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摘  要 

本文通过整合国内外多项临床研究证据，对脊髓性肌萎缩症患儿居家护理期间的肢体功能训练、呼吸管

理、营养支持、心理护理及家庭支持等研究进展进行文献总结，旨在为临床工作者，有针对性的向脊髓

性肌萎缩症患儿及家庭开展居家护理期间的健康宣教提供参考资料，以期提升患儿的生活质量和改善预

后。 
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Abstract 
This article synthesizes clinical research evidence from domestic and international studies to sum-
marize recent advances in home care for children with spinal muscular atrophy (SMA). Key aspects 
include limb function training, respiratory management, nutritional support, psychological care, 
and family support during home care. The aim is to provide clinical professionals with targeted health 
education resources for SMA patients and their families, thereby enhancing the quality of life and im-
proving long-term outcomes for affected children. 
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1. 前言 

脊髓性肌萎缩症(Spinal Muscular Atrophy, SMA)是一种常染色体隐性遗传的神经肌肉疾病，通过影响

下运动神经元，而导致进行性的肌无力和肌萎缩[1] [2]，发病率约为 1/10,000 [3] [4]。根据发病年龄和临

床表现，该病分为 5 种类型，其中 0 型、Ⅰ型、Ⅱ型和Ⅲ型多见于儿童[5] [6]。SMA 患儿随着病情进展，

可能出现肌肉萎缩、骨骼畸形等问题，更严重的是患儿呼吸肌无力和萎缩，咳嗽咳痰能力弱，极易引

发肺部感染、肺不张、通气不足，最后死于呼吸衰竭，是 2 岁以下婴幼儿死亡的主要遗传疾病之一[7] 
[8]。 

目前，随着 SMA 修正治疗药物如：诺西那生，索伐瑞韦，利司扑兰的临床应用与研究[9]，改善了患

儿的症状，然而 SMA 患儿的长期康复训练和护理任务仍需在居家状态下完成。如何指导患儿及家属正

确、有效地实施居家护理，对于延缓疾病进展、提升患儿及照顾者的生活质量具有重要意义。 
然而，国内 SMA 患儿家庭在居家护理实践过程中，面临多方面挑战，主要有：居家康复缺乏专业指

导，家庭自行进行的被动关节活动，效果有限；轮椅、矫形器的价格高昂，部分家庭难以承受；重症患儿

需要依赖无创通气呼吸机和吸痰机，但家庭设备普及率低，家属对设备的护理、使用知识不足；吞咽障

碍患儿喂养困难，营养失调；照护者心理、经济压力大，社会支持薄弱，社区护理资源稀缺等，国内对于

SMA 患儿的居家护理的研究仍旧处于初步探索阶段，可供参考的资料较少。本文通过总结国内外相关临

床研究经验，以期为国内 SMA 患儿及家庭在居家期间展开康复训练及护理计划，提供临床参考资料。 

2. 肢体功能训练 

肢体功能训练是儿童脊髓肌萎缩症居家护理的重要组成部分，其目标是延缓肌肉萎缩、维持关节活

动度、预防挛缩畸形，并尽可能保留现有运动功能。国际共识指南强调，康复干预应早期启动并贯穿疾

病全程[8]，可显著改善患儿的生活质量。目前，SMA 患儿肢体功能锻炼的具体方法有被动关节活动训练、

主动辅助运动训练、水疗、矫形器与站立训练，神经肌肉电刺激等。 

2.1. 被动关节活动训练 

由治疗师或家属每日进行四肢关节的被动屈伸、旋转运动，重点针对髋、膝、踝等易挛缩关节，每

次 15~30 分钟。一项针对 SMA II 型患儿的随机对照试验(RCT)显示[10]，持续 6 个月的被动训练可使关

节活动度改善 18%~25%。长期随访表明，被动训练可显著降低髋关节脱位风险[11]。 

2.2. 主动辅助运动训练 

在支具(如踝足矫形器 AFO)或减重装置辅助下，进行坐位平衡、上肢抓握及躯干稳定性训练。一项

多中心研究(n = 45)发现[12]，12 周的主动辅助训练使 Hammersmith 功能运动量表(HFMSE)评分提高 2.3
分。适用于 SMA II-III 型患儿，可增强肌肉协调性和耐力[13]。 
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2.3. 水疗 

在 32℃~34℃温水中进行浮力辅助运动(如踏步、划水)，每周 3 次，每次 20~30 分钟。水的浮力减少

重力负荷，降低运动损伤风险，尤其适合肌力严重低下患儿[14]。一项 RCT (n = 30)表明[15]，水疗可使

下肢肌力提高 15%，呼吸功能同步改善。 

2.4. 矫形器与站立训练 

使用动态矫形器(如 SWASH 矫形器)结合站立架，每日进行 20~30 分钟直立位训练。可促进骨骼矿

化，预防骨质疏松[16]，延缓脊柱侧凸进展，改善心肺功能[17]。 

2.5. 神经肌肉电刺激(NMES) 

通过低频电刺激(频率 20~50 Hz)激活肌肉收缩，每周 3 次，每次 20 分钟。小样本研究(n = 12)显示，

NMES 联合常规训练可使股四头肌厚度增加 7% [18]；改善局部血液循环，减少肌肉脂肪浸润[19]。 

2.6. 个体化方案 

依据 SMA 分型和运动功能分级(如 CHOP-INTEND 评分)调整强度。例如：SMA I 型：以被动训练为

主，避免过度疲劳；SMA II-III 型：可逐步增加主动运动比例[20]。禁忌症：急性呼吸道感染、骨折或关

节不稳定期需暂停训练。 

3. 呼吸管理 

呼吸系统并发症是 SMA 患儿的主要死亡原因之一，因此呼吸管理至关重要，是改善患儿预后的核心

环节。SMA 患儿呼吸管理地目标是：维持气道通畅，改善气体交换，降低感染风险，延缓呼吸肌衰竭[10] 
[21]。呼吸道管理的具体方法及效果如下。 

3.1. 咳嗽辅助技术 

1) 机械性吸-呼装置(MI-E)：通过正压-负压循环促进分泌物排出，每日 2~4 次[22]。  
2) 手动辅助咳嗽：护理人员双手按压胸腹部辅助咳嗽[23]。 
一项前瞻性研究(n = 50)显示[24]，MI-E 可使肺炎发生率降低 40%，长期使用咳嗽辅助可减少急诊住

院次数(p < 0.01) [25]。 

3.2. 无创通气(NIV) 

夜间 BiPAP：压力支持范围 8~14 cm H2O，每日使用≥8 小时。日间间歇性：用于急性呼吸代偿期或

术后支持[26]。SMA I 型患儿使用 NIV 后，中位生存期从 10 个月延长至 4.6 年[23]。一项多中心研究(n = 
120)表明[27]，NIV 联合 MI-E 可使肺功能下降速度减缓 30%。 

3.3. 气道湿化与雾化治疗 

加温湿化高流量鼻导管(HHFNC)：流量 2~8 L/min，维持气道湿度[28]，可降低气道阻力，改善氧合

指数(p = 0.03) [14]。使用雾化吸入支气管扩张剂用于缓解支气管痉挛：如沙丁胺醇等。 

3.4. 呼吸道感染预防 

定期疫苗接种，包括流感疫苗、肺炎球菌疫苗[29]，可使呼吸道感染风险降低 50% [30]。此外，还可

进行胸部物理治疗(CPT)：体位引流联合高频胸壁振荡(HFCWO)。 

https://doi.org/10.12677/ns.2025.145117


梁素桃 等 
 

 

DOI: 10.12677/ns.2025.145117 870 护理学 
 

3.5. 呼吸肌训练(RMT) 

1) 阈值负荷训练：使用阈值压力装置(如 Powerbreathe)，每日 2 组，每组 10 次[31]。 
2) 腹式呼吸训练：通过膈肌收缩增强通气效率。 
一项 RCT (n = 30)显示[32]，6 周 RMT 可使最大吸气压(MIP)提高 15% (p = 0.02)。 

3.6. 呼吸练习与体位管理 

1) 游戏化呼吸训练：通过吹气球或吹泡泡地趣味活动增强呼气肌力[33]，适用于低龄患儿，可使患

儿依从性提高 40% [34]。 
2) 深呼吸 + 屏气训练：每日 3 次，每次 5 分钟。  
3) 侧卧位或半卧位：减少膈肌受压，改善通气，研究[35]表明，半卧位可使潮气量增加 12% (p < 0.05)。  

4. 营养管理 

SMA 患儿由于肌肉萎缩、吞咽功能障碍和代谢异常，常面临营养不良、生长迟缓和消化系统并发症。

良好的营养状态对于 SMA 患儿的生长发育和疾病康复有重要意义，是综合治疗的重要组成部分。有研究

显示：规范营养管理联合疾病修正治疗(DMT)使 SMA I 型患儿 5 年生存率从 30%提升至 75% [36]。 

4.1. 营养评估与监测 

可通过定期测量体重、身高、BMI 和体脂率(尤其关注 Z 评分)，以及监测白蛋白、前白蛋白、维生

素 D 和铁蛋白水平进行评估[37]。一项前瞻性研究(n = 85)显示[38]，定期营养评估可使营养不良发生率

降低 35% (p = 0.01)。 

4.2. 热量与蛋白质需求调整 

基于静息能量消耗(REE)测定，推荐摄入量为同龄儿童 80%~120% (根据运动能力分级)，每日 1.2~1.5 
g/kg，以乳清蛋白或植物蛋白为主[39]。高蛋白饮食可减少肌肉分解，改善体重增长(HFMSE 评分提高 1.8
分，p = 0.03) [40]。 

4.3. 喂养方式与技术支持 

1) 经口喂养：适用于吞咽功能保留的患儿(SMA II-III 型)，需调整食物质地(如糊状或增稠液体)。 
2) 管饲支持：对吞咽障碍或反复误吸者，采用鼻胃管(NGT)或胃造瘘术(PEG) [41]。胃造瘘术可使年

住院次数减少 60%，体重 Z 评分提高 0.5 [42]。 
3) 维生素与矿物质补充：每日 800~1000 IU，联合钙剂(500 mg/d)预防骨质疏松，血清铁蛋白 <30 

ng/mL 时补充元素铁 2~4 mg/kg/d [43]。维生素 D 补充使骨密度 T 值提高 0.3 (p < 0.05) [44]。   

4.4. 胃肠道并发症管理 

使用质子泵抑制剂(如奥美拉唑)联合体位管理(抬高床头 30˚)，可有效缓解胃食管反流症状[45]，当患

儿便秘时，可增加膳食纤维(5~10 g/d)和渗透性泻药(如聚乙二醇) [46]。  

5. 心理护理及家庭支持 

SMA 患儿及其家庭成员由于患儿身体功能退化、治疗决策压力和沉重的治疗经济负担，往往面临着

巨大的心理压力，心理护理成为改善生活质量和治疗依从性的关键环节，是居家护理中不可忽视的一部

分。研究显示：心理支持可延缓患儿抑郁进展(HR = 0.65, 95% CI 0.48 - 0.88) [47]，家属护理负担量表(ZBI)

https://doi.org/10.12677/ns.2025.145117


梁素桃 等 
 

 

DOI: 10.12677/ns.2025.145117 871 护理学 
 

评分下降 12 分(p = 0.001) [48]。目前主要干预方法和效果研究进展如下。 

5.1. 心理教育与疾病认知干预 

通过多学科团队(医生、护士、心理咨询师)提供疾病进展、治疗选择及护理技能的标准化教育课程。

使用可视化工具(如动画、手册)帮助患儿及家属理解疾病[49]。一项随机对照试验(RCT, n = 60)显示[50]，
6 周教育干预使家属疾病知识得分提高 35% (p = 0.001)，决策焦虑降低 28%。 

5.2. 认知行为疗法(CBT) 

针对患儿及家属的负性自动思维进行认知重构，每周 1 次，每次 45 分钟，持续 8 周。研究显示[51]，
CBT 可使患儿抑郁量表(CDI)评分下降 4.2 分(p = 0.01)，家属焦虑量表(GAD-7)评分下降 3.8 分(p = 0.003)。 

5.3. 支持小组与同伴互助 

可组织线上/线下 SMA 家庭支持小组，每月 1 次，分享护理经验与情感支持。引入“同伴导师”(Peer 
Mentor)——由经验丰富的 SMA 家长提供一对一指导[52]。一项队列研究(n = 80)表明[53]，参与支持小组

的家庭在家庭功能量表(FAD)中得分提高 22% (p = 0.02)，孤独感降低 40%。   

5.4. 家庭系统干预 

家庭治疗师引导家庭成员沟通，解决因照护负担引发的冲突，制定个性化家庭护理计划，平衡分工

与自我照顾[54]。干预后 6 个月，家庭亲密度量表评分提高 18% (p = 0.01)，父母婚姻满意度提升 15% 
(p = 0.04) [55]。   

5.5. 艺术与游戏治疗 

通过绘画、音乐或沙盘游戏帮助患儿表达情绪。还可利用虚拟现实(VR)技术模拟社交场景，增强患

儿社交信心[56]。艺术治疗使患儿情绪障碍发生率降低 30% (p = 0.02)，VR 干预后社交回避行为减少 25% 
(p = 0.03) [57]。 

6. 小结与展望 

SMA 作为一种严重的遗传性致死性罕见疾病，早期的确诊和治疗对其预后有着积极的提升和改善。

而除了药物治疗外，SMA 患儿面临的主要问题是在居家护理期间，如何有效、正确地进行肢体功能训练、

呼吸管理、营养管理。对于患儿及家属面临的巨大心理压力，如何为他们提供心理护理及家庭支持等。

已经成为我们临床医务工作者亟待解决的问题之一。然而，目前国内对这方面研究和报道较少，但是随

着医疗卫生事业的进步和发展，和医务工作者对罕见病患儿及其家庭的关注，相信 SMA 患儿居家护理的

方法和手段也会不断发展和完善，最终形成规范或者指南。未来可参考国外相关研究，在立足本土国情

的情况下，进一步探讨 SMA 患儿居家护理的最佳实践模式，提高护理质量和效果，以更好地满足患儿及

其家庭的需求，改善患儿的生活质量和预后。 
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