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　 　 【摘要】 　 脊髓性肌萎缩症(ＳＭＡ)是一种以进行性肌无力和肌萎缩为主要特征的常染色体隐性遗传病ꎬ
常伴有多器官功能损害ꎬ患者生存质量低下ꎮ 生存质量评估可客观全面反映个体健康状况ꎬ并有助于临床病

情评估及指导治疗ꎮ 本文通过综述国内外 ＳＭＡ 生存质量评估量表相关文献ꎬ同时结合中国 ＳＭＡ 诊疗现状ꎬ
探求适合中国 ＳＭＡ 患者生存质量的测评工具ꎬ以期为综合评估 ＳＭＡ 患者生存质量和指导临床干预提供
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　 　 脊髓性肌萎缩症( ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙꎬ ＳＭＡ)是一种由

于运动神经元存活基因 １( ｓｕｒｖｉｖａｌ ｍｏｔｏｒ ｎｅｕｒｏｎ １ꎬ ＳＭＮ１)缺失

或突变导致运动神经元存活(ｓｕｒｖｉｖａｌ ｍｏｔｏｒ ｎｅｕｒｏｎꎬ ＳＭＮ)蛋白

缺乏所引起的常染色体隐性遗传病ꎬ发病率约 １ / １００００ ~
１ / ６０００ꎬ我国人群携带率约 １ / ４２[１] ꎬ是婴幼儿常见的致死性神

经遗传病之一[２] ꎮ 根据起病年龄和可达到的最大运动功能ꎬ
ＳＭＡ可分为 ０ 型(常于出生 １ 月内死亡)、Ⅰ型、Ⅱ型、Ⅲ型和Ⅳ
型ꎬ除Ⅳ型外ꎬⅠ~Ⅲ型均起病于儿童期ꎬ临床表现为近端肢体

及躯干的进行性肌无力与肌萎缩ꎬ常伴有呼吸、消化、骨骼等多

器官损害ꎬ严重影响患者躯体、心理和社会功能ꎬ给家庭和社会

带来沉重负担[３] ꎮ
自 ２０１６ 年全球首个 ＳＭＡ 靶向治疗药物诺西那生钠获批上

市以来ꎬＳＭＡ 的治疗已取得极大进展ꎬ患者预期寿命延长ꎬ运动

功能得到显著改善[４￣５] ꎬ但患者及家庭的生存质量( ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ
ｌｉｆｅꎬ ＱｏＬ)仍较低[６] ꎮ ＱｏＬ 是一种包括内在知足感、生活满意

度、自我价值及社会价值实现体验感在内的新型健康评估指

标ꎬ可从生理功能、情感功能、社会功能及角色功能等多维度反

映个体健康状况ꎬ与治愈率或好转率等传统疾病测量指标相

比ꎬＱｏＬ 能更全面客观反映患者的真实健康状况[７] ꎮ 研究表

明ꎬＱｏＬ 除用于评估 ＳＭＡ 患者医疗需求与看护者负担外ꎬ还能

在一定程度上反映药物治疗的有效性ꎬ为 ＳＭＡ 的标准化管理提

供了临床借鉴[８￣９] ꎮ 目前用于评估 ＳＭＡ 患者 ＱｏＬ 的测量工具

共 ４ 个大类ꎬ分别为健康生存质量(ｈｅａｌｔｈ￣ｒｅｌａｔｅｄ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅꎬ
ＨＲＱｏＬ)相关量表、疲劳相关量表、日常生活相关量表及看护者

评估量表[８] ꎮ 本文将综述近年来 ＳＭＡ 患者 ＱｏＬ 量表的应用

情况ꎮ

常用 ＳＭＡ 生存质量评估量表

一、ＨＲＱｏＬ 相关量表

ＨＲＱｏＬ 是一个多维度概念ꎬ通过个体对生理功能、情感功

能、社会功能、认知功能等与健康相关的主观感受[１０] ꎬ明确疾病

本身或治疗方案是否影响 ＱｏＬꎮ ＨＲＱｏＬ 相关量表包括普适性

量表(通用量表)和特异性量表(目标量表)两类[１０] ꎬ其中普适

性量表既适用于健康普通人群ꎬ也适用于患病人群ꎬ疾病特异

性量表则专用于特定疾病ꎬ可反映疾病特性及相关影响因素ꎬ
信效度优于普适性量表[１１￣１２] ꎮ ＳＭＡ 常用普适性量表包括 ３６ 项

简明健康状况调查表(ｍｅｄｉｃａｌ ｏｕｔｃｏｍｅ ｓｕｒｖｅｙ ３６￣ｉｔｅｍ ｓｈｏｒｔ ｆｏｒｍ
ｈｅａｌｔｈ ｓｕｒｖｅｙꎬ ＳＦ￣３６)和儿童生存质量测定量表 ４.０ 通用核心量

表 ( ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎｖｅｎｔｏｒｙ ４. ０ ｇｅｎｅｒｉｃ ｃｏｒｅ ｓｃａｌｅｓꎬ
ＰｅｄｓＱＬ ４.０)ꎮ 特异性量表以 ＰｅｄｓＱＬ ３.０ 神经肌肉疾病模块量

表(ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎｖｅｎｔｏｒｙ ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒꎬＰｅｄｓＱＬ ３. ０
ＮＭＭ)最为常用ꎮ

１. ＳＦ￣３６:ＳＦ￣３６ 适用于 １４ 岁以上人群的健康状况评估、疾
病监测、治疗方法和疗效评估ꎬ现广泛用于成人及儿童的 ＱｏＬ
综合评估ꎮ 该量表包括总体健康、身体疼痛、生理功能、生理职

能、活力、情感职能、社会功能、精神健康 ８ 个维度ꎬ前 ４ 个维度

反映个体生理健康ꎬ后 ４ 个维度反映个体心理健康ꎬ得分越高ꎬ
表明 ＱｏＬ 越佳[１３] ꎮ ＳＦ￣３６ 亦可用于神经肌肉疾病的 ＱｏＬ 评估ꎬ
Ｒｅｅｎｅｎ 等[１４]应用 ＳＦ￣３６ 评估了 ６２ 例成年 ＳＭＡ 患者的 ＱｏＬꎬ结
果显示 ＳＭＡⅢｂ / Ⅳ型患者的运动功能得分虽相对较高ꎬ但情感

职能和心理健康评分均显著低于运动能力较弱的 ＳＭＡⅠ￣Ⅲａ
型患者ꎬ考虑与Ⅲｂ/Ⅳ型患者起病晚、心理适应差相关ꎬ提示患

者 ＱｏＬ 受情绪心理问题影响较大ꎬ而与运动功能并无直接关
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联ꎮ 此外ꎬ该研究进一步分析了运动量表与焦虑量表的相关

性ꎬ结果表明患者运动能力减退可导致疲劳感与抑郁焦虑情绪

加重ꎬ社会参与度降低ꎬＱｏＬ 明显下降[１５] ꎬ提示除运动功能外ꎬ
ＳＭＡ 患者的心理问题也需得到关注ꎮ

２. ＰｅｄｓＱＬ ４.０:ＰｅｄｓＱＬ ４.０ 量表作为儿童 ＱｏＬ 的系统性测

量工具ꎬ是国内外最为广泛使用的普适性儿童量表[１６￣１７] ꎮ 该量

表包括生理功能(８ 个条目)、情感功能(５ 个条目)、社会功能(５
个条目)和角色功能(５ 个条目)４ 个维度ꎬ并以 ５ 分制李克特量

表(Ｌｉｋｅｒｔ ｓｃａｌｅ)表示评估结果ꎬ分数设置 １００ 分(从不出问题)
至 ０ 分(总是出问题)ꎬ得分越高提示功能越佳ꎮ Ｉａｎｎａｃｃｏｎｅ
等[１８]应用 ＰｅｄｓＱＬ ４.０ 量表测评 １７６ 例 ＳＭＡ 儿童和 １１３４ 例健

康儿童的 ＱｏＬꎬ并通过克朗巴哈(Ｃｒｏｎｂａｃｈ α)系数和相关系数

等方法ꎬ证实了 ＰｅｄｓＱＬ ４.０ 量表在 ＳＭＡ 疾病应用中良好的内

部一致性、区分度和结构效度ꎬ为同时评价 ＳＭＡ 患儿及健康儿

童的 ＱｏＬ 提供了理论依据ꎮ 此外ꎬＰｅｄｓＱＬ ４.０ 内容简洁ꎬ在多

项 ＳＭＡ 临床试验应用并得到了良好验证[１８￣１９] ꎮ
３. ＰｅｄｓＱＬ ３.０ ＮＭＭ:ＰｅｄｓＱＬ ３.０ ＮＭＭ 是 ＰｅｄｓＱＬ 量表系列

中用于神经肌肉疾病 ＱｏＬ 的评估量表ꎬ可与 ＰｅｄｓＱＬ ４.０ 量表联

合使用ꎮ 该量表以 ２~ １８ 岁儿童及其家长为测定人群ꎬ包括儿

童自我报告和家长报告两部分ꎬ由神经肌肉疾病病情(１７ 个条

目)、医疗服务提供者沟通(３ 个条目)及家庭可用资源(５ 个条

目)３ 个维度组成ꎬ目前中文版量表可行性、信度和效度均已得

到验证[２０] ꎮ Ｗｅａｖｅｒ 等[２１] 应用 ＰｅｄｓＱＬ ３.０ ＮＭＭ 对 ５８ 例 ＳＭＡ
儿童的 ＱｏＬ 进行了测量ꎬ结果表明不同分型 ＳＭＡ 儿童的 ＱｏＬ
存在显著差异ꎻ胃造瘘手术、呼吸机辅助通气及诺西那生钠药

物治疗等干预手段可改善患者 ＱｏＬꎬ提示 ＰｅｄｓＱＬ ３.０ ＮＭＭ 可用

于评估自然病史 ＳＭＡ 患者的 ＱｏＬꎬ还可评价不同治疗手段对

ＱｏＬ 的影响ꎮ Ｙａｏ 等[２２] 首次在国内应用 ＰｅｄｓＱＬ ３.０ ＮＭＭ 对

ＳＭＡ 患者进行 ＱｏＬ 评估ꎬ结果表明不同临床类型的 ＳＭＡ 患者

ＱｏＬ 存在显著差异ꎬ运动能力低下、消化系统功能障碍、骨骼畸

形等疾病相关特征可降低患者 ＱｏＬꎬ而康复训练ꎬ多学科综合管

理等干预措施可有效改善患者 ＱｏＬꎬ该研究首次证实了 ＰｅｄｓＱＬ
３.０ ＮＭＭ 应用于国内 ＳＭＡ 人群的有效性ꎮ

二、疲劳相关量表

疲劳是机体对压力或体力消耗的正常反应ꎬ也是神经肌肉

疾病的一项重要病理生理学指标ꎮ 疲劳可诱发机体产生抑郁、
焦虑情绪ꎬ加剧身体功能不适ꎬ因此评估疲乏状况对患者健康

和 ＱｏＬ 意义重大[２３￣２５] ꎮ 研究表明ꎬＳＭＡ 患者的疲劳发生率达

６０％ꎬ肌无力、活动受限、呼吸抑制、慢性疼痛和营养不良等均可

增加疲劳发生率ꎻ疲劳可降低运动能力ꎬ减少社会参与度ꎬ进而

降低 ＱｏＬ[２６￣２７] ꎮ 疲劳分为感知疲劳(即主观疲劳)和身体疲劳

(即客观疲劳)ꎬ两者各自独立却又互有关联[２８] ꎬ感知疲劳易受

焦虑、抑郁等心理因素及睡眠障碍等原因影响ꎬ常用量表包括

ＰｅｄｓＱＬ 多维度疲乏量表 ( ＰｅｄｓＱＬＴＭ ｍｕｌｔｉｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ ｆａｔｉｇｕｅ
ｓｃａｌｅꎬ ＰｅｄｓＱＬＴＭ ＭＦＳ) 与疲劳严重程度量表 ( ｆａｔｉｇｕｅ ｓｅｖｅｒｉｔｙ
ｓｃａｌｅꎬ ＦＳＳ)ꎮ 身体疲劳则仅与生理功能相关ꎬ临床最常用工具

为 ６ 分钟步行测试(６ ｍｉｎｕｔｅ ｗａｌｋｉｎｇ ｔｅｓｔꎬ ６ＭＷＴ)ꎮ
１. ＰｅｄｓＱＬＴＭＭＦＳ:ＰｅｄｓＱＬＴＭＭＦＳ 主要用于测量 ２ 岁以上患

者近 １ 个月的疲劳指数ꎬ量表分为儿童自我报告和代理人报

告ꎬ包含总体疲劳(６ 项)ꎬ睡眠 /休息疲劳(６ 项)和认知疲劳(６
项)共 １８ 个项目ꎬ得分越高ꎬ疲劳相关症状越少ꎬＨＲＱｏＬ 也越

高[２９￣３０] ꎮ 自 ２０１４ 年该量表的中文版被编译后[３１] ꎬ现已广泛应

用于多种神经肌肉疾病ꎬ 并具有良好的信度与效度[３２] ꎮ
Ｄｕｎａｗａｙ等[３３]应用 ＰｅｄｓＱＬＴＭＭＦＳ 评估了 ３２ 例 ＳＭＡ 患者的疲劳

指数ꎬ结果显示所有患者均存在不同程度的感知疲劳ꎬ并与认

知、心理因素显著相关ꎬ与年龄、疾病分型及是否卧床等关系不

大ꎬ提示加强情绪管理ꎬ如放松心情、改善不良情绪等ꎬ有助于

减轻感知疲劳ꎮ
２. ＦＳＳ:ＦＳＳ 量表主要用于评估身体感知疲劳水平ꎬ由 ９ 个

项目组成ꎬ评估从“强烈不同意”至“强烈同意”ꎬ分数越高ꎬ疲劳

程度越高[３４￣３５] ꎮ ２００７ 年该量表被我国学者吴春薇等[３６] 应用于

评估脑卒中后疲劳患者ꎬ获得了较好的内部一致性ꎬ目前在

ＳＭＡ 中广为应用[３７] ꎮ 国外学者比较了 ２８ 例 ＳＭＡ 成年患者经

诺西那生钠治疗前后的 ＦＳＳ 评估结果ꎬ发现经 ６ 个月治疗后ꎬ
患者的运动功能显著提升ꎬ身体疲劳感随之减轻ꎬ验证了该量

表对疲劳识别的敏感性[３８] ꎮ
３. ６ＭＷＴ:６ＭＷＴ 改编自美国胸科学会(Ａｍｅｒｉｃａｎ Ｔｈｏｒａｃｉｃ

Ｓｏｃｉｅｔｙꎬ ＡＴＳ)指南ꎬ受试者沿长 ２５ ｍ 的直线行走 ６ ｍｉｎꎬ测量其

最远可达到的距离及每分钟步行距离ꎬ其中步行第 １ 分钟和最

后 １ 分钟距离的差值被定义为疲劳度ꎬ以变化率表示ꎬ正值代

表存在疲劳[３９] ꎮ 国外学者在该量表的应用过程中ꎬ提出了最小

临床重要差异值这一指标ꎬ为评估具有独立行走能力 ＳＭＡ 患者

的运动能力变化提供了可靠评价依据[４０] ꎮ ６ＭＷＴ 属身体疲劳

测定量表ꎬ简便易行、安全性和重复性好ꎬ是目前综合评估 ＳＭＡ
患者疲劳、耐力和运动能力的有效测试工具[４０￣４２] ꎮ

三、日常活动相关量表

日常生活活动(ａｃｔｉｖｉｔｉｅｓ ｏｆ ｄａｉｌｙ ｌｉｖｉｎｇꎬ ＡＤＬ)是指人们为

了照料自己的衣、食、住、行ꎬ保持个人卫生整洁和进行独立的

社区活动所必需的一系列的基本活动[４３] ꎮ 因肌力进行性下降

与运动能力减退ꎬ神经肌肉疾病患者常出现 ＡＤＬ 能力受限ꎬ
ＱｏＬ 也随之受影响[４４] ꎮ

１.活动限制评估量表(ａｃｔｉｖｉｔｙ ｌｉｍｉｔａｔｉｏｎｓ ｓｃａｌｅꎬ ＡＣＴＩＶＬＩＭ):
ＡＣＴＩＶＬＩＭ 是一项用于评估神经肌肉疾病儿童(６ ~ １５ 岁)和成

人(超过 １６ 岁)日常活动受限情况的问卷ꎬ含 ２２ 个条目ꎬ其中

儿童特定评估条目 ４ 个ꎬ成人特定评估条目 ４ 个ꎬ共有条目 １４
个ꎮ 根据患者能否不依靠工具或他人帮助完成的日常活动ꎬ分
为不可能完成(０)、完成困难(１)、容易完成(２)３ 个级别ꎮ 该量

表的信度及效度已在一项涉及 ２４５ 例成人和 １２４ 例神经肌肉疾

病患者(含 ＳＭＡ 成人 １３ 人与儿童 １４ 人) 的研究中得到验

证[４５] ꎮ 在最新一项研究中ꎬＤｅ 等[４６] 应用 ＡＣＴＩＶＬＩＭ 量表评估

了 ４８ 例Ⅱ~Ⅳ型的 ＳＭＡ 成人患者ꎬ发现接受诺西那生钠治疗

后患者的手握强度、手运动功能及肌力均得到明显提高ꎬ补充

了诺西那生钠在成人 ＳＭＡ 治疗中的有效性数据ꎮ
２.Ｂａｒｔｈｅｌ 指数:Ｂａｒｔｈｅｌ 指数是目前最常用的 ＡＤＬ 能力评估

量表ꎮ 此量表用于评估患者进食、起床与轮椅转移、个人卫生、
如厕、洗澡、步行、上下楼梯、穿衣、大便控制、小便控制等 １０ 项

内容的独立完成能力[４７] ꎮ Ｂａｒｔｈｅｌ 指数不仅具有评定简单、可
信度和灵敏度高等优点ꎬ还可预测治疗效果、住院时间和预后ꎬ
被多项研究证实可应用于 ＳＭＡ 患者的 ＡＤＬ 能力评估[４８￣４９] ꎮ

３.脊髓性肌萎缩症独立量表( ｔｈｅ ＳＭＡ ｉｎｄｅｐｅｎｄｅｎｃｅ ｓｃａｌｅꎬ
ＳＭＡＩＳ):ＳＭＡＩＳ 旨在评估和记录 ＳＭＡ 患者的日常生活功能变

化ꎬ主要适用于 ２ 岁以上不能独走的患者ꎮ 量表包括沐浴 /卫

􀅰７７１􀅰中华物理医学与康复杂志 ２０２２ 年 ２ 月第 ４４ 卷第 ２ 期　 Ｃｈｉｎ Ｊ Ｐｈｙｓ Ｍｅｄ Ｒｅｈａｂｉｌꎬ Ｆｅｂｒｕａｒｙ ２０２２ꎬ Ｖｏｌ. ４４ꎬ Ｎｏ.２



生、穿衣、饮食和饮水、移动物体、身体移动、家务和其它任务等

７ 个方面ꎬ共 ２９ 个项目ꎬ通过衡量执行每项活动所需援助的程

度来评分ꎮ ＳＭＡＩＳ 是目前评估 ＳＭＡ 专病 ＱｏＬ 的主要量表ꎬ对
于 ＳＭＡ 队列研究具有良好的应用前景ꎬ目前其信度和效度尚在

研究中[５０] ꎬ临床应用性也有待考证ꎮ
四、看护者评估量表

神经肌肉疾病是儿童期最常见的慢性致残性疾病ꎬ患儿需

父母长期照顾ꎬ看护者评估可为自我评估受限的患者提供必要

补充ꎬ使 ＱｏＬ 得到全面综合评价ꎮ
１.神经肌肉疾病照顾者经验评估量表( ａｓｓｅｓｓｍｅｎｔ ｏｆ ｃａｒｅ￣

ｇｉｖｅｒ ｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅ ｗｉｔｈ ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｅａｓｅꎬ ＡＣＥＮＤ):ＡＣＥＮＤ 是

一种用于了解神经肌肉疾病患者看护者体验的特定工具ꎬ由 ７
个部分、共 ４１ 个问题组成ꎬ其中前 ４ 部分为生理功能层面ꎬ包括

喂养 /化妆 /装扮(６ 个项目)、坐着 /玩耍(５ 个项目)、接送(５ 个

项目)和移动性(７ 个项目)ꎻ后 ３ 部分为看护者的一般情况ꎬ包
括时间(４ 个项目)、情感(９ 个项目)和财务(５ 个项目)ꎬ可应用

于 ４~１８ 岁不同运动功能的神经肌肉疾病患者的评估ꎮ Ｍａｔｓｕ￣
ｍｏｔｏ 等[５１]对 ６１ 例包括 ＳＭＡ 在内的神经肌肉疾病患者及父母

开展了 ＡＣＥＮＤ 评估ꎬ并验证了该量表的有效性ꎬ但 ＡＣＥＮＤ 在

大样本研究中的有效性还有待进一步考证ꎮ
２.计算机自适应￣儿童残疾评定表( ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｅｖａｌｕａｔｉｏｎ ｏｆ

ｄｉｓａｂｉｌｉｔｙ ｉｎｖｅｎｔｏｒｙ ｃｏｍｐｕｔｅｒｉｚｅｄ ａｄａｐｔｉｖｅ ｔｅｓｔꎬ ＰＥＤＩ￣ＣＡＴ):ＰＥＤＩ￣
ＣＡＴ 是在 １９９２ 年出版的儿童残疾评定表(ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｅｖａｌｕａｔｉｏｎ ｏｆ
ｄｉｓａｂｉｌｉｔｙ ｉｎｖｅｎｔｏｒｙꎬ ＰＥＤＩ)基础上修订而来ꎬ适用于 ２０ 岁以下儿

童和年轻成人生活能力评估ꎬ包括运动能力、日常活动、社会 /
认知、责任 ４ 个方面ꎬ按照难易程度分为无法完成、很难、有点

难、容易、我不知道共 ５ 个等级ꎮ 有研究表明ꎬＰＥＤＩ￣ＣＡＴ 可用

于Ⅱ/Ⅲ型 ＳＭＡ 患者的活动能力和日常活动技能评估ꎬ但因部

分能力较强的Ⅲ型患者存在天花板效应ꎬ其上肢功能的细微功

能变化可能无法体现ꎬ因此该量表的敏感性与特异性仍有待进

一步研究[５２] ꎮ
３. 脊髓性肌萎缩症功能评定量表( ＳＭＡ ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ ｒａｔｉｎｇ

ｓｃａｌｅꎬ ＳＭＡＦＲＳ):ＳＭＡＦＲＳ 是在肌萎缩侧索硬化症功能评定量

表、儿童功能独立性评定量表基础上修订而成的功能评定量

表ꎬ可用于评估日常生活、活动能力和肺部健康等多方面[５３￣５４] ꎮ
ＳＭＡＦＲＳ 共包括 １０ 个问题ꎬ每个问题以 ５ 分制(０~ ４ 分)评定ꎬ
其中 ４ 分表示完全独立 /没有依赖的状态ꎬ０ 分则提示完全依赖

或无法解决的状态ꎮ Ｅｌｓｈｅｉｋｈ 等[５５] 应用 ＳＭＡＦＲＳ 评估 ３２ 例保

留行走功能的 ＳＭＡ 患者ꎬ发现 ＳＭＡＦＲＳ 评分与肌力的最大自主

等长收缩测试、６ ＭＷＴ 以及尺骨复合肌肉动作电位幅度呈正相

关ꎬ提示 ＳＭＡＦＲＳ 在保留行走功能的 ＳＭＡ 成人患者评估中具有

重要价值ꎬ或可作为临床评价诺西那生钠药物治疗疗效的另一

补充ꎮ
五、其它

脊髓性肌萎缩症健康指数(ＳＭＡ ｈｅａｌｔｈ ｉｎｄｅｘꎬ ＳＭＡ￣ＨＩ)由
１１８ 个问题组成ꎬ涉及总体疾病负担、身体功能、情绪健康、疼
痛、呼吸功能、社会满意度等 １６ 个方面ꎬ分数范围 ０ ~ １００ 分ꎬ
１００ 分代表最严重的疾病负担ꎬ０ 分表示无疾病负担ꎬ该量表的

内容效度、结构效度和表面效度在 １２ 岁及以上 ＳＭＡ 患者中已

得到验证[５６] ꎬ量表在 ８~１２ 岁儿童中的应用正在逐步展开[５０] ꎮ

ＳＭＡ 患者的生存质量研究现状和展望

ＱｏＬ 是顺应医学模式转变而产生的健康指标ꎬ既强调客观

指标的检验ꎬ又注重主观指标的测评ꎬ可更为全面地反映患者

的健康状况ꎮ 目前ꎬＳＭＡ 的 ＱｏＬ 研究多集中于患者现状分析、
影响因素分析及社会经济学应用[１８￣２２] ꎮ 多项研究表明ꎬ患者运

动功能随疾病进展呈进行性减退ꎬ日常活动功能与社交能力受

限ꎬ支持护理需求以及家庭经济支出增加ꎬ看护者负担加剧ꎬ患
者及看 护 者 的 生 理 和 心 理 健 康 均 可 能 受 损ꎬ 进 而 影 响

ＱｏＬ[５７￣５９] ꎮ 另有最新研究证实ꎬ开展药物治疗前后的 ＱｏＬ 测评

并进行长期随访ꎬ有助于全面评价 ＳＭＡ 对患者的影响ꎬ补充指

导临床诊疗[３７￣３８ꎬ５３] ꎮ
现有报道显示ꎬＰｅｄｓＱＬ 是最常使用的评估量表ꎬ４０％的

ＳＭＡ 患者通过 ＰｅｄｓＱＬ ４. ０ 和 ＰｅｄｓＱＬ３. ０ ＮＭＭ 进行 ＱｏＬ 测

评[５７] ꎮ 国内学者将评价患者 ＱｏＬ 的 ＰｅｄｓＱＬ ３.０ ＮＭＭ 与评价

看护者 ＱｏＬ 的 ＰｅｄｓＱＬ 结合ꎬ分析 ＳＭＡ 对患者及看护者 ＱｏＬ 的

影响ꎬ初步证实了这两个量表在中国人群的适用性[２２] ꎮ 但是更

多测评机构仍在沿用国外的 ＱｏＬ 问卷ꎬ量表在国内人群中的评

估准确性尚需进一步考证ꎮ 此外ꎬ如何在 ＳＭＡ 临床评价中规范

使用 ＱｏＬ 量表尚未达成共识ꎬ探索和开发适合中国 ＳＭＡ 人群

ＱｏＬ 的测评工具ꎬ有望为全面综合了解和改善中国 ＳＭＡ 患者

ＱｏＬ 提供理论依据及临床指导ꎮ

参　 考　 文　 献

[１] Ｓｈｅｎｇ￣Ｙｕａｎ Ｚꎬ Ｘｉｏｎｇ Ｆꎬ Ｃｈｅｎ ＹＪꎬ ｅｔ ａｌ. Ｍｏｌｅｃｕｌａｒ ｃｈａｒａｃｔｅｒｉｚａｔｉｏｎ ｏｆ
ＳＭＮ ｃｏｐｙ ｎｕｍｂｅｒ ｄｅｒｉｖｅｄ ｆｒｏｍ ｃａｒｒｉｅｒ ｓｃｒｅｅｎｉｎｇ ａｎｄ ｆｒｏｍ ｃｏｒｅ ｆａｍｉ￣
ｌｉｅｓ ｗｉｔｈ ＳＭＡ ｉｎ ａ Ｃｈｉｎｅｓｅ ｐｏｐｕｌａｔｉｏｎ[Ｊ] .Ｅｕｒ Ｊ Ｈｕｍ Ｇｅｎｅｔꎬ２０１０ꎬ１８
(９):９７８￣９８４. ＤＯＩ:１０.１０３８ / ｅｊｈｇ.２０１０.５４.

[２] Ｌｕｎｎ ＭＲꎬ Ｗａｎｇ ＣＨ. Ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ[ Ｊ] . Ｌａｎｃｅｔꎬ ２００８ꎬ
３７１(９６３０): ２１２０￣２１３３. ＤＯＩ: １０.１０１６ / Ｓ０１４０￣６７３６(０８)６０９２１￣６.

[３] Ｍｅｒｃｕｒｉ Ｅꎬ Ｂｅｒｔｉｎｉ ＥꎬＩａｎｎａｃｃｏｎｅ ＳＴ.Ｃｈｉｌｄｈｏｏｄ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏ￣
ｐｈｙ: ｃｏｎｔｒｏｖｅｒｓｉｅｓ ａｎｄ ｃｈａｌｌｅｎｇｅｓ[ Ｊ] .Ｌａｎｃｅｔ Ｎｅｕｒｏｌꎬ ２０１２ꎬ１１(５):
４４３￣４５２. ＤＯＩ:１０.１０１６ / ｓ１４７４￣４４２２(１２)７００６１￣３.

[４] Ｐａｎｅ Ｍꎬ Ｐａｌｅｒｍｏ Ｃꎬ Ｍｅｓｓｉｎａ Ｓꎬ ｅｔ ａｌ. Ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ ｉｎ ｔｙｐｅ １ ＳＭＡ ｉｎ￣
ｆａｎｔｓꎬ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ａｎｄ ｙｏｕｎｇ ａｄｕｌｔｓ: Ｐｒｅｌｉｍｉｎａｒｙ ｒｅｓｕｌｔｓ ｏｎ ｍｏｔｏｒ ｆｕｎｃ￣
ｔｉｏｎ[Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ Ｄｉｓｏｒｄꎬ ２０１８ꎬ２８(７):５８２￣５８５. ＤＯＩ:１０.１０１６ /
ｊ.ｎｍｄ.２０１８.０５.０１０.

[５] Ｍｅｒｃｕｒｉ Ｅꎬ Ｄａｒｒａｓ ＢＴꎬ Ｃｈｉｒｉｂｏｇａ ＣＡꎬ ｅｔ ａｌ. Ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ ｖｅｒｓｕｓ ｓｈａｍ
ｃｏｎｔｒｏｌ ｉｎ ｌａｔｅｒ￣ｏｎｓｅｔ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ [ Ｊ] . Ｎ Ｅｎｇｌ Ｊ Ｍｅｄꎬ
２０１８ꎬ３７８(７):６２５￣６３５. ＤＯＩ:１０.１０５６ / ＮＥＪＭｏａ１７１０５０４.

[６] Ｋｏｃｏｖａ Ｈꎬ Ｄｖｏｒａｃｋｏｖａ Ｏꎬ Ｖｏｎｄｒａｃｅｋ Ｐꎬ ｅｔ ａｌ. Ｈｅａｌｔｈ￣ｒｅｌａｔｅｄ ｑｕａｌｉｔｙ
ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ａｎｄ ａｄｏｌｅｓｃｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ ｉｎ ｔｈｅ
Ｃｚｅｃｈ Ｒｅｐｕｂｌｉｃ[Ｊ] . Ｐｅｄｉａｔｒ Ｎｅｕｒｏｌꎬ２０１４ꎬ５０(６):５９１￣５９４. ＤＯＩ:１０.
１０１６ / ｊ.ｐｅｄｉａｔｒｎｅｕｒｏｌ.２０１４.０１.０３７.

[７] Ｔｈｅ Ｗｈｏｑｏｌ Ｇｒｏｕｐ. Ｔｈｅ Ｗｏｒｌｄ Ｈｅａｌｔｈ Ｏｒｇａｎｉｚａｔｉｏｎ Ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ Ｌｉｆｅ Ａｓ￣
ｓｅｓｓｍｅｎｔ (ＷＨＯＱＯＬ): ｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔ ａｎｄ ｇｅｎｅｒａｌ ｐｓｙｃｈｏｍｅｔｒｉｃ ｐｒｏｐ￣
ｅｒｔｉｅｓ[Ｊ] . Ｓｏｃ Ｓｃｉ Ｍｅｄꎬ１９９８ꎬ４６(１２):１５６９￣１５８５. ＤＯＩ:１０. １０１６ /
ｓ０２７７￣９５３６(９８)００００９￣４.

[８] Ｍｅｓｓｉｎａ Ｓꎬ Ｆｒｏｎｇｉａ ＡＬꎬ Ａｎｔｏｎａｃｉ Ｌꎬ ｅｔ ａｌ. Ａ ｃｒｉｔｉｃａｌ ｒｅｖｉｅｗ ｏｆ ｐａｔｉｅｎｔ
ａｎｄ ｐａｒｅｎｔ ｃａｒｅｇｉｖｅｒ ｏｒｉｅｎｔｅｄ ｔｏｏｌｓ ｔｏ ａｓｓｅｓｓ ｈｅａｌｔｈ￣ｒｅｌａｔｅｄ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ
ｌｉｆｅꎬ ａｃｔｉｖｉｔｙ ｏｆ ｄａｉｌｙ ｌｉｖｉｎｇ ａｎｄ ｃａｒｅｇｉｖｅｒ ｂｕｒｄｅｎ ｉｎ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔ￣
ｒｏｐｈｙ[ Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ Ｄｉｓｏｒｄꎬ ２０１９ꎬ ２９ ( １２): ９４０￣９５０. ＤＯＩ: １０.
１０１６ / ｊ.ｎｍｄ.２０１９.１０.００１.

􀅰８７１􀅰 中华物理医学与康复杂志 ２０２２ 年 ２ 月第 ４４ 卷第 ２ 期　 Ｃｈｉｎ Ｊ Ｐｈｙｓ Ｍｅｄ Ｒｅｈａｂｉｌꎬ Ｆｅｂｒｕａｒｙ ２０２２ꎬ Ｖｏｌ. ４４ꎬ Ｎｏ.２



[９] Ｗａｎ ＨＷＹꎬ Ｃａｒｅｙ ＫＡꎬ Ｄ′Ｓｉｌｖａ Ａꎬ ｅｔ ａｌ. " Ｇｅｔｔｉｎｇ ｒｅａｄｙ ｆｏｒ ｔｈｅ ａｄｕｌｔ
ｗｏｒｌｄ" : ｈｏｗ ａｄｕｌｔｓ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ ｐｅｒｃｅｉｖｅ ａｎｄ ｅｘｐｅｒｉ￣
ｅｎｃｅ ｈｅａｌｔｈｃａｒｅꎬ ｔｒａｎｓｉｔｉｏｎ ａｎｄ ｗｅｌｌ￣ｂｅｉｎｇ[ Ｊ] . Ｏｒｐｈａｎｅｔ Ｊ Ｒａｒｅ Ｄｉｓꎬ
２０１９ꎬ１４(１):７４.ＤＯＩ:１０.１１８６ / ｓ１３０２３￣０１９￣１０５２￣２.

[１０] Ａａｒｏｎｓｏｎ ＮＫꎬ Ｍｅｙｅｒｏｗｉｔｚ ＢＥꎬ Ｂａｒｄ Ｍꎬ ｅｔ ａｌ. Ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｒｅｓｅａｒｃｈ
ｉｎ ｏｎｃｏｌｏｇｙ. Ｐａｓｔ ａｃｈｉｅｖｅｍｅｎｔｓ ａｎｄ ｆｕｔｕｒｅ ｐｒｉｏｒｉｔｉｅｓ [ Ｊ] . Ｃａｎｃｅｒꎬ
１９９１ꎬ６７(３ Ｓｕｐｐｌ):８３９￣８４３. ＤＯＩ:１０.１００２ / １０９７￣０１４２(１９９１０２０１)
６７.

[１１] Ｄａｖｉｓ Ｅꎬ Ｗａｔｅｒｓ Ｅꎬ Ｍａｃｋｉｎｎｏｎ Ａꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐａｅｄｉａｔｒｉｃ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎ￣
ｓｔｒｕｍｅｎｔｓ: ａ ｒｅｖｉｅｗ ｏｆ ｔｈｅ ｉｍｐａｃｔ ｏｆ ｔｈｅ ｃｏｎｃｅｐｔｕａｌ ｆｒａｍｅｗｏｒｋ ｏｎ ｏｕｔ￣
ｃｏｍｅｓ[Ｊ] .Ｄｅｖ Ｍｅｄ Ｃｈｉｌｄ Ｎｅｕｒｏｌꎬ ２００６ꎬ ４８(４):３１１￣３１８. ＤＯＩ:１０.
１０１７ / Ｓ００１２１６２２０６０００６７３.

[１２] Ｍｅｒｃｕｒｉ Ｅꎬ Ｍａｚｚｏｎｅ Ｅ. Ｃｈｏｏｓｉｎｇ ｔｈｅ ｒｉｇｈｔ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｏｕｔｃｏｍｅ ｍｅａｓｕｒｅ:
ｆｒｏｍ ｔｈｅ ｐａｔｉｅｎｔ ｔｏ ｔｈｅ ｓｔａｔｉｓｔｉｃｉａｎ ａｎｄ ｂａｃｋ[Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ Ｄｉｓｏｒｄꎬ
２０１１ꎬ ２１(１):１６￣１９. ＤＯＩ:１０.１０１６ / ｊ.ｎｍｄ.２０１０.０９.００３.

[１３] Ｓａｌｉｍ Ｓꎬ Ｙａｍｉｎ Ｍꎬ Ａｌｗｉ Ｉꎬ ｅｔ ａｌ.Ｖａｌｉｄｉｔｙ ａｎｄ ｒｅｌｉａｂｉｌｉｔｙ ｏｆ ｔｈｅ Ｉｎｄｏｎｅ￣
ｓｉａｎ ｖｅｒｓｉｏｎ ｏｆ ＳＦ￣３６ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｑｕｅｓｔｉｏｎｎａｉｒｅ ｏｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｐｅｒ￣
ｍａｎｅｎｔ ｐａｃｅｍａｋｅｒｓ[Ｊ] . Ａｃｔａ Ｍｅｄ Ｉｎｄｏｎｅｓꎬ ２０１７ꎬ４９(１):１０￣１６.

[１４] Ｒｅｅｎｅｎ ＥＴꎬ Ｗａｄｍａｎ ＲＩꎬ Ｖｉｓｓｅｒ￣Ｍｅｉｌｙ ＪＭꎬ ｅｔ ａｌ. Ｃｏｒｒｅｌａｔｅｓ ｏｆ ｈｅａｌｔｈ
ｒｅｌａｔｅｄ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎ ａｄｕｌｔ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ
[Ｊ] .Ｍｕｓｃｌｅ Ｎｅｒｖｅꎬ２０１６ꎬ５４(５):８５０￣８５５. ＤＯＩ:１０.１００２ / ｍｕｓ.２５１４８.

[１５] Ｒｅｅｎｅｎ ＥＴꎬ ｖａｎ ｄｅｒ Ｐｏｌ Ｌꎬ Ｓｃｈｒöｄｅｒ Ｃꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｏｃｉａｌ ｐａｒｔｉｃｉｐａｔｉｏｎ ｏｆ
ａｄｕｌｔ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ: ｆｒｅｑｕｅｎｃｙꎬ ｒｅｓｔｒｉｃｔｉｏｎｓꎬ
ｓａｔｉｓｆａｃｔｉｏｎꎬ ａｎｄ ｃｏｒｒｅｌａｔｅｓ [ Ｊ] . Ｍｕｓｃｌｅ Ｎｅｒｖｅꎬ ２０１８ꎬ５８ ( ６):８０５￣
８１１. ＤＯＩ:１０.１００２ / ｍｕｓ.２６２０１.

[１６] Ｖａｒｎｉ ＪＷꎬ Ｓｅｉｄ Ｍꎬ Ｒｏｄｅ ＣＡ. Ｔｈｅ ＰｅｄｓＱＬ: ｍｅａｓｕｒｅｍｅｎｔ ｍｏｄｅｌ ｆｏｒ
ｔｈｅ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎｖｅｎｔｏｒｙ[Ｊ] .Ｍｅｄ Ｃａｒｅꎬ１９９９ꎬ３７(２):１２６￣
１３９. ＤＯＩ:１０.１０９７ / ００００５６５０￣１９９９０２０００￣００００３.

[１７] 卢奕云ꎬ 田琪ꎬ 郝元涛ꎬ 等. 儿童生存质量测定量表 ＰｅｄｓＱＬ ４.０
中文版的信度和效度分析[ Ｊ] .中山大学学报 (医学科学版)ꎬ
２００８ꎬ２９(３): ３２８￣３３１. ＤＯＩ: １０.１３４７ / ｊ.ｃｎｋｉ.ｓｕｎ. ｙａｔ￣ｓｅｎ.ｕｎｉｖ(ｍｅｄ.
ｓｃｉ) .２００８.０１０３.

[１８] Ｉａｎｎａｃｃｏｎｅ ＳＴꎬ Ｈｙｎａｎ ＬＳꎬ Ｍｏｒｔｏｎ Ａꎬ ｅｔ ａｌ. Ｔｈｅ ＰｅｄｓＱＬ ｉｎ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ
ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ: ｆｅａｓｉｂｉｌｉｔｙꎬ ｒｅｌｉａｂｉｌｉｔｙꎬ ａｎｄ ｖａ￣
ｌｉｄｉｔｙ ｏｆ ｔｈｅ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎｖｅｎｔｏｒｙ ｇｅｎｅｒｉｃ ｃｏｒｅ ｓｃａｌｅｓ ａｎｄ
ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ ｍｏｄｕｌｅ[Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ Ｄｉｓｏｒｄꎬ２００９ꎬ１９(１２):８０５￣
８１２. ＤＯＩ:１０.１０１６ / ｊ.ｎｍｄ.２００９.０９.００９.

[１９] Ｄｕｎａｗａｙ Ｓꎬ Ｍｏｎｔｅｓ Ｊꎬ Ｍｏｎｔｇｏｍｅｒｙ Ｍꎬ ｅｔ ａｌ. Ｒｅｌｉａｂｉｌｉｔｙ ｏｆ ｔｅｌｅｐｈｏｎｅ
ａｄｍｉｎｉｓｔｒａｔｉｏｎ ｏｆ ｔｈｅ ＰｅｄｓＱＬ ｇｅｎｅｒｉｃ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎｖｅｎｔｏｒｙ ａｎｄ ｎｅｕ￣
ｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ ｍｏｄｕｌｅ ｉｎ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ (ＳＭＡ)[Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｍｕｓ￣
ｃｕｌ Ｄｉｓｏｒｄꎬ２０１０ꎬ２０(３):１６２￣１６５. ＤＯＩ:１０.１０１６ / ｊ.ｎｍｄ.２００９.１２.００２.

[２０] 胡君ꎬ 蒋莉ꎬ 洪思琪ꎬ 等. 儿童生存质量量表 ＰｅｄｓＱＬ~ (ＴＭ)３. ０
神经肌肉疾病模块中文版的信度和效度分析[ Ｊ] .重庆医科大学

学报ꎬ ２０１２ꎬ ３７ ( ９): ８０６￣８１０. ＤＯＩ: １０. ３９６９ / ｊ. ｉｓｓｎ. ０２５３￣３６２６.
２０１２.０９.０１５.

[２１] Ｗｅａｖｅｒ ＭＳꎬ Ｈａｎｎａ Ｒꎬ Ｈｅｔｚｅｌ Ｓꎬ ｅｔ ａｌ. Ａ ｐｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅꎬ ｃｒｏｓｓｏｖｅｒ ｓｕｒ￣
ｖｅｙ ｓｔｕｄｙ ｏｆ ｃｈｉｌｄ￣ ａｎｄ ｐｒｏｘｙ￣ｒｅｐｏｒｔｅｄ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ａｃｃｏｒｄｉｎｇ ｔｏ ｓｐｉ￣
ｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ ｔｙｐｅ ａｎｄ ｍｅｄｉｃａｌ ｉｎｔｅｒｖｅｎｔｉｏｎｓ[Ｊ] . Ｊ Ｃｈｉｌｄ Ｎｅｕ￣
ｒｏｌꎬ２０２０ꎬ３５(５):３２２￣３３０. ＤＯＩ:１０.１１７７ / ０８８３０７３８１９９００４６３.

[２２] Ｙａｏ Ｍꎬ Ｍａ Ｙꎬ Ｑｉａｎ Ｒꎬ ｅｔ ａｌ. Ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｏｆ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ
ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ ａｎｄ ｔｈｅｉｒ ｃａｒｅｇｉｖｅｒｓ ｆｒｏｍ ｔｈｅ ｐｅｒｓｐｅｃｔｉｖｅ ｏｆ ｃａｒｅｇｉ￣
ｖｅｒｓ: ａ Ｃｈｉｎｅｓｅ ｃｒｏｓｓ￣ｓｅｃｔｉｏｎａｌ ｓｔｕｄｙ[Ｊ] .Ｏｒｐｈａｎｅｔ Ｊ Ｒａｒｅ Ｄｉｓꎬ２０２１ꎬ
１６(１):７. ＤＯＩ:１０.１１８６ / ｓ１３０２３￣０２０￣０１６３８￣８.

[２３] Ｆéａｓｓｏｎ Ｌꎬ Ｃａｍｄｅｓｓａｎｃｈé ＪＰꎬ Ｅｌ Ｍａｎｄｈｉ Ｌꎬ ｅｔ ａｌ. Ｆａｔｉｇｕｅ ａｎｄ ｎｅｕｒｏ￣
ｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｅａｓｅｓ[ Ｊ] . Ａｎｎ Ｒｅａｄａｐｔ Ｍｅｄ Ｐｈｙｓꎬ２００６ꎬ４９( ６):２８９￣

３８４. ＤＯＩ:１０.１０１６ / ｊ.ａｎｎｒｍｐ.２００６.０４.０１５.
[２４] Ｇｏｅｍａｎｓ Ｎꎬ ｖａｎ ｄｅｎ Ｈａｕｗｅ Ｍꎬ Ｗｉｌｓｏｎ Ｒꎬ ｅｔ ａｌ. Ａｍｂｕｌａｔｏｒｙ ｃａｐａｃｉｔｙ

ａｎｄ ｄｉｓｅａｓｅ ｐｒｏｇｒｅｓｓｉｏｎ ａｓ ｍｅａｓｕｒｅｄ ｂｙ ｔｈｅ ６￣ｍｉｎｕｔｅ￣ｗａｌｋ￣ｄｉｓｔａｎｃｅ ｉｎ
Ｄｕｃｈｅｎｎｅ ｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｙｓｔｒｏｐｈｙ ｓｕｂｊｅｃｔｓ ｏｎ ｄａｉｌｙ ｃｏｒｔｉｃｏｓｔｅｒｏｉｄｓ [ Ｊ] .
Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ Ｄｉｓｏｒｄꎬ ２０１３ꎬ２３( ８):６１８￣６２３. ＤＯＩ:１０. １０１６ / ｊ. ｎｍｄ.
２０１３.０５.００６.

[２５] Ｆｉｎｋｅｌ ＲＳꎬ Ｍｅｒｃｕｒｉ Ｅꎬ Ｄａｒｒａｓ ＢＴꎬ ｅｔ ａｌ. Ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ ｖｅｒｓｕｓ ｓｈａｍ ｃｏｎ￣
ｔｒｏｌ ｉｎ ｉｎｆａｎｔｉｌｅ￣ｏｎｓｅｔ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ [ Ｊ] . Ｎ Ｅｎｇｌ Ｊ Ｍｅｄꎬ
２０１７ꎬ３７７(１８):１７２３￣１７３２. ＤＯＩ:１０.１０５６ / ＮＥＪＭｏａ１７０２７５２.

[２６] Ｃｈａｕｄｈｕｒｉ Ａꎬ Ｂｅｈａｎ ＰＯ. Ｆａｔｉｇｕｅ ｉｎ ｎｅｕｒｏｌｏｇｉｃａｌ ｄｉｓｏｒｄｅｒｓ[ Ｊ] . Ｌａｎ￣
ｃｅｔꎬ２００４ꎬ ３６３ ( ９４１３): ９７８￣９８８. ＤＯＩ: １０. １０１６ / Ｓ０１４０￣６７３６ ( ０４)
１５７９４￣２.

[２７] Ｌｏｕ ＪＳꎬ Ｗｅｉｓｓ ＭＤꎬ Ｃａｒｔｅｒ ＧＴ. Ａｓｓｅｓｓｍｅｎｔ ａｎｄ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔ ｏｆ ｆａｔｉｇｕｅ
ｉｎ ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｅａｓｅ[Ｊ] .Ａｍ Ｊ Ｈｏｓｐ Ｐａｌｌｉａｔ Ｃａｒｅꎬ２０１０ꎬ２７(２):
１４５￣１５７. ＤＯＩ:１０.１１７７ / １０４９９０９１０９３５８４２０.

[２８] Ｋｌｕｇｅｒ ＢＭꎬ Ｋｒｕｐｐ ＬＢꎬ Ｅｎｏｋａ ＲＭ. Ｆａｔｉｇｕｅ ａｎｄ ｆａｔｉｇａｂｉｌｉｔｙ ｉｎ ｎｅｕｒｏ￣
ｌｏｇｉｃ ｉｌｌｎｅｓｓｅｓ: ｐｒｏｐｏｓａｌ ｆｏｒ ａ ｕｎｉｆｉｅｄ ｔａｘｏｎｏｍｙ[Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙꎬ ２０１３ꎬ
８０(４):４０９￣４１６. ＤＯＩ:１０.１２１２ / ＷＮＬ.０ｂ０１３ｅ３１８２７ｆ０７ｂｅ.

[２９] Ｖａｒｎｉ ＪＷꎬ Ｂｕｒｗｉｎｋｌｅ ＴＭꎬ Ｋａｔｚ ＥＲꎬ ｅｔ ａｌ. Ｔｈｅ ＰｅｄｓＱＬ ｉｎ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ
ｃａｎｃｅｒ: ｒｅｌｉａｂｉｌｉｔｙ ａｎｄ ｖａｌｉｄｉｔｙ ｏｆ ｔｈｅ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎｖｅｎｔｏｒｙ
ｇｅｎｅｒｉｃ ｃｏｒｅ ｓｃａｌｅｓꎬ ｍｕｌｔｉｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ ｆａｔｉｇｕｅ ｓｃａｌｅꎬ ａｎｄ ｃａｎｃｅｒ ｍｏｄ￣
ｕｌｅ[Ｊ] . Ｃａｎｃｅｒꎬ２００２ꎬ９４(７):２０９０￣２１０６. ＤＯＩ:１０.１００２ / ｃｎｃｒ.１０４２８.

[３０] Ｍｏｎｔｅｓ Ｊꎬ Ｇｏｒｄｏｎ ＡＭꎬ Ｐａｎｄｙａ Ｓꎬ ｅｔ ａｌ. Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｏｕｔｃｏｍｅ ｍｅａｓｕｒｅｓ ｉｎ
ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ[ Ｊ] . Ｊ Ｃｈｉｌｄ Ｎｅｕｒｏｌꎬ２００９ꎬ２４(８):９６８￣９７８.
ＤＯＩ:１０.１１７７ / ０８８３０７３８０９３３２７０２.

[３１] 卜秀青ꎬ 叶启蒙ꎬ 刘可ꎬ 等. 中文版 ＰｅｄｓＱＬ~ (ＴＭ)ＭＦＳ 儿童多维

疲乏量表的译制[Ｊ] . 现代临床护理ꎬ ２０１４ꎬ １３(１１): ７２￣７５. ＤＯＩ:
１０.３９６９ / ｊ.ｉｓｓｎ.１６７１￣８２８３.２０１４.１１.１７.

[３２] Ａｌｅｍｄａｒｏｇｌｕ￣Ｇｕｒｂｕｚ Ｉꎬ Ｂｕｌｕｔ Ｎꎬ Ｂｏｚｇｅｙｉｋ Ｓꎬ ｅｔ ａｌ. Ｒｅｌｉａｂｉｌｉｔｙ ａｎｄ ｖａ￣
ｌｉｄｉｔｙ ｏｆ ｔｈｅ Ｔｕｒｋｉｓｈ ｔｒａｎｓｌａｔｉｏｎ ｏｆ ＰｅｄｓＱＬＴＭ ｍｕｌｔｉｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ ｆａｔｉｇｕｅ
ｓｃａｌｅ ｉｎ Ｄｕｃｈｅｎｎｅ ｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｙｓｔｒｏｐｈｙ[Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｓｃｉｅｎｃｅｓ (Ｒｉｙａｄｈ)ꎬ
２０１９ꎬ２４(４):３０２￣３１０. ＤＯＩ:１０.１７７１２ / ｎｓｊ.２０１９.４.２０１９００３５.

[３３] Ｄｕｎａｗａｙ Ｙｏｕｎｇ Ｓꎬ Ｍｏｎｔｅｓ Ｊꎬ Ｋｒａｍｅｒ ＳＳꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐｅｒｃｅｉｖｅｄ ｆａｔｉｇｕｅ ｉｎ
ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ: ａ ｐｉｌｏｔ ｓｔｕｄｙ[Ｊ] . Ｊ Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ Ｄｉｓꎬ２０１９ꎬ６
(１):１０９￣１１７. ＤＯＩ:１０.３２３３ / ＪＮＤ￣１８０３４２.

[３４] Ｋｒｕｐｐ ＬＢꎬ ＬａＲｏｃｃａ ＮＧꎬ Ｍｕｉｒ￣Ｎａｓｈ Ｊꎬ ｅｔ ａｌ. Ｔｈｅ ｆａｔｉｇｕｅ ｓｅｖｅｒｉｔｙ
ｓｃａｌｅ. Ａｐｐｌｉｃａｔｉｏｎ ｔｏ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｍｕｌｔｉｐｌｅ ｓｃｌｅｒｏｓｉｓ ａｎｄ ｓｙｓｔｅｍｉｃ ｌｕ￣
ｐｕｓ ｅｒｙｔｈｅｍａｔｏｓｕｓ [ Ｊ] . Ａｒｃｈ Ｎｅｕｒｏｌꎬ １９８９ꎬ ４６ ( １０ ): １１２１￣１１２３.
ＤＯＩ:１０.１００１ / ａｒｃｈｎｅｕｒ.１９８９.００５２０４６０１１５０２２.

[３５] Ｗｅｒｌａｕｆｆ Ｕꎬ Ｈøｊｂｅｒｇ Ａꎬ Ｆｉｒｌａ￣Ｈｏｌｍｅ Ｒꎬ ｅｔ ａｌ. Ｆａｔｉｇｕｅ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ
ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ ｔｙｐｅ ＩＩ ａｎｄ ｃｏｎｇｅｎｉｔａｌ ｍｙｏｐａｔｈｉｅｓ: ｅｖａｌｕａｔｉｏｎ
ｏｆ ｔｈｅ ｆａｔｉｇｕｅ ｓｅｖｅｒｉｔｙ ｓｃａｌｅ[ Ｊ] . Ｑｕａｌ Ｌｉｆｅ Ｒｅｓꎬ２０１４ꎬ２３(５):１４７９￣
１４８８. ＤＯＩ:１０.１００７ / ｓ１１１３６￣０１３￣０５６５￣８..

[３６] 吴春薇ꎬ 王得新. 疲劳严重度量表中译本应用于脑梗死患者的临

床与评价[Ｊ] . 中华物理医学与康复杂志ꎬ ２００７ꎬ ２９(９): ６０８￣６１１.
[３７] Ｂｉｎｚ Ｃꎬ Ｓｃｈｒｅｉｂｅｒ￣Ｋａｔｚ Ｏꎬ Ｋｕｍｐｅ Ｍꎬ ｅｔ ａｌ. Ａｎ ｏｂｓｅｒｖａｔｉｏｎａｌ ｃｏｈｏｒｔ

ｓｔｕｄｙ ｏｎ ｉｍｐａｃｔꎬ ｄｉｍｅｎｓｉｏｎｓ ａｎｄ ｏｕｔｃｏｍｅ ｏｆ ｐｅｒｃｅｉｖｅｄ ｆａｔｉｇｕｅ ｉｎ ａｄｕｌｔ
５ｑ￣ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｒｅｃｅｉｖｉｎｇ ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ
[Ｊ] .Ｊ Ｎｅｕｒｏｌꎬ ２０２１ꎬ２６８(３):９５０￣９６２. ＤＯＩ:１０. １００７ / ｓ００４１５￣０２０￣
１０２２７￣５.

[３８] Ｋｉｚｉｎａ Ｋꎬ Ｓｔｏｌｔｅ Ｂꎬ Ｔｏｔｚｅｃｋ Ａꎬ ｅｔ ａｌ. Ｆａｔｉｇｕｅ ｉｎ ａｄｕｌｔｓ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ
ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ ｕｎｄｅｒ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｗｉｔｈ ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ[Ｊ] . Ｓｃｉ Ｒｅｐꎬ２０２０ꎬ
１０(１):１１０６９.ＤＯＩ:１０.１０３８ / ｓ４１５９８￣０２０￣６８０５１￣ｗ.

[３９] Ｙｏｕｎｇ ＳＤꎬ Ｍｏｎｔｅｓ Ｊꎬ Ｋｒａｍｅｒ ＳＳꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｉｘ￣ｍｉｎｕｔｅ ｗａｌｋ ｔｅｓｔ ｉｓ ｒｅｌｉａ￣
ｂｌｅ ａｎｄ ｖａｌｉｄ ｉｎ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ[ Ｊ] .Ｍｕｓｃｌｅ Ｎｅｒｖｅꎬ２０１６ꎬ５４

􀅰９７１􀅰中华物理医学与康复杂志 ２０２２ 年 ２ 月第 ４４ 卷第 ２ 期　 Ｃｈｉｎ Ｊ Ｐｈｙｓ Ｍｅｄ Ｒｅｈａｂｉｌꎬ Ｆｅｂｒｕａｒｙ ２０２２ꎬ Ｖｏｌ. ４４ꎬ Ｎｏ.２



(５):８３６￣８４２. ＤＯＩ:１０.１００２ / ｍｕｓ.２５１２０.
[４０] Ｓｔｏｌｔｅ Ｂꎬ Ｂｏｉｓ ＪＭꎬ Ｂｏｌｚ Ｓꎬ ｅｔ ａｌ. Ｍｉｎｉｍａｌ ｃｌｉｎｉｃａｌｌｙ ｉｍｐｏｒｔａｎｔ ｄｉｆｆｅｒ￣

ｅｎｃｅｓ ｉｎ ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ ｍｏｔｏｒ ｓｃｏｒｅｓ ｉｎ ａｄｕｌｔｓ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ
[Ｊ] . Ｅｕｒ Ｊ Ｎｅｕｒｏｌꎬ ２０２０ꎬ２７( １２):２５８６￣２５９４. ＤＯＩ:１０. １１１１ / ｅｎｅ.
１４４７.

[４１] Ｋｉｎｇ Ｗꎬ Ｋｉｓｓｅｌ ＪＴꎬ Ｍｏｎｔｅｓ Ｊꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｉｘ￣ｍｉｎｕｔｅ ｗａｌｋ ｔｅｓｔ ｄｅｍｏｎｓｔｒａｔｅｓ
ｍｏｔｏｒ ｆａｔｉｇｕｅ ｉｎ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ [ Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙꎬ ２０１０ꎬ ７５
(１２):１１２１￣１１２２.ＤＯＩ: １０.１２１２ / ＷＮＬ.０ｂ０１３ｅ３１８１ｆ００３０４.

[４２] Ｄａｒｒａｓ ＢＴꎬ Ｃｈｉｒｉｂｏｇａ ＣＡꎬ Ｉａｎｎａｃｃｏｎｅ ＳＴꎬ ｅｔ ａｌ. Ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ ｉｎ ｌａｔｅｒ￣
ｏｎｓｅｔ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ: ｌｏｎｇ￣ｔｅｒｍ ｒｅｓｕｌｔｓ ｆｒｏｍ ｔｈｅ ｐｈａｓｅ １ / ２
ｓｔｕｄｉｅｓ[ Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙꎬ ２０１９ꎬ９２ ( ２１):２４９２￣２５０６. ＤＯＩ:１０. １２１２ /
ＷＮＬ.００００００００００００７５２７.

[４３] Ｍｌｉｎａｃ ＭＥꎬ Ｆｅｎｇ ＭＣ. Ａｓｓｅｓｓｍｅｎｔ ｏｆ ａｃｔｉｖｉｔｉｅｓ ｏｆ ｄａｉｌｙ ｌｉｖｉｎｇꎬ ｓｅｌｆ￣
ｃａｒｅꎬ ａｎｄ ｉｎｄｅｐｅｎｄｅｎｃｅ[Ｊ] . Ａｒｃｈ Ｃｌｉｎ Ｎｅｕｒｏｐｓｙｃｈｏｌꎬ２０１６ꎬ３１(６):
５０６￣５１６. ＤＯＩ:１０.１０９３ / ａｒｃｌｉｎ / ａｃｗ０４９.

[４４] Ｐｉｃｃｉｎｉｎｎｉ Ｍꎬ Ｆａｌｓｉｎｉ Ｃꎬ Ｐｉｚｚｉ Ａ. Ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎ ｈｅｒｅｄｉｔａｒｙ ｎｅｕｒｏ￣
ｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｅａｓｅｓ[ Ｊ] . Ａｃｔａ Ｎｅｕｒｏｌ Ｓｃａｎｄꎬ２００４ꎬ１０９( ２):１１３￣１１９.
ＤＯＩ:１０.１０４６ / ｊ.１６００￣０４０４.２００３.００１８５.ｘ.

[４５] Ｖａｎｄｅｒｖｅｌｄｅ Ｌꎬ Ｖａｎ ｄｅｎ Ｂｅｒｇｈ ＰＹꎬ Ｇｏｅｍａｎｓ Ｎꎬ ｅｔ ａｌ. ＡＣＴＩＶＬＩＭ: ａ
ｒａｓｃｈ￣ｂｕｉｌｔ ｍｅａｓｕｒｅ ｏｆ ａｃｔｉｖｉｔｙ ｌｉｍｉｔａｔｉｏｎｓ ｉｎ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ａｎｄ ａｄｕｌｔｓ ｗｉｔｈ
ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｏｒｄｅｒｓ[Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ Ｄｉｓｏｒｄꎬ２００７ꎬ１７(６):４５９￣
４６９. ＤＯＩ:１０.１０１６ / ｊ.ｎｍｄ.２００７.０２.０１３.

[４６] Ｄｅ Ｗｅｌ Ｂꎬ Ｇｏｏｓｅｎｓ Ｖꎬ Ｓｏｂｏｔａ Ａꎬ ｅｔ ａｌ. Ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｓｉｇｎｉｆｉ￣
ｃａｎｔｌｙ ｉｍｐｒｏｖｅｓ ｈａｎｄ ｇｒｉｐ ｓｔｒｅｎｇｔｈꎬ ｈａｎｄ ｍｏｔｏｒ ｆｕｎｃｔｉｏｎ ａｎｄ ＭＲＣ ｓｕｍ
ｓｃｏｒｅｓ ｉｎ ａｄｕｌｔ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ ｔｙｐｅｓ ３ ａｎｄ ４
[Ｊ] . Ｊ Ｎｅｕｒｏｌꎬ ２０２１ꎬ２６８(３):９２３￣９２５. ＤＯＩ:１０. １００７ / ｓ００４１５￣０２０￣
１０２２３￣９.

[４７] Ｍａｈｏｎｅｙ ＦＩꎬ Ｂａｒｔｈｅｌ ＤＷ. Ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ ｅｖａｌｕａｔｉｏｎ: ｔｈｅ Ｂａｒｔｈｅｌ ｉｎｄｅｘ
[Ｊ] . Ｍｄ Ｓｔａｔｅ Ｍｅｄ Ｊꎬ １９６５ꎬ １４: ６１￣６５.

[４８] Ｌóｐｅｚ￣Ｂａｓｔｉｄａ Ｊꎬ Ｐｅñａ￣Ｌｏｎｇｏｂａｒｄｏ ＬＭꎬ Ａｒａｎｄａ￣Ｒｅｎｅｏ Ｉꎬ ｅｔ ａｌ. Ｓｏ￣
ｃｉａｌ / ｅｃｏｎｏｍｉｃ ｃｏｓｔｓ ａｎｄ ｈｅａｌｔｈ￣ｒｅｌａｔｅｄ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ
ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ ( ＳＭＡ) ｉｎ Ｓｐａｉｎ[ Ｊ] .Ｏｒｐｈａｎｅｔ Ｊ Ｒａｒｅ Ｄｉｓꎬ
２０１７ꎬ１２(１):１４１. ＤＯＩ:１０.１１８６ / ｓ１３０２３￣０１７￣０６９５￣０.

[４９] Ｆｏｒｍｉｇａ Ｆꎬ Ｍａｓｃａｒó Ｊꎬ Ｐｕｊｏｌ Ｒ. Ｉｎｔｅｒ￣ｒａｔｅｒ ｒｅｌｉａｂｉｌｉｔｙ ｏｆ ｔｈｅ Ｂａｒｔｈｅｌ ｉｎ￣
ｄｅｘ[Ｊ] . Ａｇｅ Ａｇｅｉｎｇꎬ ２００５ꎬ３４(６):６５５￣６５６. ＤＯＩ:１０.１０９３ / ａｇｅｉｎｇ /
ａｆｉ２０９.

[５０] Ｍｅｒｃｕｒｉ Ｅꎬ Ｍｅｓｓｉｎａ Ｓꎬ Ｍｏｎｔｅｓ Ｊꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐａｔｉｅｎｔ ａｎｄ ｐａｒｅｎｔ ｏｒｉｅｎｔｅｄ
ｔｏｏｌｓ ｔｏ ａｓｓｅｓｓ ｈｅａｌｔｈ￣ｒｅｌａｔｅｄ ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅꎬ ａｃｔｉｖｉｔｙ ｏｆ ｄａｉｌｙ ｌｉｖｉｎｇ ａｎｄ

ｃａｒｅｇｉｖｅｒ ｂｕｒｄｅｎ ｉｎ ＳＭＡ[Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ Ｄｉｓｏｒｄꎬ２０２０ꎬ３０(５):４３１￣
４３６. ＤＯＩ:１０.１０１６ / ｊ.ｎｍｄ.２０２０.０２.０１９.

[５１] Ｍａｔｓｕｍｏｔｏ Ｈꎬ Ｃｌａｙｔｏｎ￣Ｋｒａｓｉｎｓｋｉ ＤＡꎬ Ｋｌｉｎｇｅ ＳＡꎬ ｅｔ ａｌ. Ｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔ
ａｎｄ ｉｎｉｔｉａｌ ｖａｌｉｄａｔｉｏｎ ｏｆ ｔｈｅ ａｓｓｅｓｓｍｅｎｔ ｏｆ ｃａｒｅｇｉｖｅｒ ｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅ ｗｉｔｈ
ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｅａｓｅ[Ｊ] . Ｊ Ｐｅｄｉａｔｒ Ｏｒｔｈｏｐꎬ ２０１１ꎬ３１(３):２８４￣２９２.
ＤＯＩ:１０.１０９７ / ＢＰＯ.０ｂ０１３ｅ３１８２０ｆｃ５２２.

[５２] Ｐａｓｔｅｒｎａｋ Ａꎬ Ｓｉｄｅｒｉｄｉｓ Ｇꎬ Ｆｒａｇａｌａ￣Ｐｉｎｋｈａｍ Ｍꎬ ｅｔ ａｌ. Ｒａｓｃｈ ａｎａｌｙｓｉｓ
ｏｆ ｔｈｅ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ ｅｖａｌｕａｔｉｏｎ ｏｆ ｄｉｓａｂｉｌｉｔｙ ｉｎｖｅｎｔｏｒｙ￣ｃｏｍｐｕｔｅｒ ａｄａｐｔｉｖｅ ｔｅｓｔ
(ＰＥＤＩ￣ＣＡＴ) ｉｔｅｍ ｂａｎｋ ｆｏｒ ｃｈｉｌｄｒｅｎ ａｎｄ ｙｏｕｎｇ ａｄｕｌｔｓ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ
ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ[Ｊ] . Ｍｕｓｃｌｅ Ｎｅｒｖｅꎬ ２０１６ꎬ５４(６):１０９７￣１１０７. ＤＯＩ:
１０.１００２ / ｍｕｓ.２５１６４.

[５３] Ｙｅｏ ＣＪＪꎬ Ｓｉｍｅｏｎｅ ＳＤꎬ Ｔｏｗｎｓｅｎｄ ＥＬꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅ ｃｏｈｏｒｔ ｓｔｕｄｙ
ｏｆ ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｉｎ ａｄｕｌｔｓ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ[ Ｊ] . Ｊ
Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌ Ｄｉｓꎬ ２０２０ꎬ７(３):２５７￣２６８. ＤＯＩ:１０.３２３３ / ＪＮＤ￣１９０４５３.

[５４] Ｅｌｓｈｅｉｋｈ Ｂꎬ Ｐｒｉｏｒ Ｔꎬ Ｚｈａｎｇ Ｘꎬ ｅｔ ａｌ. Ａｎ ａｎａｌｙｓｉｓ ｏｆ ｄｉｓｅａｓｅ ｓｅｖｅｒｉｔｙ
ｂａｓｅｄ ｏｎ ＳＭＮ２ ｃｏｐｙ ｎｕｍｂｅｒ ｉｎ ａｄｕｌｔｓ ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ
[Ｊ] . Ｍｕｓｃｌｅ Ｎｅｒｖｅꎬ ２００９ꎬ ４０( ４): ６５２￣６５６. ＤＯＩ: １０. １００２ / ｍｕｓ.
２１３５０.

[５５] Ｅｌｓｈｅｉｋｈ Ｂꎬ Ｋｉｎｇ Ｗꎬ Ａｒｎｏｌｄ Ｗꎬ ｅｔ ａｌ. Ｒｅｌｉａｂｉｌｉｔｙ ｏｆ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ
ａｔｒｏｐｈｙ ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ ｒａｔｉｎｇ ｓｃａｌｅ ( ＳＭＡＦＲＳ) ｉｎ ａｍｂｕｌａｔｏｒｙ ａｄｕｌｔｓ ｗｉｔｈ
ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ [Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙꎬ ２０１８ꎬ ９０(１５): ４５２.

[５６] Ｍｏｎｇｉｏｖｉ Ｐꎬ Ｄｉｌｅｋ Ｎꎬ Ｇａｒｌａｎｄ Ｃꎬ ｅｔ ａｌ. Ｐａｔｉｅｎｔ ｒｅｐｏｒｔｅｄ ｉｍｐａｃｔ ｏｆ
ｓｙｍｐｔｏｍｓ ｉｎ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ (ＰＲＩＳＭ￣ＳＭＡ)[Ｊ] . Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙꎬ
２０１８ꎬ９１(１３):１２０６￣１２１４. ＤＯＩ:１０.１２１２ / ＷＮＬ.００００００００００００６２４１.

[５７] Ｌａｎｄｆｅｌｄｔ Ｅꎬ Ｅｄｓｔｒöｍ Ｊꎬ Ｓｅｊｅｒｓｅｎ Ｔꎬ ｅｔ ａｌ. Ｑｕａｌｉｔｙ ｏｆ ｌｉｆｅ ｏｆ ｐａｔｉｅｎｔｓ
ｗｉｔｈ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ: ａ ｓｙｓｔｅｍａｔｉｃ ｒｅｖｉｅｗ[Ｊ] . Ｅｕｒ Ｊ Ｐａｅｄｉａｔｒ
Ｎｅｕｒｏｌꎬ ２０１９ꎬ２３(３):３４７￣３５６. ＤＯＩ:１０.１０１６ / ｊ.ｅｊｐｎ.２０１９.０３.００４.

[５８] Ｗａｎ ＨＷꎬ Ｃａｒｅｙ ＫＡꎬ Ｄ′Ｓｉｌｖａ Ａꎬ ｅｔ ａｌ. Ｈｅａｌｔｈꎬ ｗｅｌｌｂｅｉｎｇ ａｎｄ ｌｉｖｅｄ
ｅｘｐｅｒｉｅｎｃｅｓ ｏｆ ａｄｕｌｔｓ ｗｉｔｈ ＳＭＡ: ａ ｓｃｏｐｉｎｇ ｓｙｓｔｅｍａｔｉｃ ｒｅｖｉｅｗ[ Ｊ] . Ｏｒ￣
ｐｈａｎｅｔ Ｊ Ｒａｒｅ Ｄｉｓꎬ２０２０ꎬ１５(１):７０. ＤＯＩ:１０.１１８６ / ｓ１３０２３￣０２０￣１３３９￣
３.

[５９] Ｐｏｕｓａｄａ Ｔꎬ Ｇｒｏｂａ Ｂꎬ Ｎｉｅｔｏ￣Ｒｉｖｅｉｒｏ Ｌꎬ ｅｔ ａｌ. Ｄｅｔｅｒｍｉｎｉｎｇ ｔｈｅ ｂｕｒｄｅｎ
ｏｆ ｔｈｅ ｆａｍｉｌｙ ｃａｒｅｇｉｖｅｒｓ ｏｆ ｐｅｏｐｌｅ ｗｉｔｈ ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ ｄｉｓｅａｓｅｓ ｗｈｏ ｕｓｅ
ａ ｗｈｅｅｌｃｈａｉｒ[Ｊ] . Ｍｅｄｉｃｉｎｅ (Ｂａｌｔｉｍｏｒｅ)ꎬ２０１８ꎬ９７(２４):１１０３９. ＤＯＩ:
１０.１０９７ / ＭＤ.０００００００００００１１０３９.

(修回日期:２０２１￣１２￣２６)
(本文编辑:凌　 琛)
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