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【摘要】　脊髓性肌萎缩症（ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ，ＳＭＡ）本文特指５ｑＳＭＡ，属常染色体隐性遗传病，临床
特征为脊髓前角α运动神经元退行性病变和神经肌肉接头发育异常导致的肌无力和肌萎缩。ＳＭＡ常累及呼
吸系统，引起呼吸系统病理生理改变，导致低通气、咳嗽减弱、痰液堵塞等一系列呼吸问题。呼吸衰竭是 ＳＭＡ
患儿最常见的致死原因。近年来，随着国内外ＳＭＡ多学科管理专家共识的相继发表和新药上市，ＳＭＡ呼吸管
理策略将会转变。本共识由中国医师协会儿科医师分会及中国医师协会儿科医师分会儿童呼吸学组组织我国

相关领域的专家，总结国内外指南／共识和相关临床研究，结合中国人群实际临床情况，最终达成共识，以促进
ＳＭＡ患儿规范呼吸管理。
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　　脊髓性肌萎缩症（ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ，ＳＭＡ）是
由于脊髓α运动神经元变性，导致近端肢体和躯干进行
性、对称性肌无力和肌萎缩的神经变性病［１２］。本共识

中的ＳＭＡ特指５ｑＳＭＡ，即位于５ｑ１３．２区域的运动神经
元存活基因 １（ｓｕｒｖｉｖａｌｍｏｔｏｒｎｅｕｒｏｎ，ＳＭＮ１；ＯＭＩＭ
６００３５４）致病性变异所导致的常染色体隐性遗传病，包
括０～３型以及呈常染色体隐性遗传的４型ＳＭＡ（成人
型）。该病在新生儿中的发病率约为１／１００００［３］，携带
者频率约为１／５０～１／４０。儿童型ＳＭＡ（１～３型）的患病
率为２．７８／１０万人～６．５６／１０万人［４７］，常染色体隐性遗

传的４型ＳＭＡ患病率为０．３２／１０万人［８］。ＳＭＡ居２岁
以下儿童致死性遗传病首位，其中疾病累及呼吸系统导

致的呼吸衰竭是最常见的致死原因［９］。

合理有效的呼吸管理策略对稳定ＳＭＡ患者的呼吸
功能，降低呼吸系统相关并发症的发生率与疾病死亡率

均有重要意义。２０１８年以来，国内外相继发表了 ＳＭＡ

多学科管理专家共识，其中呼吸管理策略已由被动治疗

转变为早期开始的主动治疗［１２，１０］。随着新药的获批上

市，中国ＳＭＡ患者和家庭已有新的治疗选择，同时也将
进一步推动国内ＳＭＡ临床规范诊疗，改变呼吸管理方
案。基于此，由中国医师协会儿科医师分会及中国医师

协会儿科医师分会儿童呼吸学组牵头，组织呼吸内科、

神经内科、急诊科、重症医学科等专业领域内专家，参考

国内外指南／共识和最新临床研究结果，结合临床实践，
共同制定了《脊髓性肌萎缩症呼吸管理专家共识（２０２２
版）》，以期为ＳＭＡ患者的呼吸管理提供指导与参考。

１　ＳＭＡ的发病机制与临床分型　
１．１　发病机制　ＳＭＮ蛋白在各组织细胞中广泛表达，
参与剪接体蛋白复合体的组装，是真核细胞生物生存所

必需的管家蛋白。ＳＭＮ蛋白主要由ＳＭＮ１基因编码产
生，当ＳＭＮ１第７或第７、８外显子发生纯合缺失或点突
变时引起 ＳＭＮ蛋白表达缺失，通常会导致 ＳＭＡ的发

·１０４·中华实用儿科临床杂志２０２２年３月第３７卷第６期　ＣｈｉｎＪＡｐｐｌＣｌｉｎＰｅｄｉａｔｒ，Ｍａｒｃｈ２０２２，Ｖｏｌ．３７，Ｎｏ．６
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生［１１］。同源基因ＳＭＮ２较ＳＭＮ１在第７外显子存在碱
基差异（ｃ．８４０Ｃ＞Ｔ），可以表达约１０％的具有正常功能
的全长ＳＭＮ蛋白。ＳＭＮ２拷贝数是公认的ＳＭＡ修饰因
子，与ＳＭＡ表型的严重程度具有相关性。一般当ＳＭＮ２
的拷贝数越多，疾病症状表现越轻；多数１型ＳＭＡ患儿
的ＳＭＮ２基因拷贝数≤２（表１）［１２１３］。
１．２　临床分型　ＳＭＡ最主要的特征是脊髓前角α运动
神经元退行性病变和神经肌肉接头发育异常，导致肌无

力和肌萎缩［１４］。ＳＭＮ蛋白广泛表达在机体各组织细胞
中，因此，ＳＭＡ本质上是一种累及全身的系统性疾病。
随着疾病的进展可引起骨骼系统、呼吸系统、消化系统

等多个系统异常［１］。临床上根据 ＳＭＡ患者的发病年
龄、达到的最大运动功能，通常由重到轻分为０～４型
（表１）［１，１２，１４］。

２　ＳＭＡ呼吸系统病理生理改变
ＳＭＡ特征性的呼吸系统病理生理改变主要为肋间

肌无力、胸廓变形以及肺容量和通气能力降低。１型
ＳＭＡ患儿表现为特殊的“钟形”胸廓，这是由于呼吸肌
肌力减弱而呼吸负荷增加，肋间肌无法抵抗膈肌的向下

拉力，上胸部无法充分扩张所形成［１］。２型和３型ＳＭＡ
患者因合并脊柱侧凸导致胸廓畸形，进一步限制了肺的

扩张。由于呼吸肌无力，机体只能通过增加呼吸频率来

代偿，表现为浅快呼吸［１５］。

１型、２型ＳＭＡ患儿由于肺部扩张不足等原因会致
肺组织存在广泛微小的肺不张，肺顺应性下降，加上胸

廓畸形共同加剧了肺发育不良。尸检多报道ＳＭＡ患儿
死于肺不张而非结构性肺损伤导致的呼吸衰竭［１６］。动

物研究显示，ＳＭＡ小鼠肺组织具有深红色斑点、肺泡隔
膜破裂等病理表现，提示肺不张或肺梗死以及肺气肿相

关病变［１７］。携带３拷贝数ＳＭＮ２的ＳＭＡ模型小鼠表现
出肺发育不良和呼吸障碍，在７日龄时即出现呼吸频率
降低、呼吸暂停和横膈膜神经肌肉连接缺陷［１８］。

３　ＳＭＡ面临的呼吸问题　
３．１　夜间和日间低通气　低通气是ＳＭＡ患者最早表
现出的呼吸问题。由于ＳＭＡ患者本身存在呼吸肌乏力
与呼吸浅快，最早在快动眼睡眠期（ｒａｐｉｄｅｙｅｍｏｖｅｍｅｎｔ，
ＲＥＭ）出现低通气。随着化学感受器的敏感性降低与肌
肉无力，使得中枢对呼吸的驱动减弱以及呼吸肌肌张力

进一步下降，加剧了潮气量降低，导致肺泡通气不足，出

现低氧血症和高碳酸血症，临床表现为晨间头痛、疲劳、

日间困倦、食欲下降等症状。随着肌无力的进展，ＲＥＭ
期的低通气常扩展到非快速动眼睡眠期（ｎｏｎ－ｒａｐｉｄｅｙｅ
ｍｏｖｅｍｅｎｔ，ＮＲＥＭ），并最终发展为日间低通气。在病情稳
定情况下，机体尚能够代偿，但在发生肺部感染或麻醉过

程等并发症或急性应激时，患者极易出现呼吸衰竭。

３．２　咳嗽减弱　咳嗽主要由肋间内肌和腹肌完成，腹
肌无力会减弱咳嗽反射的应答，增加分泌物吸入的风

险。咳嗽过程涉及声门关闭、呼吸肌收缩、肺内压升高，

然后声门张开，肺内空气喷射而出。而ＳＭＡ患者由于存
在呼吸肌无力导致咳嗽减弱，无法完成有效咳嗽动作，使

分泌物潴留在肺部，当分泌物堵塞气道时，可引起肺不张。

在２型和３型ＳＭＡ患者自然病程１２个月时，最大呼气压
力（ｍａｘｉｍｕｍｅｘｐｉｒａｔｏｒｙｐｒｅｓｓｕｒｅ，ＭＥＰ）和咳嗽峰流速
（ｐｅａｋｃｏｕｇｈｆｌｏｗ，ＰＣＦ）轻微下降，故出现咳嗽减弱［１９］。

３．３　痰液堵塞　黏液的分泌和清除对于维持气道稳态
和肺部健康至关重要。生理情况下，气道黏液具有气道

加温加湿、清除气道有害物质（吸入的病原体、粉尘颗

粒、化学毒素）等作用。但在病理状态下，气道黏液的分

泌量增多、纤毛清除功能受损、咳嗽能力不足，黏液潴留

于气道，与鼻咽／口咽分泌物、细胞碎片和微生物共同形
成痰液。在ＳＭＡ等神经肌肉疾病初期，患者有正常的
黏液／纤毛清除功能；随着呼吸肌无力加重，咳嗽减弱，
长期声门无法闭合，导致纤毛损伤，产生高黏度的病理

性痰液堵塞气道。ＳＭＡ患者长期痰液堵塞或偶有误吸

表１　脊髓性肌萎缩症的临床分型
Ｔａｂｌｅ１　Ｃｌｉｎｉｃａｌｃｌａｓｓｉｆｉｃａｔｉｏｎｏｆｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ
分型 起病年龄 最大运动里程碑 临床表现 自然病程 比例 ＳＭＮ２拷贝数
０型 胎儿／新生儿期 无任何运动功能 除眼球外，几乎无面部、躯干、肢体的任何活动，无吸吮动

作

先天性关节挛缩、肌肉萎缩、反射消失

出生后即需要机械通气

数月 很少 １

１型 ＜６个月 不能独坐 严重的全身肌张力减退，颈部、四肢无力

无反射、伴有舌肌纤颤

“钟形”胸廓，矛盾呼吸

容易反复呼吸道感染及呼吸衰竭

大部分存活≤２岁 ４０％～５０％ １～３

２型 ６～１８个月 可独坐、不能独走 轻～中度的全身性肌张力减退和肌无力
运动发育落后，手指的多肌束痉挛震颤

伴关节挛缩及脊柱侧弯，影响呼吸功能

大部分可生存至成年 ３０％～４０％ 主要为３

３型 ＞１８个月 可独走 儿童期逐渐出现近端肌无力，随疾病进展丧失行走能力

运动发育平稳，可见肌束颤

后期出现脊柱侧弯、关节畸形、呼吸功能不全等表现

寿命不缩短或轻度下降 １０％～２０％ ３或４

４型 成人期 可独走、跑跳 下肢起始的四肢近端无力，轻微运动障碍 寿命一般不受影响 较少 主要为４

·２０４· 中华实用儿科临床杂志２０２２年３月第３７卷第６期　ＣｈｉｎＪＡｐｐｌＣｌｉｎＰｅｄｉａｔｒ，Ｍａｒｃｈ２０２２，Ｖｏｌ．３７，Ｎｏ．６



fmx_T3RoZXJNaXJyb3Jz

将并发慢性支气管炎伴有黏液脓痰，还会导致白细胞浸

润继发炎症级联反应。通常在临床实践中，呼吸道感染

期间经鼻吸气压力（ｓｎｉｆｆｎａｓａｌｉｎｓｐｉｒａｔｏｒｙｐｒｅｓｓｕｒｅ，
ＳＮＩＰ）和咳嗽时胃内压（ｇａｓｔｒｉｃｐｒｅｓｓｕｒｅ，Ｐｇａｓ）低于预计
值５０％时，预示与痰液阻塞的更高风险相关［２０］。

３．４　反流与误吸　对于 ＳＭＡ患者的胃食管反流病
（ｇａｓｔｒｏｅｓｏｐｈａｇｅａｌｒｅｆｌｕｘｄｉｓｅａｓｅ，ＧＥＲＤ），在年长儿最常
见的典型症状是胃灼热（胸骨后烧灼感）和反流（为胃内

容物向咽部或口腔方向流动的感觉）；不典型症状有胸

痛、上腹烧灼感、上腹痛、上腹胀、嗳气等。而婴幼儿的

症状还包括拒食、反复呕吐、进食时弓背体位、体质量增

长不良、易激惹、睡眠障碍、咳嗽、喘息、呼吸暂停、反复

发作性肺炎、咽痛、声嘶、慢性鼻窦炎、喉炎、牙蚀症等。

吞咽通常涉及吮吸、舌根缩紧、环咽肌开放、舌骨喉

复合体运动、上食道括约肌打开等过程。ＳＭＡ患者由于
存在颅内神经病变，上述吞咽功能严重缺陷，反流与误

吸的风险增加，可导致唾液、食物、胃内容物等误吸入肺

部，引起呼吸窘迫、吸入性肺炎、营养不良而需住院治

疗，甚至导致窒息［２１］。几乎所有１型ＳＭＡ患儿１岁前
会出现喂养时间短、进食饮水诱发的咳嗽、喂养前后喉

中痰鸣等症状，致使纳奶量不足，需喂养支持［２２］。２型
和３型ＳＭＡ患者中，约６２％和２３％存在吞咽障碍，增加
长期营养不良、体质量增长缓慢和吸入性肺炎的发生风

险［２１］。不能独坐的ＳＭＡ患儿在条件反射缺失及体质量
增长缓慢的情况下，当胸部Ｘ线片出现右上叶病变时，
无论是否合并支气管炎（如呼吸道合胞病毒感染），均应

考虑存在误吸。

３．５　肺不张　肺不张是指肺泡腔实变导致肺容量或含
气量减少，主要病因包括气道阻塞、肺组织受压迫、肺泡

表面张力增大等。由于ＳＭＡ患者存在咳嗽减弱，无法
有效咳嗽使分泌物潴留于肺部，当痰液阻塞气道时，可

致肺不张。此外，ＳＭＡ等神经肌肉疾病患者因进行性肌
肉萎缩和脊柱侧凸累及呼吸系统，产生肺部压迫，易并

发肺不张。５５％的１～３型ＳＭＡ患者患有肺不张，好发
于左下叶，可伴随中等程度胸腔积液［２３］。另外在采用

有创通气的患者中，多达１／４的患者发生拔管失败，后
者与肺不张的发生具有强相关性［２４］。

３．６　反复呼吸道感染　反复呼吸道感染指在１年内频
繁发生上、下呼吸道感染，该病常见于儿童，且与基础疾

病相关［２５］。ＳＭＡ患者因无法有效清除气道分泌物，存
在痰液阻塞、反流与误吸等问题，导致致病菌感染的分

泌物以及空气中的微粒滞留在肺部，易发生上、下呼吸

道感染。在呼吸道感染期间，患者通常需增加自身呼吸

负荷以保证有效气体交换；而ＳＭＡ患者存在呼吸肌无
力，加剧了呼吸衰竭的风险［２６］。６９％的１型ＳＭＡ患儿
在２岁前反复患肺炎［２７］；２型和３型ＳＭＡ患者，约１０％

患有吸入性肺炎，其中出现至少１次喂养和吞咽困难的
发作频率更高［２１］。

４　呼吸状况相关检测与评估　
４．１　评估重点与周期　ＳＭＡ患者呼吸系统的临床表现
不一，受其肌无力和萎缩程度影响，故进行呼吸状况检

测与评估的重点应根据疾病分型和最大运动里程碑而

定［１］。对于不能独坐者，建议每３个月进行１次体格检
查，重点评估脉搏血氧饱和度（ｐｕｌｓｅｏｘｉｍｅｔｒｙ，ＳｐＯ２）、二
氧化碳分压（ｐａｒｔｉａｌｐｒｅｓｓｕｒｅｏｆｃａｒｂｏｎｄｉｏｘｉｄｅ，ＰＣＯ２）、吞
咽功能，并应行胸片检查以了解肺发育的情况。对于能

独坐、不能独站者，建议每６个月进行１次检查，重点集
中在肺功能和呼吸肌肌力（含咳嗽功能）。对于能独站

的ＳＭＡ患者行肺功能、咳嗽功能和呼吸道感染的评估，
并寻找任何睡眠呼吸暂停或通气不足的症状，评估周期

为每年评估１次。相较于正常儿童，ＳＭＡ患儿由于呼吸
肌肌力弱，呼吸系统更脆弱、呼吸道更狭窄、胸腔容积也更

小，易发生呼吸道感染、阻塞，甚至呼吸衰竭，因此呼吸状

况检测与评估标准需结合实际情况综合考虑（表２）［２８］。
４．２　体格检查与评估　各型ＳＭＡ患者应定期进行临
床评估，即体格检查，以便及时发现和干预相关并发症，

并根据病情决定随访周期和后续辅助检查［２］。体格检

查主要包括呼吸的频率和幅度、胸围、胸围／头围比、胸
腹是否存在矛盾呼吸、胸廓变形程度、脊柱侧凸程度、皮

肤颜色（发绀或苍白），为评估呼吸功能提供重要依

据［２９］。１型ＳＭＡ患儿在出生数周后胸围显著降低；当
胸围／头围比＜０．８５，提示患儿将于３个月内死亡［３０］。

４．３　影像学和电生理检查　
４．３．１　胸部Ｘ线片　在患者入院时，胸部Ｘ线片作为
基线水平对照，可用于判断呼吸系统疾病恶化［２９］。当

ＳＭＡ患者出现呼吸急促、咳嗽、发热等症状时，建议行胸
部Ｘ线片，检查肺部感染情况。胸片检查是目前肺不张
诊断的主要手段，有助于及时准确地发现肺实变情

况［３１］；必要时可行ＣＴ检查。对于严重脊柱侧凸挤压肺
组织的ＳＭＡ患者，应行脊柱Ｘ线片以评估脊柱侧凸情
况并指导器械矫正［１］。

４．３．２　吞咽功能　维持正常吞咽功能对于不能独坐的
ＳＭＡ患儿非常重要。婴儿期的喂养和吞咽功能由营养
专家进行全面评估，包括既往进食时间和方式、口腔及

咽腭部结构，并给予治疗建议和指导，如进食姿势调整、

食物质地增稠等。若存在吸吮无力、疲乏、湿音或肺

炎等症状，可行吞咽动态透视录像造影检查（ｖｉｄｅｏｆｌｕｏ
ｒｏｓｃｏｐｉｃｓｗａｌｌｏｗｉｎｇｓｔｕｄｙ，ＶＦＳＳ）评估吞咽困难及误吸情
况，但不推荐作为常规检查项目［１２］。ＶＦＳＳ用于检查是
否存在食物残留、鼻穿孔、食管囊袋、下颌挛缩、进食时

间增加等吞咽困难情况，常配合吞咽障碍造影评分量表
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（ｖｉｄｅｏｆｌｕｏｒｏｓｃｏｐｉｃｄｙｓｐｈａｇｉａｓｃａｌｅ，ＶＤＳ）、Ｌｏｇｅｍａｎｎ′ｓ造
影检查吞咽功能表、吞咽生命质量量表（ＡＬＳＦＲＳＲｂｕｌ
ｂａｒ－ｒｅｌａｔｅｄｓｕｂｓｃｏｒｅｓａｎｄｓｗａｌｌｏｗｉｎｇｓｃａｌｅ，ＳＷＡＬ
ＱＯＬ）、Ｒｏｓｅｎｂｅｋ渗透误吸量表、神经肌肉疾病吞咽状态
量表 （ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒｄｉｓｅａｓｅｓｗａｌｌｏｗｉｎｇｓｔａｔｕｓｓｃａｌｅ，
ＮｄＳＳＳ）等进行定量评估［３２３５］。此外，对于小年龄组、不

能配合测量的患儿可采用高分辨测压（ｈｉｇｈｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎ
ｍａｎｏｍｅｔｒｙ，ＨＲＭ）的被动方法测量气道咽腔的压力［３６］。

对于能独坐的ＳＭＡ患者，若存在吞咽和喂养困难、进食
呛咳等症状时也需要行ＶＦＳＳ；而能独站的ＳＭＡ患者最
大的营养健康问题为肥胖、超重、营养不良及相关并发

症，一般不进行ＶＦＳＳ［２］。
４．３．３　反流　ＳＭＡ患者应及早筛查 ＧＥＲＤ症状［２９］。

指南推荐２４ｈ食管ｐＨ阻抗监测，对于ＧＥＲＤ的检出率
优于单纯ｐＨ监测，同时可分析反流物的形态（气体反
流、液体反流和混合反流）和性质（酸反流和非酸反流），

具有较好的安全性和耐受性。ＧＥＲＤ患者的基础治疗
包括减肥、抬高床头等。在进行胃造瘘和胃底折叠术

前，推荐进行常规上消化道检查，除了吞咽功能评估外，

食管高分辨率测压是术前的常规评估手段［３７３８］。但在

ＳＭＡ患者中的应用还需更多循证医学证据。
４．４　呼吸功能检查与评估　
４．４．１　睡眠呼吸监测　多导睡眠监测（ｐｏｌｙｓｏｍｎｏｇｒａ
ｐｈｙ，ＰＳＧ）可持续监测患者的睡眠和呼吸情况，判断是否
存在夜间低通气及ＳｐＯ２下降

［１］。所有ｌ型及２型ＳＭＡ
患儿（包括不能独坐和能独坐者）确诊后，均需进行ＰＳＧ
监测，以便早期发现夜间低通气问题［２９］。ＰＳＧ检查尤
其对于不能独坐的患儿更为重要，可判断患儿是否需要

行夜间无创通气治疗。一旦出现夜间低通气和持续低

氧血症，建议使用呼吸机辅助通气治疗［多采用双水平

正压通气（ｂｉｌｅｖｅｌｐｏｓｉｔｉｖｅａｉｒｗａｙｐｒｅｓｓｕｒｅ，ＢｉＰＡＰ）］，进
一步预防日间低通气的发生［２６］。ＰＳＧ能够监测脑电
图、眼电图、肌电图、心电图、口鼻气流、胸腹运动、ＳｐＯ２、
体位等指标，并得出呼吸暂停低通气指数（ａｐｎｅａ
ｈｙｐｏｎｅａｉｎｄｅｘ，ＡＨＩ）、阻塞性呼吸暂停指数（ｏｂｓｔｒｕｃｔｉｖｅ
ａｐｎｅａｉｎｄｅｘ，ＯＡＩ），以全面评估呼吸肌无力的状况［３９］。

除了ＰＳＧ，还可采用呼吸感应体积描记器（ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｉｎ
ｄｕｃｔｉｖｅｐｌｅｔｈｙｓｍｏｇｒａｐｈｙ，ＲＩＰ）记录 ＳｐＯ２、经皮 ＰＣＯ２、氧
减饱和指数（ｏｘｙｇｅｎｄｅｓａｔｕｒａｔｉｏｎｉｎｄｅｘ，ＯＤＩ４）、ＡＨＩ和睡
眠时胸壁运动（相位角）等［４０４１］。若无ＰＳＧ和ＲＩＰ等监
测ＣＯ２的设备，夜间可采用脉搏血氧仪以发现持续或严
重的ＳｐＯ２下降

［２９］。

４．４．２　氧饱和度与ＣＯ２　可在院外进行ＳｐＯ２监测，有
条件者可以同时进行呼气末二氧化碳分压（ｅｎｄ－ｔｉｄａｌ
ｃａｒｂｏｎｄｉｏｘｉｄｅｐａｒｔｉａｌｐｒｅｓｓｕｒｅ，ＰＥＴＣＯ２）监测

［１］。当

ＳｐＯ２＜０．９４，提示存在通气不足，首先启动气道分泌物
清除［２９］；当ＳｐＯ２＜０．９２或ＰＣＯ２≥５０ｍｍＨｇ（１ｍｍＨｇ＝
０．１３３ｋＰａ）时，尽早给予无创通气（ｎｏｎｉｎｖａｓｉｖｅｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ，
ＮＩＶ）呼吸支持治疗［２６］；当患儿在ＮＩＶ呼吸支持治疗下
仍然不能维持氧合时，则需转为有创机械通气治疗。

４．４．３　动脉血气（ａｒｔｅｒｉａｌｂｌｏｏｄｇａｓ，ＡＢＧ）　在急性
加重期，应在动态监测ＳｐＯ２和／或ＰＥＴＣＯ２的基础上行
ＡＢＧ检查。制定通气方案需综合患者基础状况和平时
耐受缺氧的情况。若出现 ｐＨ＜７．３或 ＰＣＯ２≥５０
ｍｍＨｇ，应考虑给予ＮＩＶ支持治疗。ＮＩＶ后，应继续观察
ＡＢＧ、呼吸状况和一般情况，若仍未有缓解，可启动有创
气管插管通气；若出现以下几种情况，如严重低氧血症、

吸入氧浓度（ｆｒａｃｔｉｏｎｏｆｉｎｓｐｉｒｅＯ２，ＦｉＯ２）＞０．５、ＰＯ２＜５０
ｍｍＨｇ、严重ＣＯ２潴留、明显呼吸困难、气道分泌物无法
清除、频繁呼吸暂停，此时可启动机械通气呼吸支持治

疗。由于ＡＢＧ为侵入性检查，疼痛刺激可能会导致患
者窒息或假性通气过度，不推荐作为常规检查项目［２９］。

４．４．４　肺功能　ＳＭＡ患者的肺功能障碍主要是限制性
通气功能障碍［１］。肺活量（ｖｉｔａｌｃａｐａｃｉｔｙ，ＶＣ）是神经肌
肉疾病常用的检测指标，研究显示，２型和３型ＳＭＡ患
者用力肺活量（ｆｏｒｃｅｄｖｉｔａｌｃａｐａｃｉｔｙ，ＦＶＣ）％预测值分别
在５～１３岁和８～１３岁以４．２％／年和６．３％／年的速度
下降［４２］。当 ＶＣ或 ＦＶＣ、第 １秒用力呼气量（ｆｏｒｃｅｄ
ｅｘｐｉｒａｔｏｒｙｖｏｌｕｍｅｉｎｔｈｅ１ｓ，ＦＥＶ１）下降，而 ＦＥＶ１／ＦＶＣ
正常，呼吸流速容量环（ｔｉｄａｌｂｒｅａｔｈｆｌｏｗｖｏｌｕｍｅｃｕｒｖｅ，
ＴＦＶｃｕｒｖｅ）面积减小时，提示 ＳＭＡ患者存在呼吸肌无
力。通常使用呼吸面罩测量ＶＣ，避免因面部肌肉无力
或开口困难而无法有效吹气；对于膈肌功能障碍患者，

常检测坐位和仰卧位ＶＣ，数值下降＞２５％提示膈肌无
力［２６］。绝大多数ＳＭＡ患儿均存在不同程度的口腔开合
困难，因此，常规肺通气功能检测方法测得的肺功能结

果往往较实际低，不能完全反映患儿实际通气功能状

态。建议在评估患儿缺氧状态、呼吸支持、手术前呼吸

功能评估等方面与临床实际的ＳｐＯ２等指标相结合进行
综合考虑。

４．４．５　呼吸肌肌力　呼吸肌肌力的评估除了可以通过
观察呼吸模式及检测ＶＣ外，还可以通过其他无创或有
创的方法来检测［２６］。无创检测方法简单便捷，但其准

确性与患者的配合度有关，对８岁以上的ＳＭＡ患儿（多
为２～３型）参考的价值更大。呼吸肌肌力指标主要包
括最大吸气压力（ｍａｘｉｍａｌｉｎｓｐｉｒａｔｏｒｙｐｒｅｓｓｕｒｅ，ＭＩＰ）／
ＭＥＰ、ＳＮＩＰ、呼气流量峰值（ｐｅａｋｅｘｐｉｒａｔｏｒｙｆｌｏｗ，ＰＥＦ）及
ＰＣＦ等。ＭＩＰ／ＭＥＰ指深吸气／呼气时经口所测的压力，
通常使用肺功能仪或呼吸肌力测试仪分别在患者处于

残气 量 （ｒｅｓｉｄｕａｌｖｏｌｕｍｅ）位 和 肺 总 量 （ｔｏｔａｌｌｕｎｇ
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ｃａｐａｃｉｔｙ）位时测量ＭＩＰ和ＭＥＰ。呼吸肌力测试仪还可
以检测ＳＮＩＰ，这对于３～４岁及以上的ＳＭＡ患儿更简便
易行。在患者做短、快、用力的鼻吸气动作时，检测鼻孔

处的压力以表征ＳＮＩＰ。ＭＩＰ及ＳＮＩＰ反映吸气肌肌力，
ＭＥＰ反映呼气肌肌力。ＰＥＦ是指深吸气后用力呼气的
最大瞬时流速，该指标和咳嗽时的呼气流量峰值（即

ＰＣＦ）均可使用便携式肺活量计、呼气峰值流量计、呼吸
机评估。当上述指标低于预期值时，应怀疑存在呼吸肌

无力。值得注意的是，当存在气道梗阻的情况时，尽管

呼吸肌肌力正常，仍可测得较低的ＳＮＩＰ值［４３］。

咳嗽能力也是评估呼吸肌肌力的重要部分。一般情

况下，ＰＣＦ＜１６０Ｌ／ｍｉｎ或 ＭＥＰ＜４５ｃｍＨ２Ｏ（１ｃｍＨ２Ｏ＝
０．０９８ｋＰａ）时，无法完成咳嗽。对于无法配合的婴幼
儿，建议行有创测量方法，即于食管下括约肌和胃部置

入导管（外径２．１ｍｍ）和压力传感器，检测食管内压
（ｅｓｏｐｈａｇｅａｌｐｒｅｓｓｕｒｅ，Ｐｏｅｓ）和Ｐｇａｓ。Ｐｇａｓ与Ｐｏｅｓ变化的
比值（ΔＰｇａｓ／ΔＰｏｅｓ）反映了静息时呼吸肌的相对作用程
度，健康人群ΔＰｇａｓ／ΔＰｏｅｓ＜－１；当－１＜ΔＰｇａｓ／ΔＰｏｅｓ＜１
时，出现潮式呼吸，且比值越大，说明胸腔及呼气肌的作

用越大，膈肌的作用越小；当 ΔＰｇａｓ／ΔＰｏｅｓ＝１时，说明
已进展至完全性膈肌麻痹［２６］。对于可配合的儿童而

ＳＮＩＰ不能正确评估呼吸肌肌力时，可进一步测量最大
鼻吸气时Ｐｏｅｓ和Ｐｇａｓ，也可通过测量咳嗽时Ｐｇａｓ和哭
泣时经膈膜压力（ｔｒａｎｓｄｉａｐｈｒａｇｍａｔｉｃｐｒｅｓｓｕｒｅ，Ｐｄｉ）加以
辨别。Ｐｄｉ计算公式为Ｐｇａｓ减去 Ｐｏｅｓ。当呼吸肌无力
时，这些指标均降低。此外，呼吸肌疲劳（ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙ
ｍｕｓｃｌｅｆａｔｉｇａｂｉｌｉｔｙ，ＲＭＦ）也可影响 ＳＭＡ患者的呼吸功
能，呼吸耐力测试（ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｅｎｄｕｒａｎｃｅｔｅｓｔ，ＲＥＴ）可通
过不断增加吸气阻力直到力竭时的负荷值来评估呼吸

肌疲劳状态［４４］。

５　呼吸管理　
５．１　管理原则　ＳＭＡ患者的呼吸管理最终目标为延长
生存，并达到正常气体交换，缓解睡眠呼吸问题，延长居

家护理时间，提高生活质量。管理原则已由过去的被动

治疗转变为主动管理，即尽早开始积极地呼吸管理［１０］。

研究显示，１９９５年至２００６年比１９８０年至１９９４年出生
的１型ＳＭＡ患儿生存期显著延长，与机械通气和胃造
瘘等有效干预措施的应用相关［４５］。不同疾病分型和最

大运动里程碑的ＳＭＡ患者其管理策略各异，具体的管
理方法应与呼吸问题评估的结果相对应。不能独坐者

出现咳嗽减弱的症状时，需积极进行气道分泌物清除、

吸痰和辅助咳嗽，配合呼吸功能锻炼；当出现通气不足

时，应及时尽早开始通气支持。能独坐者亦推荐根据症

状行气道清除支持和通气支持。而对于能独站者，当出

现咳嗽减弱、反复呼吸道感染或夜间低通气时，应由呼

吸科医师评估后进行支持性管理或抗感染治疗（表２）。
５．２　常规管理　
５．２．１　通气管理　ＮＩＶ能够通过吸气时提供气道正压
以维持足够的潮气量和每分通气量，发挥稳定气体交换

并纠正肺泡通气不足的作用［２６］。有夜间或日间低通气

症状或不能独坐的ＳＭＡ患者均应尽早行ＮＩＶ，以延缓呼
吸衰竭进程，减轻“钟形”胸廓病变和肺发育不良，并减

少重症监护住院次数。对于无吞咽功能障碍的ＳＭＡ患
者，在急性呼吸道感染期间使用 ＮＩＶ可缓解呼吸道症
状，降低呼吸负担。推荐使用ＢｉＰＡＰ进行ＮＩＶ，可设置高
吸气相气道正压和低呼气相气道正压以保证呼吸肌无力

患者呼吸充足。非必要不推荐使用持续气道正压通气

（ｃｏｎｔｉｎｕｏｕｓｐｏｓｉｔｉｖｅａｉｒｗａｙｐｒｅｓｓｕｒｅ，ＣＰＡＰ）。建议使用压
力滴定方法来启动ＮＩＶ，由经验丰富的临床医师为患者选
择和安装接口装置（鼻罩、口鼻罩、全面罩等）［１０］。

对于ＮＩＶ不足以改善病情，或无法进行 ＮＩＶ的患
者，可以选择气管切开术的有创通气方法。长期有创通

气的选择应在关注临床状况、预后和生活质量的基础

上，充分参考家属意见后决定［４６］。

５．２．２　呼吸道分泌物清除　气道廓清技术包括大气道
清除技术（辅助吸气技术、辅助呼气技术和辅助吸呼气

技术）和小气道清除技术［胸部叩击、体位引流、肺内振

荡通气（ｉｎｔｒａｐｕｌｍｏｎａｒｙｐｅｒｃｕｓｓｉｖｅｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ，ＩＰＶ）和高
频胸壁振动等］。对于所有不能独坐者，推荐采用大气

道联合小气道清除技术，再通过口鼻吸痰清除气道分泌

表２　脊髓性肌萎缩症患者呼吸状况检测和呼吸管理原则
Ｔａｂｌｅ２　Ｐｕｌｍｏｎａｒｙａｓｓｅｓｓｍｅｎｔａｎｄｍａｎａｇｅｍｅｎｔｐｒｉｎｃｉｐｌｅｓｏｆｔｈｅｐａｔｉｅｎｔｗｉｔｈｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ
脊髓性肌萎缩症分类 重点评估内容 评估方法 评估周期 管理原则

不能独坐者 ①咳嗽能力；②夜间及白天
通气功能；③换气情况；
④肺发育情况

①病史；②体格检查；③胸片；④吞咽功能和反流；⑤
睡眠呼吸监测；⑥经皮血氧饱和度及呼气末二氧
化碳水平；⑦动脉血气；⑧肺功能；⑨咳嗽流速及
呼吸压力检查

每３个月进行
　１次

出现咳嗽减弱的症状时，需积极进行气道分泌物

清除、吸痰和辅助咳嗽，配合呼吸功能锻炼；当

出现通气不足时，应及时尽早开始通气支持

能独坐者 ①咳嗽能力；②夜间及白天
通气功能；③脊柱侧凸情
况

①病史；②体格检查；③睡眠呼吸监测；④经皮血氧
饱和度水平；⑤肺功能；⑥咳嗽流速及压力检查；
⑦脊柱平片

每６个月进行
　１次

根据症状行气道分泌物清除支持和通气支持

能独站者 ①咳嗽能力；②夜间及白天
通气功能

①病史；②体格检查；③肺功能；④咳嗽流速及呼吸
压力检查

每年进行１次 当出现咳嗽减弱、反复呼吸道感染或夜间低通气

时，应由呼吸科医师评估后进行支持性管理或

抗感染治疗
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物。辅助吸气技术通过增加肺容积而增加ＰＣＦ，用间歇
正压呼吸（ｉｎｔｅｒｍｉｔｔｅｎｔｐｏｓｉｔｉｖｅｐｒｅｓｓｕｒｅｂｒｅａｔｈｉｎｇ，ＩＰＰＢ）
装置或有单向阀的肺容量补充装置可实现辅助吸气。

辅助呼气技术可通过手法辅助咳嗽（ｍａｎｕａｌｌｙ－ａｓｓｉｓｔｅｄ
ｃｏｕｇｈ，ＭＡＣ）实现，ＭＡＣ时，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。辅助吸呼气技术是将辅助吸气技术与ＭＡＣ相
结合，或使用咳嗽辅助机［即机械性吸呼气技术
（ｍｅｃｈａｎｉｃａｌｉｎｓｕｆｆｌａｔｉｏｎ－ｅｘｓｕｆｆｌａｔｉｏｎ，ＭＩＥ）］，以更好地
改善ＰＣＦ。咳嗽辅助机通过向肺部充气以膨胀肺部，迅
速转换为负压，产生快速的呼气气流完成模拟咳嗽过

程，从而将分泌物向上气道移动；咳嗽辅助机可连接面

罩或气管插管或气管造口管使用，不仅可以辅助咳痰，

而且可以帮助肺扩张，延缓胸廓发育畸形的发生。ＭＩＥ
能够产生足够的ＰＣＦ，对低 ＰＣＦ（＜１６０Ｌ／ｍｉｎ）者非常
有效，可用于部分无法配合ＭＡＣ或ＭＡＣ无效的患儿。
ＰＣＦ较高者还可选择辅助吸气技术和 ＭＡＣ相结合使
用。

ＳＭＡ患者应根据病情进行气道分泌物清理［１０，４６］。

１型ＳＭＡ患者由于咳嗽无力，建议日常积极地进行气道
分泌物清理，推荐胸部叩击、胸部振动、体位引流等与

ＭＩＥ联合应用，同时应进行口鼻吸痰，可２次／ｄ，呼吸
道感染时要加强分泌物清理［１０］。ＭＩＥ使用时，正负压
压力设置应逐渐增加至３０～４０ｃｍＨ２Ｏ或最大耐受压
力［１０］。２型ＳＭＡ患者若咳嗽无力，可按需进行气道分
泌物清理。３型ＳＭＡ患者在呼吸道感染、咳嗽无力时需
要进行气道分泌物清理。

５．２．３　减少反流与误吸　ＳＭＡ患者会出现ＧＥＲＤ及吞
咽功能障碍，吞咽功能障碍会增加反流与误吸风险。减

少ＳＭＡ患者反流与误吸可减少相关呼吸道症状，减少
吸入性肺炎的发生。减少反流可通过抬高体位及幽门

后喂养（即在超声引导下，将鼻肠管置入幽门后给予肠

内营养的方式）或胃底折叠术实现。对严重反流者，可

考虑行空肠造瘘或胃底折叠术配合胃造瘘以减少反流

发生。吞咽功能障碍者需要喂养支持，可短期应用鼻饲

管或长期经胃造瘘或空肠造瘘喂养。研究显示ＳＭＡ患
者通过胃造瘘喂养可增长体质量，减少因吸入性肺炎的

住院次数，延长生存期［４７］。

５．２．４　呼吸功能锻炼　积极的呼吸功能锻炼是延缓疾
病进展的重要手段，应贯穿治疗的全过程。呼吸功能的

锻炼，包括呼吸肌训练、维持胸廓顺应性训练、咳嗽和排

痰训练等［１］。数据库调研显示，神经肌肉疾病患者进行

呼吸肌训练可提高部分神经肌肉疾病患者的 ＶＣ和呼
吸肌的力量［４８４９］，可通过吹气球、大声朗诵和唱儿歌等

游戏类活动来进行，也可在评估膈肌活动度后通过卧位

时剑突下放置适当重量的沙袋来训练膈肌，还可用专门

的呼吸肌训练器进行。主动或被动的肋间肌牵伸与肋

骨活动可延缓胸廓畸形和胸部顺应性的下降。用有单

向阀的肺容量补充装置进行空气堆叠，不仅能提高咳嗽

能力，还可减缓ＦＶＣ的下降［５０］。呼吸功能锻炼的方法

及强度要根据患儿情况个体化选择，避免出现呼吸困难

及疲劳。

５．３　居家辅助呼吸支持　居家管理对１型、２型和体质
虚弱的３型ＳＭＡ患者至关重要，合理的居家护理有助
于改变疾病轨迹，提高患者及其家庭获益［１０，５１５２］。在疾

病确诊后应给予患儿家人家庭护理方案的指导；存在慢

性呼吸功能不全者，应予家庭机械通气支持；在患儿出

院前专科医师组织多学科会诊，制订家庭支持方案，应

系统地培训家长及其照护者相关技能，包括危急状态的

识别及处理、日常监测指标（呼吸、心率、脉氧、呼吸机参

数等）、心肺复苏术、氧疗术、气道廓清技术、气切护理、

营养支持（鼻饲）、无菌概念、家庭呼吸机的操作、设备故

障应急处理等。

目前，我国ＳＭＡ患者使用无创呼吸机或咳嗽辅助
机的比例明显低于国外平均水平，除了家庭经济状况的

原因，家人对呼吸机使用的正确认知尚有待提高［４６］。

因此，临床工作者需对患者家人给予家庭护理方案的培

训和指导，包括了解ＳＭＡ的疾病特征和临床表现以及
患者生命体征和呼吸功能的监测，并熟知呼吸道分泌物

清除和ＭＡＣ的流程以及呼吸机、咳嗽辅助机的使用方
法［１０］。此外，家庭成员还应掌握ＳＭＡ患者需急诊救治
的时机，ＳｐＯ２下降、心动过速、发绀等现象预示着出现呼
吸抑制；必要时签署心肺复苏同意书，供急诊救治所用。

最重要的是ＳＭＡ患儿需要复杂的医学支持，然而目前
尚无完善的社区家庭医院医保的社会综合保障系统。
５．４　急症管理　
５．４．１　处理目标　ＳＭＡ急症管理的目标为保持正常的
气体交换，减轻肺不张，并加强分泌物清除，有条件可采

用 ＮＩＶ支持；同时行动脉血气检查可提高临床获
益［２９，４６］。

５．４．２　处理流程　在ＳＭＡ急症管理过程中，应优先考
虑加强分泌物清除和辅助咳嗽［１０］。如前所述，可根据

ＳｐＯ２的变化以确定咳嗽辅助机的使用需求；若ＳｐＯ２＜
０．９４，应行经口腔／气道吸痰、纤维支气管镜、胸部理疗
和体位引流［５３］。具体ＳＭＡ的分泌物清除方法可参考威
斯康星大学推荐的方案，即行４组咳嗽辅助机辅助咳嗽
（５次／组）后吸痰，拍背振荡痰液或ＣＰＴ１０ｍｉｎ，再行４
组咳嗽辅助机辅助咳嗽（５次／组）和吸痰，能耐受的情
况下体位引流１５～２０ｍｉｎ，再行４组咳嗽辅助机辅助咳
嗽（５次／组）和吸痰。推荐居家每４ｈ１次、住院期间可
每２ｈ１次行上述分泌物清除方案。

建议急症期间尽早进行ＮＩＶ以保证充足的气体交

·６０４· 中华实用儿科临床杂志２０２２年３月第３７卷第６期　ＣｈｉｎＪＡｐｐｌＣｌｉｎＰｅｄｉａｔｒ，Ｍａｒｃｈ２０２２，Ｖｏｌ．３７，Ｎｏ．６



fmx_T3RoZXJNaXJyb3Jz

换。推荐使用ＢｉＰＡＰ，相比于ＣＰＡＰ，ＢｉＰＡＰ可通过增加
患者潮气量和降低呼吸频率来减少呼吸肌做功，在患者

清醒期间缓解呼吸肌疲劳，与分泌物清除术联用还能减

少插管次数［１０］。

如果气道清除技术和呼吸支持已达最大化，低氧血

症继续存在，可以考虑进行氧疗。但氧疗不是一线治

疗，且在没有进行正压通气或ＣＯ２气体交换监测的情况
下，不建议经验性吸氧。

ＳＭＡ患者入院时即应评估是否符合气管切开术标
准，需考虑下颌骨挛缩、颈部活动受限、体位限制、患者

及家属偏好等因素［１０］。气管切开术后插管进行有创通

气治疗，可改善通气不足，提高患者舒适度，便于气道吸

痰。气管插管的指征一般为ＮＩＶ后仍出现ＳｐＯ２持续下
降，或出现高碳酸血症，即在观察到 ＰＣＯ２升高 １０～
２０ｍｍＨｇ时进行插管。还可根据“２０／３０／４０规则”，当出
现ＦＶＣ＜２０ｍＬ／ｋｇ、ＭＩＰ＜３０ｃｍＨ２Ｏ、ＭＥＰ＜４０ｃｍＨ２Ｏ
时，提示可行气管插管。短期有创通气在急性期疾病好

转，即吸入空气状态下 ＳｐＯ２恢复正常，且满足胸片清
晰、辅助咳痰的痰液量显著减少且２４ｈ内未使用镇静剂
的条件后，应尽快拔管并恢复 ＮＩＶ［５４］。ＳＭＡ患者拔管
期间，应维持ＮＩＶ作为过渡支持，同时需要注意痰液阻
塞和ＳｐＯ２水平，建议每１０ｍｉｎ使用ＭＩＥ或ＭＡＣ以清
除分泌物并维持ＳｐＯ２水平于９５％，可进行口腔吸痰；撤
机前确保未发生高碳酸血症［５５］。若拔管后在持续使用

ＮＩＶ的情况下ＳｐＯ２仍持续下降，虽无高碳酸血症，也应
考虑再次插管［５５］。

此外，ＳＭＡ急症期间的营养支持应采用持续肠内营
养喂养或静脉营养的疗法，保证适当补充水分和维持电

解质平衡；避免禁食＞６ｈ，防止代谢性酸中毒、高／低血
糖或脂代谢异常［１０］。

５．４．３　病原学检测和感染评估　不能独坐和能独坐
ＳＭＡ患者因咳嗽减弱和分泌物清除障碍易并发反复上、
下呼吸道感染，能独站的ＳＭＡ患者亦会并发通气障碍
和手术期间呼吸道感染［２９］。常见引起呼吸道感染的病

毒包括呼吸道合胞病毒、流感病毒等，细菌包括肺炎链

球菌、金黄色葡萄球菌等，还有肺炎支原体、肺炎衣原

体［５６］。对于感染的评估可根据临床表现和辅助检查初

步判断感染的病原种类，进一步的病原学检测有助于精

准诊断呼吸道感染，指导药物合理应用。血常规联合Ｃ
反应蛋白（Ｃ－ｒｅａｃｔｉｖｅｐｒｏｔｅｉｎ，ＣＲＰ）对于鉴别是否为细
菌感染具有一定的诊断价值。此外，根据病情需要可实

施免疫学检测与其他辅助检测手段，包括耳镜、鼻境、咽

喉镜以及相关影像学检查等［５７］。

由于ＳＭＡ患者存在咳嗽无力，不易获取合格的痰
样本，痰培养的诊断价值有限。建议采集鼻咽吸取物或

鼻咽拭子检测呼吸道病毒感染。儿童尿液样本中的肺

炎链球菌定植率高，可用于肺炎链球菌尿抗原检测、军

团菌尿抗原检测。支气管肺泡灌洗或吸出物或血液样

本适合免疫力低下的重症患者，肺炎伴胸腔积液患儿的

病原学可采用胸腔积液样本。上述样本检测除病原体

阳性不一定代表呼吸道感染，还需根据病原体种类和载

量谨慎判断。ＳＭＡ患者应结合感染病原体分布特征和
检测方法选择合适的临床标本，尽可能采集多种类型的

样本和／或连续多个时间点采集样本，以提高检测敏感
度。

５．４．４　制定紧急转运方案　当 ＳＭＡ患者出现急性呼
吸失代偿、呼吸道感染、误吸和严重分泌物清除障碍时，

应实施紧急转运。若患有常规疾病（如胃肠炎、阑尾炎）

或发生骨折，亦需紧急转运住院和外科手术治疗。制定

紧急转运方案时，应具体问题具体分析，充分考虑个体

疾病状况、治疗目标、医疗中心距离和急救配置。建议１
型和２型ＳＭＡ患儿在三级医疗中心或儿童专科医院进
行住院治疗，急救时应配备心肺复苏、无创通气相关仪

器，急救人员需熟知无创通气和气管切开术操作方法。

在急症管理期间，神经内科、儿科、呼吸内科、康复科等

多学科医师的参与至关重要［１０］。遵循“转运途中安全

第一、不安全不转运”原则，转运前生命指征应基本稳

定，通气有保障，必要时转运前进行气管插管或气管切

开术。

６　药物治疗　
６．１　对症治疗药物　据统计，中国１～３型ＳＭＡ患者因
肺部感染住院比例为２４．７％ ～６１．５％［５８］。当 ＳＭＡ患
者出现肺部感染时，原则上应综合具体情况进行病原学

检查和感染评估［４６］。推荐患者急症期使用抗生素，以

安全有效为原则，可以根据药代动力学、药效学、组织分

布浓度及不良反应等选择，重症肺炎可适当加大剂量。

抗生素使用时长可至全身和呼吸道症状改善、热退且平

稳后３～５ｄ；疗程为普通肺炎链球菌肺炎７～１０ｄ，有肺
部并发症者至少４～６周［４６，５６］。不能独坐的ＳＭＡ患者
若频繁出现急性肺部感染，可考虑进行气管切开和机械

通气的呼吸管理，并配合药物治疗（如阿奇霉素治疗肺

炎支原体感染）。但合并感染新型冠状病毒肺炎时，应

慎用羟氯喹和阿奇霉素，可能会导致肌无力恶化和心律

失常［５９］。目前没有证据表明常规使用广谱抗生素预防

呼吸道感染可使无呼吸道感染及无气管切开的ＳＭＡ患
者临床获益，反而过度使用抗生素可能导致细菌耐药的

发生。

如果ＳＭＡ患者合并有哮喘或气道高反应性，可使
用支气管扩张剂及糖皮质激素雾化治疗，具体使用需遵

从儿童哮喘防治指南的推荐［６０］。

当ＳＭＡ患者存在流涎时，可以考虑药物治疗。目
前尚无证据支持长期使用痰液溶解剂、３％或７％高渗盐
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水、阿法链道酶雾化吸入剂。过度使用盐水会稀释正常

黏度的分泌物，增加分泌负担。还应谨慎使用格隆溴铵

治疗唾液分泌过多，小心调整剂量，避免分泌物过度干

燥堵塞气管。关于是否可采用唾液腺中注射肉毒杆菌

毒素以减少口腔分泌物的产生尚未达成共识［１０］。

此外，当出现ＧＥＲＤ时应进行积极检查和治疗，同
时需通过鼻胃管或鼻十二指肠管或胃造瘘给予适当的

营养支持和补液［４６］。

６．２　疾病修正治疗药物　早期对ＳＭＡ患者的呼吸系
统问题进行干预和管理可显著降低患者呼吸系统疾病

的发病率和死亡率，此外，病因治疗仍然至关重要［１０］。

近年来，ＳＭＡ病因治疗进展迅速，主要目的为增加功能
性ＳＭＮ蛋白含量。疾病修正药物的一种策略为通过修
饰ＳＭＮ２基因外显子７的ｐｒｅｍＲＮＡ，促进外显子７的转
录，其代表性药物利司扑兰（Ｒｉｓｄｉｐｌａｍ）、诺西那生钠
（Ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ）已在中国获批上市；另一种策略为通过腺
相关病毒（ａｄｅｎｏ－ａｓｓｏｃｉａｔｅｄｖｉｒｕｓ，ＡＡＶ９）衣壳载入
ＳＭＮ１启动子，向患者体内引入一个拷贝数的外源
ＳＭＮ１基因，Ｚｏｌｇｅｎｓｍａ（Ｏｎａｓｅｍｎｏｇｅｎｅａｂｅｐａｒｖｏｖｅｃ）于
２０１９年获美国食品药品监督管理局（ＦＤＡ）批准上市。
此外，独立于ＳＭＮ蛋白表达，作用于肌肉的小分子药物
瑞地生替（Ｒｅｌｄｅｓｅｍｔｉｖ）、ＳＲＫ１０５正在进行Ⅱ期临床试
验。相关研究结果的公布揭示了在呼吸管理方面的获

益。

６．２．１　利司扑兰　利司扑兰是目前全球首个用于治疗
ＳＭＡ的口服小分子化合物，可穿过血脑屏障分布于中枢
和外周［６１６２］。利司扑兰的呼吸相关临床研究终点为无

事件生存率（无死亡或使用永久辅助通气）。研究显示，

接受利司扑兰治疗１２个月后，患儿的存活率显著提高，
８５％～９０％存活且无需永久性辅助通气［６３６４］。同时，大

部分存活患儿保留吞咽功能［６４］。

６．２．２　诺西那生钠　诺西那生钠是一种反义寡核苷
酸，通过鞘内注射给药。诺西那生钠无法穿过血脑屏

障，ＳＭＮ蛋白含量的提高主要分布在中枢神经系统［６５］。

诺西那生钠在其临床试验中包含了呼吸相关临床研究

终点［６６６７］。研究表明［６６］，诺西那生钠治疗提高了患儿

的无事件生存率，永久辅助通气需求低于对照组。

６．２．３　Ｚｏｌｇｅｎｓｍａ　Ｚｏｌｇｅｎｓｍａ基于 ＡＡＶ载体持续表
达ＳＭＮ蛋白，ＡＡＶ９可以穿过血脑屏障，该药为单次静
脉注射给药，目前未在国内上市［６８］。该药适用于２岁
以内的ＳＭＡ患儿。临床药物试验结果显示［６９］，对于１
型ＳＭＡ入组患儿，在２０个月龄时，所有患儿无事件生
存（无死亡或使用永久辅助通气）。

６．２．４　其他药物　Ｒｅｌｄｅｓｅｍｔｉｖ是一种口服小分子快速
骨骼肌肌钙蛋白激活剂（ＦＳＴＡ），可增强骨骼肌收缩力，
已获ＦＤＡ批准用于治疗肌萎缩性侧索硬化症（ＡＬＳ）［７０］。

临床药物试验结果显示［７１］，使用Ｒｅｌｄｅｓｅｍｔｉｖ治疗８周的
ＭＥＰ较基线水平的变化显著高于安慰剂组，提示
Ｒｅｌｄｅｓｅｍｔｉｖ亦可改善ＳＭＡ患者呼吸肌无力，将为ＳＭＡ
提供新的治疗选择。

６．３　使用疾病修正治疗药物时的呼吸管理策略　随着
疾病修正类药物临床研究结果的揭示和真实世界的应

用，ＳＭＡ患者结局得到改善，对于呼吸管理的依赖性亦
发生变化。普及新生儿筛查，对有症状和症状前患儿进

行早期诊断和治疗尤为重要［１２］。当使用利司扑兰、诺

西那生钠和Ｚｏｌｇｅｎｓｍａ治疗时，应基于ＳＭＡ患者的分型
和临床表现，包括呼吸相关表型，以全面评估药物的疗

效，同时需严密监测呼吸相关结局，包括肺功能、夜间低

通气情况等。目前，相对年长的非１型 ＳＭＡ患者或具
有严重的神经肌肉和肺部疾病的患者使用疾病修正药

物的呼吸相关临床获益仍不明确；并且，尚缺乏对这些

疾病修正药物联合治疗或单药治疗的比较研究［７２］。故

治疗药物的选择，还需考虑ＳＭＡ患者的具体情况，并在
与家属充分沟通、获得一致同意的情况下进行。

在疾病康复期间，需加强对住院时长、氧气需求、呼

吸支持升级等数据的监测和记录。在ＳＭＡ患儿的呼吸
功能稳定，生活质量得到提高后，仍需注意居家护理，预

防急症出现，有条件的家庭可配备相应仪器设备。另

外，注意跟踪患儿心理健康状态同样重要。

７　防疫接种
对于易反复呼吸道感染的ＳＭＡ患儿来说，建议按

计划接种各种疫苗，疫苗接种可预防肺炎发生或降低肺

炎及流感的发生次数［７３］。ＳＭＡ患儿２岁前可接种全程
４针的１３价肺炎球菌疫苗，其中２．５、３．５、４．５、１２．５月
龄各１针；２岁以后，每５年接种１次２３价肺炎球菌疫
苗［１］。感染流感对ＳＭＡ患儿是致命的，故建议每年接
种流感疫苗。在呼吸道合胞病毒流行的冬季，６个月～
１岁的ＳＭＡ患儿可考虑使用帕利珠单抗进行防护；有条
件还可接种呼吸道合胞病毒疫苗。

８　展望与总结
呼吸衰竭一直是ＳＭＡ患儿死亡的主要原因。我国

一些地区已开展ＳＭＡ的新生儿筛查，这一举措促成了
治疗窗口的提前［７４７５］。近年来上市的疾病修正治疗药

物延长了１型ＳＭＡ患儿的生存，并降低了通气管理时
长，但仍需关注用药的长期疗效和对呼吸系统的影响。

治疗药物的选择需考虑患者实际情况，康复期间仍需注

意居家护理。目前，我国尚缺乏针对 ＳＭＡ患者呼吸系
统疾病诊断和治疗的循证医学研究，相关诊疗方案的制

定亦刚刚起步。故积极进行呼吸功能管理可能大幅度

改善患者预后。期待本共识有助于提高临床ＳＭＡ的呼
吸管理水平，提高患儿生活质量，最终改变疾病轨迹。

（常丽　执笔）
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ｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＣｈｉｎＪＭｅｄＧｅｎｅｔ，２０２０，３７（３）：２６３２６８．ＤＯＩ：
１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．１００３９４０６．２０２０．０３．００７．

［１４］中华人民共和国国家卫生健康委员会罕见病诊疗与保障专家委
员会办公室（中国医学科学院北京协和医院）．罕见病诊疗指南
（２０１９年版）［ＥＢ／ＯＬ］．（２０１９０２２７）［２０２２０１２４］．ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｎｈｃ．
ｇｏｖ．ｃｎ／ｙｚｙｇｊ／ｓ７６５９／２０１９０２／６１ｄ０６ｂ４９１６ｃ３４８ｅ０８１０ｃｅ１ｆｃｅｂ８４４３３３．ｓｈｔｍｌ．
Ｏｆｆｉｃｅｏｆｒａｒｅｄｉｓｅａｓｅｄｉａｇｎｏｓｉｓ，ｔｒｅａｔｍｅｎｔａｎｄｓｕｐｐｏｒｔｅｘｐｅｒｔｃｏｍｍｉｔ
ｔｅｅ，ＮａｔｉｏｎａｌＨｅａｌｔｈＣｏｍｍｉｓｓｉｏｎｏｆｔｈｅｐｅｏｐｌｅ′ｓＲｅｐｕｂｌｉｃｏｆＣｈｉｎａ
（ＣｈｉｎｅｓｅＡｃａｄｅｍｙｏｆＭｅｄｉｃａｌＳｃｉｅｎｃｅｓ＆ＰｅｋｉｎｇＵｎｉｏｎＭｅｄｉｃａｌ
Ｃｏｌｌｅｇｅ）．Ｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓｆｏｒｄｉａｇｎｏｓｉｓａｎｄｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｒａｒｅｄｉｓｅａｓｅｓ（２０１９
Ｅｄｉｔｉｏｎ）［ＥＢ／ＯＬ］．（２０１９０２２７）［２０２２０１２４］．ｈｔｔｐ：／／ｗｗｗ．ｎｈｃ．
ｇｏｖ．ｃｎ／ｙｚｙｇｊ／ｓ７６５９／２０１９０２／６１ｄ０６ｂ４９１６ｃ３４８ｅ０８１０ｃｅ１ｆｃｅｂ８４４３３３．ｓｈｔｍｌ．

［１５］ＦｉｎｋｅｌＲＳ，ＭｃｄｅｒｍｏｔｔＭＰ，ＫａｕｆｍａｎｎＰ，ｅｔａｌ．Ｏｂｓｅｒｖａｔｉｏｎａｌｓｔｕｄｙｏｆ
ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅＩａｎｄｉｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓｆｏｒｃｌｉｎｉｃａｌｔｒｉａｌｓ［Ｊ］．
Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙ，２０１４，８３（９）：８１０８１７．ＤＯＩ：１０．１２１２／ＷＮＬ．０００００００００００００７４１．

［１６］ＨｅｎｒｉｃｈｓｅｎＴ，ＬｉｎｄｅｎｓｋｏｖＰＨ，ＳｈａｆｆｅｒＴＨ，ｅｔａｌ．Ｐｅｒｆｌｕｏｒｏｄｅｃａｌｉｎｌａ
ｖａｇｅｏｆａｌｏｎｇｓｔａｎｄｉｎｇｌｕｎｇａｔｅｌｅｃｔａｓｉｓｉｎａｃｈｉｌｄｗｉｔｈｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｌｅａｔ
ｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＰｅｄｉａｔｒＰｕｌｍｏｎｏｌ，２０１２，４７（４）：４１５４１９．ＤＯＩ：１０．１００２／
ｐｐｕｌ．２１５６５．

［１７］ＳｃｈｒｅｍｌＪ，ＲｉｅｓｓｌａｎｄＭ，ＰａｔｅｒｎｏＭ，ｅｔａｌ．ＳｅｖｅｒｅＳＭＡｍｉｃｅｓｈｏｗｏｒｇａｎ
ｉｍｐａｉｒｍｅｎｔｔｈａｔｃａｎｎｏｔｂｅｒｅｓｃｕｅｄｂｙｔｈｅｒａｐｙｗｉｔｈｔｈｅＨＤＡＣｉＪＮＪ
２６４８１５８５［Ｊ］．ＥｕｒＪＨｕｍＧｅｎｅｔ，２０１３，２１（６）：６４３６５２．ＤＯＩ：１０．
１０３８／ｅｊｈｇ．２０１２．２２２．

［１８］ＭｉｃｈａｕｄＭ，ＡｒｎｏｕｘＴ，ＢｉｅｌｌｉＳ，ｅｔａｌ．Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒｄｅｆｅｃｔｓａｎｄ
ｂｒｅａｔｈｉｎｇｄｉｓｏｒｄｅｒｓｉｎａｎｅｗｍｏｕｓｅｍｏｄｅｌｏｆｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ
［Ｊ］．ＮｅｕｒｏｂｉｏｌＤｉｓ，２０１０，３８（１）：１２５１３５．ＤＯＩ：１０．１０１６／ｊ．ｎｂｄ．
２０１０．０１．００６．

［１９］ＡｎｎｏｕｓｓａｍｙＭ，ＳｅｆｅｒｉａｎＡＭ，ＤａｒｏｎＡ，ｅｔａｌ．Ｎａｔｕｒａｌｈｉｓｔｏｒｙｏｆｔｙｐｅ２
ａｎｄ３ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ：２ｙｅａｒＮａｔＨｉｓＳＭＡｓｔｕｄｙ［Ｊ］．ＡｎｎＣｌｉｎ
ＴｒａｎｓｌＮｅｕｒｏｌ，２０２１，８（２）：３５９３７３．ＤＯＩ：１０．１００２／ａｃｎ３．５１２８１．

［２０］ＷａｒｄＳ，ＣｈａｔｗｉｎＭ，ＨｅａｔｈｅｒＳ，ｅｔａｌ．Ｒａｎｄｏｍｉｓｅｄｃｏｎｔｒｏｌｌｅｄｔｒｉａｌｏｆ
ｎｏｎｉｎｖａｓｉｖｅｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ（ＮＩＶ）ｆｏｒｎｏｃｔｕｒｎａｌｈｙｐｏｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎｉｎｎｅｕｒｏ
ｍｕｓｃｕｌａｒａｎｄｃｈｅｓｔｗａｌｌｄｉｓｅａｓｅｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｄａｙｔｉｍｅｎｏｒｍｏｃａｐｎｉａ
［Ｊ］．Ｔｈｏｒａｘ，２００５，６０（１２）：１０１９１０２４．ＤＯＩ：１０．１１３６／ｔｈｘ．２００４．
０３７４２４．

［２１］ＣｈｅｎＹＳ，ＳｈｉｈＨＨ，ＣｈｅｎＴＨ，ｅｔａｌ．Ｐｒｅｖａｌｅｎｃｅａｎｄｒｉｓｋｆａｃｔｏｒｓｆｏｒ
ｆｅｅｄｉｎｇａｎｄｓｗａｌｌｏｗｉｎｇｄｉｆｆｉｃｕｌｔｉｅｓｉｎｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅｓⅡ
ａｎｄⅢ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒ，２０１２，１６０（３）：４４７４５１．ｅ１．ＤＯＩ：１０．１０１６／ｊ．
ｊｐｅｄｓ．２０１１．０８．０１６．

［２２］ｖａｎｄｅｒＨｅｕｌＡ，ＣｕｐｐｅｎＩ，ＷａｄｍａｎＲＩ，ｅｔａｌ．Ｆｅｅｄｉｎｇａｎｄｓｗａｌｌｏｗｉｎｇ
ｐｒｏｂｌｅｍｓｉｎｉｎｆａｎｔｓｗｉｔｈｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅ１：ａｎｏｂｓｅｒｖａ
ｔｉｏｎａｌｓｔｕｄｙ［Ｊ］．ＪＮｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌＤｉｓ，２０２０，７（３）：３２３３３０．ＤＯＩ：１０．
３２３３／ＪＮＤ１９０４６５．

［２３］ＵｌｌｍａｎｎＮ，Ｄ′ＡｎｄｒｅａＭＬ，ＧｉｏａｃｈｉｎＡ，ｅｔａｌ．Ｌｕｎｇｕｌｔｒａｓｏｕｎｄ：ａｕｓｅｆｕｌ
ａｄｄｉｔｉｏｎａｌｔｏｏｌｉｎｃｌｉｎｉｃｉａｎ′ｓｈａｎｄｓｔｏｉｄｅｎｔｉｆｙｐｕｌｍｏｎａｒｙａｔｅｌｅｃｔａｓｉｓｉｎ
ｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．ＰｅｄｉａｔｒＰｕｌｍｏｎｏｌ，２０２０，５５
（６）：１４９０１４９４．ＤＯＩ：１０．１００２／ｐｐｕｌ．２４７６０．

［２４］ＴｈｏｍａｓＣＥ，ＭａｙｅｒＳＡ，ＧｕｎｇｏｒＹ，ｅｔａｌ．Ｍｙａｓｔｈｅｎｉｃｃｒｉｓｉｓ：ｃｌｉｎｉｃａｌｆｅａ
ｔｕｒｅｓ，ｍｏｒｔａｌｉｔｙ，ｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓ，ａｎｄｒｉｓｋｆａｃｔｏｒｓｆｏｒｐｒｏｌｏｎｇｅｄｉｎｔｕｂａｔｉｏｎ
［Ｊ］．Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙ，１９９７，４８（５）：１２５３１２６０．ＤＯＩ：１０．１２１２／ｗｎｌ．４８．５．
１２５３．

［２５］中华医学会儿科学分会呼吸学组，《中华儿科杂志》编辑委员会，
赵顺英，等．反复呼吸道感染的临床概念和处理原则［Ｊ］．中华儿
科杂志，２００８，４６（２）：１０８１１０．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０５７８
１３１０．２００８．０２．１１０．
ＴｈｅＳｕｂｓｐｅｃｉａｌｔｙＧｒｏｕｐｏｆＲｅｓｐｉｒａｔｏｒｙＤｉｓｅａｓｅｓ，ｔｈｅＳｏｃｉｅｔｙｏｆＰｅｄｉａｔ
ｒｉｃｓ，ＣｈｉｎｅｓｅＭｅｄｉｃａｌＡｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ；ｔｈｅＥｄｉｔｏｒｉａｌＢｏａｒｄ，ＣｈｉｎｅｓｅＪｏｕｒｎａｌ
ｏｆＰｅｄｉａｔｒｉｃｓ；ＺｈａｏＳＹ，ｅｔａｌ．Ｃｌｉｎｉｃａｌｃｏｎｃｅｐｔａｎｄｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆｒｅ
ｃｕｒｒｅｎｔｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｔｒａｃｔｉｎｆｅｃｔｉｏｎｓｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ（ｒｅｖｉｓｅｄ）［Ｊ］．ＣｈｉｎＪ
Ｐｅｄｉａｔｒ，２００８，４６（２）：１０８１１０．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０５７８

·９０４·中华实用儿科临床杂志２０２２年３月第３７卷第６期　ＣｈｉｎＪＡｐｐｌＣｌｉｎＰｅｄｉａｔｒ，Ｍａｒｃｈ２０２２，Ｖｏｌ．３７，Ｎｏ．６
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１３１０．２００８．０２．１１０．
［２６］ＦａｕｒｏｕｘＢ，ＧｒｉｆｆｏｎＬ，ＡｍａｄｄｅｏＡ，ｅｔａｌ．Ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆ

ｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ（ＳＭＡ）［Ｊ］．ＡｒｃｈＰｅｄｉａｔｒ，
２０２０，２７（７Ｓ）：７Ｓ２９７Ｓ３４．ＤＯＩ：１０．１０１６／Ｓ０９２９６９３Ｘ（２０）３０２７４８．

［２７］ＭａｎｎａａＭＭ，ＫａｌｒａＭ，ＷｏｎｇＢ，ｅｔａｌ．Ｓｕｒｖｉｖａｌｐｒｏｂａｂｉｌｉｔｉｅｓｏｆｐａｔｉｅｎｔｓ
ｗｉｔｈｃｈｉｌｄｈｏｏｄｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｌｅａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＪＣｌｉｎＮｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌＤｉｓ，
２００９，１０（３）：８５８９．ＤＯＩ：１０．１０９７／ＣＮＤ．０ｂ０１３ｅ３１８１９０３１０ｆ．

［２８］中华医学会小儿外科学分会心胸外科学组．基于快速康复的小儿
外科围手术期气道管理专家共识［Ｊ］．中华小儿外科杂志，２０１９，
４０（７）：５７７５８２．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０２５３３００６．２０１９．０７．
００１．
ＣａｒｄｉｏｔｈｒｏｃｉｃＧｒｏｕｐ，ＢｒａｎｃｈｏｆＰｅｄｉａｔｒｉｃＳｕｒｇｅｒｙ，ＣｈｉｎｅｓｅＭｅｄｉｃａｌ
Ａｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ．Ｅｘｐｅｒｔｃｏｎｓｅｎｓｕｓｏｎｐｅｒｉｏｐｅｒａｔｉｖｅａｉｒｗａｙｍａｎａｇｅｍｅｎｔ
ｂａｓｅｄｏｎｅｎｈａｎｃｅｄｒｅｃｏｖｅｒｙａｆｔｅｒｐｅｄｉａｔｒｉｃｓｕｒｇｅｒｙ［Ｊ］．ＣｈｉｎＪＰｅｄｉａｔｒ
Ｓｕｒｇ，２０１９，４０（７）：５７７５８２．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０２５３３００６．
２０１９．０７．００１．

［２９］ＷａｎｇＣＨ，ＦｉｎｋｅｌＲＳ，ＢｅｒｔｉｎｉＥＳ，ｅｔａｌ．Ｃｏｎｓｅｎｓｕｓｓｔａｔｅｍｅｎｔｆｏｒｓｔａｎｄａｒｄｏｆ
ｃａｒｅｉｎｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＪＣｈｉｌｄＮｅｕｒｏｌ，２００７，２２（８）：
１０２７１０４９．ＤＯＩ：１０．１１７７／０８８３０７３８０７３０５７８８．

［３０］ＲｏｐａｒｓＪ，ＢａｒｎｅｒｉａｓＣ，ＨｕｌｌｙＭ，ｅｔａｌ．Ｔｈｏｒａｃｉｃｃｉｒｃｕｍｆｅｒｅｎｃｅ：ａｎｅｗ
ｏｕｔｃｏｍｅｍｅａｓｕｒｅｉｎｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅ１？［Ｊ］．Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ
Ｄｉｓｏｒｄ，２０１９，２９（６）：４１５４２１．ＤＯＩ：１０．１０１６／ｊ．ｎｍｄ．２０１９．０３．００３．

［３１］ＳａｎｔｏｓＡＫ，ＳｉｌｖｅｉｒａＪ，ＮｅｖｅｓＶＣ，ｅｔａｌ．Ａｔｅｌｅｃｔａｓｉｓａｎｄｌｕｎｇｃｈａｎｇｅｓｉｎ
ｐｒｅｔｅｒｍｎｅｏｎａｔｅｓｉｎｔｈｅｎｅｏｎａｔａｌｐｅｒｉｏｄ：ａｂｌｉｎｄｒａｄｉｏｌｏｇｉｃａｌｒｅｐｏｒｔａｎｄ
ｃｌｉｎｉｃａｌｆｉｎｄｉｎｇｓ［Ｊ］．ＲｅｖＢｒａｓＴｅｒＩｎｔｅｎｓｉｖａ，２０１９，３１（３）：３４７３５３．
ＤＯＩ：１０．５９３５／０１０３５０７Ｘ．２０１９００４７．

［３２］ＢａｎｎｏＨ，ＫａｔｓｕｎｏＭ，ＳｕｚｕｋｉＫ，ｅｔａｌ．Ｓｗａｌｌｏｗｉｎｇｍａｒｋｅｒｓｉｎｓｐｉｎａｌａｎｄ
ｂｕｌｂａｒｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＡｎｎＣｌｉｎＴｒａｎｓｌＮｅｕｒｏｌ，２０１７，４（８）：
５３４５４３．ＤＯＩ：１０．１００２／ａｃｎ３．４２５．

［３３］ＴａｎａｋａＳ，ＨａｓｈｉｚｕｍｅＡ，ＨｉｊｉｋａｔａＹ，ｅｔａｌ．Ｎａｓｏｍｅｔｒｉｃｓｃｏｒｅｓｉｎｓｐｉｎａｌ
ａｎｄｂｕｌｂａｒｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｅｆｆｅｃｔｓｏｆｐａｌａｔａｌｌｉｆｔｐｒｏｓｔｈｅｓｉｓｏｎｄｙｓａｒ
ｔｈｒｉａａｎｄｄｙｓｐｈａｇｉａ［Ｊ］．ＪＮｅｕｒｏｌＳｃｉ，２０１９，４０７：１１６５０３．ＤＯＩ：１０．
１０１６／ｊ．ｊｎｓ．２０１９．１１６５０３．

［３４］ＣｈｏｉＹＡ，ＳｕｈＤＩ，ＣｈａｅＪＨ，ｅｔａｌ．Ｔｒａｊｅｃｔｏｒｙｏｆｃｈａｎｇｅｉｎｔｈｅｓｗａｌｌｏｗｉｎｇ
ｓｔａｔｕｓｉｎｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅⅠ［Ｊ］．ＩｎｔＪＰｅｄｉａｔｒＯｔｏｒｈｉｎｏｌａｒｙｎｇｏｌ，
２０２０，１３０：１０９８１８．ＤＯＩ：１０．１０１６／ｊ．ｉｊｐｏｒｌ．２０１９．１０９８１８．

［３５］ＧｗａｋＤＷ，ＪｕｎｇＳＨ，ＭｉｎＹＳ，ｅｔａｌ．Ｃｏｒｒｅｌａｔｉｏｎｂｅｔｗｅｅｎｍａｘｉｍａｌｔｏｎｇｕｅ
ｐｒｅｓｓｕｒｅａｎｄｓｗａｌｌｏｗｉｎｇｆｕｎｃｔｉｏｎｉｎｓｐｉｎａｌａｎｄｂｕｌｂａｒｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ
［Ｊ］．ＦｒｏｎｔＮｅｕｒｏｌ，２０２１，１２：７０４７８８．ＤＯＩ：１０．３３８９／ｆｎｅｕｒ．２０２１．
７０４７８８．

［３６］ＳｕｈＪＨ，ＰａｒｋＤ，ＫｉｍＩＳ，ｅｔａｌ．Ｆｅａｓｉｂｉｌｉｔｙｏｆｈｉｇｈｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎｍａｎｏｍｅｔｒｙ
ｆｏｒｄｅｃｉｓｉｏｎｏｆｆｅｅｄｉｎｇｍｅｔｈｏｄｓｉｎｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃｌａｔｅｒａｌ
ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ［Ｊ］．Ｍｅｄｉｃｉｎｅ（Ｂａｌｔｉｍｏｒｅ），２０１９，９８（２３）：ｅ１５７８１．ＤＯＩ：１０．
１０９７／ＭＤ．０００００００００００１５７８１．

［３７］方浩然，李中跃．２０１８年北美及欧洲小儿胃肠病、肝病和营养协会
儿童胃食管反流及胃食管反流病临床指南解读［Ｊ］．中华儿科杂
志，２０１９，５７（３）：１８１１８６．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０５７８１３１０．
２０１９．０３．００５．
ＦａｎｇＨＲ，ＬｉＺＹ．Ｉｎｔｅｒｐｒｅｔａｔｉｏｎｏｆｐｅｄｉａｔｒｉｃｇａｓｔｒｏｅｓｏｐｈａｇｅａｌｒｅｆｌｕｘ
ｃｌｉｎｉｃａｌｐｒａｃｔｉｃｅｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓｆｒｏｍＮｏｒｔｈＡｍｅｒｉｃａｎＳｏｃｉｅｔｙ／ＥｕｒｏｐｅａｎＳｏ
ｃｉｅｔｙｆｏｒＰｅｄｉａｔｒｉｃＧａｓｔｒｏｅｎｔｅｒｏｌｏｇｙ，Ｈｅｐａｔｏｌｏｇｙ，ａｎｄＮｕｔｒｉｔｉｏｎ［Ｊ］．
ＣｈｉｎＪＰｅｄｉａｔｒ，２０１９，５７（３）：１８１１８６．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．
０５７８１３１０．２０１９．０３．００５．

［３８］中华医学会消化病学分会．２０２０年中国胃食管反流病专家共识
［Ｊ］．中华消化杂志，２０２０，４０（１０）：６４９６６３．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．
ｃｎ３１１３６７２０２００９１８００５５８．
ＣｈｉｎｅｓｅＳｏｃｉｅｔｙｏｆＧａｓｔｒｏｅｎｔｅｒｏｌｏｇｙ，ＣｈｉｎｅｓｅＭｅｄｉｃａｌＡｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ．Ｃｈｉ
ｎｅｓｅｅｘｐｅｒｔｃｏｎｓｅｎｓｕｓｏｆｇａｓｔｒｏｅｓｏｐｈａｇｅａｌｒｅｆｌｕｘｄｉｓｅａｓｅｉｎ２０２０［Ｊ］．
ＣｈｉｎＪＤｉｇ，２０２０，４０（１０）：６４９６６３．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｃｎ３１１３６７
２０２００９１８００５５８．

［３９］ＣｈａｃｋｏＡ，ＳｌｙＰＤ，ＧａｕｌｄＬ．Ｐｏｌｙｓｏｍｎｏｇｒａｐｈｙｆｉｎｄｉｎｇｓｉｎｐｅｄｉａｔｒｉｃｓｐｉ
ｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅｓ１３［Ｊ］．ＳｌｅｅｐＭｅｄ，２０２０，６８：１２４１３０．
ＤＯＩ：１０．１０１６／ｊ．ｓｌｅｅｐ．２０１９．１２．００４．

［４０］ＰｅｔｒｏｎｅＡ，ＰａｖｏｎｅＭ，ＴｅｓｔａＭＢ，ｅｔａｌ．Ｎｏｎｉｎｖａｓｉｖｅｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎｉｎｃｈｉｌ
ｄｒｅｎｗｉｔｈｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅｓ１ａｎｄ２［Ｊ］．ＡｍＪＰｈｙｓＭｅｄ
Ｒｅｈａｂｉｌ，２００７，８６（３）：２１６２２１．ＤＯＩ：１０．１０９７／ＰＨＭ．０ｂ０１３ｅ３１８０２ｅｆ７７４．

［４１］ＴｅｓｔａＭＢ，ＰａｖｏｎｅＭ，ＢｅｒｔｉｎｉＥ，ｅｔａｌ．Ｓｌｅｅｐｄｉｓｏｒｄｅｒｅｄｂｒｅａｔｈｉｎｇｉｎ
ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅｓ１ａｎｄ２［Ｊ］．ＡｍＪＰｈｙｓＭｅｄＲｅｈａｂｉｌ，
２００５，８４（９）：６６６６７０．ＤＯＩ：１０．１０９７／０１．ｐｈｍ．００００１７６３６２．２４９５７．
７７．

［４２］ＴｒｕｃｃｏＦ，ＲｉｄｏｕｔＤ，ＳｃｏｔｏＭ，ｅｔａｌ．Ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｔｒａｊｅｃｔｏｒｉｅｓｉｎｔｙｐｅ２ａｎｄ

３ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｉｎｔｈｅｉＳＭＡＣｃｏｈｏｒｔｓｔｕｄｙ［Ｊ］．Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙ，
２０２１，９６（４）：ｅ５８７５９９．ＤＯＩ：１０．１２１２／ＷＮＬ．０００００００００００１１０５１．

［４３］ＭａｒｔｉｎｅｚＰｉｔｒｅＰＪ，ＳａｂｂｕｌａＢＲ，ＣａｓｃｅｌｌａＭ，ｅｔａｌ．Ｓｎｉｆｆｎａｓａｌｉｎｓｐｉｒａｔｏｒｙ
ｐｒｅｓｓｕｒｅｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｍｕｓｃｕｌａｒ，ｃｈｅｓｔｗａｌｌｏｒｌｕｎｇｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．Ｅｕｒ
ＲｅｓｐｉｒＪ，２００９，３３（１）：１１３１１７．ＤＯＩ：１０．１１８３／０９０３１９３６．０００５０７０８．

［４４］ＳｍｉｔｓＫ．Ｎｏｒｍａｌｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｍｕｓｃｌｅｆａｔｉｇａｂｉｌｉｔｙｉｎｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｓｐｉｎａｌ
ｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［ＥＢ／ＯＬ］．［２０２２０１２４］．ｈｔｔｐｓ：／／ｄｓｐａｃｅ．ｌｉｂｒａｒｙ．
ｕｕ．ｎｌ／ｈａｎｄｌｅ／１８７４／３９９３３７．

［４５］ＯｓｋｏｕｉＭ，ＬｅｖｙＧ，ＧａｒｌａｎｄＣＪ，ｅｔａｌ．Ｔｈｅｃｈａｎｇｉｎｇｎａｔｕｒａｌｈｉｓｔｏｒｙｏｆ
ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅ１［Ｊ］．Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙ，２００７，６９（２０）：１９３１
１９３６．ＤＯＩ：１０．１２１２／０１．ｗｎｌ．００００２９０８３０．４０５４４．ｂ９．

［４６］郭文卉，常丽，曹玲．脊髓性肌萎缩相关呼吸系统疾病诊疗方案
［Ｊ］．中国医刊，２０１６，５１（１１）：１０１４．ＤＯＩ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１００８
１０７０．２０１６．１１．００４．
ＧｕｏＷＨ，ＣｈａｎｇＬ，ＣａｏＬ．Ｄｉａｇｎｏｓｉｓａｎｄｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｄｉｓｅａ
ｓｅｓｒｅｌａｔｅｄｔｏｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＣｈｉｎＪＭｅｄ，２０１６，５１（１１）：
１０１４．ＤＯＩ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１００８１０７０．２０１６．１１．００４．

［４７］ＭｏｏｒｅＧＥ，ＬｉｎｄｅｎｍａｙｅｒＡＷ，ＭｃＣｏｎｃｈｉｅＧＡ，ｅｔａｌ．Ｄｅｓｃｒｉｂｉｎｇｎｕｔｒｉ
ｔｉｏｎｉｎｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ：ａｓｙｓｔｅｍａｔｉｃｒｅｖｉｅｗ［Ｊ］．Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ
Ｄｉｓｏｒｄ，２０１６，２６（７）：３９５４０４．ＤＯＩ：１０．１０１６／ｊ．ｎｍｄ．２０１６．０５．００５．

［４８］ＳｉｌｖａＩＳ，ＰｅｄｒｏｓａＲ，ＡｚｅｖｅｄｏＩＧ，ｅｔａｌ．Ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｍｕｓｃｌｅｔｒａｉｎｉｎｇｉｎ
ｃｈｉｌｄｒｅｎａｎｄａｄｕｌｔｓｗｉｔｈｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．ＣｏｃｈｒａｎｅＤａｔａｂａｓｅ
ＳｙｓｔＲｅｖ，２０１９，９（９）：ＣＤ０１１７１１．ＤＯＩ：１０．１００２／１４６５１８５８．
ＣＤ０１１７１１．ｐｕｂ２．

［４９］ＫｏｅｓｓｌｅｒＷ，ＷａｎｋｅＴ，ＷｉｎｋｌｅｒＧ，ｅｔａｌ．２Ｙｅａｒｓ′ｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅｗｉｔｈｉｎ
ｓｐｉｒａｔｏｒｙｍｕｓｃｌｅｔｒａｉｎｉｎｇｉｎｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒｄｉｓｏｒｄｅｒｓ［Ｊ］．
Ｃｈｅｓｔ，２００１，１２０（３）：７６５７６９．ＤＯＩ：１０．１３７８／ｃｈｅｓｔ．１２０．３．７６５．

［５０］ＭａｒｑｕｅｓＴＢ，ＮｅｖｅｓＪＣ，ＰｏｒｔｅｓＬＡ，ｅｔａｌ．Ａｉｒｓｔａｃｋｉｎｇ：ｅｆｆｅｃｔｓｏｎｐｕｌｍｏ
ｎａｒｙｆｕｎｃｔｉｏｎｉｎｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙａｎｄｉｎｐａｔｉｅｎｔｓ
ｗｉｔｈｃｏｎｇｅｎｉｔａｌｍｕｓｃｕｌａｒｄｙｓｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＪＢｒａｓＰｎｅｕｍｏｌ，２０１４，４０（５）：
５２８５３４．ＤＯＩ：１０．１５９０／ｓ１８０６３７１３２０１４０００５００００９．

［５１］ＧａｒｃíａＳａｌｉｄｏＡ，ＰａｓｏＭｏｒａＰＭ，ＭｏｎｌｅóｎＬｕｑｕｅＭ，ｅｔａｌ．Ｐａｌｌｉａｔｉｖｅ
ｃａｒｅｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅⅠ：ｗｈａｔｄｏｔｈｅｙ
ｎｅｅｄ？［Ｊ］．ＰａｌｌｉａｔＳｕｐｐｏｒｔＣａｒｅ，２０１５，１３（２）：３１３３１７．ＤＯＩ：１０．
１０１７／Ｓ１４７８９５１５１４００００４２．

［５２］ＭｕｒｒｅｌｌＤＶ，ＣｒａｗｆｏｒｄＣＡ，ＪａｃｋｓｏｎＣＴ，ｅｔａｌ．Ｉｄｅｎｔｉｆｙｉｎｇｏｐｐｏｒｔｕｎｉｔｉｅｓ
ｔｏｐｒｏｖｉｄｅｆａｍｉｌｙｃｅｎｔｅｒｅｄｃａｒｅｆｏｒｆａｍｉｌｉｅｓｗｉｔｈｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｔｙｐｅ１
ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＪＰｅｄｉａｔｒＮｕｒｓ，２０１８，４３：１１１１１９．ＤＯＩ：
１０．１０１６／ｊ．ｐｅｄｎ．２０１８．０９．００７．

［５３］ＳｃｈｒｏｔｈＭＫ．Ｓｐｅｃｉａｌｃｏｎｓｉｄｅｒａｔｉｏｎｓｉｎｔｈｅｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆ
ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．Ｐｅｄｉａｔｒｉｃｓ，２００９，１２３（Ｓｕｐｐｌ４）：Ｓ２４５
２４９．ＤＯＩ：１０．１５４２／ｐｅｄｓ．２００８２９５２Ｋ．

［５４］郭文卉，曹玲．脊髓性肌萎缩并肺炎患儿１３例临床特征分析［Ｊ］．
中华实用儿科临床杂志，２０２０，３５（２１）：１６２９１６３２．ＤＯＩ：１０．３７６０／
ｃｍａ．ｊ．ｃｎ１０１０７０２０１９０７１５００６３７．
ＧｕｏＷＨ，ＣａｏＬ．Ｃｌｉｎｉｃａｌｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓｏｆ１３ｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｓｐｉｎａｌｍｕｓ
ｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｃｏｍｂｉｎｅｄｗｉｔｈｐｎｅｕｍｏｎｉａ［Ｊ］．ＣｈｉｎＪＡｐｐｌＣｌｉｎＰｅｄｉａｔｒ，
２０２０，３５（２１）：１６２９１６３２．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｃｎ１０１０７０２０１９０７１５００６３７．

［５５］ＢａｃｈＪＲ．Ｔｈｅｕｓｅｏｆｍｅｃｈａｎｉｃａｌｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎｉｓａｐｐｒｏｐｒｉａｔｅｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ
ｗｉｔｈｇｅｎｅｔｉｃａｌｌｙｐｒｏｖｅｎｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅ１：ｔｈｅｍｏｔｉｏｎｆｏｒ
［Ｊ］．ＰａｅｄｉａｔｒＲｅｓｐｉｒＲｅｖ，２００８，９（１）：４５５０．ＤＯＩ：１０．１０１６／ｊ．ｐｒｒｖ．
２００７．１１．００３．

［５６］中华人民共和国国家健康委员会，国家中医药局．儿童社区获得
性肺炎诊疗规范（２０１９年版）［Ｊ］．中华临床感染病杂志，２０１９，１２
（１）：６１３．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．１６７４２３９７．２０１９．０１．００２．
ＮａｔｉｏｎａｌＨｅａｌｔｈＣｏｍｍｉｓｓｉｏｎｏｆｔｈｅＰｅｏｐｌｅ′ｓＲｅｐｕｂｌｉｃｏｆＣｈｉｎａ，Ｓｔａｔｅ
ＡｄｍｉｎｉｓｔｒａｔｉｏｎｏｆＴｒａｄｉｔｉｏｎａｌＣｈｉｎｅｓｅＭｅｄｉｃｉｎｅ．Ｇｕｉｄｅｌｉｎｅｆｏｒｄｉａｇｎｏｓｉｓ
ａｎｄｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｃｏｍｍｕｎｉｔｙａｃｑｕｉｒｅｄｐｎｅｕｍｏｎｉａｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ（２０１９
ｖｅｒｓｉｏｎ）［Ｊ］．ＣｈｉｎＪＣｌｉｎＩｎｆｅｃｔＤｉｓ，２０１９，１２（１）：６１３．ＤＯＩ：１０．
３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．１６７４２３９７．２０１９．０１．００２．

［５７］中国医师协会儿科医师分会儿童耳鼻咽喉专业委员会．儿童反复
上呼吸道感染临床诊治管理专家共识［Ｊ］．中国实用儿科杂志，
２０１７，３２（１０）：７２１７２５．ＤＯＩ：１０．１９５３８／ｊ．ｅｋ２０１７１００６０１．
ＥａｒＮｏｓｅＴｈｒｏａｔＥｘｐｅｒｔＣｏｍｍｉｔｔｅｅ，ＰｅｄｉａｔｒｉｃｉａｎＢｒａｎｃｈ，ＣｈｉｎｅｓｅＭｅｄｉｃａｌ
ＤｏｃｔｏｒＡｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ．Ｅｘｐｅｒｔｃｏｎｓｅｎｓｕｓｏｎｔｈｅｄｉａｇｎｏｓｉｓ，ｔｒｅａｔｍｅｎｔａｎｄ
ｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆｒｅｃｕｒｒｅｎｔｕｐｐｅｒｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙｔｒａｃｔｉｎｆｅｃｔｉｏｎｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ
［Ｊ］．ＣｈｉｎＪＰｒａｃｔＰｅｄｉａｔｒ，２０１７，３２（１０）：７２１７２５．ＤＯＩ：１０．１９５３８／ｊ．
ｅｋ２０１７１００６０１．

［５８］ＧｅＸ，ＢａｉＪ，ＬｕＹ，ｅｔａｌ．Ｔｈｅｎａｔｕｒａｌｈｉｓｔｏｒｙｏｆｉｎｆａｎｔｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒ
ａｔｒｏｐｈｙｉｎＣｈｉｎａ：ａｓｔｕｄｙｏｆ２３７ｐａｔｉｅｎｔｓ［Ｊ］．ＪＣｈｉｌｄＮｅｕｒｏｌ，２０１２，２７
（４）：４７１４７７．ＤＯＩ：１０．１１７７／０８８３０７３８１１４２０１５２．

·０１４· 中华实用儿科临床杂志２０２２年３月第３７卷第６期　ＣｈｉｎＪＡｐｐｌＣｌｉｎＰｅｄｉａｔｒ，Ｍａｒｃｈ２０２２，Ｖｏｌ．３７，Ｎｏ．６
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［５９］ＳｏｌéＧ，ＳａｌｏｒｔＣａｍｐａｎａＥ，ＰｅｒｅｏｎＹ，ｅｔａｌ．Ｇｕｉｄａｎｃｅｆｏｒｔｈｅｃａｒｅｏｆ
ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒｐａｔｉｅｎｔｓｄｕｒｉｎｇｔｈｅＣＯＶＩＤ１９ｐａｎｄｅｍｉｃｏｕｔｂｒｅａｋｆｒｏｍ
ｔｈｅＦｒｅｎｃｈＲａｒｅＨｅａｌｔｈＣａｒｅｆｏｒＮｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒＤｉｓｅａｓｅｓＮｅｔｗｏｒｋ［Ｊ］．
ＲｅｖＮｅｕｒｏｌ（Ｐａｒｉｓ），２０２０，１７６（６）：５０７５１５．ＤＯＩ：１０．１０１６／ｊ．ｎｅｕ
ｒｏｌ．２０２０．０４．００４．

［６０］中华医学会儿科学分会呼吸学组，《中华儿科杂志》编辑委员会．
儿童支气管哮喘诊断与防治指南（２０１６年版）［Ｊ］．中华儿科杂
志，２０１６，５４（３）：１６７１８１．ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０５７８１３１０．
２０１６．０３．００３．
ＴｈｅＳｕｂｓｐｅｃｉａｌｔｙＧｒｏｕｐｏｆＲｅｓｐｉｒａｔｏｒｙＤｉｓｅａｓｅｓ，ｔｈｅＳｏｃｉｅｔｙｏｆＰｅｄｉａｔ
ｒｉｃｓ，ＣｈｉｎｅｓｅＭｅｄｉｃａｌＡｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ；ｔｈｅＥｄｉｔｏｒｉａｌＢｏａｒｄ，ＣｈｉｎｅｓｅＪｏｕｒｎａｌ
ｏｆＰｅｄｉａｔｒｉｃｓ．Ｇｕｉｄｅｌｉｎｅｆｏｒｔｈｅｄｉａｇｎｏｓｉｓａｎｄｏｐｔｉｍａｌｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｆ
ａｓｔｈｍａｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ（２０１６）［Ｊ］．ＣｈｉｎＪＰｅｄｉａｔｒ，２０１６，５４（３）：１６７１８１．
ＤＯＩ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．０５７８１３１０．２０１６．０３．００３．

［６１］ＮａｒｙｓｈｋｉｎＮ，ＷｅｅｔａｌｌＭ，ＤａｋｋａＡ，ｅｔａｌ．Ｍｏｔｏｒｎｅｕｒｏｎｄｉｓｅａｓｅ．ＳＭＮ２
ｓｐｌｉｃｉｎｇｍｏｄｉｆｉｅｒｓｉｍｐｒｏｖｅｍｏｔｏｒｆｕｎｃｔｉｏｎａｎｄｌｏｎｇｅｖｉｔｙｉｎｍｉｃｅｗｉｔｈ
ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．Ｓｃｉｅｎｃｅ，２０１４，３４５（６１９７）：６８８６９３．
ＤＯＩ：１０．１１２６／ｓｃｉｅｎｃｅ．１２５０１２７．

［６２］ＲａｔｎｉＨ，ＥｂｅｌｉｎｇＭ，ＢａｉｒｄＪ，ｅｔａｌ．Ｄｉｓｃｏｖｅｒｙｏｆｒｉｓｄｉｐｌａｍ，ａｓｅｌｅｃｔｉｖｅ
ｓｕｒｖｉｖａｌｏｆｍｏｔｏｒｎｅｕｒｏｎ２（ＳＭＮ２）ｇｅｎｅｓｐｌｉｃｉｎｇｍｏｄｉｆｉｅｒｆｏｒｔｈｅ
ｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ（ＳＭＡ）［Ｊ］．ＪＭｅｄＣｈｅｍ，２０１８，
６１（１５）：６５０１６５１７．ＤＯＩ：１０．１０２１／ａｃｓ．ｊｍｅｄｃｈｅｍ．８ｂ００７４１．

［６３］ＤａｒｒａｓＢＴ，ＭａｓｓｏｎＲ，ＭａｚｕｒｋｉｅｗｉｃｚＢｅｄｚｉńｓｋａＭ，ｅｔａｌ．Ｒｉｓｄｉｐｌａｍ
ｔｒｅａｔｅｄｉｎｆａｎｔｓｗｉｔｈｔｙｐｅ１ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｖｅｒｓｕｓｈｉｓｔｏｒｉｃａｌ
ｃｏｎｔｒｏｌｓ［Ｊ］．ＮＥｎｇｌＪＭｅｄ，２０２１，３８５（５）：４２７４３５．ＤＯＩ：１０．１０５６／
ＮＥＪＭｏａ２１０２０４７．

［６４］ＢａｒａｎｅｌｌｏＧ，ＤａｒｒａｓＢＴ，ＤａｙＪＷ，ｅｔａｌ．Ｒｉｓｄｉｐｌａｍｉｎｔｙｐｅ１ｓｐｉｎａｌｍｕｓ
ｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＮＥｎｇｌＪＭｅｄ，２０２１，３８４（１０）：９１５９２３．ＤＯＩ：１０．
１０５６／ＮＥＪＭｏａ２００９９６５．

［６５］ＳｉｎｇｈＮＮ，ＨｏｗｅｌｌＭＤ，ＡｎｄｒｏｐｈｙＥＪ，ｅｔａｌ．ＨｏｗｔｈｅｄｉｓｃｏｖｅｒｙｏｆＩＳＳ
Ｎ１ｌｅｄｔｏｔｈｅｆｉｒｓｔｍｅｄｉｃａｌｔｈｅｒａｐｙｆｏｒｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．
ＧｅｎｅＴｈｅｒ，２０１７，２４（９）：５２０５２６．ＤＯＩ：１０．１０３８／ｇｔ．２０１７．３４．

［６６］ＦｉｎｋｅｌＲＳ，ＭｅｒｃｕｒｉＥ，ＤａｒｒａｓＢＴ，ｅｔａｌ．Ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎｖｅｒｓｕｓｓｈａｍｃｏｎｔｒｏｌ
ｉｎｉｎｆａｎｔｉｌｅｏｎｓｅｔｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＮＥｎｇｌＪＭｅｄ，２０１７，
３７７（１８）：１７２３１７３２．ＤＯＩ：１０．１０５６／ＮＥＪＭｏａ１７０２７５２．

［６７］ＦｉｎｋｅｌＲＳ，ＣｈｉｒｉｂｏｇａＣＡ，ＶａｊｓａｒＪ，ｅｔａｌ．Ｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｉｎｆａｎｔｉｌｅｏｎｓｅｔ

ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｗｉｔｈｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ：ａｐｈａｓｅ２，ｏｐｅｎｌａｂｅｌ，ｄｏｓｅ
ｅｓｃａｌａｔｉｏｎｓｔｕｄｙ［Ｊ］．Ｌａｎｃｅｔ，２０１６，３８８（１６３）：３０１７３０２６．ＤＯＩ：１０．
１０１６／Ｓ０１４０６７３６（１６）３１４０８８．

［６８］ＦｏｕｓｔＫＤ，ＷａｎｇＸ，ＭｃＧｏｖｅｒｎＶＬ，ｅｔａｌ．Ｒｅｓｃｕｅｏｆｔｈｅｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒ
ａｔｒｏｐｈｙｐｈｅｎｏｔｙｐｅｉｎａｍｏｕｓｅｍｏｄｅｌｂｙｅａｒｌｙｐｏｓｔｎａｔａｌｄｅｌｉｖｅｒｙｏｆＳＭＮ
［Ｊ］．ＮａｔＢｉｏｔｅｃｈｎｏｌ，２０１０，２８（３）：２７１２７４．ＤＯＩ：１０．１０３８／ｎｂｔ．
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附录

表１　吞咽障碍造影评分量表
项目 评分标准

１．唇闭合 ０＝正常（食团无溢出唇）；２＝不充分（＜５０％食团从唇间溢出）；４＝不闭合（＞５０％的食团从唇间溢出）
２．食团成形 ０＝正常（食团聚集在一起）；３＝不完全成形（小部分食物未聚集成食团）；６＝不成形（大部分食团分散于口腔中）
３．咀嚼 ０＝正常（快速、有效的咀嚼）；４＝不充分咀嚼（小部分食团进人咽部前未被咀嚼）；８＝不咀嚼（大部分食团进入咽部前未被咀嚼）
４．吞咽失用 ０＝正常（舌、唇、下颌协调）；１．５＝轻度失用（舌、唇、下颌轻度不协调）；３＝中度失用（舌、唇、下颌中度不协调）；４．５＝重度失用（舌、唇、下颌重度不

协调）

５．舌与硬腭接触 ０＝正常（舌与硬腭完全接触）；５＝不充分接触（舌与硬腭接触面积＞５０％）；１０＝不接触（舌与硬腭接触面积＜５０％）
６．食团后漏 ０＝正常（整个食团控制在舌与软腭之间）；１．５＝＜１０％的食团后漏（诱发吞咽启动前＜１０％的食团通过舌根与下颌支的交点）；３＝１０％ ～５０％的食

团后漏（诱发吞咽启动前１０％～５０％的食团通过舌根与下颌支的交点）；４．５＝＞５０％的食团后漏（诱发吞咽启动前 ＞５０％的食团通过舌根与下
颌支的交点）

７．口腔运送时间 ０＝正常（在舌推动下食团开始变形至食团头部到达舌根与下颌支交点的时间≤１．５ｓ）；３＝异常（在舌推动下食团开始变形至食团头部达到舌根与
下颌支交点的时间＞１．５ｓ）

８．咽期吞咽启动 ０＝正常（舌骨首次位移时，食团到达舌根与下颌支的交点）；４．５＝延迟（舌骨首次位移时，食团头部超过舌根与下颌支的交点）
９．会厌谷残留 ０＝正常（会厌谷无食团残留）；２＝少量残留（会厌谷食团残留量＜１０％）；４＝中等量残留（会厌谷食团残留量１０％ ～５０％）；６＝大量残留（会厌谷食

团残留量＞５０％）
１０．喉上抬 ０＝正常（甲状软骨向上运动完全，杓状软骨与会厌谷柄完全接近）；９＝异常（甲状软骨向上运动不完全，杓状软骨与会厌谷柄不完全接近）
１１．梨状隐窝残留 ０＝正常（梨状隐窝无食团残留）；４．５＝少量残留（梨状隐窝食团残留量＜１０％）；９＝中等量残留（梨状隐窝食团残留量１０％ ～５０％）；１３．５＝大量残

留（梨状隐窝食团残留量＞５０％）
１２．咽后壁残留 ０＝正常（咽后壁无食团残留）；９＝残留（咽后壁有食团残留）
１３．咽期通过时间 ０＝正常（舌骨开始位移时至食团尾部到达上食管括约肌的时间＜１ｓ）；６＝异常（舌骨开始位移时至食团尾部到达上食管括约肌的时间＞１ｓ）
１４．误吸 ０＝正常（食团未进入喉前庭）；６＝渗透（食团进入喉前庭未进入声门）；１２＝误吸（食团进入声门）

　　注：量表共０～１００分；非严重误吸：≤２４分；严重误吸：＞２４分

（收稿日期：２０２２０１２４）
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