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　　脊髓性肌萎缩症（ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ，

ＳＭＡ）是一种罕见的遗传性神经肌肉病，为常染色

体隐性遗传。临床表现为肢体近端进行性、对称性

肌无力和肌萎缩。根据患者起病年龄和所获得的

最大运动功能，可将ＳＭＡ 由重到轻分为４型，

其中Ⅰ～Ⅲ型为儿童型
［１］。

随着病情的进展，患者会发生呼吸系统、骨骼

系统、消化系统等多系统损害和并发症。目前国际

上已制定了２版ＳＭＡ多学科诊治管理共识
［２４］，近

两年我国也分别制定了ＳＭＡ多学科管理专家共识

和临床实践指南［５６］，以协助规范ＳＭＡ的诊断和治

疗。但目前尚无标准化的营养支持指南，给予ＳＭＡ

具体的指导与建议。

在营养方面，ＳＭＡ患儿易合并吞咽功能障碍、

胃肠道功能障碍、喂养困难、骨代谢异常和营养不

良／过剩等。由于患者机体成分的改变［７８］，目前尚

９９６　中国临床医学　２０２１年８月　第２８卷　第４期　　ＣｈｉｎｅｓｅＪｏｕｒｎａｌｏｆＣｌｉｎｉｃａｌＭｅｄｉｃｉｎｅ，２０２１，Ｖｏｌ．２８，Ｎｏ．４



无ＳＭＡ特定的生长曲线图，对于能量的推荐摄入

量也缺乏统一标准。因此，对患儿需定期进行生长

和营养状况的监测与评估，并由专业营养师进行营

养干预与治疗。个体化的营养管理在提高患儿生

活质量、延缓病情、延长生存期方面起重要

作用［９１２］。

１　犛犕犃患儿的临床分型及营养相关表现

１．１　Ⅰ型　也称 ＷｅｒｄｎｉｇＨｏｆｆｍａｎ病，即婴儿型。

患儿出生后６个月内起病，最大运动能力障碍为不

能达到独坐。Ⅰ型患儿由于咀嚼肌无力、吞咽困难

和呼吸问题，导致能量摄入减少。此外，增加的呼

吸负担可能导致能量消耗和热量需求增加，从而进

一步增加营养不良的风险［３］。患儿临床表型的严重

程度会显著影响其营养和整体健康状况［１３］。

１．２　Ⅱ型　也称Ｄｕｂｏｗｉｔｚ病，即中间型。患者多

在出生后６～１８个月起病，最大运动能力可达独坐。

随着年龄的增长，由于运动能力受限和身体结构的

改变导致患儿运动量减少，能量摄入超过机体需要

量，易出现营养过剩，导致超重甚至肥胖［１４］。部分

有喂养问题和吞咽功能障碍的患儿则易出现营养

不良［１５］。

１．３　Ⅲ型　也称ＫｕｇｅｌｂｅｒｇＷｅｌａｎｄｅｒ病，即青少

年型。患者多在出生１８个月后起病，可独走。Ⅲ型

患儿很少出现进食困难及吞咽功能障碍。此型患

儿最大的营养问题是超重和肥胖。超重／肥胖会使

患儿的活动能力降低，从而增加高血压、糖尿病等

代谢障碍相关疾病的发生风险［３］。

近年来，越来越多的证据［３，１６１８］表明，ＳＭＡ患

儿可能存在代谢异常，如代谢性酸中毒、脂肪酸代

谢异常、高脂血症、肌肉线粒体缺陷、氨基酸代谢异

常、葡萄糖代谢异常和胰腺发育缺陷等。

２　犛犕犃患儿的营养需求

２．１　能量　目前对于ＳＭＡ患儿的能量推荐摄入

量仍无统一标准。膳食营养素参考摄入量（ｄｉｅｔａｒｙ

ｒｅｆｅｒｅｎｃｅｉｎｔａｋｅｓ，ＤＲＩｓ）往往高估了神经肌肉疾病

患儿的能量需求［１９］。通气情况、药物治疗、年龄、体

质量、身长、活动能力、进食能力和体脂含量都会影

响患儿对能量的需求［２０２１］。

２０１７年，欧洲儿科胃肠病学、肝病学和营养协会

推荐的非卧床有运动功能障碍患儿每日能量需求为

１４ｋｃａｌ／ｃｍ，无法行走患儿为１１ｋｃａｌ／ｃｍ
［２２］。哥伦比

亚大学ＳＭＡ临床研究中心推荐ＳＭＡ患儿的理想能

量摄入为９～１１ｋｃａｌ／ｃｍ
［２３］。另一项研究［１３］发现，Ⅰ型

患儿的能量需求可能为７～１１ｋｃａｌ／ｃｍ。但目前没有

临床研究证实ＳＭＡ患儿能量摄入的标准。推荐使用

间接测热法和身体成分检测，从而更精准地评估患儿

实际能量的摄入需求［３，２２］。

２．２　碳水化合物　碳水化合物的摄入量可参考同

年龄段健康人群［２］。中国０～６月龄婴儿碳水化合

物适宜摄入量（ａｄｅｑｕａｔｅｉｎｔａｋｅ，ＡＩ）为６０ｇ／ｄ，７～

１２月龄婴儿ＡＩ为８５ｇ／ｄ，１岁及以上健康人群碳

水化合物的宏量营养素可接受范围（ａｃｃｅｐｔａｂｌｅ

ｍａｃｒｏｎｕｔｒｉｅｎｔｄｉｓｔｒｉｂｕｔｉｏｎｒａｎｇｅ，ＡＭＤＲ）为每日

膳食总摄入量的５０％～６５％
［２４］。

２．３　蛋白质　ＳＭＡ患儿因吞咽功能障碍、进食困

难及喂养问题，易发生蛋白质摄入不足［２５］。充足的

蛋白质摄入有利于患儿的生长。具体摄入量可参

考中国各年龄段不同性别健康人群的ＤＲＩ，其中

０～６月龄婴儿蛋白质的ＡＩ值为９ｇ／ｄ，７～１２月龄

婴儿的推荐摄入量（ｒｅｃｏｍｍｅｎｄｅｄｎｕｔｒｉｅｎｔｉｎｔａｋｅ，

ＲＮＩ）为２０ｇ／ｄ
［２４］。在并发呼吸系统疾病或进行外

科手 术 干 预 期 间，蛋 白 质 的 需 要 量 可 能 高

于ＲＮＩ
［２６］。

对于蛋白质摄入不足的患儿，需在营养师的指

导下适量增加蛋白质的摄入，可通过膳食或蛋白粉

补充。同时需避免长期蛋白质摄入过多，以免加重

肾脏负担，并对骨密度产生负面影响。

２．４　脂　肪　脂肪是膳食能量的主要来源，摄入

不足会引起必需脂肪酸缺乏，过量摄入则会增加

ＳＭＡ患儿超重甚至肥胖的风险。脂肪的摄入量可

参考中国同年龄段健康人群ＤＲＩ：鉴于０～３岁婴幼

儿对膳食总脂肪所提供能量及必需脂肪酸的高度

依赖，建议０～６月龄婴儿每日膳食总脂肪ＡＩ为

４８％、７～１２月龄为４０％、１～３岁为３５％；４岁以上

儿童、青少年膳食总脂肪ＡＭＤＲ为２０％～３０％；同

时要注意控制饱和脂肪酸的摄入，４岁以上儿童的

ＡＭＤＲ为８％。作为生命早期条件必需脂肪酸的

二十二碳六烯酸（ｄｏｃｏｓａｈｅｘａｅｎｏｉｃａｃｉｄ，ＤＨＡ），

０～３岁婴幼儿的ＡＩ为１００ｍｇ／ｄ
［２４］。

最近证据［２７］表明，ＳＭＡ患者对血脂异常和肝

脂肪变性的易感性增加，在ＳＭＡ小鼠模型中显示

低脂饮食可提高其生存率。对于合并脂肪酸代谢

异常的患者，建议给予低脂饮食。

２．５　维生素和矿物质　ＳＭＡ患儿可能缺乏的营养
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素包括维生素Ａ、维生素Ｄ、维生素Ｋ、叶酸、钙、铁

和镁［２８］。日常饮食应做到平衡膳食，食物多样化，

以满足患儿对各类营养素的需求。对于营养摄入

不足的患儿，建议在营养师的指导下适宜补充。摄

入量可遵循中国各年龄段不同性别人群的

ＤＲＩｓ
［２４］。

２．６　液体量和膳食纤维　需保证患儿有充足液体

量的摄入。进食富含膳食纤维的食物，如新鲜的绿

叶蔬菜、水果、菌藻类等，以促进肠道蠕动。膳食纤

维的摄入量建议参照正常儿童推荐量：年龄＋５ｇ／ｄ

（＞２岁儿童）
［２９］。

３　犛犕犃患儿营养治疗的途径选择

营养摄入的途径视患儿的胃肠道症状、吞咽功

能、喂养与进食情况而定。对于能自主进食且无呕

吐或误吸风险的患儿，给予经口饮食。患儿若出现

吞咽困难、喂养困难、进食呛咳或不能自主进食，短

期（２周内）肠内营养首选鼻胃管，管饲喂养期间应

将床头持续抬高≥３０°，以减少误吸风险；具有高误

吸风险患者，则应选择鼻肠管。对长期肠内营养患

者，在有条件的情况下，建议选择经皮内镜下胃造

口，以满足患儿日常营养需求［３０］。

４　犛犕犃患儿的营养监测与评估

在对ＳＭＡ患儿进行随访和营养干预过程中，

应定期（每３～６个月）监测及评估干预的效果和相

关不良反应，包括以下方面［３，５，３１］。（１）营养摄入情

况：饮食回顾法评估宏量营养素及微量营养素的摄

入状况（包括经口进食、肠内营养），从而有针对性

地调整患儿饮食结构。（２）喂养相关情况：喂养途

径及频次、食物种类、液体摄入量、进餐时间、食量、

微量元素补充剂的使用；同时还需关注患儿是否出

现进食困难、吞咽困难，是否会出现脱水、误吸及反

复肺炎等情况。（３）胃肠道症状：腹泻、恶心、呕吐、

胃食管反流、胃排空延迟、便秘、是否使用抑酸药和

胃肠道调节剂等。（４）人体测量：身长／身高，不能

站立者监测坐高或尺骨长度、体质量、头围、皮褶厚

度、中上臂围等。（５）实验室检查：血常规、微量元

素、血糖、２５羟维生素Ｄ水平、血脂、血生化（包括白

蛋白、前白蛋白）、肉碱、磷、必需脂肪酸等。（６）影

像学检查：体成分，用双能Ｘ线吸收测量法（ｄｕａｌ

ｅｎｅｒｇｙＸｒａｙａｂｓｏｒｐｔｉｏｍｅｔｒｙ，ＤＸＡ）测量骨密度，

必要时进行荧光透视吞咽检查（ｖｉｄｅｏｆｌｕｏｒｏｓｃｏｐｉｃ

ｓｗａｌｌｏｗｉｎｇｓｔｕｄｙ，ＶＦＳＳ），２４ｈ胃食管反流检查。

当患者出现吞咽困难、喂养困难、进食呛咳或不能

自主吞咽时推荐行ＶＦＳＳ，评估其吞咽功能和吸入

性肺炎的风险。患儿若出现腹部不适，可做２４ｈ胃

食管反流检查，明确是否存在胃酸反流、碱反流、空

气反流等情况。（７）神经肌肉疾病吞咽状态量表

（ＮｄＳＳＳ）评估
［３２］（表１）。

表１　吞咽评估量表

等级 描述

１级 经鼻饲管进食并需要吸引分泌物，无法吞咽或
吐出唾液

２级 经鼻饲管进食，虽然无法经口进食，但可吐出或
吞下唾液

３级 经鼻饲管进食，有时可经口进食，而非营养需要

４级 经口进食，但不是一般的食物，而是肠道营养物质

５级 经口进食易吞咽的食物和一些肠道营养物质

６级 仅经口进食易吞咽的食物，如搅拌器制作的
食物或浓稠液体

７级 经口进食食物，一般没有困难

８级 经口进食各种食物，没有任何限制

　　鼻饲管包括通过鼻胃管、胃造口等

５　犛犕犃患儿的营养治疗

５．１　营养不良　Ⅰ型及部分Ⅱ型患儿因能量及蛋

白质摄入不足易发生营养不良。营养不良会影响

儿童的免疫系统及愈合机制，导致感染风险增加，

伤口愈合缓慢，增加患压疮的风险。营养师应根据

患儿的摄入情况、进食偏好和习惯，逐步调整包括

能量、液量、宏量及微量营养素的摄入。推荐患儿

食用易咀嚼的鱼类、蛋类、禽肉类、奶类及其制品

等，以保证优质蛋白质的摄入。必要时可给予口服

营养补充剂、高能量密度配方，以弥补患儿日常能

量及营养素的摄入不足。

５．２　超重／肥胖　Ⅱ型及Ⅲ型患儿易发生超重／肥

胖，特别是Ⅲ型患儿超重／肥胖的风险最高。应适

当限制该类患儿的能量摄入，进行个体化的减重认

知行为治疗，培养其正确的饮食习惯，并最大限度

地保证关键营养素的摄入［３３］。

一项对Ⅲ型小鼠的动物模型实验
［３４］显示，低强

度跑步和高强度游泳对轻度ＳＭＡ小鼠的能量代谢

产生有益影响。建议患儿日常选择适宜的运动项

目，合理增加运动量。烹饪用油可选用橄榄油、茶

油、亚麻籽油等［１３，３５］。此外，对肥胖／超重的患儿还

需监测生化指标（包括血脂、血糖和尿酸），以防止
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相关代谢性疾病的发生。

５．３　骨骼健康　ＳＭＡ患儿普遍骨密度偏低，骨折

发生率高［３６］。应定期（至少１次／年）进行相关监测

（骨密度、２５羟维生素Ｄ水平）及饮食摄入量评估。

宜选择富含钙及维生素Ｄ的食物，如奶类及其制

品、深色蔬菜、深海鱼和蛋黄等。适宜补充维生素Ｄ

和钙剂，充足日晒，结合康复锻炼，以延缓骨密度下

降，预防患儿骨折。

５．４　便　秘　患儿的排便次数减少，与纤维和液

体的摄入不足有关。建议进食富含膳食纤维的食

物，促进胃肠蠕动，并保证充足的液体摄入量。对

于便秘的患儿，纤维素摄入量可提高为１７～２１

ｇ／ｄ，但同时需注意腹胀发生
［２９］。对于严重便秘的

患儿，在消化科医师的指导下可适当服用缓

泻剂［３７］。

５．５　胃食管反流　患儿如出现胃食管反流，建议

少食多餐，避免刺激性食物（如巧克力、薄荷糖、辛

辣和酸性食物），适当给予低脂饮食。进食后保持

直立姿势，避免立即卧床休息，对于不便直立或管

饲喂养患者，其床头应持续抬高≥３０°，以保持半

卧位。

５．６　肠内营养支持　患儿在进行肠内营养支持的

过程中，如出现呕吐、腹胀、腹泻等胃肠道反应，应

减慢输注速度和（或）减少输注总量。对消化或吸

收功能障碍患者，选择短肽或氨基酸配方［２５］。

有调查［３８］发现，即使ＳＭＡ患儿对整蛋白及水

解蛋白配方奶粉耐受，但ＳＭＡ患儿对氨基酸配方

奶粉可能具有更好的耐受性。专家一致认为饮食

类型的选择应基于个体耐受情况，在使用的同时应

明确其配方，保证患儿营养素的全面摄入［３］。

５．７　急性期的营养治疗　强烈建议在ＳＭＡ急性

期避免禁食，以防止代谢性酸中毒、脂肪酸代谢异

常、高／低血糖的发生［３，３９］。１岁以下Ⅰ型患者禁食

时间不应超过６ｈ；Ⅱ型及Ⅲ型患者，禁食时间不应

超过１２ｈ。

当患儿准备进行外科手术或无法经口／肠内喂

养时，建议给予肠外营养支持。此外，在疾病发作

期间，应保障足量液量及电解质平衡。

６　小结与展望

ＳＭＡ患儿最佳的营养管理包括人体测量数据

的纵向评估、膳食调查结合相关实验室检查和机体

成分评估、ＤＸＡ骨密度检测等，根据临床表现，选择

最优的营养治疗途径，给予合理的营养干预［４０］。

随着ＳＭＡ治疗研究的深入，反义寡核苷酸类

药物（Ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ）、处于临床试验阶段的小分子类

药物和基因疗法在临床中都取得了一定的疗效，使

ＳＭＡ患者的运动功能得到改善
［４１４３］。Ｎｕｓｉｎｅｒｓｅｎ

于２０１９年获得中国国家食品药品监督管理局批准

在国内上市。２０２０年８月，美国食品药品监督管理

局批准口服治疗ＳＭＡ药物ｒｉｓｄｉｐｌａｍ在美国上市。

营养管理需与上述治疗方法同时执行，以期达到最

佳的治疗效果。此外，定期评估ＳＭＡ患者的营养

状况（将治疗过程中人体测量指标与基线水平进行

比较），以评估新疗法对患者机体组成和运动功能

改善的影响及其安全性［４４４５］。

目前，由于国际上对ＳＭＡ营养相关研究缺乏

有效证据，国内对其多学科的管理诊治也刚刚起

步，导致其营养支持方面缺乏标准指南。专业营养

师需对患者进行个体化的动态评估，根据现有标

准，绘制每例患儿特异的生长曲线，以帮助实现对

ＳＭＡ特定生长曲线图的制定，并为能量摄入的推荐

标准提供理论依据。
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１４６０１４６７． Ｒａｒｅ Ｄｉｓｅａｓｅｓ Ｂｒａｎｃｈ ｏｆ Ｂｅｉｊｉｎｇ Ｍｅｄｉｃａｌ

Ａｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ，ＭｅｄｉｃａｌＧｅｎｅｔｉｃｓＢｒａｎｃｈｏｆＢｅｉｊｉｎｇ Ｍｅｄｉｃａｌ

Ａｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ，Ｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒ Ｄｉｓｅａｓｅｓ Ｇｒｏｕｐ，Ｎｅｕｒｏｌｏｇｙ

Ｂｒａｎｃｈ，Ｂｅｉｊｉｎｇ ＭｅｄｉｃａｌＡｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ，ｅｔａｌ．Ｃｏｎｓｅｎｓｕｓｏｆ

ｍｕｌｔｉｄｉｓｃｉｐｌｉｎａｒｙ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔｅｘｐｅｒｔｓｏｎｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒ

２０７ ＣｈｉｎｅｓｅＪｏｕｒｎａｌｏｆＣｌｉｎｉｃａｌＭｅｄｉｃｉｎｅ，２０２１，Ｖｏｌ．２８，Ｎｏ．４　　中国临床医学　２０２１年８月　第２８卷　第４期　



ａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＮａｔｉｏｎａｌＭｅｄｉｃａｌＪｏｕｒｎａｌｏｆＣｈｉｎａ，２０１９，９９（１９）：

１４６０１４６７．

［６］　中华医学会医学遗传学分会遗传病临床实践指南撰写组．脊

髓性肌萎缩症的临床实践指南［Ｊ］．中华医学遗传学杂志，

２０２０，３７（３）：２６３２６８．ＷｒｉｔｉｎｇＧｒｏｕｐｆｏｒＰｒａｃｔｉｃｅＧｕｉｄｅｌｉｎｅｓ

ｆｏｒＤｉａｇｎｏｓｉｓａｎｄＴｒｅａｔｍｅｎｔｏｆＧｅｎｅｔｉｃＤｉｓｅａｓｅｓ，Ｍｅｄｉｃａｌ

ＧｅｎｅｔｉｃｓＢｒａｎｃｈｏｆＣｈｉｎｅｓｅ ＭｅｄｉｃａｌＡｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ．Ｃｌｉｎｉｃａｌ

ｐｒａｃｔｉｃｅｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓｆｏｒｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．Ｃｈｉｎｅｓｅ

ＪｏｕｒｎａｌｏｆＭｅｄｉｃａｌＧｅｎｅｔｉｃｓ，２０２０，７（３）：２６３２６８．

［７］　ＢＥＲＴＯＬＩＳ，ＤＥＡＭＩＣＩＳＲ，ＭＡＳＴＥＬＬＡＣ，ｅｔａｌ．Ｓｐｉｎａｌ

ｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ，ｔｙｐｅｓⅠａｎｄⅡ：ｗｈａｔａｒｅｔｈｅｄｉｆｆｅｒｅｎｃｅｓ

ｉｎｂｏｄｙｃｏｍｐｏｓｉｔｉｏｎａｎｄｒｅｓｔｉｎｇｅｎｅｒｇｙｅｘｐｅｎｄｉｔｕｒｅ？［Ｊ］．

ＣｌｉｎＮｕｔｒ，２０１７，３６（６）：１６７４１６８０．

［８］　ＢＡＲＡＮＥＬＬＯＧ，ＤＥＡＭＩＣＩＳＲ，ＡＲＮＯＬＤＩＭＴ，ｅｔａｌ．

Ｅｖａｌｕａｔｉｏｎｏｆｂｏｄｙｃｏｍｐｏｓｉｔｉｏｎａｓａｐｏｔｅｎｔｉａｌｂｉｏｍａｒｋｅｒｉｎ

ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＭｕｓｃｌｅＮｅｒｖｅ，２０２０，６１（４）：

５３０５３４．

［９］　ＲＯＰＥＲ Ｈ， ＱＵＩＮＬＩＶＡＮ Ｒ， Ｗｏｒｋｓｈｏｐ Ｐａｒｔｉｃｉｐａｎｔｓ．

Ｉｍｐｌｅｍｅｎｔａｔｉｏｎｏｆ“ｔｈｅｃｏｎｓｅｎｓｕｓｓｔａｔｅｍｅｎｔｆｏｒｔｈｅｓｔａｎｄａｒｄ

ｏｆｃａｒｅｉｎｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ”ｗｈｅｎａｐｐｌｉｅｄｔｏｉｎｆａｎｔｓ

ｗｉｔｈｓｅｖｅｒｅｔｙｐｅ１ＳＭＡｉｎｔｈｅＵＫ［Ｊ］．ＡｒｃｈＤｉｓＣｈｉｌｄ，

２０１０，９５（１０）：８４５８４９．

［１０］　ＨＵＬＬＹ Ｍ，ＢＡＲＮＥＲＩＡＳ Ｃ，ＣＨＡＢＡＬＩＥＲ Ｄ，ｅｔａｌ．

ＰａｌｌｉａｔｉｖｅｃａｒｅｉｎＳＭＡｔｙｐｅ１：ａｐｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅｍｕｌｔｉｃｅｎｔｅｒ

Ｆｒｅｎｃｈｓｔｕｄｙｂａｓｅｄｏｎｐａｒｅｎｔｓ’ｒｅｐｏｒｔｓ［Ｊ］．ＦｒｏｎｔＰｅｄｉａｔｒ，

２０２０，８：４．

［１１］　ＳＣＨＯＲＬＩＮＧ Ｄ Ｃ，ＰＥＣＨＭＡＮＮ Ａ，ＫＩＲＳＣＨＮＥＲ Ｊ．

Ａｄｖａｎｃｅｓｉｎｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｎｅｗ

ｐｈｅｎｏｔｙｐｅｓ，ｎｅｗｃｈａｌｌｅｎｇｅｓ，ｎｅｗｉｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓｆｏｒｃａｒｅ［Ｊ］．Ｊ

ＮｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌＤｉｓ，２０２０，７（１）：１１３．

［１２］　葛绣山，瞿宇晋，彭晓音，等．综合健康管理对Ⅰ型脊髓性

肌萎缩患儿预后的影响［Ｊ］．中华儿科杂志，２０２０，５８（５）：

３９８４０２．ＧＥＸＳ，ＱＹＪ，ＰＥＮＧＸＹ，ｅｔａｌ．Ｅｆｆｅｃｔｏｆ

ｃｏｍｐｒｅｈｅｎｓｉｖｅｈｅａｌｔｈ ｍａｎａｇｅｍｅｎｔｏｎｔｈｅ ｐｒｏｇｎｏｓｉｓ ｏｆ

ｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈｔｙｐｅⅠｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．Ｃｈｉｎｅｓｅ

ＪｏｕｒｎａｌｏｆＰｅｄｉａｔｒｉｃｓ，２０２０，５８（５）：３９８４０２．

［１３］　ＰＯＲＵＫ Ｋ Ｅ，ＤＡＶＩＳ Ｒ Ｈ，ＳＭＡＲＴ Ａ Ｌ，ｅｔａｌ．

Ｏｂｓｅｒｖａｔｉｏｎａｌｓｔｕｄｙｏｆｃａｌｏｒｉｃａｎｄｎｕｔｒｉｅｎｔｉｎｔａｋｅ，ｂｏｎｅ

ｄｅｎｓｉｔｙ，ａｎｄｂｏｄｙｃｏｍｐｏｓｉｔｉｏｎｉｎｉｎｆａｎｔｓａｎｄｃｈｉｌｄｒｅｎｗｉｔｈ

ｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅⅠ［Ｊ］．ＮｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌＤｉｓｏｒｄ，

２０１２，２２（１１）：９６６９７３．

［１４］　ＳＰＲＯＵＬＥ Ｄ Ｍ，ＭＯＮＴＥＳＪ，ＤＵＮＡＷＡＹ Ｓ，ｅｔａｌ．

Ａｄｉｐｏｓｉｔｙ ｉｓ ｉｎｃｒｅａｓｅｄ ａｍｏｎｇ ｈｉｇｈｆｕｎｃｔｉｏｎｉｎｇ， ｎｏｎ

ａｍｂｕｌａｔｏｒｙｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．

ＮｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌＤｉｓｏｒｄ，２０１０，２０（７）：４４８４５２．

［１５］　ＭＥＳＳＩＮＡＳ，ＰＡＮＥ Ｍ，ＤＥ ＲＯＳＥ Ｐ，ｅｔａｌ．Ｆｅｅｄｉｎｇ

ｐｒｏｂｌｅｍｓａｎｄｍａｌｎｕｔｒｉｔｉｏｎｉｎｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅⅡ

［Ｊ］．ＮｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌＤｉｓｏｒｄ，２００８，１８（５）：３８９３９３．

［１６］　ＢＯＷＥＲＭＡＮＭ，ＳＷＯＢＯＤＡＫＪ，ＭＩＣＨＡＬＳＫＩＪＰ，ｅｔａｌ．

Ｇｌｕｃｏｓｅｍｅｔａｂｏｌｉｓｍａｎｄｐａｎｃｒｅａｔｉｃｄｅｆｅｃｔｓｉｎｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒ

ａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＡｎｎＮｅｕｒｏｌ，２０１２，７２（２）：２５６２６８．

［１７］　ＤＥＧＵＩＳＥＭＯ，ＢＡＲＡＮＥＬＬＯＧ，ＭＡＳＴＥＬＬＡＣ，ｅｔａｌ．

Ａｂｎｏｒｍａｌｆａｔｔｙａｃｉｄｍｅｔａｂｏｌｉｓｍｉｓａｃｏｒｅｃｏｍｐｏｎｅｎｔｏｆｓｐｉｎａｌ

ｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＡｎｎＣｌｉｎＴｒａｎｓｌＮｅｕｒｏｌ，２０１９，６（８）：

１５１９１５３２．

［１８］　ＷＡＬＴＥＲＬＭ，ＤＥＧＵＩＳＥＭＯ，ＭＥＩＪＢＯＯＭＫＥ，ｅｔａｌ．

ＩｎｔｅｒｖｅｎｔｉｏｎｓｔａｒｇｅｔｉｎｇｇｌｕｃｏｃｏｒｔｉｃｏｉｄＫｒüｐｐｅｌｌｉｋｅｆａｃｔｏｒ１５

ｂｒａｎｃｈｅｄｃｈａｉｎ ａｍｉｎｏ ａｃｉｄ ｓｉｇｎａｌｉｎｇ ｉｍｐｒｏｖｅ ｄｉｓｅａｓｅ

ｐｈｅｎｏｔｙｐｅｓ ｉｎ ｓｐｉｎａｌ ｍｕｓｃｕｌａｒ ａｔｒｏｐｈｙ ｍｉｃｅ ［Ｊ］．

ＥＢｉｏＭｅｄｉｃｉｎｅ，２０１８，３１：２２６２４２．

［１９］　ＢＡＲＪＡＳ，Ｐ?ＲＥＺＲ．Ｃｌｉｎｉｃａｌａｓｓｅｓｓｍｅｎｔｕｎｄｅｒｅｓｔｉｍａｔｅｓｆａｔ

ｍａｓｓａｎｄｏｖｅｒｅｓｔｉｍａｔｅｓｒｅｓｔｉｎｇｅｎｅｒｇｙｅｘｐｅｎｄｉｔｕｒｅｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ

ｗｉｔｈｎｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌａｒｄｉｓｅａｓｅｓ［Ｊ］．ＣｌｉｎＮｕｔｒＥＳＰＥＮ，２０１６，

１５：１１１５．

［２０］　ＢＥＲＴＯＬＩＳ，ＤＥＡＭＩＣＩＳＲ，ＢＥＤＯＧＮＩＧ，ｅｔａｌ．Ｐｒｅｄｉｃｔｉｖｅ

ｅｎｅｒｇｙｅｑｕａｔｉｏｎｓｆｏｒｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙｔｙｐｅⅠｃｈｉｌｄｒｅｎ

［Ｊ］．ＡｍＪＣｌｉｎＮｕｔｒ，２０２０，１１１（５）：９８３９９６．

［２１］　ＭＡＲＴＩＮＥＺＥＥ，ＱＵＩＮＮ Ｎ，ＡＲＯＵＣＨＯＮ Ｋ，ｅｔａｌ．

Ｃｏｍｐｒｅｈｅｎｓｉｖｅ ｎｕｔｒｉｔｉｏｎａｌａｎｄ ｍｅｔａｂｏｌｉｃ ａｓｓｅｓｓｍｅｎｔｉｎ

ｐａｔｉｅｎｔｓｗｉｔｈｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ：ｏｐｐｏｒｔｕｎｉｔｙｆｏｒａｎ

ｉｎｄｉｖｉｄｕａｌｉｚｅｄａｐｐｒｏａｃｈ［Ｊ］．ＮｅｕｒｏｍｕｓｃｕｌＤｉｓｏｒｄ，２０１８，２８

（６）：５１２５１９．

［２２］　ＲＯＭＡＮＯ Ｃ，ＶＡＮ ＷＹＮＣＫＥＬ Ｍ，ＨＵＬＳＴＪ，ｅｔａｌ．

Ｅｕｒｏｐｅａｎ Ｓｏｃｉｅｔｙ ｆｏｒ Ｐａｅｄｉａｔｒｉｃ Ｇａｓｔｒｏｅｎｔｅｒｏｌｏｇｙ，

ＨｅｐａｔｏｌｏｇｙａｎｄＮｕｔｒｉｔｉｏｎｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓｆｏｒｔｈｅｅｖａｌｕａｔｉｏｎａｎｄ

ｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｇａｓｔｒｏｉｎｔｅｓｔｉｎａｌａｎｄｎｕｔｒｉｔｉｏｎａｌｃｏｍｐｌｉｃａｔｉｏｎｓｉｎ

ｃｈｉｌｄｒｅｎ ｗｉｔｈ ｎｅｕｒｏｌｏｇｉｃａｌｉｍｐａｉｒｍｅｎｔ［Ｊ］．Ｊ Ｐｅｄｉａｔｒ

ＧａｓｔｒｏｅｎｔｅｒｏｌＮｕｔｒ，２０１７，６５（２）：２４２２６４．

［２３］　ＳＰＲＯＵＬＥ Ｄ Ｍ．ＧｅｎｅｒａｌｎｕｔｒｉｔｉｏｎｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓｆｏｒＳＭＡ

ｃｈｉｌｄｒｅｎ［ＥＢ／ＯＬ］．（２０１７１１０９）［２０２００９０１］．ｈｔｔｐ：／／

ｃｏｌｕｍｂｉａｓｍａｏｒｇ／ｄｏｃｓ／ｌｉｖｉｎｇ／ＧｅｎｅｒａｌＮｕｔｒｉｔｉｏｎＧｕｉｄｅｌｉｎｅｓｉｎ

ＳＭＡＮｕｔｒｉｔｉｏｎＨａｎｄｏｕｔ．ｐｄｆ．

［２４］　中国营养学会．中国居民膳食营养素参考摄入量（２０１３版）

［Ｍ］．北京：科学出版社，２０１４．ＣｈｉｎｅｓｅＮｕｔｒｉｔｉｏｎＳｏｃｉｅｔｙ．

ＲｅｆｅｒｅｎｃｅｉｎｔａｋｅｏｆｄｉｅｔａｒｙｎｕｔｒｉｅｎｔｓｆｏｒＣｈｉｎｅｓｅｒｅｓｉｄｅｎｔｓ

（２０１３Ｅｄｉｔｉｏｎ）［Ｍ］．Ｂｅｉｊｉｎｇ：ＳｃｉｅｎｃｅＰｒｅｓｓ，２０１４．

［２５］　ＭＥＨＴＡ Ｎ Ｍ，ＮＥＷＭＡＮ Ｈ，ＴＡＲＲＡＮＴ Ｓ，ｅｔａｌ．

Ｎｕｔｒｉｔｉｏｎａｌｓｔａｔｕｓａｎｄｎｕｔｒｉｅｎｔｉｎｔａｋｅｃｈａｌｌｅｎｇｅｓｉｎｃｈｉｌｄｒｅｎ

ｗｉｔｈｓｐｉｎａｌｍｕｓｃｕｌａｒａｔｒｏｐｈｙ［Ｊ］．ＰｅｄｉａｔｒＮｅｕｒｏｌ，２０１６，５７：

８０８３．
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