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肌萎缩侧索硬化诊断和治疗中国专家
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【摘要】 本共识经中华医学会神经病学分会肌萎缩侧索硬化协作组专家讨论而成稿，在前一版

肌萎缩侧索硬化诊治指南的基础上，结合近年来的诊断和治疗新进展，进行了更新。内容包括肌萎缩

侧索硬化临床表现、电生理、影像学等生物学标志物以及治疗要点。
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【Abstract】 The consensus for diagnosis and treatment of amyotrophic lateral sclerosis
2022 was updated from the last version based on the discussion of members of the Amyotrophic
Lateral Sclerosis Collaboration Group of Chinese Society of Neurology. It consists of clinical
manifestations, neuroelectrophysiology, image and other biomarkers for diagnosis and treatment of
amyotrophic lateral sclerosis.
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运动神经元病是一种病因未明、主要累及大脑

皮质、脑干和脊髓运动神经元的神经系统变性疾

病 ，包 括 肌 萎 缩 侧 索 硬 化（amyotrophic lateral
sclerosis，ALS）、进 行 性 肌 萎 缩（progressive
muscular atrophy， PMA）、进 行 性 延 髓 麻 痹

（progressive bulbar palsy，PBP）和原发性侧索硬化

（primary lateral sclerosis，PLS）4种临床类型。ALS
是运动神经元病中最常见的类型，一般中老年发病

多见，我国ALS发病年龄高峰在 50岁左右，并且发

病年龄有年轻化趋势，少数患者可 20岁左右即发

病［1］。临床以进行性发展的骨骼肌无力、萎缩、肌

束颤动、延髓麻痹和锥体束征为主要临床表现，部

分ALS患者可伴有不同程度的认知和（或）行为障

碍等额颞叶受累的表现［2］。约 10%的ALS患者为

家族性，目前已发现多个基因与之关联。

ALS的早期临床表现多样，缺乏特异的生物学

确诊指标。在临床诊断过程中，确定上、下运动神

经元受累范围是诊断的关键步骤，根据患者所出现

症状、体征的解剖部位，通常将受累范围分为脑干、

颈段、胸段和腰骶段 4个区域。详细的病史询问、

细致的体格检查和规范的神经电生理检查对于早

期诊断具有关键性的作用，影像学等其他辅助检查

在鉴别诊断中具有重要价值［3‐8］。

一、临床检查

通过详细的病史询问和体格检查，在脑干、颈

段、胸段、腰骶段 4个区域中寻找上、下运动神经元
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受累的证据，是诊断ALS的基础。

（一）病史

病史是证实疾病进行性发展的主要依据。

ALS早期临床表现通常不对称，多从某一部位开始

发病，之后逐步在该区域内扩展，逐渐扩展到其他

区域。病史询问时，应从首发无力的部位开始，追

问症状由一个区域扩展至另一个区域的时间过程。

注意询问吞咽情况、构音障碍、呼吸功能以及有无

认知和（或）行为障碍、感觉障碍、大小便障碍等。

（二）体格检查

在同一区域，同时存在上、下运动神经元受累

的体征，是诊断ALS的要点。对患者进行随诊，比

较体征的变化，也可以反映出疾病的进行性发展

过程。

1.下运动神经元受累体征主要包括肌肉无力、

萎缩和肌束颤动。通常检查舌肌、面肌、咽喉肌、颈

肌、四肢不同肌群、背肌和胸腹肌。建议对上述肌

群逐一检查并左右对比，如闭目、鼓腮、低头、仰头、

转颈、上肢平举、屈肘、伸肘、屈腕、伸腕、屈指、伸

指、拇指外展、小指外展和内收、屈髋、屈膝、伸膝、

足背屈、足跖屈、趾背屈、趾跖屈等。在ALS患者，

可出现拇短展肌和第一骨间背侧肌受累程度重于

小指展肌，称为分裂手现象［9］，其他肌群也可有类

似分裂现象，如早期可存在闭目有力而鼓腮力弱、

小指外展有力而内收力弱、足跖屈有力而背屈力

弱等［10］。

ALS患者某一肢体受累早期，肌肉无力可以主

要局限于单个肢体的远端或近端，当无力扩展到其

他肢体时，最早发病的肢体通常近端和远端均会受

累。发病早期肢体无力通常不对称，但随着病情进

展，两侧均明显受累时，可出现类似相对对称的体

征，仔细追问无力的演变过程至关重要。部分患者

可能会否认肉跳，详细的体格检查，可有助于发现

肌束颤动。

肌束颤动是ALS常见的重要体征，其本身并无

特异性，也可以见于周围神经病病变等，某些生理

情况下也可以出现肌束颤动，如焦虑、饮用咖啡等。

但如果经过仔细检查，一直无肌束颤动的表现，诊

断ALS需慎重［8］。

2.上运动神经元受累体征主要包括肌张力增

高、腱反射亢进、阵挛、病理征阳性等。通常检查吸

吮反射、咽反射、下颌反射、掌颌反射、四肢腱反射、

Hoffmann征、腹壁反射、下肢病理征、肢体肌张力，

观察和询问有无强哭、强笑等假性延髓麻痹表现。

在出现萎缩无力的肢体，如果腱反射存在，即使没

有病理征，也提示锥体束受损。在部分 ALS患者

中，下肢即使存在腱反射亢进或踝阵挛，也常引不

出病理征。在肢体萎缩无力明显时，锥体束征有可

能被下运动神经元病变掩盖，当上肢无力萎缩明

显，腱反射明显减低或消失时，检查胸大肌反射，有

助于发现颈段锥体束受累的线索。腹直肌反射活

跃，可支持胸段锥体束受累。部分患者可表现为主

动运动缓慢、协调性差，严重者可出现姿势不稳，类

似帕金森症，但体格检查所见无法用下运动神经元

病变导致的无力或帕金森症的肌张力增高解释，也

提示存在上运动神经元病变。速度依赖的张力增

高、痉挛，也是上运动神经元受累的表现［8］。

3.ALS的非运动症状：部分ALS患者可以伴有

认知、行为和精神异常，应注意精神和认知方面的

病史询问和功能检查，程度较轻者，需要进行详细

的精神和认知量表筛查方可发现［2］。患者常伴有

因疾病预后不良而产生的焦虑、抑郁。锥体束体征

明显者可有尿急表现。部分患者可有不宁腿综合

征和睡眠障碍。肢体长时间无力、萎缩和运动减少

可出现水肿、皮温低。部分患者可有非持续性肢体

麻木疼痛等主诉，呼吸功能下降时可有头晕、困倦、

失眠等非特异性表现。延髓受累或情绪等因素导

致患者进食减少等，可导致患者出现体重下降。晚

期可出现眼外肌受累的表现。当病史、体格检查发

现某些不能用ALS解释的表现时，需要注意鉴别是

否合并其他疾病。非运动症状并非诊断ALS所必

需，但认识和关注患者非运动症状，有助于对疾病

的认识和鉴别诊断。

（三）注意事项

1.ALS患者的某些症状可在对症治疗后好转，

如痉挛、步态异常、疼痛等，肌束颤动可随病情的变

化而减少。已经萎缩无力的肌肉不会出现肌力的

增加，但经过训练或康复，可能因为其他肌肉的代

偿而可以实现某些既往不能完成的动作。多种

ALS功能评分量表或临床肌力测定可在一定程度

上反映疾病进展，但各有不足，有可能会出现 3个
月或更长时间的平台期甚至改善的现象，可能与评

估方法的局限性有关［11‐12］。

2.对于病史中部分患者诉述急性出现的无力、

萎缩，常为偶然发现，需要追问发现肢体无力后，症

状是否仍持续进展，以确认进行性发展的病程，而

非急性发病。

3.对于主诉发病时间短而临床体格检查发现
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残疾较重的患者，需要注意仔细询问病史，注意从

日常生活中肢体活动能力角度进行询问，了解最早

何时感觉到与正常时不同，如上举重物、拧瓶盖、爬

楼梯、跳跃等。

4.少数患者可能会主诉起病早期即有多个部

位受累，此时尤其应注意进行鉴别诊断。仔细追问

日常生活中功能受累的表现，有可能将起病部位进

一步细化，而证实早期不对称局部起病的特点。

5.对于在发病早期诊断的ALS，特别是当临床

有不典型表现或进展过程不明确时，应定期（3~
6个月）进行随诊，重新评估诊断。

6.ALS肌肉无力和萎缩的程度一致，如果有明

显的无力，而萎缩并不明显，在排除脂肪增多因素

影响后，需要注意鉴别其他疾病导致的无力。

二、神经电生理检查

当临床考虑为ALS时，需要进行神经电生理检

查，以确认临床受累区域为下运动神经元病变，并

发现在临床未受累区域也存在下运动神经元病变，

同时排除其他疾病。神经电生理检查可以看作是

神经系统体格检查的延伸，应该由专业肌电图医生

和技师完成，并依据明确标准进行判断。

（一）神经传导检查

神经传导检查主要用来诊断或排除周围神经

疾病。运动和感觉神经传导检查应至少包括上、下

肢各2条神经。

1.运动神经传导检查：远端运动潜伏期和神经

传导速度通常正常，无运动神经部分传导阻滞或异

常波形离散等髓鞘病变的表现。随病情发展，复合

肌肉动作电位（compound muscle action potential，
CMAP）波幅可以明显降低，传导速度也可以有轻

微减慢。

CMAP波幅降低与该神经所支配肌肉的无力

萎缩程度一致，如果患者有明显肌肉无力，而远端

CMAP波幅降低并不明显，需要注意进行鉴别是否

存在近端传导阻滞。特别是在以下运动神经元损

害为主要表现者，运动神经传导检查时应包括近端

刺激，如上肢的Erb′s点刺激。

2.感觉神经传导检查：一般正常。当存在嵌压

性周围神经病或同时存在其他周围神经病时，感觉

神经传导可以异常。

3.F波检查：可见 F波出现率下降，单个 F波的

波幅可明显增高，相同形态的 F波出现率增加［13］。

F波传导速度相对正常。在肌力较好的肌肉进行

检查时，F波可以正常。

（二）同芯针肌电图检查

同芯针肌电图检查可以较体格检查更早发现

下运动神经元病变。肌电图检查内容主要包括活

动性失神经支配和慢性神经再生支配两个方面。

当肌电图显示某一区域存在下运动神经元受累时，

其诊断价值和临床发现肌肉无力、萎缩的价值

相同。

1.活动性失神经支配的表现：主要包括纤颤电

位、正锐波。当所检测肌肉同时存在慢性神经再生

支配的表现时，束颤电位与纤颤电位、正锐波具有

同等临床意义。

2.慢性神经再生支配的表现：主要包括：（1）运

动单位电位的时限增宽、波幅增高，通常伴有多相

波增多；（2）大力收缩时运动单位募集减少，波幅增

高，严重时呈单纯相；（3）大部分ALS可见发放不稳

定、波形复杂的运动单位电位。

3.当同一肌肉肌电图检查表现为活动性失神

经支配和慢性神经再生共存时，对于诊断ALS有更

强的支持价值。在病程中的某一个阶段，某些肌肉

可以仅有慢性神经再生表现，或仅有纤颤电位或正

锐波。如果所有检测肌肉均无活动性失神经支配

表现，或所有肌肉均无慢性神经再生支配的表现，

诊断ALS需慎重。

4.肌电图诊断ALS时的检测范围：应对 4个区

域均进行肌电图检查，其中脑干区域可以检测 1块
肌肉，如胸锁乳突肌、舌肌、面肌或咬肌。胸段可在

胸 6水平以下的脊旁肌或腹直肌进行检测。对于

颈段和腰骶段，应至少检测不同神经根和不同周围

神经支配的2块肌肉［3‐5］。

5.在 ALS早期，肌电图检查时可以仅仅发现

1个或 2个区域的下运动神经元损害，此时对于临

床怀疑ALS的患者，可间隔 3个月进行随访复查。

由于针电极肌电图不可能对所有肌肉进行检测，临

床细致的体格检查，有可能较日常模式化的肌电图

检测更早发现肢体无力，提供下运动神经元受累的

证据。

6.肌电图发现 3个或以上区域下运动神经源

性损害时，并非都是ALS。对电生理检查结果应该

密切结合临床进行分析，不应孤立地根据肌电图结

果做临床诊断。

（三）磁刺激运动诱发电位

磁刺激运动诱发电位有助于发现ALS临床下

的上运动神经元病变，但敏感度不高。针对皮质兴

奋的磁刺激诱发电位研究，也可提供上运动神经元
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受累的证据，但目前尚未能推广［14］。

（四）重复神经电刺激检查

在 ALS患者中，可以出现低频刺激波幅递减

10%以上［15‐16］。认识这一现象，有助于避免将ALS
误诊为重症肌无力。但重复神经电刺激检查并非

诊断ALS所必需。

三、神经影像学检查

1.影像学检查不能提供确诊ALS的依据，但有

助于 ALS与其他疾病鉴别，排除结构性损害。例

如，颅底、脑干、脊髓或椎管结构性病变导致上和

（或）下运动神经元受累时，相应部位的磁共振检查

可提供帮助。

2. 在部分 ALS患者，磁共振 T2WI、FLAIR和

DWI序列可以发现脑内锥体束部位的对称性高信

号。少数患者磁敏感加权成像序列可见沿运动皮

质走行的含铁血黄素沉积。

3. 某些常见疾病，如颈椎病、腰椎病等，常与

ALS合并存在，需要注意鉴别，避免对ALS合并颈

椎病、腰椎病的患者进行不必要的手术治疗。

4.周围神经和肌肉的影像学检查：肌肉超声对

于检测肌束颤动更为敏感，发现多部位、大量肌束

颤动，有助于ALS的诊断［17‐18］。在下运动神经元受

累为主的患者，可以进行周围神经超声或磁共振检

查，如发现神经较正常人明显增粗，对于排除ALS
有一定帮助［19‐20］。ALS患者的肌肉磁共振检查可见

明显萎缩表现，部分肌肉可见片状脂肪化信号或水

肿信号。周围神经和肌肉影像学检查并无特异性，

并非诊断所必需。

5.功能磁共振、大脑运动皮质厚度分析、磁共

振波谱成像、锥体束弥散张量成像等技术，作为生

物学标志物，可反映上运动神经元受累的表现，有

可能在随诊中有一定作用，但仍处于研究阶段，尚

无法用于临床诊断。

四、基因检测

基因检测阳性可加速ALS诊断进程，患者可尽

早开始接受药物治疗。部分基因致病性变异与疾

病的特异性表型相关，还可据此对其进行预后评价

和遗传咨询。在部分患者中，基因检测也有助于与

成人发病的脊髓性肌萎缩、肯尼迪病鉴别。但基因

检测并非诊断ALS所必需，不建议对所有ALS患者

常规进行基因筛查。

目前已知 20%左右的家族性ALS与超氧化物

歧化酶 1（superoxide dismutase 1，SOD1）基因突变

有关，有报道肉瘤融合基因（fused in sarcoma，

FUS）、血管生成素（angiopoietin，ANG）、TAR DNA
结合蛋白（TAR DNA binding protein，TARDBP）和

FIG4基因突变在家族性ALS中的致病比例分别达

5%、2%、5%和 3%［21］。我国家族性ALS的致病基因

谱与欧美不同，其中 FUS、TARDBP基因是我国常

见的突变基因，但ANG和 FIG4基因在我国较为少

见。欧美患者家族性ALS有 50%为 9号染色体开

放阅读框 72基因（open reading frame 72 gene on
chromosome 9，C9ORF72）突变，比例较高，而国内

较低［22］。

对于需要进行基因检测的ALS患者通常建议

进行C9ORF72、SOD1、TARDBP和 FUS基因突变检

测，如果条件允许，建议行C9ORF72基因重复突变

检测及二代测序筛查外显子测序。需要注意的是，

许多ALS相关基因的研究结果尚难判断其致病性，

故需要结合患者的临床表现分析［23‐25］。

对家族性ALS家族成员进行特定致病突变的

基因检测对确诊和评估风险会有帮助。家族中

ALS的再现风险可以通过确定遗传方式进行评估，

ALS基因检测可为未患病但有风险的家族成员提

供风险信息，但对于家族性ALS患者无症状子女，

尤其是未成年子女是否应该进行基因检测，还存在

伦理学问题。

部分散发性ALS患者同样存在与家族性ALS
相 关 的 基 因 突 变 ，这 些 基 因 包 括 TARDBP、
C9ORF72、SOD1、ANG、FUS、OPTN（optineurin）和

SETX（senataxin）等。在这些病例中，没有ALS家族

史可能是因为突变外显率低或ALS相关基因为新

发突变。在散发性ALS是否有必要进行基因检测，

还需结合患者发病年龄、发展速度等因素综合

判断。

五、其他检查项目

目前尚缺乏用于 ALS诊断的生物学标志物。

化验检查主要包括ALS可以出现的异常，以及鉴别

诊断涉及的项目。

1.生化检测：血清肌酸激酶可有轻中度升高，

通常不超过 1 000 U/L。脑脊液蛋白可有轻微升

高，通常不超过1 g/L。
2. 神经丝轻链：脑脊液和血清神经丝轻链增

高，在ALS可提示上运动神经元病变的线索［8］。但

并无特异性，并非诊断ALS所必需。

3.根据临床不同表型，从鉴别诊断角度，有时

需要进行相关化验，寻找有无可治性疾病或其他原

因，如叶酸、维生素 B12、同型半胱氨酸、甲状腺功
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能、抗神经节苷脂抗体、红细胞沉降率、C反应蛋

白、免疫固定电泳等。

4.肺功能检查和血气分析：可用于ALS患者呼

吸功能的评估。

5.对于临床并无特殊提示肿瘤线索的ALS患
者，常规筛查肿瘤并无必要。

六、ALS的诊断标准

（一）ALS诊断要点

1.病情进行性发展：通过病史和体格检查，证

实病变进行性发展的过程。临床症状或体征通常

从某一个局部开始，在一个区域内进行性发展，并

从一个区域发展到其他区域。少数患者也可在发

病早期出现多个部位同时受累的情况。

2.临床主要为上、下运动神经元受累表现。至

少在 1个区域存在上、下运动神经元同时受累的证

据，或在 2个区域存在下运动神经元受累的证据。

下运动神经元受累的证据主要来源于临床体格检

查和（或）肌电图检查。上运动神经元受累的证据

主要来源于临床体格检查，但上运动神经元受累的

表现，常常会被下运动神经元的体征掩盖。

3.根据患者临床表现，选择必要的影像学、电

生理或化验检查排除其他疾病导致的上、下运动神

经元受累。

（二）ALS诊断过程中需要注意的问题

1.ALS患者可以伴有认知、行为和（或）精神异

常，诊断过程中应注意对其进行评估，但并非诊断

ALS所必需。

2.肌电图和神经传导检查在ALS诊断中发挥

着关键性的作用，对于下运动神经元病变的早期识

别和鉴别至关重要，尽管并非所有患者都必须

检查。

3.临床疑诊 ALS的患者，伴有相关基因异常

时，可支持诊断。但基因检测并非诊断 ALS所必

需，即使有明确基因异常的患者，也并非一定发病。

4.经颅磁刺激、头磁共振或脑脊液神经丝轻链

水平，可提供上运动神经元受累的证据，但并非诊

断所必需。

5.肌肉超声检查在多个肌群发现肌束颤动，

可以提示下运动神经元受累，广泛的肌束颤动可

支持 ALS的诊断，缺乏肌束颤动时诊断 ALS需慎

重。但肌肉超声寻找肌束颤动并非诊断 ALS所
必需［8］。

6.基因检测有助于早期或者不典型ALS的诊

断，但并非诊断ALS所必需。

七、ALS的临床类型

1. ALS 经 典 类 型 ：包 括 ALS、PMA 和 PBP。
PMA可看作是下运动神经元起病的ALS，PBP则是

延髓症状起病的 ALS，临床诊断时均可归类为

ALS；但PLS与前三者有明显不同，有可能为相对独

立的疾病实体，少数 PLS可表现为球部起病，长时

间表现为痉挛性构音障碍。临床以上运动神经元

起病的患者，早期可类似PLS，但通常在发病后 4年
内会出现下运动神经元受累的表现。

2.连枷臂综合征：临床以上肢近端无力为主要

表现，可对称性或不对称起病，逐渐缓慢进展，累及

双侧上肢，随病情进展，可累及远端，腱反射可减低

或消失，可有Hoffman征阳性，在发病后 1年内，症

状仍局限于上肢［26］。

3. 连枷腿综合征：临床以下肢无力为主要表

现，可对称性或不对称起病，逐渐缓慢进展，腱反射

可减低或消失，下肢可有病理征，在发病后 1年内，

症状仍局限于下肢。随病情进展，双侧下肢可完全

瘫痪，并扩展至其他区域［27］。

4. ALS伴额颞叶痴呆：患者的首发症状和主要

表现可以上、下运动神经元受累为主，也可以认知

和精神行为异常为主，随病情发展而出现两个方面

均受累的症状和体征。患者常有家族史［2］。

八、鉴别诊断

ALS临床表型多样，起病部位可为上肢、下肢、

延髓或呼吸肌，早期体征可以为单纯下运动神经元

受累、上下运动神经元同时受累或单纯上运动神经

元受累表现，部分患者可伴有认识障碍。在早期诊

断过程中，根据症状和体征的不同，需要与多种疾

病进行鉴别，常见的有颈椎病、腰椎病、多灶性运动

神经病、平山病、晚发型脊髓性肌萎缩、肯尼迪病、

遗传性痉挛性截瘫、副肿瘤综合征、ALS叠加综合

征等。临床应根据每例患者的具体表现，针对不同

疾病，选择必要的辅助检查，进行个体化鉴别诊断。

九、ALS的治疗

尽管ALS仍是一种无法治愈的疾病，但有许多

方法可以改善患者的生活质量。应早期诊断，早期

治疗，尽可能延长生存期。治疗中除了使用延缓病

情发展的药物外，还包括营养管理、呼吸支持、对症

和心理治疗等综合治疗［28‐29］。

（一）延缓病情进展的药物

1.利鲁唑（riluzole）：化学名为 2‐氨基‐6（三氟

甲氧基）‐苯并噻唑，其作用机制包括稳定电压门控

钠通道的非激活状态、抑制突触前谷氨酸释放、激
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活突触后谷氨酸受体以促进谷氨酸的摄取等。

1994年法国开展的一项临床研究首次报道该药能

够减缓ALS病情发展。1996年美国食品药品监督

管理局批准利鲁唑用于ALS治疗，该药经多项临床

试验证实可以在一定程度上延缓病情进展，用法为

50 mg，每日 2次口服。常见不良反应为疲乏和恶

心，个别患者可出现丙氨酸氨基转移酶升高，需注

意监测肝功能。当病程晚期患者已经使用有创呼

吸机辅助呼吸时，不建议继续服用［30‐31］。

2.依达拉奉注射液：依达拉奉是一种自由基清

除剂，具有抗氧化应激作用，通常用于治疗急性脑

梗死。日本研究人员使用依达拉奉治疗ALS的临

床试验经历了 10多年的历程，早期的治疗研究并

未显示出任何效果，直到在依达拉奉（MCI‐186）试

验的基础上选择符合以下标准的 ALS患者：符合

El Escorial诊断标准确诊或拟诊、ALS严重程度分

类为 1级或 2级、改良ALS功能评分量表（ALSFRS‐
R）评分所有项目在 2分以上、发病时间 2年以内及

用力肺活量（forced vital capacity，FVC）为 80%以

上，进行事后分析（post‐hoc analysis）结果显示依达

拉奉可延缓这些特定ALS人群的病情进展。随后

进行的 24周开放标签扩展研究结果提示，依达拉

奉疗效仍显著优于安慰剂组，且另一项采用此事后

分析纳入标准的 3期临床试验也证实，依达拉奉对

这部分ALS患者有效。日本 2015年 6月批准应用

依达拉奉治疗ALS，之后包括我国在内的几个国家

也批准了该适应证。依达拉奉治疗ALS的推荐使

用方法为：60 mg依达拉奉，100 ml生理盐水稀释，

60 min内静脉滴注，每日 1次；给药期与停药期组

合 28 d为 1个周期，共 6个周期：第 1周期连续给药

14 d，停药 14 d；第 2周期起 14 d内给药 10 d（5 d/
周）；之后停药14 d，以此重复（第2~6周期）［32‐34］。

3.其他药物：苯丁酸钠联合牛磺熊去氧胆酸在

临床试验中证实可显著延缓ALS功能评分的下降，

并可延长生存期［35‐36］。反义寡核苷酸治疗 SOD1基
因突变ALS患者的初步研究结果也显示出了一定

的效果。在动物实验中，尽管有多个药物在ALS动
物模型的治疗中显示出一定的疗效，如雷沙吉兰、

大剂量维生素 B12、右旋普拉克索、肌酸、大剂量维

生素E、辅酶Q、碳酸锂、睫状神经营养因子、胰岛素

样生长因子、拉莫三嗪等，但在针对ALS患者的临

床研究中均未能证实有效。

（二）营养管理

1.在能够正常进食时，应采用均衡饮食，吞咽

困难时宜采用高蛋白、高热量饮食以保证营养

摄入。

2.对于咀嚼和吞咽困难的患者应改变食谱，进

食软食、半流食，少食多餐。对于肢体或颈部无力

者，可调整进食姿势和用具。

3.当患者吞咽明显困难、体重下降、脱水或存

在呛咳误吸风险时，应尽早行经皮内镜胃造瘘术

（percutaneous endoscopic gastrostomy，PEG），可以保

证营养摄取，稳定体重，延长生存期。建议 PEG应

在 FVC降至预计值 50%以前尽早进行，否则需要

评估麻醉风险、呼吸机支持下进行。对于拒绝或无

法行PEG者，可采用鼻胃管进食。

（三）呼吸支持

1.建议定期检查肺功能。

2.注意患者呼吸肌无力的早期表现，尽早使用

双水平正压通气（bi‐level positive airway pressure）。

开始无创通气的指征包括：端坐呼吸，或用力吸气

鼻内压（sniff nasal pressure）<40 cmH2O（1 cmH2O=
0.098 kPa），或最大吸气压力（maximal inspiratory
pressure）<60 cmH2O，或夜间血氧饱和度降低，或

FVC<70%。

3.当患者咳嗽无力时（咳嗽呼气气流峰值低于

270 L/min），应使用吸痰器或人工辅助咳嗽，排除呼

吸道分泌物。

4.当ALS病情进展、无创通气不能维持血氧饱

和度 >90%、二氧化碳分压 <50 mmHg（1 mmHg=
0.133 kPa）或分泌物过多无法排出时，可以选择有

创呼吸机辅助呼吸。在采用有创呼吸机辅助呼吸

后，通常难以脱机。

（四）综合治疗

在 ALS病程的不同阶段，患者所面临的问题

有所不同，如抑郁焦虑、失眠、流涎、构音障碍、交

流困难、肢体痉挛、疼痛等，应根据患者具体情况，

给予针对性的指导和治疗。选择适当的药物和辅

助设施，提高生活质量，加强护理，预防各种并

发症。

（五）ALS治疗中应该注意的问题

1.病情交流时，应避免生硬地告知ALS无药可

治，建议委婉地告知治疗现状以及未来的希望。应

客观交流目前治疗药物的效果和利弊，建议与患者

家属讨论，根据经济情况以及个人意愿，选择药物

治疗方案。

2.重视营养支持和呼吸支持等综合治疗，对于

提高ALS患者生存质量和生存期至关重要。
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十、预后

ALS生存期通常为 3~5年，有 10%左右的患者

生存期可达 10年以上。呼吸肌受累起病的ALS通
常进展较快，生存期明显较短。我国ALS患者发病

年龄早于欧美、生存期长于欧美，随着经济发展和

治疗水平的提高，生存期仍有增加趋势［37］。
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