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　 　 【摘要】 　 肌萎缩侧索硬化(ＡＬＳ)是一种致命的、进展的神经变性疾病ꎬ它主要损害大脑及脊髓的上下运

动神经元ꎬ导致患者瘫痪、呼吸肌麻痹甚至死亡ꎮ 目前该病发病机制尚不清楚ꎬ做到准确的早期诊断非常困

难ꎬ更无有效的治疗措施去改善患者神经功能缺损的状况ꎮ 康复治疗对 ＡＬＳ 患者有着重要意义ꎬ它能帮助患

者改善功能状况ꎬ提高生活质量ꎮ 目前仍缺乏 ＡＬＳ 康复相关的有力证据ꎬ未来需要对 ＡＬＳ 康复的各个领域进

行大规模的临床及基础研究ꎬ广泛建立 ＡＬＳ 中心ꎬ规范并指导 ＡＬＳ 患者的康复治疗ꎮ 本综述全面探讨 ＡＬＳ 的

康复研究现况ꎬ强调了多学科管理的重要性ꎮ
【关键词】 　 肌萎缩侧索硬化ꎻ　 康复ꎻ　 多学科管理ꎻ　 研究现况

基金项目:国家自然科学基金面上项目 (８１６７１１６９)ꎻ天津市科委应用基础重点项目(１７ＪＣＺＤＪＣ３６５００)
Ｆｕｎｄｉｎｇ:Ｎａｔｉｏｎａｌ Ｎａｔｕｒａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅ Ｆｏｕｎｄａｔｉｏｎ ｏｆ Ｃｈｉｎａ (８１６７１１６９)ꎻＢａｓｉｃ Ｒｅｓｅａｒｃｈ ｆｏｒ Ａｐｐｌｉｃａｔｉｏｎ Ｐｒｏｊｅｃｔ ｏｆ

Ｔｉａｎｊｉｎ Ｍｕｎｉｃｉｐａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅ ａｎｄ Ｔｅｃｈｎｏｌｏｇｙ Ｃｏｍｍｉｓｓｉｏｎ(１７ＪＣＺＤＪＣ３６５００)
ＤＯＩ:１０.３７６０ / ｃｍａ.ｊ.ｉｓｓｎ.０２５４￣１４２４.２０２０.０７.０１９

　 　 肌萎缩侧索硬化(ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓꎬ ＡＬＳ)是一种

以大脑及脊髓中运动神经元变性丢失为特点的神经变性疾病ꎬ
通常表现为进展性肌无力、肌肉萎缩、肌束颤动、构音障碍、吞
咽障碍等ꎬ大部分患者在诊断后 ３~ ５ 年内因呼吸衰竭、压疮等

并发症而死亡[１￣２] ꎮ 近年来研究发现ꎬ在疾病的各个阶段均可

能伴有不同程度的认知功能或行为能力障碍[３] ꎮ
目前 ＡＬＳ 的发病机制仍不明确ꎬ遗传因素、氧化应激、兴奋

性毒性损害、线粒体功能障碍及神经营养的缺乏等被认为可能

与运动神经元变性相关[４] ꎮ 尽管近年来科学研究的迅猛发展ꎬ
人类至今仍未研发出治疗 ＡＬＳ 的有效方法ꎮ 利鲁唑是目前国

际上唯一批准用于治疗 ＡＬＳ 的药物ꎬ它或许能保护运动神经元

免受谷氨酸介导的兴奋性毒性作用的损害ꎬ但其治疗效果相当

微弱[５] ꎮ 近期研究者们认为ꎬ生长 /营养因子疗法或干细胞疗

法很有前景ꎬ但目前仅处于基础研究阶段[６] ꎮ
在缺乏有效治疗手段的情况下ꎬＡＬＳ 管理的主要目标是提

高患者的生活质量及延长其生存期ꎮ 近年来ꎬ越来越多的研究

人员将研究重点转向了 ＡＬＳ 的康复治疗及多学科管理方面ꎬ研
究证明康复医学可能在 ＡＬＳ 的症状性治疗中起着至关重要的

作用[７] ꎮ 根据 ＡＬＳ 患者的不同症状和需求ꎬ提供康复及辅助治

疗能有效地支持 ＡＬＳ 患者及其护理人员ꎮ 本文旨在探讨目前

ＡＬＳ 的康复研究现况以及各症状的综合管理ꎬ包括运动障碍、
构音障碍、吞咽障碍、心理及认知障碍等ꎬ并强调多学科综合治

疗对 ＡＬＳ 的重要性ꎮ

ＡＬＳ 的康复治疗

康复治疗被定义为帮助患者在残疾的情况下最大限度地

发挥其功能的过程ꎬ它能帮助人们维持自身功能、改善残疾症

状并提高生活质量[８] ꎮ 面对 ＡＬＳ 这种无法治愈的疾病ꎬ目前医

疗的主要目的在于改善神经缺损症状及提高生活质量ꎬ故康复

治疗对 ＡＬＳ 至关重要[９] ꎮ

一、运动障碍的康复

７５％~８０％的 ＡＬＳ 患者以肢体症状首发起病ꎬ主要表现为

四肢的肌无力、肌肉萎缩ꎬ广泛的肌束颤动、肌肉痉挛及运动协

调[１０] ꎮ 随着疾病的进展ꎬＡＬＳ 患者运动功能受损明显限制了患

者的社会参与ꎬ影响患者的生活质量[１１] ꎮ 目前ꎬ运动锻炼及辅

助器械治疗是改善患者运动障碍的主要手段ꎮ
１. ＡＬＳ 的运动锻炼治疗:众所周知ꎬ运动锻炼能给全身各

个系统及器官带来获益ꎬ而运动在 ＡＬＳ 患者中的作用仍存在争

议ꎮ 多年来ꎬＡＬＳ 患者被建议避免运动ꎬ因为一些研究者认为

过度劳累可能会引发氧化应激、兴奋性毒性损伤或线粒体功能

紊乱ꎬ进而导致代谢产物或激素的异常生成ꎬ加速患者症状的

恶化[１２￣１４] ꎮ 此外ꎬ肌肉的过度使用还可能造成运动后的疲劳和

肌肉疼痛[８] ꎮ
近年来ꎬ随着康复医学的迅速发展ꎬ研究人员针对运动锻炼

与 ＡＬＳ 的关系进行了一系列临床前及临床试验ꎮ Ｂｅｌｌｏ￣Ｈａａｓ
等[１５]共纳入 ２７ 例 ＡＬＳ 患者进行为期 ６ 个月的随机对照试验ꎬ２７
例患者被随机分配至抗阻运动组和常规治疗组ꎬ抗阻运动组患者

每周进行 ３ 次拉伸及抗阻运动训练ꎬ而常规治疗组的患者每日仅

接受拉伸运动训练ꎻ经 ６ 个月运动训练后ꎬ所有 ＡＬＳ 患者耐受良

好ꎬ且与常规治疗组相比ꎬ抗阻运动组患者的 ＡＬＳ 功能评分及生

活质量均显著提高ꎮ 另一类似研究报道ꎬ接受适度日常运动训练

的 ＡＬＳ 患者(由物理治疗师规划的肢体及躯干运动训练)对其运

动障碍产生了短暂的积极影响[１６]ꎮ 此外ꎬ一项循证医学分析纳

入 ２ 项随机对照试验以系统评估运动锻炼对 ＡＬＳ 患者的作用ꎬ
分析后发现接受运动锻炼的 ＡＬＳ 患者ꎬ其 ＡＬＳ 功能评分显著得

到改善[１７]ꎮ 这些研究表明适度的运动对 ＡＬＳ 患者而言是安全

而有效的ꎮ 最近ꎬＬｕｎｅｔｔａ 等[１８] 将 ６０ 例 ＡＬＳ 患者随机分为严格

监控的运动治疗组和常规治疗组ꎬ又将运动治疗组分为 ３ 个亚

组ꎬ一组给予主动运动训练联合功率脚踏车训练ꎬ一组仅接受主

动运动训练ꎬ一组仅接受被动运动训练ꎮ 经过 ６ 个月的训练ꎬ运
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动治疗组的 ＡＬＳ 功能评分均高于常规治疗组ꎬ这意味着严格监

控的运动训练能减少 ＡＬＳ 患者运动功能的恶化ꎮ
为进一步了解运动诱导效应的细胞学基础ꎬ研究者们在

ＡＬＳ 小鼠模型上进行了相关临床前研究ꎮ Ｄｅｆｏｒｇｅｓ 等[１９]利用小

鼠模型对比游泳训练及高频振幅训练ꎬ研究发现游泳训练维持

了 ＡＬＳ 小鼠的运动功能ꎬ延长了小鼠的寿命ꎻ而在细胞水平上ꎬ
游泳训练显著延缓了脊髓中运动神经元的死亡ꎬ保存了 ＡＬＳ 小

鼠脊髓中少突胶质细胞及星形胶质细胞的数量ꎮ 另一项动物

研究表明ꎬ由于金属硫蛋白(强效活性氧物质的清除剂)的诱

导ꎬ运动可能对 ＡＬＳ 脊髓中的运动神经元发挥保护作用[２０] ꎮ
总之ꎬ目前尚无强有力的证据来证实运动对 ＡＬＳ 患者的作

用ꎬ但结合近年来研究结果ꎬ适度的运动锻炼是安全的ꎬ值得被

推荐ꎮ 至于运动的合适方式、运动的精准强度以及运动训练的

持续时长均需要未来进一步大规模的临床研究来明确ꎮ
２. ＡＬＳ 的辅助器械治疗:ＡＬＳ 的发病往往从上肢的远端肌

肉开始ꎬ表现为手无力及丧失精细运动功能ꎬ故使用辅助器械ꎬ
如手部矫形器ꎬ是协助 ＡＬＳ 患者日常活动的必要干预手段ꎮ Ｉｖｙ
等[２１]描述了 ３ 种被试者使用上肢矫正器的病例ꎬ表明上肢矫正

器在疼痛控制、功能定位、挛缩管理及增强患者独立性方面是

有效的ꎬ有利于 ＡＬＳ 患者生活质量的提高ꎮ 随着下肢运动功能

的恶化ꎬＡＬＳ 患者最终需要依赖辅助器械进行活动ꎬ如手杖、拐
杖ꎬ最后变为轮椅ꎻ合适的使用轮椅不仅能改善患者的运动能

力ꎬ还能预防可能的并发症ꎮ 随着技术的进步ꎬ电动轮椅尽管

价格昂贵ꎬ但已被证实对 ＡＬＳ 患者的活动、社会心理及生活质

量产生重要的积极影响[２２￣２３] ꎮ 各种辅助器械可以帮助 ＡＬＳ 患

者改善运动功能ꎬ但如何根据患者需求选择合适的设备ꎬ需要

专业的作业治疗师指导ꎮ
二、构音障碍及语言功能的康复

随着疾病进展ꎬ几乎所有 ＡＬＳ 患者均会出现构音障碍ꎬ患
者无法通过口头语言来满足日常交流的需要ꎬ进而直接影响其

生活质量[２４￣２５] ꎮ 目前ꎬＡＬＳ 患者的沟通辅助设备正在积极研

发ꎬ常用的包括辅助沟通系统(ａｕｇｍｅｎｔａｔｉｖｅ ａｎｄ ａｌｔｅｒｎａｔｉｖｅ ｃｏｍ￣
ｍｕｎｉｃａｔｉｏｎꎬ ＡＡＣ)、 脑￣机接口技术 ( ｂｒａｉｎ￣ｃｏｍｐｕｔｅｒ ｉｎｔｅｒｆａｃｅꎬ
ＢＣＩ)及眼球追踪计算机系统 ( ｅｙｅ￣ｔｒａｃｋｉｎｇ ｃｏｍｐｕｔｅｒ ｓｙｓｔｅｍꎬ
ＥＴＣＳ)ꎬ其中后两者往往用于 ＡＬＳ 终末期ꎮ

１. 辅助沟通系统:“辅助沟通”这一术语被定义为表达需求

及想法的任何形式的沟通方式[２６] ꎮ 低科技的 ＡＡＣ 是一系列非

计算机设备ꎬ如书写板或指示板ꎬ患者可以通过书写信息或绘

画与他人交流ꎻ而高科技的 ＡＡＣ 是电子系统ꎬ往往通过计算机

设备提供语音输出[９ꎬ２６￣２７] ꎮ
近年来ꎬ许多研究人员致力于开发 ＡＡＣ 技术ꎬ并纷纷验证

其疗效ꎮ Ｌａｎｃｉｏｎｉ 等[２８￣３１]对一项 ＡＡＣ 项目进行系列评估ꎬ项目

包含一台装有软件包的笔记本电脑ꎬＡＬＳ 患者可以在系统中选

择歌曲或视频ꎬ也可以通过键盘书写信息ꎬ最后系统将文字变

成语音输出给其他人ꎻＬａｎｃｉｏｎｉ 发现这项 ＡＡＣ 系统能促进 ＡＬＳ
患者的休闲活动及沟通交流ꎮ 另一项随机对照研究纳入 ２７ 例

延髓症状起病的 ＡＬＳ 患者ꎬ随机分为 ＡＡＣ 组和对照组ꎬ７ ~ １０
个月后ꎬ研究发现接受早期交流支持的 ＡＡＣ 组患者ꎬ其生活质

量明显优于对照组[３２] ꎮ 因此ꎬ早期对 ＡＬＳ 患者进行 ＡＡＣ 设备

的干预ꎬ将对其生活质量产生积极的影响ꎬ也提高患者在后期

使用这些设备的能力ꎮ

２. ＡＬＳ 患者终末期的语言管理:对于那些完全丧失自主语

言活动ꎬ或者接受气管切开术维持生命ꎬ甚至处于闭锁状态的

ＡＬＳ 终末期患者ꎬＢＣＩ 或 ＥＴＣＳ 将是必需的ꎮ
ＥＴＣＳ 实际上是一种高科技的 ＡＡＣ 技术ꎬ它将患者的眼球运

动信息转化为有效的沟通交流[３３]ꎮ 通过一些 ＥＴＣＳ 使用者的描

述及一系列试验的验证ꎬ目前认为ꎬＥＴＣＳ 能显著提高 ＡＬＳ 患者

的沟通能力及生活质量ꎬ也减轻了 ＡＬＳ 护理者的负担[３３￣３５]ꎮ 故

ＥＴＣＳ 是一种有价值的设备ꎬ推荐在 ＡＬＳ 晚期使用ꎮ
另一选择是 ＢＣＩꎬ这是一种将脑电信号转化成指令的设

备[３６]ꎮ ＢＣＩ 是目前热门的研究领域ꎬ一系列非侵入性的 ＢＣＩ 设
备被研发并证明有效ꎬ如 Ｐ３００ 型 ＢＣＩ[３７]、可视型 Ｐ３００ 型 ＢＣＩ[３８]

以及一些通过倾听“是”或“否”来交流的直观 ＢＣＩ 技术[３９]ꎮ
２０１６ 年 Ｖａｎｓｔｅｅｎｓｅｌ 等[４０]对闭锁状态的一例 ＡＬＳ 患者成功进行

了首例全植入 ＢＣＩ 的手术ꎬ这个 ＢＣＩ 装置由植入运动皮层的硬

膜电极和放置在胸腔左侧的皮下发射器组成ꎬＡＬＳ 患者能在家

中使用这个系统ꎬ通过最少的帮助ꎬ获得精确的交流ꎮ 尽管这

项侵入性 ＢＣＩ 技术带来的巨大获益ꎬ但仍需关注一些弊端ꎬ包
括侵入性皮层损伤、认知功能损伤及护理因素导致感染等ꎮ

三、呼吸困难及呼吸功能管理

大部分 ＡＬＳ 患者在诊断后 ３~５ 年内因呼吸衰竭而死亡ꎬ故
延缓患者呼吸功能的恶化能明显延长其生存期ꎮ 下面归纳了

无创通气(ｎｏｎ￣ｉｎｖａｓｉｖｅ ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎꎬ ＮＩＶ)、有创机械通气( ｉｎｖａ￣
ｓｉｖｅ ｍｅｃｈａｎｉｃａｌ ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎꎬ ＩＭＶ)、膈肌起搏及呼吸训练等手段

的研究现况ꎮ
１. ＮＩＶ:ＮＩＶ 通常是为存在低通气症状的患者提供通气支

持ꎮ 许多研究表明ꎬＮＩＶ 能为 ＡＬＳ 患者提供有效的通气支持ꎬ
延长其生存期[４１￣４２] ꎮ Ｐｉｅｐｅｒｓ 等[４３] 纳入了 １２ 个临床对照试验

及观察性研究进行分析ꎬ发现所有研究均证实 ＮＩＶ 对 ＡＬＳ 患者

有益处ꎮ 故 ＮＩＶ 应该被推荐为 ＡＬＳ 标准治疗的一部分ꎬ尽管

ＮＩＶ 的疗效常常受到气道分泌物增多、认知功能障碍及患者耐

受性的影响[４４] ꎮ
２. ＩＭＶ:与 ＮＩＶ 不同ꎬＩＭＶ 往往用来治疗严重球麻痹导致

呼吸困难、气道分泌物增加、对 ＮＩＶ 无法耐受以及尽管使用了

ＮＩＶ 但仍存在严重通气不足的患者[１０ꎬ ４５] ꎮ ＩＭＶ 通过气管切开

术或气管内导管连接上呼吸道ꎬ从而提供更有效的通气支持及

气体交换ꎮ 尽管如此ꎬＩＭＶ 仍是一种有创的治疗手段ꎬ存在支

气管及肺部感染、气管狭窄及气管食管瘘等风险[３６] ꎮ
３. 膈肌起搏:膈肌起搏是目前新的通气支持的方法ꎬ实际

上是一种被动式呼吸肌锻炼方法ꎬ它通常用于高位脊髓损伤的

患者[４６] ꎮ ２０１１ 年美国食品和药品管理局批准使用膈肌起搏治

疗 ＡＬＳ 患者的通气不足[４７] ꎮ 尽管这一治疗非常有前景ꎬ但它

在改善患者生活质量及延长生存期的有效性方面仍不确定ꎮ
Ｍａｈａｈａｎ 等[４８]对比了 ３６２ 例 ＡＬＳ 患者使用 ＮＩＶ 和膈肌起搏的

疗效ꎬ发现膈肌起搏对于 ＡＬＳ 患者并无显著益处ꎬ这一观点也

在其它研究中得到证实[４９] ꎮ 故根据现有证据ꎬ膈肌起搏不应作

为 ＡＬＳ 的常规治疗ꎮ
４. 呼吸训练:尽管存在上述基于技术的治疗手段ꎬ传统呼

吸训练也应该被重视ꎮ Ｔａｂｏｒ 等[５０] 使用呼吸阻力设备对一例

７１ 岁 ＡＬＳ 患者进行 ６ 个月的呼吸训练ꎬ研究发现患者声门下压

力的产生、咳嗽功能均得到改善ꎬ延缓了疾病进展ꎮ 近期

Ｐｌｏｗｍａｎ等[５１]进行了一项小型自身对照研究ꎬ２５ 例 ＡＬＳ 患者完
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成 ５ 周的呼吸训练后接受各项呼吸功能检测ꎬ研究发现呼吸训

练能有效提高 ＡＬＳ 患者的呼气力量及吞咽功能ꎮ 此外ꎬ一些系

统性评价研究也证实呼吸训练可有效改善患者的呼吸功能及

呼吸肌的力量[５２￣５３] ꎮ
四、吞咽障碍及营养管理

频繁气短、进食时咳嗽、频繁清嗓、声音改变及感觉食物被

卡在喉咙里等ꎬ这些都是吞咽障碍的常见症状ꎬ也是 ８５％的

ＡＬＳ 患者存在的困扰[８ꎬ １０ꎬ ３６] ꎮ 因吞咽障碍导致营养不良ꎬＡＬＳ
患者可能出现体重下降ꎬ这也是 ＡＬＳ 不良预后因素之一[５４￣５５] ꎮ
故对 ＡＬＳ 患者吞咽障碍进行评估及管理至关重要ꎮ

目前ꎬ吞咽功能的评估主要由语言病理学家来进行ꎬ并指

导 ＡＬＳ 患者的相关行为策略ꎬ如头部倾斜、下巴突出、小口进食

及延长咀嚼时间等[９] ꎮ 专家们也会推荐 ＡＬＳ 适合的饮食搭配ꎬ
如 ＡＬＳ 患者很难吞咽液体食物ꎬ因此需要浓稠的液体或柔软、
湿润的食物ꎻ此外ꎬＡＬＳ 患者的日常饮食需要包括高热量的食

物ꎬ以保持患者的体重[５６￣５７] ꎮ
如果 ＡＬＳ 患者经口摄入食物已经无法满足身体需求ꎬ就应

考虑非经口的营养途径ꎮ 常用的肠内营养方法包括鼻胃管置

入、经皮内镜下胃造口术( ｐｅｒｃｕｔａｎｅｏｕｓ ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃ ｇａｓｔｒｏｓｔｏｍｙꎬ
ＰＥＧ)及经皮 Ｘ 线下胃造口术(ｐｅｒｃｕｔａｎｅｏｕｓ ｒａｄｉｏｌｏｇｉｃａｌ ｇａｓｔｒｏｓ￣
ｔｏｍｙꎬ ＰＲＧ)ꎮ 鼻胃管置入目前广泛应用于各种吞咽障碍的患

者ꎬ但由于患者无法长期耐受以及口咽部分泌物增加ꎬ这种治

疗仅是暂时的处理手段[３６] ꎮ ＰＥＧ 和 ＰＲＧ 是类似的营养途径ꎬ
唯一区别是 ＰＲＧ 无需镇静ꎬ对 ＡＬＳ 患者而言更安全[５８] ꎮ 此外ꎬ
ＡＬＳ 晚期患者也可选择肠外营养ꎬ以便于管理药物、液体及营

养的摄入情况[５９￣６０] ꎮ
五、心理及认知功能障碍的管理

面对这种无法治愈的疾病ꎬＡＬＳ 患者在疾病的任何阶段都

面临巨大的心理挑战ꎮ 焦虑、抑郁以及表现为强笑或强哭的假

球麻痹症状ꎬ都是常见的情绪障碍[６１] ꎮ Ｖａｎ Ｇｒｏｅｎｅｓｔｉｊｎ 等[６２] 对

２２ 项研究进行筛选及系统分析ꎬ以评估心理因素与生活质量之

间的关联ꎬ研究提出焦虑及抑郁的严重程度与患者的生活质量

明显相关ꎬ故心理因素应该引起所有医疗及护理人员的关注ꎮ
近期一项随机对照试验研究[６３] ꎬ评估积极音乐疗法(ａｃｔｉｖｅ ｍｕ￣
ｓｉｃ ｔｈｅｒａｐｙꎬ ＡＭＴ)对 ＡＬＳ 患者焦虑、抑郁和生活质量的疗效ꎬ音
乐疗法是一种无创、廉价、形式多样ꎬ且易于被患者接受的治疗

方案ꎬ目前在神经康复领域应用越来越多ꎬ该研究发现 ＡＭＴ 明

显提高了 ＡＬＳ 患者的生活质量ꎬ改善了患者的情绪状态[６４] ꎮ
而在疾病的后期ꎬ患有严重精神障碍的患者需要在心理学家或

精神病学家的指导下使用适当的药物ꎮ
正如前言所述ꎬＡＬＳ 患者在疾病的各个阶段均可能伴有不

同程度的认知功能或行为能力障碍ꎬ这会增大患者使用辅助设

备的难度ꎬ增加护理人员的压力ꎮ 目前ꎬ一些证据表明ꎬ认知行

为疗法可能给 ＡＬＳ 患者及其护理人员带来益处[６５￣６６] ꎬ但对于严

重认知功能障碍ꎬ以及无法完成认知行为治疗的患者ꎬ迫切需

要其它有效的干预措施及药物治疗ꎮ

ＡＬＳ 中心及多学科治疗

结合 ＡＬＳ 症状的多样化ꎬ包括运动功能、语言沟通能力、营
养状况、呼吸功能、心理及认知功能等方面的障碍ꎬ多学科综合

治疗必不可少ꎮ ＡＬＳ 中心是一个包括神经科医师、物理治疗师、

职业治疗师、语言病理学家、呼吸治疗师、营养学家、心理学家、辅
助设备专家、护士及社会工作者的团队ꎮ 一个成熟的 ＡＬＳ 中心

能够:①全面评估 ＡＬＳ 患者的病情ꎬ并根据患者需要给予准确的

指导ꎻ②更好地观察 ＡＬＳ 患者的状态变化ꎬ及时修改治疗或康复

计划ꎻ③由于中心均是 ＡＬＳ 患者ꎬ故患者的心理状态更容易得到

改善ꎮ 越来越多证据表明ꎬＡＬＳ 中心的患者存活时间更长ꎬ生活

质量更高ꎬ并增加了对利鲁唑、ＮＩＶ 及辅助设备的使用ꎬ故美国神

经病学学会推荐 ＡＬＳ 患者应尽早转诊至 ＡＬＳ 中心治疗[６７￣６９]ꎮ
由于 ＡＬＳ 治疗药物方面的匮乏ꎬ在发展新的治疗策略的背

景下ꎬ干细胞治疗是非常有前景的方向之一ꎮ 这种疗法的假设

是ꎬ能分化成神经元细胞的干细胞可能会取代退化的神经元ꎮ
此外ꎬ干细胞能够释放不同的生长因子ꎬ进而促进神经保护的

微环境ꎮ 其中ꎬ间充质干细胞是干细胞治疗最合适的类型ꎬ它
是一种多能、自我更新的干细胞ꎬ其特点是在体外易于获得和

扩展ꎬ所有这些特性使骨髓间充质干细胞成为细胞治疗和再生

医学的良好干细胞来源[７０] ꎮ

结　 　 论

本综述概述了 ＡＬＳ 康复的研究现况ꎬ并强调了多学科管理

的重要性ꎮ 而目前仍缺乏 ＡＬＳ 康复相关的有力证据ꎬ未来需要

对 ＡＬＳ 康复的各个领域进行大规模的临床及基础研究ꎬ以及广

泛建立 ＡＬＳ 中心ꎬ以规范并指导 ＡＬＳ 患者的康复及管理ꎮ
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ａｌ. Ｐａｒｔｉｃｉｐａｔｉｏｎ ｒｅｓｔｒｉｃｔｉｏｎｓ ｉｎ ａｍｂｕｌａｔｏｒｙ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ
ｐａｔｉｅｎｔｓ: Ｐｈｙｓｉｃａｌ ａｎｄ ｐｓｙｃｈｏｌｏｇｉｃａｌ ｆａｃｔｏｒｓ[Ｊ] . Ｍｕｓｃｌｅ Ｎｅｒｖｅꎬ ２０１７ꎬ
５６(５):９１２￣９１８. ＤＯＩ:１０.１００２ / ｍｕｓ.２５５７４.

[１２] Ｄｅ Ａｌｍｅｉｄａ ＪＰꎬ Ｓｉｌｖｅｓｔｒｅ Ｒꎬ Ｐｉｎｔｏ ＡＣꎬ ｅｔ ａｌ. Ｅｘｅｒｃｉｓｅ ａｎｄ ａｍｙｏｔｒｏ￣
ｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ[ Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｌ Ｓｃｉꎬ ２０１２ꎬ ３３(１):９￣１５. ＤＯＩ:１０.
１００７ / ｓ１００７２￣０１１￣０９２１￣９.

[１３] Ａｂｏｕｓｓｏｕａｎ ＬＳ. Ｍｅｃｈａｎｉｓｍｓ ｏｆ ｅｘｅｒｃｉｓｅ ｌｉｍｉｔａｔｉｏｎ ａｎｄ ｐｕｌｍｏｎａｒｙ ｒｅ￣
ｈａｂｉｌｉｔａｔｉｏｎ ｆｏｒ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｅａｓｅ[ Ｊ] . Ｃｈｒｏｎ Ｒｅｓｐｉｒ
Ｄｉｓꎬ ２００９ꎬ ６(４):２３１￣２４９. ＤＯＩ:１０.１１７７ / １４７９９７２３０９３４５９２７.

[１４] Ａｂｒｅｓｃｈ ＲＴꎬ Ｈａｎ ＪＪꎬ Ｃａｒｔｅｒ ＧＴ. Ｒｅｈａｂｉｌｉｔａｔｉｏｎ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ｎｅｕｒｏ￣
ｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｅａｓｅ: ｔｈｅ ｒｏｌｅ ｏｆ ｅｘｅｒｃｉｓｅ ｔｒａｉｎｉｎｇ[Ｊ] . Ｊ Ｃｌｉｎ Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ
Ｄｉｓꎬ ２００９ꎬ １１(１):７￣２１. ＤＯＩ:１０.１０９７ / ＣＮＤ. ０ｂ０１３ｅ３１８１ａ８ｄ３６ｂ.

[１５] Ｂｅｌｌｏ￣Ｈａａｓ ＶＤꎬ Ｆｌｏｒｅｎｃｅ ＪＭꎬ Ｋｌｏｏｓ ＡＤꎬ ｅｔ ａｌ. Ａ ｒａｎｄｏｍｉｚｅｄ ｃｏｎ￣
ｔｒｏｌｌｅｄ ｔｒｉａｌ ｏｆ ｒｅｓｉｓｔａｎｃｅ ｅｘｅｒｃｉｓｅ ｉｎ ｉｎｄｉｖｉｄｕａｌｓ ｗｉｔｈ ＡＬＳ[Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｌｏ￣
ｇｙꎬ ２００７ꎬ ６８(２３):２００３￣２００７. ＤＯＩ:１０.１２１２ / ０１. ｗｎｌ.００００２６４４１８.
９２３０８.ａ４.

[１６] Ｄｒｏｒｙ ＶＥꎬ Ｇｏｌｔｓｍａｎ Ｅꎬ Ｒｅｚｎｉｋ ＪＧꎬ ｅｔ ａｌ. Ｔｈｅ ｖａｌｕｅ ｏｆ ｍｕｓｃｌｅ ｅｘｅｒ￣
ｃｉｓｅ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ[ Ｊ] . Ｊ Ｎｅｕｒｏｌ Ｓｃｉꎬ
２００１ꎬ １９１(１￣２):１３３￣１３７. ＤＯＩ:Ｓ００２２５１０Ｘ０１００６１０４.

[１７] Ｄａｌｂｅｌｌｏ￣Ｈａａｓ Ｖꎬ Ｆｌｏｒｅｎｃｅ ＪＭꎬ Ｋｒｉｖｉｃｋａｓ ＬＳ. Ｔｈｅｒａｐｅｕｔｉｃ ｅｘｅｒｃｉｓｅ ｆｏｒ
ｐｅｏｐｌｅ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ ｏｒ ｍｏｔｏｒ ｎｅｕｒｏｎ ｄｉｓｅａｓｅ[ Ｊ] .
Ｃｏｃｈｒａｎｅ Ｄａｔａｂａｓｅ Ｓｙｓｔ Ｒｅｖꎬ ２００８(２):ＣＤ００５２２９. ＤＯＩ:１０. １００２ /
１４６５１８５８.

[１８] Ｌｕｎｅｔｔａ Ｃꎬ Ｌｉｚｉｏ Ａꎬ Ｓａｎｓｏｎｅ ＶＡꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｔｒｉｃｔｌｙ ｍｏｎｉｔｏｒｅｄ ｅｘｅｒｃｉｓｅ
ｐｒｏｇｒａｍｓ ｒｅｄｕｃｅ ｍｏｔｏｒ ｄｅｔｅｒｉｏｒａｔｉｏｎ ｉｎ ＡＬＳ: ｐｒｅｌｉｍｉｎａｒｙ ｒｅｓｕｌｔｓ ｏｆ ａ
ｒａｎｄｏｍｉｚｅｄ ｃｏｎｔｒｏｌｌｅｄ ｔｒｉａｌ [ Ｊ] . Ｊ Ｎｅｕｒｏｌꎬ ２０１６ꎬ ２６３ ( １): ５２￣６０.
ＤＯＩ:１０.１００７ / ｓ００４１５￣０１５￣７９２４￣ｚ.

[１９] Ｄｅｆｏｒｇｅｓ Ｓꎬ Ｂｒａｎｃｈｕ Ｊꎬ Ｂｉｏｎｄｉ Ｏꎬ ｅｔ ａｌ. Ｍｏｔｏｎｅｕｒｏｎ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｉｓ ｐｒｏｍｏ￣
ｔｅｄ ｂｙ ｓｐｅｃｉｆｉｃ ｅｘｅｒｃｉｓｅ ｉｎ ａ ｍｏｕｓｅ ｍｏｄｅｌ ｏｆ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏ￣
ｓｉｓ[Ｊ] . Ｊ Ｐｈｙｓｉｏｌꎬ２００９ꎬ ５８７ ( Ｐｔ １４):３５６１￣３５７２. ＤＯＩ:１０. １１１３ /
ｊｐｈｙｓｉｏｌ.２００９.１６９７４８.

[２０] Ｈａｓｈｉｍｏｔｏ Ｋꎬ Ｈａｙａｓｈｉ Ｙꎬ Ｉｎｕｚｕｋａ Ｔꎬ ｅｔ ａｌ. Ｅｘｅｒｃｉｓｅ ｉｎｄｕｃｅｓ ｍｅｔａｌｌｏ￣
ｔｈｉｏｎｅｉｎｓ ｉｎ ｍｏｕｓｅ ｓｐｉｎａｌ ｃｏｒｄ[ Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｓｃｉｅｎｃｅꎬ ２００９ꎬ １６３( １):
２４４￣２５１. ＤＯＩ:１０.１０１６ / ｊ.ｎｅｕｒｏｓｃｉｅｎｃｅ.２００９.０５. ０６７.

[２１] Ｉｖｙ ＣＣꎬ Ｓｍｉｔｈ ＳＭꎬ Ｍａｔｅｒｉ ＭＭ. Ｕｐｐｅｒ ｅｘｔｒｅｍｉｔｙ ｏｒｔｈｏｓｅｓ ｕｓｅ ｉｎ ａｍｙｏ￣
ｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ / ｍｏｔｏｒ ｎｅｕｒｏｎ ｄｉｓｅａｓｅ: ｔｈｒｅｅ ｃａｓｅ ｒｅｐｏｒｔｓ[ Ｊ] .
Ｈａｎｄꎬ２０１４ꎬ ９(４):５４３￣５５０. ＤＯＩ:１０.１００７ / ｓ１１５５２￣０１４￣９６２６￣ｘ.

[２２] Ｗａｒｄ ＡＬꎬ Ｈａｍｍｏｎｄ Ｓꎬ Ｈｏｌｓｔｅｎ Ｓꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐｏｗｅｒ ｗｈｅｅｌｃｈａｉｒ ｕｓｅ ｉｎ
ｐｅｒｓｏｎｓ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ: ｃｈａｎｇｅｓ ｏｖｅｒ ｔｉｍｅ[ Ｊ] . Ａｓ￣
ｓｉｓｔ Ｔｅｃｈｎｏｌꎬ ２０１５ꎬ ２７(４):２３８￣２４５. ＤＯＩ:１０.１０８０ / １０４００４３５.２０１５.
１０４０８９６.

[２３] Ｗａｒｄ ＡＬꎬ Ｓａｎｊａｋ Ｍꎬ Ｄｕｆｆｙ Ｋꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐｏｗｅｒ ｗｈｅｅｌｃｈａｉｒ ｐｒｅｓｃｒｉｐｔｉｏｎꎬ
ｕｔｉｌｉｚａｔｉｏｎꎬ ｓａｔｉｓｆａｃｔｉｏｎꎬ ａｎｄ ｃｏｓｔ ｆｏｒ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ
ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ: ｐｒｅｌｉｍｉｎａｒｙ ｄａｔａ ｆｏｒ ｅｖｉｄｅｎｃｅ￣ｂａｓｅｄ ｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓ [ Ｊ] . Ａｒｃｈ
Ｐｈｙｓ Ｍｅｄ Ｒｅｈａｂｉｌꎬ ２０１０ꎬ ９１ ( ２): ２６８￣２７２. ＤＯＩ: １０. １０１６ / ｊ. ａｐｍｒ.
２００９. １０.０２３.

[２４] Ｆｅｌｇｏｉｓｅ ＳＨꎬ Ｚａｃｃｈｅｏ Ｖꎬ Ｄｕｆｆ Ｊꎬ ｅｔ ａｌ. Ｖｅｒｂａｌ ｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎ ｉｍｐａｃｔｓ
ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ [ Ｊ ] .
Ａｍｙｏｔｒｏｐｈ Ｌａｔｅｒａｌ Ｓｃｌｅｒ Ｆｒｏｎｔｏｔｅｍｐｏｒａｌ Ｄｅｇｅｎｅｒꎬ ２０１６ꎬ １７ ( ３￣４):
１７９￣１８３. ＤＯＩ:１０.３１０９ / ２１６７８４２１.２０１５.１１２５４９９.

[２５] Ｂｅｕｋｅｌｍａｎ Ｄꎬ Ｆａｇｅｒ Ｓꎬ Ｎｏｒｄｎｅｓｓ Ａ. Ｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎ Ｓｕｐｐｏｒｔ ｆｏｒ Ｐｅｏ￣
ｐｌｅ ｗｉｔｈ ＡＬＳ[Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｌ Ｒｅｓ Ｉｎｔꎬ２０１１ꎬ２０１１:７１４６９３. ＤＯＩ:１０.１１５５ /
２０１１ / ７１４６９３.

[２６] Ｆｒｉｅｄ￣Ｏｋｅｎ Ｍꎬ Ｍｏｏｎｅｙ Ａꎬ Ｐｅｔｅｒｓ Ｂ. Ｓｕｐｐｏｒｔｉｎｇ ｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎ ｆｏｒ
ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｎｅｕｒｏｄｅｇｅｎｅｒａｔｉｖｅ ｄｉｓｅａｓｅ [ Ｊ ] . ＮｅｕｒｏＲｅｈａｂｉｌｉｔａｔｉｏｎꎬ
２０１５ꎬ ３７(１):６９￣８７. ＤＯＩ:１０.３２３３ / ＮＲＥ￣ １５１２４１.

[２７] Ｂｒｏｗｎｌｅｅ Ａꎬ Ｐａｌｏｖｃａｋ Ｍ. Ｔｈｅ ｒｏｌｅ ｏｆ ａｕｇｍｅｎｔａｔｉｖｅ ｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎ ｄｅ￣
ｖｉｃｅｓ ｉｎ ｔｈｅ ｍｅｄｉｃａｌ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ＡＬＳ [ Ｊ] . ＮｅｕｒｏＲｅｈａｂｉｌｉｔａｔｉｏｎꎬ
２００７ꎬ ２２(６):４４５￣４５０.

[２８] Ｌａｎｃｉｏｎｉ ＧＥꎬ Ｓｉｍｏｎｅ ＩＬꎬ Ｄｅ Ｃａｒｏ ＭＦꎬ ｅｔ ａｌ. Ａｓｓｉｓｔｉｎｇ ｐｅｒｓｏｎｓ ｗｉｔｈ
ａｄｖａｎｃｅｄ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ ｉｎ ｔｈｅｉｒ ｌｅｉｓｕｒｅ ｅｎｇａｇｅｍｅｎｔ ａｎｄ
ｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎ ｎｅｅｄｓ ｗｉｔｈ ａ ｂａｓｉｃ ｔｅｃｈｎｏｌｏｇｙ￣ａｉｄｅｄ ｐｒｏｇｒａｍ[Ｊ] . Ｎｅｕ￣
ｒｏＲｅｈａｂｉｌｉｔａｔｉｏｎꎬ ２０１５ꎬ ３６ ( ３ ): ３５５￣３６５. ＤＯＩ: １０. ３２３３ / ＮＲＥ￣
１５１２２４.

[２９] Ｌａｎｃｉｏｎｉ ＧＥꎬ Ｓｉｎｇｈ ＮＮꎬ Ｏ′Ｒｅｉｌｌｙ ＭＦꎬ ｅｔ ａｌ. Ａ ｔｅｃｈｎｏｌｏｇｙ￣ａｉｄｅｄ ｐｒｏ￣
ｇｒａｍ ｔｏ ｓｕｐｐｏｒｔ ｌｅｉｓｕｒｅ ｅｎｇａｇｅｍｅｎｔ ａｎｄ ｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎ ｂｙ ａ ｍａｎ ｗｉｔｈ
ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ[ Ｊ] . Ｄｅｖ Ｎｅｕｒｏｒｅｈａｂｉｌꎬ ２０１２ꎬ １５( ２):
１４９￣１５３. ＤＯＩ:１０.３１０９ / １７５１８４２３.２０１１.６３３５７２.

[３０] Ｌａｎｃｉｏｎｉ ＧＥꎬ Ｓｉｎｇｈ ＮＮꎬ Ｏ′Ｒｅｉｌｌｙ ＭＦꎬ ｅｔ ａｌ. Ａ ｂａｓｉｃ ｔｅｃｈｎｏｌｏｇｙ￣ａｉ￣
ｄｅｄ ｐｒｏｇｒａｍｍｅ ｆｏｒ ｌｅｉｓｕｒｅ ａｎｄ ｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎ ｏｆ ｐｅｒｓｏｎｓ ｗｉｔｈ ａｄ￣
ｖａｎｃｅｄ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ: ｐｅｒｆｏｒｍａｎｃｅ ａｎｄ ｓｏｃｉａｌ ｒａｔｉｎｇ
[Ｊ] . Ｄｉｓａｂｉｌ Ｒｅｈａｂｉｌ Ａｓｓｉｓｔ Ｔｅｃｈｎｏｌꎬ ２０１７ꎬ １２(２):１４５￣１５２. ＤＯＩ:
１０.３１０９ / １７４８３１０７.２０１５.１１０４５６１.

[３１] Ｌａｎｃｉｏｎｉ ＧＥꎬ Ｓｉｎｇｈ ＮＮꎬ Ｏ′Ｒｅｉｌｌｙ ＭＦꎬ ｅｔ ａｌ. Ｔｅｃｈｎｏｌｏｇｙ￣ａｉｄｅｄ ｐｒｏ￣
ｇｒａｍｓ ｆｏｒ ａｓｓｉｓｔｉｎｇ ｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎ ａｎｄ ｌｅｉｓｕｒｅ ｅｎｇａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ｐｅｒｓｏｎｓ
ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ: ｔｗｏ ｓｉｎｇｌｅ￣ｃａｓｅ ｓｔｕｄｉｅｓ [ Ｊ] . Ｒｅｓ
Ｄｅｖ Ｄｉｓａｂｉｌꎬ ２０１２ꎬ ３３(５):１６０５￣１６１４. ＤＯＩ:１０. １０１６ / ｊ. ｒｉｄｄ. ２０１２.
０３. ０２８.

[３２] Ｌｏｎｄｒａｌ ＡꎬＰｉｎｔｏ ＡꎬＰｉｎｔｏ Ｓꎬｅｔ ａｌ.Ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ
ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ ｐａｔｉｅｎｔｓ ａｎｄ ｃａｒｅｇｉｖｅｒｓ: Ｉｍｐａｃｔ ｏｆ ａｓｓｉｓｔｉｖｅ ｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎ
ｆｒｏｍ ｅａｒｌｙ ｓｔａｇｅｓ[Ｊ] . Ｍｕｓｃｌｅ Ｎｅｒｖｅꎬ ２０１５ꎬ ５２(６):９３３￣９４１. ＤＯＩ:１０.
１００２ / ｍｕｓ.２４６５９.

[３３] Ｓｐａｔａｒｏ Ｒꎬ Ｃｉｒｉａｃｏｎｏ Ｍꎬ Ｍａｎｎｏ Ｃꎬ ｅｔ ａｌ. Ｔｈｅ ｅｙｅ￣ｔｒａｃｋｉｎｇ ｃｏｍｐｕｔｅｒ
ｄｅｖｉｃｅ ｆｏｒ ｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｏｎ ｉｎ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ [ Ｊ] . Ａｃｔａ
Ｎｅｕｒｏｌ Ｓｃａｎｄꎬ ２０１４ꎬ １３０(１):４０￣４５. ＤＯＩ:１０.１１１１ / ａｎｅ.１２２１４.

[３４] Ｃａｌｉｇａｒｉ Ｍꎬ Ｇｏｄｉ Ｍꎬ Ｇｕｇｌｉｅｌｍｅｔｔｉ Ｓꎬ ｅｔ ａｌ. Ｅｙｅ ｔｒａｃｋｉｎｇ ｃｏｍｍｕｎｉｃａ￣
ｔｉｏｎ ｄｅｖｉｃｅｓ ｉｎ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ: ｉｍｐａｃｔ ｏｎ ｄｉｓａｂｉｌｉｔｙ ａｎｄ
ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ[ Ｊ] . Ａｍｙｏｔｒｏｐｈ Ｌａｔｅｒａｌ Ｓｃｌｅｒ Ｆｒｏｎｔｏｔｅｍｐｏｒａｌ Ｄｅｇｅｎｅｒꎬ
２０１３ꎬ １４(７￣８):５４６￣５５２. ＤＯＩ:１０.３１０９ / ２１６７８４２１.２０１３. ８０３５７６.

[３５] Ｈｗａｎｇ ＣＳꎬ Ｗｅｎｇ ＨＨꎬ Ｗａｎｇ ＬＦꎬ ｅｔ ａｌ. Ａｎ ｅｙｅ￣ｔｒａｃｋｉｎｇ ａｓｓｉｓｔｉｖｅ ｄｅ￣
ｖｉｃｅ ｉｍｐｒｏｖｅｓ ｔｈｅ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｆｏｒ ＡＬＳ ｐａｔｉｅｎｔｓ ａｎｄ ｒｅｄｕｃｅｓ ｔｈｅ ｃａｒｅ￣
ｇｉｖｅｒｓ′ ｂｕｒｄｅｎ[Ｊ] . Ｊ Ｍｏｔ Ｂｅｈａｖꎬ ２０１４ꎬ ４６(４):２３３￣２３８. ＤＯＩ:１０.
１０８０ / ００２２２８９５.２０１４.８９１９７０.

[３６] Ｓｏｒｉａｎｉ ＭＨꎬ Ｄｅｓｎｕｅｌｌｅ Ｃ. Ｃａｒｅ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｉｎ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ
ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ[Ｊ] . Ｒｅｖ Ｎｅｕｒｏｌꎬ２０１７ꎬ １７３(５):２８８￣２９９. ＤＯＩ:１０.１０１６ / ｊ.
ｎｅｕｒｏｌ.２０１７.０３.０３１.

[３７] Ｉｋｅｇａｍｉ Ｓꎬ Ｔａｋａｎｏ Ｋꎬ Ｋｏｎｄｏ Ｋꎬ ｅｔ ａｌ. Ａ ｒｅｇｉｏｎ￣ｂａｓｅｄ ｔｗｏ￣ｓｔｅｐ Ｐ３００￣
ｂａｓｅｄ ｂｒａｉｎ￣ｃｏｍｐｕｔｅｒ ｉｎｔｅｒｆａｃｅ ｆｏｒ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ
ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ[Ｊ] . Ｃｌｉｎ Ｎｅｕｒｏｐｈｙｓｉｏｌꎬ ２０１４ꎬ １２５(１１):２３０５￣２３１２. ＤＯＩ:
１０.１０１６ / ｊ.ｃｌｉｎｐｈ.２０１４.０３.０１３.

[３８] ＭｃＣａｎｅ ＬＭꎬ Ｓｅｌｌｅｒｓ ＥＷꎬ ＭｃＦａｒｌａｎｄ ＤＪꎬ ｅｔ ａｌ. Ｂｒａｉｎ￣ｃｏｍｐｕｔｅｒ ｉｎｔｅｒ￣
ｆａｃｅ (ＢＣＩ) ｅｖａｌｕａｔｉｏｎ ｉｎ ｐｅｏｐｌｅ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ[Ｊ] .
Ａｍｙｏｔｒｏｐｈ Ｌａｔｅｒａｌ Ｓｃｌｅｒ Ｆｒｏｎｔｏｔｅｍｐｏｒａｌ Ｄｅｇｅｎｅｒꎬ ２０１４ꎬ １５ ( ３￣４):
２０７￣２１５. ＤＯＩ:１０.３１０９ / ２１６７８４２１.２０１３.８６５７５０.

[３９] Ｈｉｌｌ ＮＪꎬＲｉｃｃｉ ＥꎬＨａｉｄｅｒ Ｓꎬｅｔ ａｌ.Ａ ｐｒａｃｔｉｃａｌꎬ ｉｎｔｕｉｔｉｖｅ ｂｒａｉｎ￣ｃｏｍｐｕｔｅｒ
ｉｎｔｅｒｆａｃｅ ｆｏｒ ｃｏｍｍｕｎｉｃａｔｉｎｇ ′ｙｅｓ′ ｏｒ ′ｎｏ′ ｂｙ ｌｉｓｔｅｎｉｎｇ[ Ｊ] . Ｊ Ｎｅｕｒａｌ
Ｅｎｇꎬ２０１４ꎬ１１(３):０３５００３. ＤＯＩ:１０.１０８８ / １７４１￣２５６０ / １１ / ３ / ０３５００３.

[４０] Ｖａｎｓｔｅｅｎｓｅｌ ＭＪꎬ Ｐｅｌｓ ＥＧꎬ Ｂｌｅｉｃｈｎｅｒ ＭＧꎬ ｅｔ ａｌ. Ｆｕｌｌｙ Ｉｍｐｌａｎｔｅｄ
Ｂｒａｉｎ￣Ｃｏｍｐｕｔｅｒ Ｉｎｔｅｒｆａｃｅ ｉｎ ａ Ｌｏｃｋｅｄ￣Ｉｎ Ｐａｔｉｅｎｔ ｗｉｔｈ ＡＬＳ[Ｊ] . Ｎ Ｅｎｇｌ
Ｊ Ｍｅｄꎬ ２０１６ꎬ ３７５(２１):２０６０￣２０６６. ＤＯＩ:１０.１０５６ / ＮＥＪＭｏａ１６０８０８５.

[４１] Ｂｅｄａｒｄ ＭＥꎬ ＭｃＫｉｍ ＤＡ. Ｄａｙｔｉｍｅ ｍｏｕｔｈｐｉｅｃｅ ｆｏｒ ｃｏｎｔｉｎｕｏｕｓ ｎｏｎｉｎｖａ￣
ｓｉｖｅ ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ ｉｎ ｉｎｄｉｖｉｄｕａｌｓ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ[ Ｊ] .
Ｒｅｓｐｉｒ Ｃａｒｅ ２０１６ꎬ ６１ ( １０ ): １３４１￣１３４８. ＤＯＩ: １０. ４１８７ / ｒｅｓｐｃａｒｅ.
０４３０９.

[４２] Ｐｉｎｔｏ Ａꎬ Ａｌｍｅｉｄａ ＪＰꎬ Ｐｉｎｔｏ Ｓꎬ ｅｔ ａｌ. Ｈｏｍｅ ｔｅｌｅｍｏｎｉｔｏｒｉｎｇ ｏｆ ｎｏｎ￣
ｉｎｖａｓｉｖｅ ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ ｄｅｃｒｅａｓｅｓ ｈｅａｌｔｈｃａｒｅ ｕｔｉｌｉｓａｔｉｏｎ ｉｎ ａ ｐｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅ
ｃｏｎｔｒｏｌｌｅｄ ｔｒｉａｌ ｏｆ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ [ Ｊ] . Ｊ
Ｎｅｕｒｏｌ Ｎｅｕｒｏｓｕｒｇ Ｐｓｙｃｈｉａｔｒｙꎬ ２０１０ꎬ ８１ ( １１): １２３８￣１２４２. ＤＯＩ: １０.
１１３６ / ｊｎｎｐ.２０１０.２０６６８０.

３６６中华物理医学与康复杂志 ２０２０ 年 ７ 月第 ４２ 卷第 ７ 期　 Ｃｈｉｎ Ｊ Ｐｈｙｓ Ｍｅｄ Ｒｅｈａｂｉｌꎬ Ｊｕｌｙ ２０２０ꎬ Ｖｏｌ. ４２ꎬ Ｎｏ.７



[４３] Ｐｉｅｐｅｒｓ Ｓꎬ ｖａｎ ｄｅｎ Ｂｅｒｇ ＪＰꎬ Ｋａｌｍｉｊｎ Ｓꎬ ｅｔ ａｌ. Ｅｆｆｅｃｔ ｏｆ ｎｏｎ￣ｉｎｖａｓｉｖｅ
ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ ｏｎ ｓｕｒｖｉｖａｌꎬ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅꎬ ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙ ｆｕｎｃｔｉｏｎ ａｎｄ ｃｏｇｎｉ￣
ｔｉｏｎ: ａ ｒｅｖｉｅｗ ｏｆ ｔｈｅ ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ[Ｊ] . Ａｍｙｏｔｒｏｐｈ Ｌａｔｅｒａｌ Ｓｃｌｅｒꎬ ２００６ꎬ ７
(４):１９５￣２００. ＤＯＩ:１０.１０８０ / １４６６０８２０５００５１４９７４.

[４４] Ｇｒｕｉｓ ＫＬꎬ Ｂｒｏｗｎ ＤＬꎬ Ｓｃｈｏｅｎｎｅｍａｎｎ Ａꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐｒｅｄｉｃｔｏｒｓ ｏｆ ｎｏｎｉｎｖａ￣
ｓｉｖｅ ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ ｔｏｌｅｒａｎｃｅ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ
[Ｊ] . Ｍｕｓｃｌｅ Ｎｅｒｖｅꎬ ２００５ꎬ ３２ ( ６): ８０８￣８１１. ＤＯＩ: １０. １００２ / ｍｕｓ.
２０４１５.

[４５] Ｐａｒｋ Ｄꎬ Ｌｅｅ ＧＪꎬ Ｋｉｍ ＨＹꎬ ｅｔ ａｌ. Ｄｉｆｆｅｒｅｎｔ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｓｔｉｃｓ ｏｆ ｖｅｎｔｉｌａｔｏｒ
ａｐｐｌｉｃａｔｉｏｎ ｂｅｔｗｅｅｎ ｔｒａｃｈｅｏｓｔｏｍｙ￣ ａｎｄ ｎｏｎｉｎｖａｓｉｖｅ ｐｏｓｉｔｉｖｅ ｐｒｅｓｓｕｒｅ
ｖｅｎｔｉｌａｔｉｏｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ[ Ｊ] . Ｍｅｄｉｃｉｎｅꎬ
２０１７ꎬ ９６(１０):ｅ６２５１. ＤＯＩ:１０.１０９７ / ＭＤ. ００００００００００００６２５１.

[４６] 唐文庆ꎬ张瑞媞ꎬ殷稚飞.体外膈肌起搏在膈肌功能障碍中的应用

[Ｊ] .中华物理医学与康复杂志ꎬ２０１８ꎬ４０(１１):８７１￣８７４. ＤＯＩ:１０.
３７６０ / ｃｍａ.ｊ.ｉｓｓｎ.０２５４￣１４２４.２０１８.１１.０１６.

[４７] Ｓｃｈｅｒｅｒ Ｋꎬ Ｂｅｄｌａｃｋ ＲＳ. Ｄｉａｐｈｒａｇｍ ｐａｃｉｎｇ ｉｎ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅ￣
ｒｏｓｉｓ: ａ ｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ ｒｅｖｉｅｗ[Ｊ] . Ｍｕｓｃｌｅ Ｎｅｒｖｅꎬ ２０１２ꎬ ４６(１):１￣８. ＤＯＩ:
１０.１００２ / ｍｕｓ.２３４１９.

[４８] Ｍａｈａｊａｎ ＫＲꎬ Ｂａｃｈ ＪＲꎬ Ｓａｐｏｒｉｔｏ Ｌꎬ ｅｔ ａｌ. Ｄｉａｐｈｒａｇｍ ｐａｃｉｎｇ ａｎｄ ｎｏｎ￣
ｉｎｖａｓｉｖｅ ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ / ｍｏｔｏｒ
ｎｅｕｒｏｎ ｄｉｓｅａｓｅ[Ｊ] . Ｍｕｓｃｌｅ Ｎｅｒｖｅꎬ ２０１２ꎬ ４６(６):８５１￣８５５. ＤＯＩ:１０.
１００２ / ｍｕｓ.２３６６３.

[４９] ＭｃＤｅｒｍｏｔｔ ＣＪꎬ Ｍａｇｕｉｒｅ Ｃꎬ Ｃｏｏｐｅｒ ＣＬꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐｒｏｔｏｃｏｌ ｆｏｒ ｄｉａｐｈｒａｇｍ
ｐａｃｉｎｇ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙ ｍｕｓｃｌｅ ｗｅａｋｎｅｓｓ ｄｕｅ ｔｏ ｍｏｔｏｒ ｎｅｕ￣
ｒｏｎｅ ｄｉｓｅａｓｅ (ＤｉＰＡＬＳ): ａ ｒａｎｄｏｍｉｓｅｄ ｃｏｎｔｒｏｌｌｅｄ ｔｒｉａｌ[Ｊ] . ＢＭＣ Ｎｅｕ￣
ｒｏｌꎬ ２０１２ꎬ １２:７４. ＤＯＩ:１０.１１８６ / １４７１￣２３７７￣１２￣７４.

[５０] Ｔａｂｏｒ ＬＣꎬ Ｒｏｓａｄｏ ＫＭꎬ Ｒｏｂｉｓｏｎ Ｒꎬ ｅｔ ａｌ. Ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙ ｔｒａｉｎｉｎｇ ｉｎ ａｎ
ｉｎｄｉｖｉｄｕａｌ ｗｉｔｈ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ[Ｊ] . Ａｎｎ Ｃｌｉｎ Ｔｒａｎｓｌ Ｎｅｕ￣
ｒｏｌꎬ ２０１６ꎬ ３(１０):８１９￣８２３. ＤＯＩ:１０.１００２ / ａｃｎ３.３４２.
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ｔｉｏｎ ｂａｓｅｄ ｓｔｕｄｙꎬ １９９６￣２０００ [ Ｊ] . Ｊ Ｎｅｕｒｏｌ Ｎｅｕｒｏｓｕｒｇ Ｐｓｙｃｈｉａｔｒｙꎬ
２００３ꎬ ７４(９):１２５８￣１２６１. ＤＯＩ:１０.１１３６ / ｊｎｎｐ.７４.９.１２５８.

[７０] Ｇｕｇｌｉａｎｄｏｌｏ Ａꎬ Ｂｒａｍａｎｔｉ Ｐꎬ Ｍａｚｚｏｎ Ｅ. Ｍｅｓｅｎｃｈｙｍａｌ ｓｔｅｍ ｃｅｌｌｓ: ａ
ｐｏｔｅｎｔｉａｌ ｔｈｅｒａｐｅｕｔｉｃ ａｐｐｒｏａｃｈ ｆｏｒ ａｍｙｏｔｒｏｐｈｉｃ ｌａｔｅｒａｌ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ [ Ｊ] .
Ｓｔｅｍ Ｃｅｌｌｓ Ｉｎｔꎬ ２０１９ꎬ２０１９:３６７５６２７. ＤＯＩ:１０.１１５５ / ２０１９ / ３６７５６２７.

(修回日期:２０２０￣０３￣２１)
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