＴ： “起立⁃行走” 计

时测试； ６ＭＷＴ： ６ 分钟步行测试

推荐意见： 应考虑利用多个量表组合对不同类型

ＳＭＡ 患者进行多方位综合评估 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证

据）。
６􀆰 ４􀆰 ２　 康复管理策略

本节将针对临床实践中 ＳＭＡ 患者普遍遇到的问

题进行概括分析和建议， 作为临床参考。 文中如肢体

牵伸时间、 主动训练量、 支具佩戴等一些明确的训练

量， 也应由康复医师和康复治疗师等专业人士结合患

者具体情况给予相应的建议， 制订科学康复方案通常

需要反复评估和调整才能更加完善合理。
６􀆰 ４􀆰 ２􀆰 １　 ＩＣＦ 框架下的 ＳＭＡ 患者康复管理内容 　 维

持身体功能和活动能力是 ＳＭＡ 康复管理和康复治疗
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Ｖｏｌ􀆰２ Ｎｏ􀆰 ２　 ２３５　　

的主要目的之一， 从而改善患者生活质量。 在 ＩＣＦ 关

于功能本体的概念上， 涉及到人类作为功能本体的

３ 个方面内容： 身体功能与结构、 活动和参与［６，３７］ 。
其中身体功能和结构， 分别包括身体在生理学上产生

的能力 （如运动系统使人具有运动能力） 和在解剖

学上的人体物理学形态构成的特性 （如骨骼支撑人

体的结构、 良好的韧带延展性使关节活动范围更

大）。 而活动和参与两方面还涉及到患者作为家庭和

社会个体， 对外交流、 活动、 自理、 工作和学习、 家

庭生活、 人际交往、 生活领域等因素， 这些因素也越

来越受到康复治疗师和医生的重视。
本指南的康复管理部分以 ＳＭＡ 不可独坐者、 可

独坐者和可行走者为讨论主体， 将以身体功能和结构

为主， 兼顾患者的活动和参与。 不可独坐者、 可独坐

者和可行走者是基于功能状态的不同对 ＳＭＡ 患者

（尤其是成年患者） 的分类方式。
推荐意见： 依照功能和结构的患者分型来源于

ＳＭＡ 国际分型中各类患者的功能特征 （Ⅲ级推荐， Ｄ
级证据）， 但各类型的定义和边界尚不完整， 有待今

后在实践中验证补充。
６􀆰 ４􀆰 ２􀆰 ２　 不可独坐者的康复管理　 不可独坐者受疾

病影响最严重， 患者系因躯干和肢体变形、 无力而导

致无法独立保持坐位姿势， 或在成长过程中从未具备

独立坐立能力。 不可独坐者一般包括 １ 型、 ２ 型和年

龄较大的 ３ 型 ＳＭＡ 患者， 通常表现出全身肌肉严重

无力， 近端屈肌肌力显著减弱、 肌张力降低， 只保留

肢体远端部分主动运动， 四肢活动度受限明显， 脊柱

严重侧凸， 卧位姿势受限等。 在康复管理中应以维持

和扩大残存功能， 尽量减小疾病和继发损害为基本

目标。
（１） 体位摆放和姿势控制。 不可独坐者受脊柱

侧弯和四肢关节挛缩影响， 长时间采取卧位或在辅

助支持下坐位， 通常无法自行调整肢体位置或移动

重心。 在卧位时， 应利用辅助支持物品维持患者仰

卧位或侧卧位， 如海绵垫、 被褥、 毛巾卷、 豆袋

等， 支持物质地应软硬适中， 过硬则压迫皮肤， 过

软则支持效果差。 在坐位时， 应注意在患者头颈

部、 腋下、 脊柱侧弯的侧方等部给予支撑， 保证头

颈、 躯干均有支持物对抗重力。 坐位时可在轮椅或

日常用座椅上加装带软垫的支持架， 或用束带保持

头颈部或躯干竖立。
（２） 关节牵伸和活动度维持。 不可独坐者的关

节牵伸和被动活动从患者主动运动减少时即可开始，

即便患者肢体活动尚未出现受限， 进行预防性的手法

牵伸仍是必要的。 牵伸方法应由康复治疗师根据关节

不同、 受限程度高低和患者的个体功能差异制订运动

管理策略。 家人与照护者应当在康复治疗师的定期监

督和指导下， 日常在家中为患者做牵伸活动。
以牵伸手法缓解关节紧张挛缩， 以被动活动维持

现有关节角度， 目的在于减少关节挛缩对体位和姿势

的限制， 提高患者生活舒适感。 手法牵伸和被动活动

的最低频率应保持 ５ 次 ／ 周， 坚持 １ 次 ／ 日效果更佳。
佩戴支具和矫形器也可对关节起到长时间牵伸和

矫正的作用， 例如膝、 踝、 足矫形器和手部夹板等。
支具矫形器的单次穿戴时间应大于 ６０ ｍｉｎ， 使用频率

最低应保持 ５ 次 ／ 周［３８］ 。 在患者身体允许的前提下，
支具也可持续长时间佩戴， 夜间可持续穿戴支具睡

觉， 但要特别注意定时变换患者体位， 以减小支具自

重和约束压力对患者肢体的压迫和扭转。
（３） 主动运动能力和日常功能。 评估时尽可能

多的发现并记录患者残存的功能性主动动作， 如屈伸

手指、 屈伸肘、 转头等， 患者往往需要以此为基础发

展日常独立活动能力， 如操作电脑或手机、 整理衣

物、 夹持小物体等。 治疗师可根据患者尚存的功能性

动作和对动作的耐受程度设计训练， 训练可分为独立

动作和主动辅助动作。
对不可独坐者， 生活辅助设备对日常独立能力的

实现至关重要。 除了常见的电动坐立床、 可调节电动

轮椅、 上肢支撑平台外， 还可选用肢体悬吊工具、 浴

盆的体位固定装置、 眼球追踪控制设备、 口部电脑控

制器等。 个人电脑和手机已成为现代社会生活不可或

缺的工具， 其操作简易和影响力强的特点恰与严重失

能的 ＳＭＡ 患者十分契合， 可有效提高患者的社会参

与和交流能力。
在临床实践中， 患者经常出现躯干向上肢优势一

侧呈现侧弯的现象， 或非优势侧肌力显著减退、 关节

挛缩变形更严重等问题。 因此提示照护患者时应注意

日常定时变换体位和重心， 即使只有优势一侧肢体能

够使用， 也应尝试把手机、 食物等目标物品变换到其

他位置， 使患者在不同重心倾向上建立多个功能性

体位。
推荐意见： 不可独坐者残疾程度高， 对被动运

动、 肢位摆放和残存功能维持的日常康复要求较高，
建议日常生活由专人协助完成， 并使用合适的生活辅

助设备 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证据）。
６􀆰 ４􀆰 ２􀆰 ３　 可独坐者的康复管理　 可独坐者一般包括
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２３６　　 　 Ａｐｒｉｌ， ２０２３

２ 型和 ３ 型 ＳＭＡ 患者， 其中还有部分患者虽然在协助

下能够站立但不能行走。 相比于不可独坐者， 可独坐

者的四肢力量更有力， 脊柱侧凸情况更轻， 具有坐立

能力。 这类患者上肢肌力通常也明显下降， 近端肌群

比远端肌群更弱， 可以做轻微的下肢动作， 但对其保

持姿势或变换体位的帮助较小。 身体多关节挛缩变

形， 脊柱侧弯也很明显， 但比不可独坐者好一些。 可

独坐者的康复管理目标主要为防止关节挛缩和脊柱侧

弯加重， 巩固现存能力， 争取功能提高。
（１） 体位摆放和姿势控制。 可独坐者在体位变

换和姿势控制中的自主活动能力更强， 需关注关节挛

缩和脊柱侧弯对体位维持和主动运动的限制。 建议穿

戴胸腰部矫形器， 矫正患者坐姿， 同时对患者维持体

位起到支持作用。 对于躯干和上肢力量足够的患者，
可只借助躯干的侧方支撑垫保持坐姿， 但要注意避免

支撑垫对上肢活动的阻碍。 在患者变换体位时应注意

头部的保护性支撑， 防止颈部损伤， 必要时可以佩戴

颈部支具。
对于可以辅助站立的患者， 应鼓励其勤加练习，

使用站立架或站床， 或是佩戴下肢长支具站立。 鼓励

站立支撑对下肢伸展活动十分重要， 同时巩固下肢骨

骼， 经常保持直立位对患者的社会参与功能也有促进

作用。
（２） 关节牵伸和活动度维持。 可独坐者的关节

牵伸与不可独坐者类似， 应由康复治疗师评估患者具

体情况后为患者制订方法和计划， 家属和照护者应在

专业人士的指导和定期监督下， 为患者做日常牵伸

活动。
可独坐者的肢体活动幅度普遍比不可独坐者强，

但肌力仍较弱， 在做大幅度牵伸活动时应注意远端关

节尽量伸展放松， 避免因动作粗暴和活动方向异常造

成拉伤甚至骨折。 牵伸活动频率应至少 ５ 次 ／ 周，
１ 次 ／ 日更佳。

上下肢仍可采用矫正支具改善患者活动度， 佩戴

时间应尽量保持不少于 ６０ ｍｉｎ ／ 次， 睡觉时也可以穿戴

支具持续纠正关节， 但仍要注意患者皮肤压迫情况和

睡眠质量， 建议支具穿戴频率不少于 ５ 次 ／ 周。 在可辅

助站立的患者中， 站立训练可以作为跟腱牵伸的方式

之一。 在辅助下站立训练时长应达到 ３０ ～ ４０ ｍｉｎ ／ 次，
下肢耐力不够的患者可以利用足踝或膝足踝支具辅助

支撑， 每周训练频率 ３～５ 次［３８］ 。
（３） 主动运动能力和日常功能。 可独坐者的肌

肉训练应纳入患者的日常生活固定内容， 训练不仅能

增强力量， 还可提高患者耐力和平衡功能， 进而改善

社会参与和职业活动能力［３９］ 。 坐位和站立的耐力训

练能提高患者日常生活的直立时间， 间接提高社交、
学习或职业的参与程度。 坐位训练可以使患者维持静

态坐位或尝试主动转移重心， 站立训练除了运用下肢

支具延长站立时间外， 还可尝试借助悬吊架或在水中

进行辅助站立训练。
颈部、 躯干和近端关节的力量练习是必要的， 可

通过他人辅助下的主动运动进行肌力练习， 也可利用

翻身、 起坐、 转移等日常动作训练关键肌群， 训练时

同样应注意双侧肌力的协调发展。
推荐意见： 可独坐者应以维持和增强坐位下的独

立生活能力为基本康复原则 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证

据）。 根据是否保留站立能力， 可独坐者今后还可进

一步细化康复管理方案。
６􀆰 ４􀆰 ２􀆰 ４　 可行走者的康复管理　 可行走者一般定义

标准为可以在无辅助条件下独立步行 １０ ｍ 以上， 通

常包括症状较轻的 ３ 型或 ４ 型患者。 可行走者的肌力

减退下肢比上肢更加明显， 近端肌力弱于远端， 有研

究表明 ＳＭＡ 患者上肢普遍肱三头肌和三角肌比肱二

头肌无力更明显， 下肢通常臀大肌、 髂腰肌、 股四头

肌和臀中肌比腘绳肌更加无力［４０］ ， 这种差异在肌肉

力量大、 能够有效活动的可行走者中更明显。
（１） 体位摆放和姿势控制。 可行走者的大部分

运动都能自主完成， 维持姿势和变换体位都不太困

难， 因此在日常姿势控制中应着重增强患者坐位、 站

立和行走的耐力。 此外， 患者仍可能存在下肢近端关

节肌力下降， 在站立和行走时应让患者注意双侧用力

平衡协调。
（２） 关节牵伸和活动度维持。 应重点关注可行

走者肌力下降的肢体， 防止因活动不充分导致的关节

挛缩。 对能够自主运动的关节， 被动牵伸训练可适当

减少， 同时增加主动辅助训练， 在他人的辅助引导下

进行关节全范围活动训练。 可行走者有能力控制躯干

姿势， 因此行走时可不穿戴胸腰支具， 避免因支具妨

碍正常行走姿势， 但必要时可穿支具用于调整坐姿。
（３） 主动运动能力和日常功能。 建议可行走者

及家属在专业人士的指导和监督下， 常规进行有氧训

练， 包括常规的肌力训练、 日常生活动作训练、 耐力

训练、 平衡训练等［３９］ ， 也可应用水中运动、 向心和

离心运动、 静力练习等。 控制运动量， 一般保持患

者心率略低于运动靶心率作为运动强度衡量标准，
有测定条件的专业机构可通过观察患者运动时无氧
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Ｖｏｌ􀆰２ Ｎｏ􀆰 ２　 ２３７　　

阈出现前 １ 分钟的对应心率来确定， 或通过达到峰

值摄氧量的 ４０％ ～ ６０％对应的心率， 确定适宜的运

动强度。 如无上述条件， 患者居家可以采取更保守

的运动量估算策略， 一般通过运动后微出汗、 呼吸

略快但不太影响与人交谈等体征作为训练标准， 训

练频率保持 ３～５ 次 ／ 周［４１］ 。
推荐意见： 可行走者坚持主动运动训练有助于增

强心肺功能和运动耐力， 保持良好身体姿势 （Ⅲ级

推荐， Ｄ 级证据）。
（本部分执笔人： 张光宇）

６􀆰 ５　 呼吸科诊疗管理

呼吸系统是 ＳＭＡ 发病、 残疾和死亡的常见受累

系统。 国内外 ＳＭＡ 呼吸管理的证据多见于婴幼儿和

儿童， 青少年和成人 ＳＭＡ 患者中， 不是所有患者在

疾病初期都可出现呼吸衰竭， 所以在这些人群中， 及

早发现呼吸相关并发症非常重要。 由于青少年和成人

ＳＭＡ 患者主要为 ＳＭＡ ２～ ４ 型， 本指南主要参考儿童

呼吸管理的指南并结合青少年成人 ＳＭＡ， 即 ＳＭＡ ２～
４ 型患者的研究证据提出建议。
６􀆰 ５􀆰 １　 ＳＭＡ 呼吸生理的改变和呼吸系统并发症

ＳＭＡ 在呼吸系统的影响主要是 ＳＭＡ 导致的呼吸

肌无力， 主要累及呼气肌和肋间肌， 膈肌相对受累

少。 其呼吸生理的改变和呼吸系统并发症主要包括：
①呼吸肌无力导致夜间和日间通气不足， 引起高碳酸

血症， 导致晨起头痛、 疲劳、 日间嗜睡， 甚至呼吸性

酸中毒、 肺性脑病； ②呼吸肌无力导致咳嗽障碍， 引

起下呼吸道分泌物清除不良； ③反复呼吸道感染， 可

加剧肌无力， 同时引起支气管扩张； ④吞咽功能障碍

和胃食管反流， 加上无效咳嗽， 可能导致吸入性肺

炎； ⑤上气道扩张肌无力， 易出现睡眠时上气道塌

陷， 引起睡眠呼吸障碍和夜间血氧饱和度下降； ⑥矛

盾呼吸导致胸壁和肺发育不全； ⑦进行性脊柱侧凸导

致胸廓畸形， 进一步加重通气功能障碍［４２⁃４３］ 。 这些

病理生理改变相互作用， 从而导致 ＳＭＡ 患者容易出

现慢性呼吸衰竭， 需要无创通气治疗甚至气管切开、
有创机械通气治疗。 在出现急性呼吸道感染或者痰液

引流不畅时可能出现急性呼吸衰竭。
ＳＭＡ 的呼吸生理的改变和临床表现根据 ＳＭＡ 的

分型而不同。 婴儿起病的 １ 型 ＳＭＡ 多于出生至 ６ 个

月内发病， 是常见类型中起病最早、 病情最重的类

型， 一般 ２ 岁以内死于呼吸衰竭。 青少年和成年型

的 ＳＭＡ 患者主要为 ＳＭＡ ２～ ４ 型。 ２ 型 ＳＭＡ 多于 ６～

１８ 个月起病， 肌无力以近端为著， 下肢重于上肢，
随着病程进展， 出现吞咽困难、 咳嗽无力、 呼吸功能

不全、 脊柱侧弯、 关节挛缩等合并症， 随着年龄增长

可缓慢获得独坐能力 （后期又会丧失独坐能力）， 生

存期多数可达 ２５ 岁， 进行性呼吸肌无力导致的呼吸

衰竭是这一类型患者的主要死亡原因［４４］ 。 部分 ３ 型

ＳＭＡ 因脊柱侧凸、 呼吸功能不全等影响日常生活。
文献报道， ３９％的 ２ 型 ＳＭＡ 患者和 ９％的 ３ 型 ＳＭＡ 患

者在中位年龄 ５􀆰 ０ 岁和１５􀆰 １ 岁时需要无创通气治

疗［４５］ 。 ４ 型 ＳＭＡ 是最温和的类型， 在成年期发病，
呼吸系统受累轻。
６􀆰 ５􀆰 ２　 ＳＭＡ 呼吸功能评估

６􀆰 ５􀆰 ２􀆰 １　 临床表现和体格检查 　 除常规检查之外，
尤其需要询问是否有呼吸道症状， 包括发热、 咳嗽、
咯痰、 呼吸困难、 容易呛咳、 咳嗽是否有力， 呼吸困

难是否与体位有关， 是否经常患呼吸道感染， 是否合

并双下肢浮肿等， 是否合并睡眠呼吸障碍 （因呼吸

困难无法入睡， 或者入睡后易醒， 打鼾， 夜间和晨起

头痛、 疲乏、 白天嗜睡等）。 体格检查除常规检查，
还需观察患者呼吸频率， 胸式还是腹式呼吸为主， 是

否存在矛盾呼吸， 有无三凹征， 是否存在脊柱侧凸、
胸壁异常。

推荐意见： 在青少年和成人 ＳＭＡ 中应常规进行呼

吸系统症状和体征的评估 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证据）。
６􀆰 ５􀆰 ２􀆰 ２　 肺功能的评估 　 用力肺活量 （ ｆｏｒｃｅｄ ｖｉｔａｌ
ｃａｐａｃｉｔｙ， ＦＶＣ） 是目前监测神经肌肉疾病肺功能的重

要指标。 ＳＭＡ １ 型和部分 ＳＭＡ ２ 型在病初就出现１ 秒

用力呼气容积 （ｆｏｒｃｅｄ ｅｘｐｉｒａｔｏｒｙ ｖｏｌｕｍｅ ｉｎ ｔｈｅ ｆｉｒｓｔ ｓｅｃ⁃
ｏｎｄ， ＦＥＶ１）、 ＦＶＣ 和肺活量明显较低［４６］ 。 ＳＭＡ 患者

肺功能下降在儿童期最为明显， 在成年早期趋于稳

定。 一项 ８ 年的回顾性研究发现在 ＳＭＡ ２ 型和部分

３ 型中， ＦＶＣ 在 １３ 岁前每年下降 ４％ ～ ６％， 在 １３ 岁

以后趋向缓慢［４５］ 。 迟发性 ＳＭＡ （３ｂ 和 ４ 型） 患者可

能终生肺功能稳定， 少部分患者例外。
ＦＶＣ 降低与肺部并发症的风险增加相关。 有文

献报道， ２ 型 ＳＭＡ 患者 ＦＶＣ 下降达到 ３０％预期值时，
肺部并发症风险明显增高， ＦＶＣ＜２０％的患者发生肺

部并发症的风险更高， 而 ＦＶＣ＞６０％的患者夜间低通

气的风险较低［４２］ 。
对于可独坐者应该进行呼吸功能评估， ＳＭＡ 的

肺功能表现主要为限制性通气功能障碍， 具体表现为

ＦＶＣ、 ＦＥＶ１ 下降， ＦＥＶ１ ／ ＦＶＣ 正常， 肺总量下降，
呼气流量峰值 （ｐｅａｋ ｅｘｐｉｒａｔｏｒｙ ｆｌｏｗ， ＰＥＦ） 下降。
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推荐意见： 在青少年 ＳＭＡ 中应常规进行肺功能

的监测， 尤其是 １ 型和 ２ 型 ＳＭＡ （Ⅰ级推荐， Ａ 级证

据）。
６􀆰 ５􀆰 ２􀆰 ３　 呼吸肌力的评估　 ＳＭＡ 对呼吸肌力的影响

主要累及肋间肌， 导致呼气无力， 而膈肌功能相对保

留。 呼吸肌无力与肺顺应性降低、 肺发育不全、 咳嗽

能力降低相关， 最终可能导致慢性呼吸衰竭。 研究表

明， ＳＭＡ⁃１ｃ 型 至 ＳＭＡ⁃３ａ 型 患 者 的 最 大 呼 气 压

（ｍａｘｉｍｕｍ ｅｘｐｉｒａｔｏｒｙ ｐｒｅｓｓｕｒｅ， ＰＥｍａｘ） 和最大吸气压

（ ｍａｘｉｍｕｍ ｐｅａｋ ｉｎｓｐｉｒａｔｏｒｙ， ＰＩｍａｘ ） 下 降， 其 中

ＰＥｍａｘ 是检测 ＳＭＡ 患者呼吸肌无力的敏感指标［４７］ 。
在年龄大于 １２ 岁的神经肌肉患者中， 咳嗽峰流

速 （ｐｅａｋ ｃｏｕｇｈ ｆｌｏｗ， ＰＣＦ） 应作为神经肌肉疾病气

道分泌物有效清除能力的评估手段。 ＰＣＦ＜２７０ Ｌ ／ ｍｉｎ
时被认为无法达到有效咳嗽。 在 １ 型和大量 ２ 型患者

中， ＰＣＦ 甚至＜１６０ Ｌ ／ ｍｉｎ， 由于低 ＰＣＦ 与呼吸道感

染发生的增加相关， ＰＣＦ 可以作为 ＳＭＡ 患者呼吸功

能的评估和随诊的指标。
推荐意见： 在 ＳＭＡ 患 者 中， 常 表 现 为 ＰＩｍａｘ、

ＰＥｍａｘ 下降， 其中以 ＰＥｍａｘ 下降为主。 而 ＰＣＦ 可作为

有效清除气道分泌物的评估指标 （Ⅰ级推荐， Ｂ 级证

据）。
６􀆰 ５􀆰 ２􀆰 ４　 睡眠呼吸监测　 神经肌肉疾病的呼吸功能

下降最早表现为睡眠呼吸障碍， 所以密切监测神经肌

肉疾病患者睡眠中的呼吸情况尤其重要。 ＳＭＡ 患者

也易合并睡眠呼吸障碍， 早期发现睡眠呼吸障碍并及

早处理可以减少并发症。 不同分型的 ＳＭＡ 均可出现

睡眠呼吸障碍， 早期可仅仅出现快速动眼期 （ ｒａｐｉｄ
ｅｙｅ ｍｏｖｅｍｅｎｔ， ＲＥＭ） 睡眠的睡眠呼吸障碍， 在儿童

ＳＭＡ 患者中， 睡眠呼吸障碍的类型以睡眠低通气、
中枢性睡眠呼吸暂停 （ ｃｅｎｔｒａｌ ｓｌｅｅｐ ａｐｎｅａ， ＣＳＡ） 为

主［４８］ 。 成人 ＳＭＡ 患者中睡眠呼吸障碍的研究少，
３ 型ＳＭＡ 中合并阻塞性睡眠呼吸暂停 （ ｏｂｓｔｒｕｃｔｉｖｅ
ｓｌｅｅｐ ａｐｎｅａ， ＯＳＡ） 的报道较多。 此外， 肥胖的 ＳＭＡ
患者需要警惕合并 ＯＳＡ。

英国胸科协会建议在潮气量低于 ６０％预计值的

儿童神经肌肉疾病的患者中， 以及对于合并 ＯＳＡ 或

低通气的症状， 或者膈肌无力的患者中每年至少进行

一次睡眠呼吸监测［４９］ 。 白天的肺功能与夜间的低氧、
低通气情况不匹配［５０］ ， 所以应该在 ＳＭＡ 中常规进行

睡眠呼吸监测。 在疾病进展速度不确定的青少年和成

人 ＳＭＡ 中， 以及出现反复感染或者睡眠呼吸障碍的

ＳＭＡ 患者中， 半年至 １ 年应进行多导睡眠监测， 以

指导下一步治疗。
睡眠呼吸监测包括不同级别的监测手段。 多导睡

眠图 （ｐｏｌｙｓｏｍｎｏｇｒａｐｈｙ， ＰＳＧ） 是睡眠呼吸疾病诊断

的金标准， 可发现早期的夜间血氧饱和度下降， 常表

现为 ＲＥＭ 睡眠下降为主的低氧血症。 ＰＳＧ 也可以准

确鉴别 ＣＳＡ 和 ＯＳＡ。 在无条件进行 ＰＳＧ 的医疗机构，
可以应用整夜的脉氧饱和度监测筛查 ＳＭＡ 的睡眠呼

吸障碍， 并需要有经验的呼吸科医生进行解读。
如果出现睡眠时持续低氧血症， 需要警惕出现睡

眠低通气， 需要警惕肌肉无力导致的低通气 （ＰａＣＯ２

≥４５ ｍｍ Ｈｇ）， 均应该进行清醒状态的血气分析分析

明确有无高碳酸血症， 有条件可以应用无创二氧化碳

监测设备 （呼气末 ＣＯ２ 监测或者经皮 ＣＯ２） 来明确

是否存在睡眠低通气。
如果仅出现睡眠时持续低氧血症或者单纯的睡眠

低通气， 建议实施睡眠时的无创正压通气治疗 （ｎｏｎ⁃
ｉｎｖａｓｉｖｅ ｐｏｓｉｔｉｖｅ ｐｒｅｓｓｕｒｅ ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ， ＮＩＰＰＶ）， 同时应

用睡眠呼吸监测来进行确定最佳的压力设置［５１⁃５２］ 。
推荐意见： 在青少年和成人 ＳＭＡ 中， 应进行定

期的睡眠呼吸监测， 若出现反复感染和睡眠症状， 应

进行多导睡眠监测 （Ⅱ级推荐， Ｂ 级证据）。
６􀆰 ５􀆰 ２􀆰 ５　 胸部影像学检查 　 如果出现发热、 咳嗽、
咯痰、 呛咳等呼吸道感染症状， 建议查胸片或胸部

ＣＴ， 及时发现肺部感染、 肺不张和支气管扩张。 膈

肌超声在神经肌肉疾病中的作用越来越受到重视， 如

果患者合并有严重低通气或者低氧血症， 建议完善膈

肌超声明确有无膈肌受累［５３⁃５４］ 。
推荐意见： 在青少年和成人 ＳＭＡ 中， 若出现反

复感染和睡眠症状， 应及时进行胸部影像学检查。 在

常规 ＳＭＡ 评估中， 膈肌超声可以提示有无膈肌受累

（Ⅱ级推荐， Ｃ 级证据）。
６􀆰 ５􀆰 ２􀆰 ６　 呼吸系统外的功能评估　 ＳＭＡ 患者也易出

现吞咽功能不全、 胃食管反流， 易导致呛咳， 导致吸

入性肺炎， 具体评估详见消化系统管理 （本刊后续

报道）。 此外， 在青少年 ＳＭＡ 患者中， 还需要注意脊

柱侧凸对呼吸系统的影响， 详见骨科管理 （本刊后

续报道）。
６􀆰 ５􀆰 ３　 ＳＭＡ 的呼吸管理

６􀆰 ５􀆰 ３􀆰 １　 气道分泌物清除 　 在 ＳＭＡ 呼吸系统管理

中， 清除气道分泌物使气道通畅非常重要。 气道吸入

治疗， 包括黏液溶解剂、 高渗盐水和支气管扩张剂均

可有利于促进分泌物的清除。
在咳嗽无力的神经肌肉疾病中， 特别是反复呼
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吸道感染的患者中， 建议常规应用气道廓清技术进

行气道分泌物清除尤其重要。 常见的方法是体位引

流、 胸部叩击、 经口或鼻负压吸痰， 必要时应用气

管镜吸痰。
在儿童 ＳＭＡ 患者中， 通过加强咳嗽提高 ＰＣＦ 是

气道廓清技术的重要方法， 但在成人 ＳＭＡ 中的证据

不多。 在大于 １２ 岁的青少年和成人 ＳＭＡ 患者中， 建

议当 ＰＣＦ＜２７０ Ｌ ／ ｍｉｎ 时， 建议应用加强咳嗽的方法，
包括人工辅助咳嗽、 肺容积扩充来增加咳嗽力量， 增

加吸气容积， 从而提高 ＰＣＦ。 人工辅助咳嗽， 是指治

疗师在患者咳嗽时用手按住患者腹部， 施加向上压

力， 使膈膜向上移动， 以增加呼气气流。 肺容积扩充

方法是应用具有单向阀的肺容量补充装置增加吸气容

积。 如果 ＰＣＦ 达到 ２７０ Ｌ ／ ｍｉｎ， 可继续随诊。 如果

ＰＣＦ 无法达到 ２７０ Ｌ ／ ｍｉｎ， 建议使用咳嗽辅助机 （即
机械性吸⁃呼气技术， ｍｅｃｈａｎｉｃａｌ ｉｎｓｕｆｆｌａｔｉｏｎ⁃ｅｘｓｕｆｆｌａ⁃
ｔｉｏｎ， ＭＩ⁃Ｅ）， 以更好地改善 ＰＣＦ［４２， ５５］ 。

在清除分泌物困难， 有持续的肺不张， 且应用其

他气道清除技术仍效果不佳的患者， 可考虑应用胸壁

振荡技术， 如高频胸壁振荡或肺内振荡通气［４９］ 。 在

急性呼吸道感染时， 建议应用 ＭＩ⁃Ｅ 技术协助气道分

泌物清除可以减少气管插管和机械通气。
推荐意见： 在青少年和成人 ＳＭＡ 患者中， 应积

极应用气道吸入治疗和气道廓清技术进行气道分泌物

清除 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证据）。
６􀆰 ５􀆰 ３􀆰 ２　 通气支持治疗 　 通气支持治疗可以缓解

ＳＭＡ 患者的白天和夜间低通气症状， 减少呼吸道感

染， 减少住院率， 改善生活质量， 延长生存期。
（１） 无创正压通气治疗。 对于已出现夜间睡眠

呼吸障碍或低通气的患者， 应择期开始实施通气支持

治疗。 在神经肌肉疾病中， 首选 ＮＩＰＰＶ， 可选择舒适

的面罩或鼻罩， 应用双水平气道正压通气 （ ｂｉｌｅｖｅｌ
ｐｏｓｉｔｉｖｅ ａｉｒｗａｙ ｐｒｅｓｓｕｒｅ， ＢＰＡＰ） 治疗， 使呼吸肌得到

充分的休息， 纠正高碳酸血症和低氧血症。 在疾病的

早期， 对于仅有夜间高碳酸血症和低氧的患者仅仅在

夜间应用 ＢＰＡＰ 治疗， 出现Ⅱ型呼吸衰竭时， 可能需

要全天应用 ＢＰＡＰ 治疗。 ＮＩＰＰＶ 的时机见表 ２。 根据

国外 ２ 型 ＳＭＡ 患者儿童呼吸管理的指南和神经肌肉

疾病患者无创通气的建议［４２， ５６］ ， 本指南建议在青

少年和成人 ＳＭＡ 患者中实施 ＮＩＰＰＶ 治疗的时机如

表 ２ 所示。 也有研究显示在神经肌肉患者中， 当

ＦＶＣ＜ ５０％ 时， 即使无夜间低通气的症状， 也有

７０％的患者会在 １ 年内需要应用 ＮＩＰＰＶ 治疗［５７］ 。
呼吸机的压力设置应该由呼吸科医生根据患者的

临床症状、 血气分析结果、 通气量、 睡眠呼吸监测结

果进行设定， 有条件的情况下建议在具备经皮 ＣＯ２

条件的多导睡眠监测下调整压力， 以确定最佳的呼吸

机设置、 压力和面罩， 并及早发现漏气问题。 治疗过

程中警惕无创通气治疗的副作用 （腹胀、 误吸、 皮

肤压伤等） ［５２］ 。 ＮＩＰＰＶ 治疗过程中注意气道湿化。
开始应用 ＮＩＰＰＶ 治疗后应复查 ＮＩＰＰＶ 治疗后的

睡眠呼吸监测、 ＣＯ２ 监测和血气分析明确 ＮＩＰＰＶ 治

疗的有效性， 是否已缓解睡眠低通气， 必要时重新调

整呼吸机设置， 并在随访中根据临床情况定期复查睡

眠呼吸监测以及早发现通气不足。
（２） 机械通气。 由于无创通气治疗的有效性和

广泛应用， 目前 ＳＭＡ 患者气管切开已经很少见。 在

以下情况下可能需要气管切开接机械通气治疗： ①严

重的球麻痹； ②两周无法拔除气管插管； ③ＮＩＰＰＶ
失败 ／ 不耐受； ④停止通气支持不超过 ３０ ｍｉｎ； ⑤机

表 ２　 应用无创正压通气治疗的时机

Ｔａｂ． ２　 Ｔｉｍｉｎｇ ｏｆ ｔｈｅ ａｐｐｌｉｃａｔｉｏｎ ｏｆ ｎｏｎ⁃ｉｎｖａｓｉｖｅ ｐｏｓｉｔｉｖｅ ｐｒｅｓｓｕｒｅ ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ

适用前提　 　 具体治疗时机　 　 　

出现任一情况需要考虑开始夜间 ＮＩＰＰＶ 治疗 白天高碳酸血症 （ＰａＣＯ２＞４５ ｍｍ Ｈｇ）

睡眠呼吸障碍 （包括出现睡眠低通气、 ＯＳＡ 和 ＣＳＡ）
矛盾呼吸

端坐呼吸

肺部反复感染并需要住院治疗 （＞３ 次 ／年）

对已经应用夜间 ＮＩＰＰＶ 治疗， 出现此情况需要同时行白天

ＮＩＰＰＶ 治疗

需要 ＮＩＰＰＶ 的时间延长至清醒状态

呼吸困难引起的吞咽异常， 经 ＮＩＰＰＶ 缓解

呼吸困难严重， 无法说整句话

低通气症状， 白天最低 ＳｐＯ２＜９５％或 ／和清醒时 ＰａＣＯ２＞４５ ｍｍ Ｈｇ

ＮＩＰＰＶ： 无创正压通气治疗； ＰａＣＯ２： 动脉血二氧化碳分压； ＯＳＡ： 阻塞性睡眠呼吸暂停； ＣＳＡ： 中枢性睡眠呼吸暂停； ＳｐＯ２： 血氧饱和度
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械辅助咳嗽仍无法控制呼吸道分泌物。 应在患者及其

家属知情同意下进行， 并应该根据临床状态、 预后和

家庭讨论后的生活质量要求来进行个体化的处理。
推荐意见： 在青少年和成人 ＳＭＡ 患者中， 对于

已出现夜间睡眠呼吸障碍或低通气的患者， 应择期开

始实施家庭无创 ＢＰＡＰ 治疗， 使呼吸肌得到充分休

息， 纠正高碳酸血症和低氧血症， 部分无法应用无创

通气治疗的患者可考虑有创机械通气治疗 （Ⅰ级推

荐， Ｂ 级证据）。
（３） 氧疗。 由于 ＳＭＡ 的低氧血症大多数伴有低

通气， 氧疗可能进一步加重 ＣＯ２ 潴留， 严重可能导

致呼吸性酸中毒。 对于合并高碳酸血症的 ＳＭＡ 患者，
如需氧疗， 应在无创通气治疗过程中给予氧疗。 不建

议在 ＳＭＡ 患者中应用高流量吸氧。
推荐意见： 在青少年和成人 ＳＭＡ 患者中， 氧疗

可能加重 ＣＯ２ 潴留， 应结合临床情况决定氧疗时机

和实施方法 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证据）。
（４） ＳＭＡ 合并急性呼吸衰竭。 ＳＭＡ 合并急性呼

吸衰竭大多数由于呼吸道感染诱发导致， 目前缺乏专

门的针对 ＳＭＡ 患者急性呼吸衰竭处理的证据。 主要

治疗包括积极抗感染、 气道分泌物清除， 呼吸支持方

面首选无创通气治疗。 抗生素的选择根据年龄、 场所

和合并症， 结合临床情况， 并依据儿童和成人的呼吸

道感染指南进行具体选择， 注意覆盖厌氧菌感染。 大

量痰液引流困难、 昏迷患者， 无创通气无法维持需考

虑有创呼吸机治疗。
（５） 减少误吸， 处理胃食管反流。 详见消化系

统部分 （本刊后续报道）。
（６） 呼吸功能锻炼、 脊柱侧凸矫形手术、 营养

支持治疗均与呼吸管理密切相关， 详见其他专科部分

（本刊后续报道）。
（７） 疫苗。 呼吸道感染是青少年 ＳＭＡ 常见的并

发症， 建议定期接种流感疫苗、 肺炎疫苗。
（８） 疾病修正治疗药物对 ＳＭＡ 呼吸系统的影响。

在儿童 ＳＭＡ 中， 目前的证据表明， 在诺西那生钠治

疗 １ 年后可改善 ＳＭＡ 引起肺功能和睡眠呼吸障

碍［５８］ ， 在成人的研究中也发现诺西那生钠改善了

３ 型ＳＭＡ 患者的 ６ＭＷＴ 和 ＰＣＦ［５９］ 。 但在已使用机械

通气或无创通气治疗的 ＳＭＡ 患者中， 在疾病修正治

疗 １ 年后， 只有少数会脱离呼吸机或每 ２４ 小时需要

的呼吸机减少， 未来需要更多的数据明确诺西那生钠

的作用。
利司扑兰在改善 ＳＭＡ ２ 型和不能步行的 ＳＭＡ

３ 型的运动功能得到证实［６０］ ， 目前缺乏其对青少年

和成人 ＳＭＡ 患者呼吸系统影响的研究证据。
（本部分执笔人： 罗金梅　 肖　 毅）

６􀆰 ６　 麻醉科诊疗管理

６􀆰 ６􀆰 １　 超声辅助定位及实时引导下鞘内给药

（说明： 根据不同医院情况， 超声引导下鞘内注

射可由麻醉科、 超声科或其他科室完成。）
诺西那生钠注射液是全球首个获批的 ＳＭＡ 基因

治疗药物， 由于该药无法通过血脑屏障， 因此须通过

蛛网膜下腔内注射给药， 即鞘内注射给药的方式发挥

作用［６１］ 。 然而， 青少年或成年 ＳＭＡ 患者由于肌无力

通常会合并较为严重的脊柱畸形， 传统解剖定位盲法

穿刺实施困难， 且风险高； 尽管国外有研究报道Ｘ 线

和 ＣＴ 可用于引导此类患者经腰椎或颈椎鞘内注射给

药， 但由于需要反复多次给药， 累积的放射线曝露给

患者健康带来的潜在危害不容忽视［６２］ 。 此外， 目前

婴幼儿 ＳＭＡ 患者可较既往更早的应用到诺西那生钠；
尽管此类患儿通常尚未出现严重脊柱畸形， 精准定位

穿刺间隙并预估穿刺深度对于安全有效实施鞘内注射

给药仍具有重要临床意义。 超声具有可视化、 无放射

性污染的优势， 不仅可用于穿刺前评估穿刺条件、 辅

助定位穿刺节段、 预估穿刺深度； 还可用于全程实时

引导穿刺， 最大限度避免了周围脏器及血管损伤， 提

高了穿刺的精准性和安全性［６３⁃６４］ 。 本指南就超声辅

助定位及实时引导技术在 ＳＭＡ 患者鞘内注射给药中

的应用进行总结， 并详细介绍了临床实施策略供临床

医生参考和借鉴。 本指南为提高 ＳＭＡ 患者鞘内注射

给药安全性及精准性并避免反复放射线暴露而定， 不

具有强制性， 也不应作为医疗责任判定的依据。
６􀆰 ６􀆰 １􀆰 １　 操作前脊柱影像学检查与评估

（１） ＣＴ 检查。 ＣＴ 扫描用于对全脊柱椎体及附件

骨质结构的进行观察， 多平面重建及容积成像 （３Ｄ⁃
ＣＴ） 能全面显示脊柱的三维结构。 全脊柱 ３Ｄ⁃ＣＴ 图

像可在各维度进行旋转， 不仅可提供有关整体脊柱侧

弯及局部椎体旋转的信息， 还可读取有关棘突间隙、
椎板间隙及椎间孔等穿刺靶点局部空间大小的详细信

息 （图 １Ａ） ［６５］ 。 可用于穿刺操作前分析判断是否存

在可穿刺间隙， 并依据可穿刺间隙的大小、 周围结构

钙化及骨赘形成情况进一步评估穿刺条件［６５］ 。 然而，
由于图像为重建所得， 所提供的细节信息有可能与实

际情况有所偏差。
（２） ＭＲＩ 检查。 ＭＲＩ 是评估软组织的推荐方
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法［６５］ 。 在合并脊柱畸形的 ＳＭＡ 患者， 尽管矢状面

ＭＲＩ 图像无法显示脊柱的连续解剖结构， 但仍可用

于初步评估目标穿刺区域距皮肤的深度； 而横轴位

图像则可显示脊髓、 马尾、 脑脊液、 硬脊膜和硬膜

外间隙的断面形态及信号强度， 为临床决策提供了

更具参考价值的详细信息 （图 １Ｂ）。 在 Ｔ１ 加权像，
脊髓呈中信号， 脑脊液呈低信号， 硬膜外间隙脂肪

呈高信号， 脑脊液与硬膜外间隙信号对比度相对较

高； 在 Ｔ２ 脂肪抑制加权像， 脊髓呈中信号， 脑脊液

和硬膜外间隙均呈高信号， 脑脊液与脊髓信号对比

度相对较高［６５］ 。 应尽可能选择脊髓或马尾形态正

常， 脑脊液信号清晰、 均匀的节段进行穿刺。 ＳＭＡ
患者因发育异常和解剖畸形可能会出现以下几种情

况： ①蛛网膜下腔梗阻或不全梗阻， 表现为近段马

尾神经增粗、 蛛网膜下腔变窄、 脑脊液信号异常或

不清晰， 应避免选择这样的节段进行穿刺， 一方面

增加穿刺损伤脊髓神经的风险， 另一方面易出现脑

脊液回流不畅， 影响进一步注药； ②脊髓圆锥位置

偏低 （位于 Ｌ１⁃Ｌ２ 水平以下的节段）， 如有可能应

选择圆锥远端脊柱节段进行穿刺； ③脊髓偏离中心

位置 （多位于侧弯凹侧） ［６６］ ， 如预选穿刺节段存在

这种情况， 应选择脊髓距硬脊膜距离相对较宽的一

侧进行穿刺， 避免因穿刺空间小而导致穿刺针损伤

到脊髓 （图 １Ｃ）。 此外， 当椎管内存在肿瘤、 囊

肿、 炎症或畸形时， 脊髓、 马尾也会出现外形异常

或信号异常， 操作前应仔细评估并予以鉴别。 强烈

建议青少年及成人 ＳＭＡ 患者操作前常规行 ＭＲＩ 检

查。 然而， 由于 ＭＲＩ 图像采集时间较长， 对于无法

配合的婴幼儿及学龄前 ＳＭＡ 患儿， 可能并不适用，
这类患儿的术前评估可能更多依赖于体格检查及超

声检查 （详见下述）。
（３） 超声检查。 超声不仅可用于实时引导鞘内

穿刺给药， 在穿刺前评估方面也发挥着重要作用， 包

括： ①评估椎管外穿刺条件， 超声下骨质和硬脊膜呈

高回声， 当超声探头在棘突间隙水平横断面或椎板间

隙水平矢状倾斜面扫查时， 若超声图像可呈现椎管内

前后硬脊膜高回声 “双轨征” 结构， 则提示该间隙

可进行穿刺间隙； 反之则提示该间隙浅层可能被骨化

的软组织或骨赘包绕、 覆盖， 超声束无法投射， 不易

进行穿刺。 另外， 骨化结构或骨赘还可能出现在穿刺

路径中， 影响进针方向和角度， 穿刺前均需仔细评

估； ②评估椎管内穿刺条件， 超声下脑脊液呈无回

声、 脊髓 ／ 马尾呈中高回声， 如发现无回声脑脊液中

混杂中高回声结构， 穿刺过程应予以避开或选择其他

节段进行穿刺 （图 １Ｂ）； ③定位节段， 超声下骶椎和

腰椎骨质结构形态特征分明， 可从骶骨起始扫查， 确

定 Ｌ５⁃Ｓ１ 椎间隙后， 进一步向头端扫查并逐一定位各

脊髓节段［６７］ ； ④ 测量穿刺深度， 该功能主要用于不

存在明显脊柱畸形的 ３ 型 ＳＭＡ 患者或婴幼儿 ＳＭＡ 患

者行超声辅助定位穿刺注药前预估穿刺深度， 通常在

目标穿刺节段的棘突间隙进行横断面扫查， 测量皮肤

至硬脊膜的深度， 作为预估穿刺深度指导进一步徒手

穿刺［６８］ 。
此外， 对于无法配合接受 ＣＴ 和 ＭＲＩ 检查的婴幼

儿、 儿童患者， 超声预扫查更是穿刺前评估的重要

手段。

图 １　 操作前影像学检查

Ｆｉｇ． １　 Ｐｒｅｐａｒａｔｉｏｎ ｏｆ ｉｍａｇｉｎｇ ｓｔｕｄｉｅｓ ｂｅｆｏｒｅ ｉｎｔｒａｔｈｅｃａｌ ｉｎｊｅｃｔｉｏｎ
Ａ􀆰 脊髓性肌萎缩症 （ＳＭＡ） 患者脊柱 ３Ｄ⁃ＣＴ 成像， 红色箭头所指间隙可见棘突间隙及较宽大的椎板间隙， 黄色箭头

所指节段间隙棘突间隙因骨质融合已消失， 相应椎板间隙狭窄； Ｂ􀆰 １ 例 ＳＭＡ 患者 Ｃ１⁃Ｃ２ 椎间隙 ＭＲＩ Ｔ２ 加权像横断面

成像， 可见橘色虚线不规则圆形区域内的脊髓偏向椎管右侧； Ｃ􀆰 １ 例 ＳＭＡ 患者 Ｌ２⁃Ｌ３ 椎板间隙旁矢状倾斜位纵轴扫查

超声成像， 蛛网膜下腔可见中高回声脊髓影像
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　 　 推荐意见： 根据临床实践经验， 建议青少年及成

人 ＳＭＡ 患者穿刺前常规行 ＣＴ、 ＭＲＩ 检查， 并在超声

预扫查过程中进一步评估穿刺条件； 婴幼儿穿刺前并

不强制要求行 ＣＴ、 ＭＲＩ 检查， 可利用超声预扫查评

估穿刺条件 （Ⅱ级推荐， Ｄ 级证据）。
６􀆰 ６􀆰 １􀆰 ２　 超声辅助定位 ／ 实时引导 ＳＭＡ 患者鞘内注

药准备工作　 仪器设备： 成像质量较好的超声仪， 青

少年或成人患者通常选择凸阵探头， 婴幼儿和儿童可

选用线阵探头。 无菌条件： 穿刺区域应常规碘酒、 酒

精或碘伏 （２ 遍） 消毒， 并铺无菌洞巾； 条件允许的

情况下操作者应刷手、 穿手术衣、 戴无菌手套完成操

作； 如实施超声实时引导穿刺， 超声探头及探头导线

应以无菌探头套覆盖。 穿刺针： 可选用 １９ ～ ２５ Ｇ 带

针芯腰穿针进行穿刺。 超声实时引导穿刺注药时， 尽

可能选择具备超声显影功能、 １９～２５ Ｇ 带针芯的穿刺

针进行穿刺［６３，６９］ 。 注药要求： 初步判断穿刺进入蛛

网膜下腔后， 拔出针芯， 如无血液回流同时脑脊液回

流通畅时， 可缓慢注入诺西那生钠注射液； 如有血液

回流， 或脑脊液回流不通畅， 均应调整穿刺针针尖位

置或更换穿刺间隙， 直至无血液回流同时脑脊液回流

通畅后方可注入药物。 脑脊液回流不畅时不建议通过

负压吸引的方式回抽脑脊液。
６􀆰 ６􀆰 １􀆰 ３　 超声辅助 ／ 引导 ＳＭＡ 患者鞘内穿刺给药技术

（１） 超声辅助定位鞘内穿刺给药技术。 如经穿

刺前评估患者可经棘突间隙垂直入路穿刺， 可在超声

辅助定位下完成鞘内穿刺给药［６８］ 。 患者侧卧位或坐

卧位。 选择低频凸阵超声探头或高频线阵探头 （适
用于婴幼儿或儿童） 沿椎体横轴位放置， 自骶骨水

平、 延骶正中嵴向头端扫查， 首先定位 Ｌ５⁃Ｓ１ 椎间

隙； 进一步向头端对各腰椎间隙行横断面扫查， 在

Ｌ２⁃Ｌ５ 椎间隙中选择腹侧硬脊膜 （或腹侧联合体） 和

背侧硬脊膜 （或背侧联合体） 均清晰可见的椎间隙

进行穿刺， 并测量该间隙皮肤至背侧硬脊膜的深度，
据此评估穿刺深度； 同时判断椎体是否存在轴向旋转

并评估旋转角度， 据此指导穿刺进针方向 （建议当

旋转角度较大时行实时引导穿刺）。 体表定位穿刺点

后可徒手操作完成穿刺给药， 全程在无菌条件下

完成［６８］ 。
推荐意见： 经影像学评估无严重脊柱畸形、 预估

可徒手操作完成穿刺注药的患者， 推荐穿刺前利用超

声辅助定位穿刺间隙并预估穿刺深度 （Ⅱ级推荐， Ｂ
级证据）。

（２） 超声实时引导鞘内穿刺给药技术。 具体分

为以下 ４ 种。
①经腰椎椎板间隙纵轴矢状倾斜位入路超声实

时引导平面内穿刺给药技术。 推荐经腰椎椎板间隙

纵轴矢状倾斜位入路为合并严重脊柱畸形 ＳＭＡ 患者

实施超声实时引导穿刺给药的首选路径。 穿刺前读

取 ３Ｄ⁃ＣＴ、 ＭＲＩ 影像资料信息， 初步确定符合穿刺

间隙较宽大、 蛛网膜下腔脑脊液充盈、 穿刺深度较

浅的备选穿刺节段。 置患者于舒适侧卧位。 选择低

频凸阵超声探头沿椎体横轴位放置， 自骶骨水平、
延骶正中嵴向头端扫查， 首先定位 Ｌ５⁃Ｓ１ 椎间隙；
进一步向头端扫查、 逐一定位各节段棘突， 并做体

表标记； 做棘突体表标记连线， 将探头沿棘突连线

纵轴放置， 进一步将探头旁开向椎板方向平移， 直

至见超声图像出现呈连续高回声 “马头征” 的椎板

结构； 随后探头向内侧倾斜扫查， 至超声图像连续

的高回声椎板连线出现中断， 此为椎板间隙水平，
透过椎板间隙可见高回声腹侧硬脊膜 （或腹侧联

合体） 和背侧硬脊膜 （或背侧联合体） 平行排列

呈短线状 “双轨征” ［６９］ （图 ２Ａ） ； 头尾移动超声

探头， 选择腹侧硬脊膜 （或腹侧联合体） 图像成

像清晰、 进针角度较平缓、 穿刺路径无骨赘阻挡、
脑脊液无混杂的间隙作为优选穿刺间隙。 穿刺过

程在无菌条件下完成， 穿刺针自尾端向头端延探

头纵轴平面内进针 （图 ２Ａ） 。
推荐意见： 经影像学评估存在脊柱畸形患者， 建

议首选经腰椎椎板间隙纵轴矢状倾斜位入路完成超声

实时引导穿刺完成鞘内注射给药 （Ⅰ级推荐， Ａ 级证

据）。
②经腰椎椎板间隙横轴位入路超声实时引导平面

内穿刺给药技术。 当椎板间隙具穿刺可行性， 但临床

无法顺利实施椎板间隙纵轴入路穿刺给药时 （如当

患者只能耐受右侧卧位时， 右利手持针操作者难以实

施经尾端向头端进针操作）， 可选择经椎板间隙横轴

位穿刺给药技术［７０］ 。 将低频凸阵超声探头沿棘突连

线垂直 （横轴位） 放置， 并将棘突图像置于探头正

中， 自尾端向头端扫查， 从穿刺前评估确定的备选穿

刺间隙中选择超声图像中腹侧联合体清晰、 脑脊液清

晰无混杂的间隙作为优选间隙， 并选择穿刺路径无骨

赘阻挡的一侧作为进针侧 （图 ２Ｂ）。 穿刺过程在无菌

条件下完成， 穿刺针沿超声探头外侧向内侧平面内进

针穿刺。
推荐意见： 经影像学评估存在脊柱畸形患者， 当

经腰椎椎板间隙纵轴矢状倾斜位入路穿刺困难时， 可
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图 ２　 超声引导下腰椎穿刺图像

Ｆｉｇ． ２　 Ｉｍａｇｅｓ ｏｆ ｒｅａｌ⁃ｔｉｍｅ ｕｌｔｒａｓｏｕｎｄ ｇｕｉｄｉｎｇ ｌｕｍｂａｒ ｐｕｎｃｔｕｒｅ
Ａ􀆰 经腰椎椎板间隙纵轴失状倾斜位入路超声实时引导平面内穿刺给药技术探头位置及对应超声图像； Ｂ􀆰 经腰椎椎板

间隙横轴位入路超声实时引导平面内穿刺给药技术超声探头位置及对应超声图像； 黄色长方形色块代表探头位置， 红

色箭头代表进针方向， 黄色带箭头虚线代表进针路径

尝试选择经椎板间隙横轴位入路超声实时引导穿刺完

成鞘内注射给药 （Ⅳ级推荐， Ｄ 级证据）。
③经腰椎椎间孔纵轴入路超声实时引导平面内

穿刺给药技术。 各种原因导致经腰椎椎板间隙入路

穿刺困难时， 如操作前评估无可穿刺间隙或因椎板

间间隙太狭小导致实际穿刺失败时， 可选择经腰椎

椎间孔入路穿刺给药。 再次读取患者 ３Ｄ⁃ＣＴ 图像信

息， 重点观察分析腰椎凸出侧椎板和腰椎间孔开口

情况， 再通过横断面和冠状面 ＣＴ 观察腰椎间孔层

面重要脏器和软组织的比邻关系。 初步设计穿刺入

路， 需避开位于椎间孔上 １ ／ ３ 部分的腰神经出口

根。 患者侧卧位， 腰椎凸出侧在上。 使用低频超声

探头在凸出侧腰椎间孔上方沿脊柱纵轴扫查。 可见

上下腰椎椎弓根骨面呈高回声， 下方有声影。 两椎

弓根之间可见两侧硬脊膜呈高回声平行的短线状

“双轨征”， 两线之间为无回声的蛛网膜下腔。 穿刺

过程在无菌条件下完成， 采用由尾侧向头侧平面内

进针穿刺技术， 进针路径尽量选择贴近下一腰椎椎

弓根进入椎间孔， 并缓慢刺入硬脊膜。 进针过程

中， 患者需保持清醒， 随时报告可能出现的不适，
尤其针尖触及神经根导致的大腿放电样刺激。 如触

及神经根， 或者回抽有血， 必须立即停止进针， 调

整角度后再次缓慢进针。
推荐意见： 经影像学评估存在脊柱畸形患者， 当

经腰椎椎板间隙纵轴矢状倾斜位入路或经椎板间隙横

轴位入路穿刺均存在困难时， 可尝试选择经腰椎椎间

孔纵轴入路超声实时引导穿刺完成鞘内注射给药

（Ⅳ级推荐， Ｄ 级证据）。

④经颈部寰枢椎椎间隙横轴位入路超声实时引

导平面内穿刺给药技术。 各种原因导致经腰椎各入

路穿刺困难时， 也可经再次评估后选择经颈椎椎间

隙入路穿刺给药［７１］ 。 推荐选择寰枢椎椎间隙穿刺，
一方面基于此间隙较其他颈椎椎间隙更宽大； 另一

方面此节段脊髓边界至硬脊膜距离相对较宽， 穿刺

针尖不容易损伤到脊髓， 安全性更高［７２］ 。 操作前读

取颈椎 ３Ｄ⁃ＣＴ 影像资料， 评估寰枢椎后方椎间隙情

况； 根据颈椎 ＭＲＩ 图像， 评估颈椎椎管内脊髓形

态、 脊髓边界至硬脊膜的距离， 选择脊髓边界至硬

脊膜较宽的一侧进行穿刺。 患者体位侧卧位， 穿刺

侧在上方。 选择低频凸阵探头， 经 Ｃ１⁃Ｃ２ 椎间隙横

轴位扫查， 设计自外侧向内侧平面内进针穿刺路

径； 利用彩色多普勒超声定位椎动脉位置， 穿刺路

径应避开椎动脉。 穿刺过程在无菌条件下完成， 采

用由外侧向内侧平面内进针穿刺技术， 穿刺全过程

需谨慎操作。 寰枢椎椎间隙硬脊膜较腰段硬脊膜

厚， 穿刺针穿过颈部硬脊膜时需缓慢进针， 避免针

尖猛然落入蛛网膜下腔触碰到脊髓。
推荐意见： 经影像学评估存在脊柱畸形患者， 当

经腰椎各入路穿刺均存在困难时， 可尝试选择经颈部

寰枢椎椎间隙横轴位入路超声实时引导穿刺完成鞘内

注射给药 （Ⅳ级推荐， Ｄ 级证据）。
６􀆰 ６􀆰 １􀆰 ４　 超声辅助 ／ 引导 ＳＭＡ 患者鞘内注射临床决

策　 针对不同病情 ＳＭＡ 患者， 超声辅助 ／ 引导鞘内注

射治疗的临床决策流程图， 见图 ３。
（１） 合并严重脊柱畸形的青少年及成人 ＳＭＡ 患

者。 １ 型及 ２ 型 ＳＭＡ 患者早期起病， 当这类患者进入
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图 ３　 超声辅助 ／ 引导鞘内注射治疗临床决策流程

Ｆｉｇ． ３　 Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｄｅｃｉｓｉｏｎ⁃ｍａｋｉｎｇ ｐｒｏｃｅｓｓ ｏｆ ｕｌｔｒａｓｏｕｎｄ ａｓｓｉｓｔｅｄ ／ ｇｕｉｄｅｄ ｉｎｔｒａｔｈｅｃａｌ ｉｎｊｅｃｔｉｏｎ

青少年或成人期多已合并较为严重的脊柱畸形， 穿

刺前需常规进行 ３Ｄ⁃ＣＴ、 ＭＲＩ 影像学评估。 由于此

类患者同时存在脊柱侧弯和椎体旋转， 传统经棘突

间隙垂直入路进针的穿刺方法难以实施， 强烈推荐

超声实时引导下经椎板间隙入路完成鞘内注射。 当

各种原因， 如腰椎矫形植入物固定术后 （未行椎板

间 “开窗” 术）、 周围组织结构钙化等， 导致椎板

间隙入路穿刺困难时， 可经再次评估后选择经椎间

孔入路穿刺或经颈椎入路穿刺； 也可推迟穿刺并转

诊疼痛科或放射科、 在 Ｘ 线或 ＣＴ 引导下完成穿刺

给药， 或在腰椎手术椎板 “开窗” 术后再行超声实

时引导下穿刺给药。 以上解决方案的选择由各中心

操作者根据实际情况决定。
推荐意见： 合并脊柱畸形患者， 穿刺前应常规行

脊柱 ３Ｄ⁃ＣＴ 及 ＭＲＩ 影像学评估， 建议首选经腰椎椎

板间隙纵轴矢状倾斜位入路完成超声实时引导穿刺完

成鞘内注射给药 （Ⅰ级推荐， Ａ 级证据）。
（２） 未合并严重脊柱畸形的青少年及成人 ＳＭＡ

患者。 ３ 型 ＳＭＡ 患者多在青少年或成年后起病， 在

接受诺西那生钠治疗时脊柱畸形可能并不严重。 然

而， 由于此类患者仍可能存在轻微的脊柱侧弯或椎体

旋转， 以及韧带钙化、 关节突关节退行性改变骨赘形

成等改变， 仍推荐在超声辅助定位或实时引导下完成

腰椎穿刺鞘内给药。 具体采用何种方式， 可由操作者
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依据各项影像学检查结果评估后决定。
推荐意见： 不合并严重脊柱畸形的患者， 如经评

估可行棘突间隙正中入路穿刺给药， 建议在超声辅助

定位下完成 （Ⅲ级推荐， Ｄ 级证据）。
（３） 合并重度肥胖的青少年或成人 ＳＭＡ 患者。

重度肥胖 ＳＭＡ 患者穿刺前需常规进行 ３Ｄ⁃ＣＴ、 ＭＲＩ
影像学评估。 如初步判断患者不合并脊柱畸形， 可采

用超声辅助定位穿刺技术给药［７３］ 。 建议穿刺前通过

超声预扫查进一步评估椎体是否存在轻微旋转及旋转

角度、 预测量穿刺深度 （皮肤至背侧硬脊膜的深度）
后再行穿刺［７３］ 。 如患者合并脊柱畸形， 综合 ３Ｄ⁃ＣＴ、
ＭＲＩ 及超声预扫查结果评估超声实时引导下穿刺给药

的可行性； 如具可行性可继续在超声实时引导下完成

穿刺， 如不具可行性则推荐由疼痛科医生或放射科医

生在 Ｘ 线或 ＣＴ 引导下完成穿刺。 如在超声实时引导

下完成穿刺， 应根据情况选择较长的穿刺针； 条件允

许可使用与超声探头匹配的超声穿刺架， 可有效提高

穿刺成功率。
尽管超声较放射线引导穿刺给药有诸多优势， 但

是在重度肥胖的患者由于体脂较厚可能会影响超声成

像质量， 临床决策依具体情况而定。
推荐意见： 合并重度肥胖青少年或成人 ＳＭＡ 患

者行鞘内注射给药与非肥胖患者策略一致， 但因较厚

的体脂可能会影响超声成像质量， 建议必要时辅助应

用超声穿刺架以提高穿刺成功率 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证

据）。
（４） 腰椎矫形植入物置入术后的青少年或成人

ＳＭＡ 患者。 经操作前各种影像学评估后， 如腰椎矫

形植入物置入植骨融合术后的青少年及成人 ＳＭＡ 患

者经腰椎入路有穿刺路径 （包括椎间孔入路）， 可在

超声引导下经腰椎穿刺行鞘内给药； 如腰椎无穿刺路

径可进一步评估后经颈部寰枢椎椎间隙行超声引导穿

刺注药。 目前， 北京协和医院骨科团队在行 ＳＭＡ 患

者脊柱矫形手术过程中， 开拓性的实施了椎板 “留
窗” 术， 即在某几个腰椎椎板间不行植骨融合术，
为进一步超声引导下注药保留了路径， 这类患者术后

可顺利经腰椎入路实施超声引导下鞘内给药。 如上述

方式均不可行， 推荐由疼痛科医生或放射科医生在 Ｘ
线或 ＣＴ 引导下完成穿刺注药。

推荐意见： 腰椎矫形植入物置入术后的患者， 如

腰椎具备可穿刺路径， 可行超声实时引导下穿刺给

药， 反之可尝试经颈椎寰枢椎椎间隙入路完成超声实

时引导下穿刺给药 （Ⅲ级推荐， Ｄ 级证据）。

（５） 婴幼儿 ／ 儿童 ＳＭＡ 患者。 随着诺西那生钠进

入中国医保， 更多婴幼儿 ／ 儿童 ＳＭＡ 患者可在患病早

期即接受到药物治疗。 鉴于此类患儿尚处于病程初始

阶段， 多数并未出现明显的脊柱畸形； 以及考虑到患

儿配合度有限， ＣＴ 及 ＭＲＩ 检查过程 （幽闭的环境、
可能需要与看护人分离等） 可能给患儿带来的负面

心理影响等因素， 更推荐通过超声预扫查进行穿刺前

评估。 超声检查不仅避免了前述检查的缺点， 其优势

还在于由于婴幼儿患者椎管后方结构骨化不全为超声

束提供了良好声窗， 以及新生儿及婴幼儿椎管深度较

浅， 使得局部解剖结构显示更好、 更容易获得分辨率

良好的高质量超声图像［７４］ 。 此外， 由于新生儿脊髓

圆锥位置较低 （刚出生时在 Ｌ２⁃Ｌ３ 水平， 出生后的

３ 个月在 Ｌ１⁃Ｌ２ 水平） ［７５］ ， 并可能同时并存其他发育

异常 （如先天性脊柱裂、 脊髓栓系等） 的情况， 超

声预扫查对于确保准确、 安全穿刺也是至关重要

的［７６］ 。 预扫查的重点在于明确脊髓圆锥位置、 马尾

形态及分布， 以及蛛网膜下腔脑脊液充盈等情况， 从

而选择蛛网膜下腔脑脊液充盈良好、 穿刺不易伤及马

尾的间隙进行穿刺［７４，７６］ 。 初步定位最佳穿刺间隙并

测量穿刺深度、 评估进针角度后， 可经正中入路徒手

穿刺给药； 也可在超声实时引导下经旁正中倾斜矢状

位椎板间入路平面内进针穿刺或经横断面椎板间入路

平面外或平面内进针穿刺给药［７７］ 。
无法清醒配合的婴幼儿或儿童应在镇静或全麻下

完成鞘内注射给药。 镇静可采用脑电双频指数监测下

丙泊酚靶控输注， 效应室浓度在 ２􀆰 ０ ～ ３􀆰 ０ μｇ ／ ｍＬ 之

间， 脑电双频指数值在操作时维持在 ４５ ～ ６０ 确保患

儿无体动［７８］ 。 新生儿和能够配合的儿童建议在穿刺

前 ３０ ｍｉｎ 于穿刺部位涂抹局部利多卡因乳膏后再行

穿刺。
推荐意见： 婴幼儿 ／ 儿童 ＳＭＡ 患者如无法清醒配

合可不行 ＣＴ 及 ＭＲＩ 检查， 可利用超声评估穿刺条

件， 根据患者个体情况及操作者个人倾向选择超声辅

助定位穿刺或超声实时引导穿刺给药 （Ⅲ级推荐， Ｄ
级证据）。
６􀆰 ６􀆰 １􀆰 ５　 并发症及其预防

（１） 腰椎穿刺后头痛。 穿刺针型号和尖端的设

计是影响腰穿后头痛发生率的重要因素， 细针、 锥形

针尖较切割型针尖发生率低、 穿刺针斜口与脊柱长轴

方向平行发生率低、 穿刺次数增加时发生率高［７９⁃８０］ 。
尽管目前普遍认为腰穿后应卧床休息， 但尚无数据表

明卧床休息能减少腰穿后头痛发生率［８０］ 。
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（２） 穿刺过程出血。 在行腰穿过程中， 偶可因穿

刺针刺破硬脊膜外间隙血管， 拔除针芯后见血液经穿

刺针内腔溢出。 对于凝血功能正常的患者， 此情况极

少导致严重后果 （如硬膜外血肿）， 但对于穿刺后出血

不止并且有凝血功能异常或应用抗凝治疗的患者， 则

是硬膜外血肿的危险因素。 处理包括： ①与神经内科

医师沟通， 权衡利弊， 根据患者具体情况决定是否取

消该次操作； ②鉴于原穿刺间隙的出血， 难以判断穿

刺针尖所达部位是否正确， 建议改换间隙重新穿刺；
③腰穿后应密切观察有无硬膜外血肿相关症状和体征。

（３） 脊髓损伤。 穿刺前应仔细阅读 ＭＲＩ 图像并

行超声预扫查， 优选避开马尾、 脊髓、 神经根、 脊髓

血管 （间接引起脊髓损伤） 的穿刺路径进行穿刺；
超声实时引导技术可降低穿刺过程神经损伤发生

率［８１］ 。 穿刺时的感觉异常提示神经损伤的可能， 应

加强穿刺后监护。 如经神经内科大夫会诊明确有神经

损伤， 应及时给予类固醇激素类药物及神经营养药促

进神经修复。 如出现硬膜外间隙血肿或脓肿等引起的

占位性神经损伤， 应立即请外科会诊明确诊断， 尽早

实施手术解除神经压迫。
（４） 硬膜外血肿。 椎管内血肿是一种罕见但后

果严重的并发症。 临床表现为在血肿形成 １２ ｈ 内出

现严重背痛， 短时间后出现肌无力及括约肌功能障

碍， 最后发展到完全性截瘫。 预防措施包括穿刺时操

作轻柔， 避免穿刺针突破黄韧带后反复穿刺［８１］ 。
对止血功能异常的 ＳＭＡ 患者， 应依据血小板计数、
凝血酶原时间、 活化部分凝血活酶时间、 纤维蛋白原

定量等指标对患者的止血状态做出评估， 并仔细权衡

施行鞘内注药的利益和风险后做出个体化的选择。 有

关蛛网膜下腔穿刺血小板计数的安全低限， 目前尚不

明确。 一般认为， 血小板低于 ５０×１０９ ／ Ｌ 禁止施行蛛网

膜下腔穿刺。 关于围穿刺期应用抗凝或抗血小板药物

的患者， 椎管内血肿的预防原则可参阅英国神经内科

协会 ２０１８ 年颁布的 《围腰穿期抗血栓治疗指南》 ［８２］。
（５） 穿刺部位感染。 为避免穿刺部位感染， 应

严格穿刺过程无菌操作原则。 穿刺部位消毒、 铺无菌

洞巾， 操作者要求刷手穿无菌手术服， 超声探头要求

以无菌探头套覆盖。 鞘内注药结束后， 拔除穿刺针，
以无菌敷料覆盖。

推荐意见： ＳＭＡ 患者鞘内注射给药并发症及预

防与椎管内穿刺并发症及预防一致 （Ⅰ级推荐， Ａ 级

证据）。
（本部分执笔人： 崔旭蕾）

６􀆰 ６􀆰 ２　 脊柱侧凸矫形手术及其他手术的围术期管理

几乎所有的 ２ 型和 ３ 型 ＳＭＡ 患者均会出现脊柱

侧凸， 并常伴有胸廓畸形和呼吸系统受累［８３］ 。 脊柱

侧凸常在幼儿时出现， 通常发生在胸腰段， 随着患者

行走及站立能力的下降， 侧凸的进展可逐渐加快趋

势［８４⁃８５］ 。 对保守治疗无效且侧凸迅速进展的 ＳＭＡ 患

者应积极进行手术干预［８６］ 。 ＳＭＡ 合并脊柱侧凸作为

综合征性脊柱侧凸的一类， 相较于特发性脊柱侧凸，
其围手术期风险更高。 因此， 术前全面评估患者的基

础心肺功能和全身各脏器情况、 脊柱侧凸的严重程

度、 生长发育情况及营养代谢状态， 综合评估围术期

风险并制订个体化的麻醉管理方案， 有助于患者平稳

度过围术期、 获得良好预后。
ＳＭＡ 患者基础情况复杂， 所行脊柱侧凸矫形手

术时间长、 创伤大， 其围术期管理面临巨大挑战， 应

多学科积极协作， 全面评估， 共同制订个体化手术麻

醉及围术期管理方案。
６􀆰 ６􀆰 ２􀆰 １　 术前评估及优化

（１） 脊柱侧凸。 ＳＭＡ 为系统性病变， 患者的脊柱

侧凸累及的椎体数目往往较多， 手术所需融合节段长，
甚至需要固定骨盆［８７］。 术前应通过体格检查、 影像学

检查详细了解脊柱病变累及的范围及严重程度； 与外

科医师沟通拟行手术方式， 判断手术难度、 手术时长、
预计失血量， 从而制订相应的个体化麻醉计划。

（２） 气道评估。 ＳＭＡ 患者随着疾病的进展可出现

关节挛缩和张口受限， 还可合并颈部偏斜和胸廓畸形，
部分患者术前应用头颅环牵引， 使得其发生困难气管

插管， 甚至困难面罩通气风险均显著高于普通人

群［８８］。 同时， 严重脊柱畸形患者胃食管反流的发生率

也显著增加， 应格外谨慎避免误吸。 术前应全面评估

患者的气道条件， 包括张口度、 颈部活动度、 下颌前

伸、 甲颏距、 Ｍａｌｌａｍｐａｔｉ 分级等， 并详细询问患者既往

是否存在困难气道史。 同时， 由于 ＳＭＡ 患者可合并严

重脊柱畸形及胸廓畸形， 气管可出现牵拉移位， 甚至

受压狭窄， 应予以特别关注。 对于预计存在插管困难

可能需要行清醒插管的患者， 应提前充分解释清醒插

管过程以取得配合， 提高气管插管成功率［８９］。
（３） 心肺功能评估。 心肺功能评估， 尤其是呼

吸功能评估， 是 ＳＭＡ 患者术前评估的重点内容。
ＳＭＡ 患者多存在胸廓畸形， 常伴有限制性通气功能障

碍， 且脊柱畸形越严重， 对心肺功能的影响越大［９０］。
ＳＭＡ 脊柱侧凸患者由于同时存在肌力低下且可伴有呼

吸肌受累， 进一步影响患者的呼吸功能。 术前应了解
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患者是否有反复肺部感染病史、 是否存在睡眠呼吸暂

停、 是否需要使用呼吸机治疗等。 辅助检查方面， 可

根据患者的实际情况行通气功能、 血气分析等检查，
并推荐患者在指导下行呼吸功能锻炼。 对于术前已存

在严重的呼吸功能障碍、 低氧伴或不伴 ＣＯ２ 潴留的患

者， 可考虑通过牵引、 无创通气治疗， 并通过骨科、
麻醉科、 呼吸内科、 康复医学科等多学科合作， 优化

患者术前呼吸功能， 帮助患者安全度过围术期。 心功

能评估方面， 由于 ＳＭＡ 通常不累及心肌， 大多数接受

脊柱手术的 ＳＭＡ 患儿心功能良好， 但仍应警惕严重畸

形的患者长期低氧血症致肺高压甚至出现右心功能不

全的可能， 应于术前常规行心电图及超声心动图检查。
（４） 其他方面。 ＳＭＡ 患者常伴有不同类型的营

养问题［９１］ 。 有的患者因存在张口受限、 进食困难、
甚至吞咽困难， 出现发育不良和营养障碍； 有的患者

进食尚可， 但因肌力下降、 活动减少造成肥胖。 无论

出现何种营养状态异常， 术前都应积极改善， 使其能

更好的耐受手术麻醉。 此外， ＳＭＡ 患者常出现多关

节挛缩， 术中可能出现体位摆放困难， 应积极准备。
推荐意见： ＳＭＡ 患者基础情况复杂， 接受脊柱

侧凸矫形手术应接受全面的系统性评估 （Ⅱ级推荐，
Ｃ 级证据）。
６􀆰 ６􀆰 ２􀆰 ２　 术中管理

（１） 麻醉方式。 脊柱侧凸矫形融合手术通常采用

全身麻醉， 应常规在术中进行脊髓神经电生理监测，
由于吸入麻醉药和肌肉松弛药可能影响电监测的准确

性， 因此推荐采用全凭静脉麻醉并采用非去极化肌肉

松弛药完成麻醉诱导， 术中通常不再追加肌肉松弛药。
（２） 气道管理。 ＳＭＡ 脊柱侧凸矫形融合手术通

常采用后路手术， 一般采用常规单腔气管插管。 术前

评估存在困难气道患者应做好充分的准备， 应安排有

处理困难气道经验的麻醉医师并准备相应的气道工

具； 必要时须行清醒纤支镜气管插管。 术中通常采用

控制通气， 并应用保护性肺通气策略［９２］ 。 困难气道

患者术后在拔除气管插管时应提前制订完备的拔管策

略， 包括必要时重新行气管插管的方案。
（３） 术中监测。 ①常规监测。 术中应予以心电

图、 无创血压、 脉搏血氧饱和度、 呼末二氧化碳标准

监测， 同时还推荐进行麻醉深度监测， 避免术中知晓

或麻醉过深； 也有助于拟行术中唤醒的患者预测术中

唤醒时间。 ②循环监测。 由于 ＳＭＡ 脊柱侧凸矫形预

计手术创伤大、 时间长、 出血多， 有创动脉血压监测

非常必要［９３］ 。 除实时监测血压变化外， 目前多种基

于有创动脉压波形的衍生指标可作为容量监测指标，
指导容量管理； 动脉穿刺置管便于进行血气分析监

测， 动态评估内环境并指导机械通气参数调整［９４］ 。
此外， 由于 ＳＭＡ 患者肌肉萎缩， 外周静脉条件较差，
通常难以建立满意的大孔径外周静脉通道， 必要时需

行中心静脉穿刺置管［８９］ 。 ③体温监测。 脊柱侧凸矫

形手术时间长、 创伤大、 术中低体温发生率较高， 应

积极行体温监测及体温保护［９５］ 。 可选择鼻咽温探头、
测温尿管等监测患者的核心体温。 可通过输液输血加

温、 加温毯、 冲洗液加温及室温调节等方法维持患者

的核心体温不低于 ３６ ℃。
（４） 循环及血液管理。 如前所述， ＳＭＡ 脊柱侧

凸手术预计创伤大、 出血多， 应重视围术期血液管

理。 已有研究表明， 纠正术前贫血、 术中应用抗纤溶

药物 （如氨甲环酸）、 适当的控制性降压、 应用术中

自体血液回收、 严格把握输血指征， 有助于减少术中

及术后失血量， 降低异体输血率［９６⁃９７］ 。
对于生长发育和营养状况差、 体重低的 ＳＭＡ 脊

柱侧凸患者， 围术期容量管理面临很大挑战。 可应用

目标导向液体治疗， 以客观指标 （如每搏量变异度、
脉压变异度等） 及患者对补液的反应实时调整。

此外， 俯卧位时脊柱手术的操作对于循环、 通气

均可有明显的影响， 应予以特别关注。 手术操作对胸

廓的挤压、 下腔静脉的压迫可导致明显的循环波动，
应及时处理或与外科医师沟通， 必要时暂停手术操作

至循环稳定后再继续。
推荐意见： ＳＭＡ 患者脊柱矫形融合术范围大、

预期创伤大、 出血多， 应加强术中监测， 及时处理病

情变化 （Ⅱ级推荐， Ｃ 级证据）。
６􀆰 ６􀆰 ２􀆰 ３　 术后管理

（１） 术后监护。 应根据患者的术前情况、 所行

手术范围和创伤大小、 术中失血、 循环和呼吸状况进

行综合评估， 对于术前肺功能及肌力差的 ＳＭＡ 患者，
必要时应返回重症监护室继续治疗。 术后应密切关注

患者引流量， 动态监测患者的血红蛋白水平和凝血功

能， 警惕术后出血， 必要时可予输血治疗； 继续监测

血压心率； 鼓励患者咳嗽咳痰， 加强呼吸功能锻炼，
警惕肺不张和肺部感染。

（２） 术后镇痛。 脊柱侧凸矫形手术本身创伤较

大， ＳＭＡ 患者接受该手术的多为青少年， 其术后疼

痛程度较高。 良好的镇痛有助于患者康复， 保证患者

的生活质量和心理健康， 做好围术期疼痛管理十分重

要。 多模式镇痛技术可以提供更好的术后疼痛管
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理［９８⁃９９］ 。 阿片类药物仍然是目前脊柱侧凸矫形术后

的主要镇痛药物， 但常伴随恶心呕吐、 瘙痒、 便秘等

的不良反应［１００］ 。 区域麻醉技术和局部伤口浸润麻醉

是缓解术后疼痛的安全有效辅助手段， 可在一定程度

上减少阿片类药物的使用量并降低术后疼痛评分， 促

进患者术后早期康复［１０１］ 。
推荐意见： ＳＭＡ 患者脊柱矫形融合手术术后疼

痛程度高， 推荐采用多模式镇痛技术， 加速术后康复

（Ⅱ级推荐， Ｂ 级证据）。
（本部分执笔人： 陈唯韫）

６􀆰 ７　 骨科诊疗管理

ＳＭＡ 患者肌无力可导致多种骨肌畸形。 躯干肌无

力常导致以脊柱侧凸、 脊柱后凸为主要特点的脊柱畸

形。 据统计， ＳＭＡ 患者脊柱侧凸患病率约 ６０％［１０２］。
肋间肌无力可导致典型的 “阳伞” 畸形及 “钟型” 胸

廓［１０３］。 脊柱侧后凸可进一步加重胸廓畸形及肺功能障

碍。 ＳＭＡ 患者脊柱侧凸以单胸腰弯为常见弯型［１０４］。
随着侧后凸畸形的进行性加重， 患者可出现坐位失衡。
长期单臀坐位可导致非负重侧髋关节发育不良、 髋关

节半脱位， 甚至脱位。 而负重侧骨盆因长期承重点及

承重力异常， 可导致半骨盆发育不良。 代偿性的颈胸

段侧凸畸形加重头控障碍及吞咽障碍。 长期活动减少

或护理不当可导致髋、 膝、 踝及肘、 腕等大关节挛缩。
６􀆰 ７􀆰 １　 脊柱侧凸的治疗

６􀆰 ７􀆰 １􀆰 １　 支具治疗　 脊柱侧凸是 ＳＭＡ 患者骨科诊疗

的核心内容之一。 ＳＭＡ 患者脊柱侧凸常呈早发性、
进行性。 在骨骼发育成熟后， 畸形仍然持续进展。 如

主弯 Ｃｏｂｂ 角小于 ２０°， 一般予密切观察。 对于主弯

Ｃｏｂｂ 角大于 ２０°的脊柱侧凸， 如骨骼发育仍未成熟建

议每半年拍摄全脊柱正侧位片， 如骨骼发育成熟可每

一年拍摄全脊柱正侧位片， 观察畸形进展速度。 当

Ｃｏｂｂ 角度大于 ２０°或最大后凸角大于 ５０°时， 可予支

具固定［１０５］ 。 既往多项研究结果均提示， 支具治疗非

但无法延缓 ＳＭＡ 患者脊柱侧凸的进展， 还可能限制

胸廓发育从而加重肺功能障碍［１０６］ 。 但是支具治疗对

维持患者坐姿有帮助， 因此， 目前支具仍被应用于

ＳＭＡ 伴发脊柱侧凸的治疗。
推荐意见： ＳＭＡ 患者 Ｃｏｂｂ 角度超过 ２０°或最大

后凸角超过 ５０°时， 可予支具固定 （Ⅲ级推荐， Ｄ 级

证据）。
６􀆰 ７􀆰 １􀆰 ２　 脊柱非融合手术　 对于 Ｃｏｂｂ 角大于 ５０°的
脊柱侧凸， 建议行脊柱矫形手术治疗。 研究表明，
ＳＭＡ 患者行脊柱矫形术前侧凸进展速度可超过

１０ 度 ／ 年［１０７］ 。 除了脊柱畸形本身外， 由脊柱畸形所

致的躯干失衡、 腰背部疼痛， 骨盆倾斜所致的坐位失

衡， 胸廓畸形所致的肺功能障碍进行性加重， 也应纳

入手术考量。
脊柱侧凸矫形手术前， 需进行骨科、 内分泌科、

呼吸内科、 麻醉科、 营养科多学科评估。 鉴于大部分

患者手术前已失去站立及行走能力， 标准的站立位全

脊柱正侧位片可能难以完成。 由于纠正骨盆倾斜、 维

持坐姿是脊柱侧凸手术治疗的重要目的之一， 推荐于

术前进行坐位全脊柱正侧位片评估侧凸及骨盆倾斜严

重程度。 骨量减少在 ＳＭＡ 患者较为普遍［１０８］ 。 既往

报道表明， 尽管仅有 １３％的患者达到骨质疏松症的

诊断标准， ３８％的患者发生过脆性骨折， 其中， 股骨

为最常见的骨折部位［１０９］ 。 静脉注射双膦酸盐可有效

降低 ＳＭＡ 患者的骨折率［１１０］ 。 因此， 对于伴骨质疏

松症的 ＳＭＡ 患者， 术前可静脉使用双膦酸盐改善骨

密度， 降低内固定相关并发症。 推荐术前肺功能检查

及血气分析被用于手术前评估。 对于重度僵硬性脊柱

侧凸、 肺功能障碍或呼吸衰竭的患者， 术前头颅重力

牵引可提高脊柱柔韧性， 降低术中矫形难度， 改善肺

功能及营养状况， 提高麻醉手术安全性。
对于发病年龄小于 ８ 岁的早发性脊柱侧凸， 建议

行保留生长潜力的非融合手术。 传统生长棒、 磁控垂

直可延长人工钛肋及磁控生长棒等均报道可有效改善

ＳＭＡ 伴发的早发性脊柱侧凸［１１１⁃１１３］ 。 与传统生长棒相

比， 磁控生长棒及磁控垂直可延长人工钛肋具备无需

反复麻醉、 手术即可延长脊柱的优势［１１４］ 。
推荐意见： 小于 ８ 岁 ＳＭＡ 患者 Ｃｏｂｂ 角度超过

５０°时， 可行非融合手术 （Ⅲ级推荐， Ｄ 级证据）。
６􀆰 ７􀆰 １􀆰 ３　 脊柱融合手术　 对于大于 １２ 岁骨骼发育已

经成熟或接近成熟的患者， 建议行脊柱融合手术。
８～１２ 岁的患者， 采用融合手术还是非融合手术主要

取决于骨骼成熟度及脊柱生长潜力。 后路椎弓根螺钉

内固定术是目前 ＳＭＡ 患者脊柱融合手术的常规方式。
对于骨盆倾斜影响坐位平衡的患者， 建议行脊柱骨盆

固定。 目前， 经骶 ２ 骶髂关节 （ ｓａｃｒａｌ⁃２⁃ａｌａｒ⁃ｉｌｉａｃ，
Ｓ２ＡＩ） 螺钉植入已经应用于 ＳＭＡ 患者的骨盆固定，
并可良好纠正骨盆倾斜。 为充分评估骨盆发育， 建

议术前行骨盆 ＣＴ 及 ３Ｄ 打印。 对于徒手置钉经验不

足者， 术中 Ｏ 臂机及导航技术可提高 Ｓ２ＡＩ 螺钉置

钉的准确度。 对于重度脊柱侧凸矫形手术， 可采用

“局部矫形、 整体平衡” 的多棒固定策略。
推荐意见： 大于 １２ 岁的 ＳＭＡ 患者 Ｃｏｂｂ 角度超
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过 ５０°时， 可行脊柱融合手术 （Ⅲ级推荐， Ｄ 级证

据）。
６􀆰 ７􀆰 １􀆰 ４　 术中椎板 “开窗” 　 目前， 基因修饰疗法

因其可改变 ＳＭＡ 患者肺功能、 运动能力及自然史，
已经应用于 ＳＭＡ 患者的治疗。 其中， 诺西那生钠需

经腰椎穿刺鞘内注射给药。 对于伴有重度脊柱畸形给

药困难甚至无法给药的患者推荐于脊柱融合术中于腰

３ ／ ４ 节段凸侧进行椎板间隙开窗， 开窗范围约 １５ ｍｍ×
２０ ｍｍ， 为术后给药预留通道。 对于已规律行诺西那

生钠注射治疗的患者， 推荐于维持用药期间进行脊柱

融合手术。 术后 ３ 个月进行初次腰穿给药。 给药前需

评估切口愈合情况， 并完善血常规、 ＥＳＲ、 ＣＲＰ 等检

验指标排除感染。
推荐意见： ＳＭＡ 患者脊柱矫形术中， 可通过腰

椎椎板间隙 “开窗”， 为术后诺西那生钠鞘内注射预

留通道 （Ⅳ级推荐， Ｄ 级证据）。
６􀆰 ７􀆰 ２　 其他骨肌畸形的治疗

非融合装置联合侧方胸壁支撑可改善 ＳＭＡ 患者

胸廓塌陷， 但对肺功能可能无积极影响［１１３］ 。 对于

ＳＭＡ 患者髋关节疼痛的研究仍有争议， 既往报道认

为 ＳＭＡ 患者很少出现髋关节疼痛， 并以此为依据之

一， 认为患者髋关节不稳定无需手术治疗［１１５⁃１１６］ 。 近

来研究表明， 超过半数 ＳＭＡ 患者髋关节疼痛， 约

１４％的患者出现中至重度髋关节疼痛。 髋关节疼痛的

独立危险因素包括肥胖、 髋关节挛缩、 髋关节脱位及

脊柱矫形手术等［１１７］ 。 其中， ２ 型 ＳＭＡ 患者的髋关节

疼痛更为常见。 当髋关节疼痛严重影响坐姿、 卧位等

日常生活时可考虑手术治疗。 单纯的髋关节切开复位

手术效果不甚理想， 术后再脱位的风险高［１１８］ 。 而且

即使维持复位， 也不能改善患者的满意度［１１６］ 。 关节

挛缩在 ＳＭＡ 患者中较为常见［１１９］ 。 对于四肢大关节

挛缩影响关节功能及日常生活者， 可行关节松解术。
但是近期的研究认为， 手术干预虽可以缓解大部分患

者的髋关节疼痛， 但是仅有极少数患者的疼痛可得到

完全控制［１２０］ 。
推荐意见： ＳＭＡ 患者四肢大关节挛缩影响关节

功能及日常生活者， 可行关节松解术 （Ⅳ级推荐， Ｄ
级证据）。
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属第二医院 （王苹莉）； 江苏省人民医院 （姚欣）；
中山大学附属第一医院 （黄建强）； 福建医科大学附

属第一医院 （黄建钗）； 中南大学湘雅医院 （冯俊

涛）； 西安交通大学第一附属医院 （朱柏）； 山西医

科大学第一医院 （施熠炜）； 苏州大学第一附属医院

（陈涛）； 山东省潍坊市第二人民医院 （陈丽娜）
内分泌科： 北京协和医院 （李梅）； 山东大学齐鲁医

院 （张晓黎）； 河北医科大学第二医院 （张松筠）；
哈尔滨医科大学附属第一医院 （匡洪宇）； 华中科技

大学同济医学院附属同济医院 （杨雁）； 江苏省人民

医院 （崔岱）； 中山大学附属第一医院 （李海）； 福

建医科大学附属第一医院 （黄林晶）； 中南大学湘雅

医院 （王敏）； 山西医科大学第一医院 （刘云峰）；
苏州大学第一附属医院 （陈超）
麻醉科： 北京协和医院 （崔旭蕾、 陈唯韫）； 山东大

学齐鲁医院 （李东 亮）； 河 北 医 科 大 学 第 二 医 院

（康荣田）； 哈尔滨医科大学附属第一医院 （郭雷）；
吉林大学第一医院 （宋雪松、 李志文）； 四川大学华

西医院 （华玉思、 肖红）； 重庆医科大学附属第一医

院 （黎平）； 云南省第一人民医院 （金华）； 华中科

技大学同济医学院附属同济医院 （柯希建）； 复旦大

学附属华山医院 （车薛华）； 浙江大学医学院附属第二

医院 （张冯江）； 南昌大学第一附属医院 （马龙先）；
江苏省人民医院 （潘寅兵）； 中山大学附属第一医院

（肖颖）； 福建医科大学附属第一医院 （黄庆）； 中南

大学湘雅医院 （王锷）； 西安交通大学第一附属医院

（颜飞）； 山西医科大学第一医院 （张文颉、 井子夜）；
南方医科大学南方医院 （刘卫锋）； 苏州大学第一附

属医院 （金晓红）
口腔科： 北京协和医院 （郭春岚）； 山东大学齐鲁医

院 （贾春玲）； 河北医科大学第二医院 （单丽华）；
哈尔滨医科大学附属第一医院 （马肃）； 四川大学华

西口腔医院 （杨波）； 南京医科大学附属口腔医院

（朱政）； 中山大学附属第一医院 （王安训）； 福建医

科大学附属第一医院 （吴贇）； 西安交通大学第一附

属医院 （张珑）； 山西医科大学第一医院 （孙晓军）；
苏州大学第一附属医院 （朱丽芳）
消化科： 北京协和医院 （李晓青）； 山东大学齐鲁医

院 （周涛）； 河北医科大学第二医院 （刘丽）； 吉林

大学第一医院 （李玉琴）； 华中科技大学同济医学院

附属同济医院 （曹丽）； 江苏省人民医院 （朱宏）；
中山大学附属第一医院 （陈白莉）； 中南大学湘雅医

院 （练光辉）； 西安交通大学第一附属医院 （任莉）；
山西医科大学第一医院 （任俊杰）
营养科 ／临床营养科： 北京协和医院 （陈伟、 李融融）；
山东大学齐鲁医院 （黄晓莉）； 河北医科大学第二医

院 （王燕）； 华中科技大学同济医学院附属同济医院

（叶婷）； 复旦大学附属华山医院 （张家瑛）； 浙江大

学医学院附属第二医院 （何芳）； 江苏省人民医院

（卜和美）； 中山大学附属第一医院 （隋昳）； 福建医
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科大学附属第一医院 （林贝）； 中南大学湘雅医院

（刘菊英）； 山西医科大学第一医院 （孙萍）； 苏州大

学第一附属医院 （杨晶）
药剂科 ／药学部： 北京协和 医 院 （ 张 波、 屈 静 晗、
许婷婷）； 山东大学齐鲁医院 （张蕊）； 河北医科大

学 第 二 医 院 （ 张 志 清 ）； 云 南 省 第 一 人 民 医 院

（马燕琳）； 华中科技大学同济医学院附属同济医院

（李娟）； 浙江大学医学院附属第二医院 （许东航）；
江苏省人民医院 （王永庆）； 中山大学附属第一医院

（陈攀）； 福建医科大学附属第一医院 （吴委）； 中南

大学湘雅医院 （刘 韶）； 山 西 医 科 大 学 第 一 医 院

（晋月萍）； 南方医科大学南方医院 （古春萍）
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