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·病例报告·

杆状体肌病合并重症肺炎患儿的亚急性期康复1例报告

陆 恺1 高 萱2 李 惠1 侯方华1 王素娟1,3

杆状体肌病（nemaline myopathy, NM）是一种罕见的先

天性肌病。Shy等[1]于 1963年首次报道并描述其发病特征，

目前国内仅有个别报道。主要临床表现为自幼运动发育迟

缓，儿童起病者具有松软儿综合征表现:四肢肌无力，近端重

于远端，肌张力低下，累及颜面肌者出现狭长面容、缺乏表

情，高腭弓，关节活动过度伸展等。2000年欧洲神经肌肉病

委员会（ENMC）国际协作组将该病分为 6型[2]：①先天性重

症型；②先天性中间型；③先天性轻症（典型）型；④儿童起病

型；⑤成年起病型；⑥其他形式的杆状体肌病。本文报道的

是我院先天性中间型杆状体肌病的康复个案。

1 病例资料与治疗方法

患儿，女，3岁，5月龄时因“四肢松软，不能抬头，喂养困

难”就诊。当时考虑患儿发育迟缓可能系肌病所致，但因家

属未接受侵入性检查而未能确诊。在康复科接受PT、OT、口

腔训练、电刺激及传统中医康复干预2年，患儿吞咽、语言及

认知功能有显著改善，但运动功能改善甚微，不能竖头，不能坐

起，完成精细运动时上肢抖动。为求进一步诊治，患儿于2015

年12月22日接受肌肉活检，主要病理分析结果：肌纤维核内

移、深染的杆状小体和以I型肌纤维组成比为主，符合先天性杆

状体肌病病理特征。结合患儿四肢肌无力、肌张力低下等临床

表现，诊断为先天性杆状体肌病，分型为先天性中间型。

患儿于 2016年 1月 22日因“甲型流感、重症肺炎”入我

院PICU治疗，机械辅助通气。3月12日生命体征稳定，但肢

体活动少，吞咽无力，脱机困难，故行床旁康复评估与干预。

3月15日进行床旁初评，当时患儿处机械通气下，精神萎靡，

认知反应迟钝，自主呼吸运动差，四肢主动运动差。初评内

容包括关节主动活动度测量与徒手肌力测试（manual mus-

cle test，MMT）。此后定期复评，横向比较以观察康复疗效。

根据以上对患儿的观察及评估结果，与主诊医师和家人

沟通后，制定出床旁康复目标：①维持剩余肌力和肌肉延展

性，预防关节挛缩。②改善胸廓形态，促进呼吸功能。③提

高吞咽肌肉协调性，改善自主吞咽能力。④出院前让家庭看

护者能运用康复概念在家中照料患儿。具体实施的康复内

容如下：

1.1 肌肉推拿、电刺激与关节挤压

1.1.1 推拿手法：使用滚法、掌根揉法等施于患儿四肢肌群，

力度要渗透入肌肉层，重复施力从而起到疏通经络，滑利关

节的作用。推至患儿肢体略微发红，微循环得以改善为止。

1.1.2 低频肌电刺激：电极片贴于肢体近端屈伸肌群，以及

远端肢体伸展肌群，促进腕、指关节伸展及踝关节背屈。每

天上下肢交替，每组肌群各刺激15min。

1.1.3 关节挤压手法：肩（髋）关节：使患儿手臂(大腿)略外

展，双手分别握持患儿的肩与上臂（髋与大腿），双手协同操

作使患儿肱骨头（股骨头）向内侧反复挤压其关节盂（髋臼）。

肘（膝）关节：分别握持患儿的上臂（大腿）远端与前臂（小腿）
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近端。双手协同操作反复挤压患儿肘（膝）关节，使其屈肘

（屈膝）。充分利用治疗师重心的转移来完成手法，各重复操

作15次/组/d。

1.2 关节牵伸与良肢位摆放

1.2.1 关节牵伸：牵伸腕、指关节：一手夹持患儿四指，掌根

顶在其四指掌指关节背侧；另一手握持患儿拇指，掌根顶在

其腕关节背侧，牵伸五指的同时用掌根使腕关节背伸并维持

10s，如此往复，20次/组/d。

牵伸阔筋膜张肌：由于患儿气管切开佩戴呼吸机，因而

选择仰卧位进行牵伸。双手分别握持患儿大腿外侧的近、远

端，使其向对侧内收，并使髋内旋并维持 10s，如此往复，10

次/组/d。

牵伸跟腱：患儿仰卧伸膝位，一手握持小腿远端，另一手

掌心握持患儿足跟，使患儿足底抵靠于治疗师前臂内侧。利

用身体重心的转移牵伸患儿跟腱，使其踝背屈至 20°左右并

维持10s，10次/d。

1.2.2 良肢位摆放：患儿在住院期间由于气管切开使用呼吸

机，因而体位转换多为仰卧及半侧卧位为主。

因为仰卧位时患儿无法自主控制其头部的位置和方向，

我们利用可摇起的电动床来帮助屈曲头部，使其能平视前

方；距小腿关节下方施加一块楔形垫，使其双距小腿关节维

持背屈位，在预防关节挛缩的同时能增加负重刺激；在大腿

外侧提供枕垫从而限制髋的外展与外旋；把毛巾卷卷成合适

大小放置在患儿掌内，预防指关节屈曲挛缩。

半侧卧位时，利用2块枕垫、1块楔形垫和1条毛巾卷帮

助良肢位摆放：1块枕垫垫高肩部防止肩关节外旋；另1块枕

垫垫高该侧骨盆，同时夹在两腿之间，预防双膝内侧骨性突

起相互挤压形成压疮；楔形垫放置足底支撑距小腿关节处于

背屈位；毛巾卷垫于卧侧膝关节下方，防止压疮。

1.3 维持肢体肌力与肌耐力

床旁设计了4个动作，具体方法及患儿反应如下：

1.3.1 握拳推举：嘱其双手在胸口五指交叉成拳，一手控制

患儿双肘，给予助力；另一手引导其将拳头缓缓向上推举并

维持。此动作全程需要给予不同大小的助力，患儿配合程度

较高，双手明显能主动推送，然其用力不持续且手有震颤。

1.3.2 下肢屈伸：嘱其双腿并拢，一手控制患儿双踝，另一手

控制双膝，引导患儿双腿屈膝、髋，再缓慢伸膝、髋，双手给予

适当阻力。此动作患儿下肢屈伸用力可抗部分阻力，然用力

不均，故给予的阻力大小、方向需随时做出调整；且因患儿年

幼，分心时需要给予助力，助其完成动作。

1.3.3 下肢内收：嘱其屈膝，一手固定其足跟，另一手握毛巾

卷引导患儿双腿内收夹紧毛巾卷并维持5s放松。此动作患

儿乐于配合，然而第二组做到还剩 3—5次时夹毛巾卷不能

维持 5s，或与肌耐力不足有关，也可能与患儿年幼无法长时

间专注有关。

1.3.4 辅助双桥：嘱其屈膝，一手固定其足跟，另一手放置在

患儿臀部下方，引导并助其向上抬起臀部并维持3s。此动作

患儿需要较持续的助力，且臀部抬离垫面无法维持。除提高

肌耐力外，辅助双桥对于患儿躯干后侧以及肋间肌的伸展都

有所帮助，故可在患儿无法继续抬高臀部后，被动助其抬高

充分，但注意不要影响气管切开部位。

以上四个动作，各10次/组，2组/d，组间30s休息。

1.4 辅助呼吸治疗与腹带使用

1.4.1 辅助呼吸治疗：胸廓上部辅助呼吸[3]（assist breath,up-

per chest）：患儿仰卧，嘱其正常吸气和呼气，双手对称放置

于患儿胸廓上部，中指约平患儿乳头，五指朝下，先感受患儿

呼吸气胸廓起伏与呼吸频率，患儿呼气时，治疗师口令连续

喊“呼，呼”同时扶持的双手顺应性向下平推胸廓上部，牵伸

肋间肌；吸气时，双手顺势回到起始位，如此往复。

胸廓下部辅助呼吸（assist breath,lower chest）：双手虎

口张开朝上扶持患儿胸廓下部，患儿体位、手法配合呼吸节

律、施加口令同上。

脊柱辅助提升：双手的四指微屈放置患儿胸椎下方，患

儿正常吸气时胸廓自然抬起，此时治疗师手指向上配合其呼

吸节律辅助提升胸廓抬起幅度，使患儿胸廓充分伸展，从而

拉伸肋间肌；呼气时回到起始位，如此往复。

以上三种辅助手法各作用于患儿30s/组，连续辅助2组/

次。

1.4.2 靠坐位使用腹带：良好的体位摆放有助于促进呼吸功

能，摇起电动床并用枕垫垫于躯干两侧，助患儿维持靠坐体

位。患者在躯干保持直立时，在下位肋骨和腹部位置使用腹

带，可增加肺活量。维持体位30min/次，2次/周。

1.5 吞咽训练

床旁介入传统吞咽穴位推拿治疗：取穴按揉：天突、承浆、

廉泉、内关，以拇指指腹按揉各1—2min，1次/d。家长探视时，

指导家长帮助患儿保持坐位，头前倾，以糊状食物喂食。

1.6 家庭康复指导

为出院后看护者能在家中运用康复知识照料患儿，提升

患儿在家庭环境中的主观能动性，患儿父亲在 ICU病房接受

了 2次家庭康复指导。主要指导内容包括出院后患儿如何

通过辅具维持靠坐位；桌面上可进行哪些合适的生活自理活

动；辅助呼吸、咳痰及关节牵伸的手法等。

2 结果

患儿在 ICU 病房于 3 月 15 日接受初次评估（标记为初

评），10天左右复评1次，分别于3月24日（标记为复评1）和4

月6日（标记为复评2），共接受3次评估。

2.1 两侧主动关节活动度AROM
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见表1。除右肩前屈活动度无改善以外，其余主动活动

度均有改善，其中屈髋及伸膝角度改善明显。

2.2 两侧徒手肌力测试MMT

见表2。左肩肌力改善至能抗自身重力，双肘肌力改善

至能抗部分阻力。

2.3 呼吸及吞咽功能

患儿行呼吸功能训练后，虽不能完全脱机，但脱机进行

呼吸锻炼的时间逐步延长，精神面貌明显好转，经皮氧饱和

度也维持在 98%以上。患儿出院前已可以自主吞咽水果泥

等半流质，吞咽功能较前也显著改善。

2.4 结局

经综合康复干预后，患儿的呼吸功能、吞咽功能、四肢肌

力、关节活动度等都有显著改善，于 5月 20日从 ICU带机出

院，定期来院随访。

3 讨论

杆状体肌病是种进行性疾病，肺部感染和呼吸功能的衰

退往往是致死原因。近年来，随着临床诊疗和呼吸支持等技

术的飞速发展，肌病患儿的存活期显著延长[4]，如何通过康复

干预综合提高患儿的活动能力、维持肺部功能、改善生存质

量，逐步成为家庭和医务工作者重点关注的问题。

杆状体肌病患儿的肌肉会发生进行性萎缩,加之在PICU

长期卧床制动,会导致肌肉废用性萎缩。为保持其肌肉弹

性、延缓肌肉萎缩，可对肢体施行推拿手法,同时针对主要运

动肌群使用低频肌电刺激仪，刺激肌肉收缩；患儿腕、指关节

因长期制动而屈曲挛缩，其中左侧拇指被动伸展时有弹响。

长期的不良卧姿致使其双下肢处于外展外旋位，踝关节呈跖

屈位，大腿外侧的阔筋膜张肌已有挛缩，两侧跟腱也有不同

程度的挛缩。肌肉牵伸对于挛缩的短期预防效果较为明显，

在长期卧床期间，良肢位的摆放也可预防关节挛缩，故对该

患儿强化了肌肉牵伸和良肢位摆放。另杆状体肌病的患儿

由于自幼粗大运动功能发育迟缓，肢体关节体位性负重刺激

较少，极易引起关节发育不良，针对这一情况对其主要关节

施行了挤压手法。

耐受强度的肌力训练能有效提高肌肉收缩力，延缓肌肉

萎缩的进程[5]。该患儿上肢近端关节为 2级肌力，上肢远端

以及下肢虽为 3级肌力，然而肢体抗重力维持时间甚短，故

肌力训练的目标是上肢在助动下体验抗重的感觉，下肢略微

给予抗阻，延长肌肉抗重收缩的时长，促进肌肉耐力。经规

范的康复训练后，患儿的四肢肌力均有不同程度的提高。

杆状体肌病主要的致死原因是肺部感染，由于参与吸气

和呼气的主要呼吸肌群肌力下降（主要是肋间内外肌、胸提

肌、腹肌和膈肌），导致胸壁运动反常，呼气时胸壁抬起，腹肌

顺应性降低，膈肌活动幅度减少，肺通气不足或排痰困难，容

易造成肺不张和肺部感染[6]，可通过松动治疗来促进恢复[7]。

该患儿系感染甲流合并肺炎、呼吸衰竭入院，重症肺炎导致

呼吸功能受损的患者，往往存在明显的胸椎僵硬与胸廓结构

性改变，进一步加剧了呼吸功能恢复的难度。在辅助呼吸物

理治疗下，患儿胸廓能充分收缩与扩张，伸展肋间肌的同时

辅助患儿进行自主呼吸。

吞咽功能康复训练，可以提高吞咽反射的灵活，预防咽

下肌群的废用性萎缩，提高吞咽相关肌肉的运动协调性[8]。

患儿在PICU住院期间精神萎靡，自主吞咽能力下降并插有

鼻饲管，因而床旁介入传统吞咽穴位推拿治疗。除外还需要

通过选取合适的糊状食物，结合患儿摆在头前倾的坐位进行

进食训练，提高患儿吞咽功能，为患儿摄入更多的营养和家

庭护理提供支持。

对于先天性中间型的杆状体肌病患儿，在感染肺炎恢复

期间除了需要维持肌肉、关节等生理结构的功能以外，促进

部分肢体运动功能、呼吸及吞咽功能，是该阶段主要的康复

目标。家庭看护者的作用不可或缺，看护者必须有康复概

念，最好接受规范系统的家庭康复培训，学习在家中锻炼呼

吸功能、促进自主咳痰，可控制肺部炎症的感染率，延长杆状

表1 两侧主动关节活动度测量结果 （°）

左侧
肩前屈
肘屈曲
髋屈曲
膝伸展①

踝背屈
右侧

肩前屈
肘屈曲
髋屈曲
膝伸展
踝背屈

①膝伸展：患儿仰卧位被动屈髋90°起始，嘱患儿主动伸膝的角度。

初评

0
80
30
55
10

0
90
40
45
10

复评1

0
130
105
75
15

0
90
90
105
15

复评2

30
130
105
120
15

0
105
130
130
15

表2 两侧徒手肌力测试结果

左侧
肩关节
肘关节
腕关节
髋关节
膝关节
踝关节

右侧
肩关节
肘关节
腕关节
髋关节
膝关节
踝关节

初评

2
3
3
3
3
3

2
3
3
3
3
3

复评1

2
4
3
3
3
3

2
3
3
3
3
3

复评2

3
4
3
3
3
3

2
4
3
3
3
3
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体肌病患儿的生命长度。在家中可以利用辅具帮助维持坐

位，并在桌面完成部分自理活动，如进食、桌面游戏等，这不

仅对于促进患儿心肺功能有积极作用，还能尽可能地提升患

儿的主动参与性，从而提高其生存质量。

本案例待体征平稳后才开始接受康复干预，此时距其入

院已接近2个月，如何能更早介入康复是今后我们需要探索

的课题。
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未就业、重残或过去曾有康复服务需求的残疾人群里较为集

中。康复服务需求摸底时对这些人群应当重点排查，也应当

在制定政策时予以适当的倾斜。这些特征因素也是肢体残

疾人的自理能力、认知能力、社会生存能力、经济状况、生活

质量的综合体现。由于后者很难直接评判，通过对这些特征

因素的研究，可以得出特征因素与康复服务需求量的关系，

为下一阶段进行Logistic回归分析等数据研究奠定了基础，

进而能在一定时期内相对准确地预估该地区整体及部分残

疾人群的康复服务需求量，为预计各服务项目所需资金规模

提供数据支撑。此外，研究结果还提示，肢体残疾人康复服

务虽然是肢体残疾人服务中的重要项目，但并非是单一的、

孤立的项目，需与其他残疾人服务、其他部门相结合，进一步

提升优生优育、安全教育、居家就业、政策推广等水平，从而

间接促进康复服务客观需求率的降低和实际满足率的升高。
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