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Duchenne 型肌营养不良症（DMD）是临床常见

的 X⁃连锁隐性致死性肌肉疾病，以男性多见，发病

率约占活产男婴的 1/3500。一般 3 ~ 5 岁发病，主要

表现为全身骨骼肌进行性无力、萎缩和小腿腓肠肌

假性肥大。随着病情逐渐加重，约 12 岁丧失行走功

能，20 岁左右因呼吸肌萎缩、无力，呼吸和心力衰竭

而死亡，迄今尚无有效治疗方法。目前常用的治疗

方法有药物治疗和康复治疗。药物治疗如泼尼松、

沙丁胺醇（舒喘灵）、胞磷胆碱（欣可来）、ATP、氯沙

坦、蜂花粉、肌苷、维生素 E、肌生注射液等，但因其

均非针对基因缺陷和抗肌萎缩蛋白表达的治疗，故

不能控制 DMD 患者病情的进展。康复治疗中的物

理疗法、矫形治疗可预防及改善脊柱畸形和关节挛

缩，对维持运动功能十分重要；而运动疗法可改善

DMD 患儿的行走能力［1］。DMD 的基因治疗尚在动

物实验阶段，干细胞移植治疗、外显子跳跃及氨基

糖苷类的治疗还在临床观察阶段［2⁃4］，需要时间来评

价治疗的效果。目前 DMD 患者获益最大的是康复

和药物治疗。

一、为什么要重视 Duchenne 型肌营养不良症患

者的康复治疗？

虽然目前对进行性肌营养不良症尚无有效的

治疗方法，但经过众多的临床神经病学家和药物学

家、护理学家和康复学家等的共同努力，在治疗方

面也取得了重要进展。由于医疗和护理条件的改

善，近 10 余年来 DMD 患者的生存期普遍有所增加，

从 20 世纪 70 年代的 15 ~ 20 岁延长至 26 ~ 35 岁［5］，
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在我们医疗小组所治疗的患者中有多例年龄超过

30 岁。其中 1 例患者（DMD基因 3 ~ 7 缺失）现已 30
余岁，虽不能行走，全身肌肉萎缩，但智力正常，言

语流畅，可上网查看 DMD 治疗方面的信息，通过电

脑与朋友交流。DMD 患者生存期限的延长，主要归

功于综合性的护理、营养、康复训练、持之以恒的综

合治疗和正确的心理辅导，包括早期正确地应用无

创性正压通气呼吸机、肺部感染的控制、咳痰机的

使用、呼吸功能的锻炼、血氧饱和度的监测、心律失

常和心力衰竭的处理、脊柱畸形和胃、肠、泌尿道症

状的处理，以及关节挛缩的预防等，其中康复治疗

占据着十分重要的地位。即使将来基因治疗和细

胞治疗在临床推广应用，也仍需要康复治疗帮助改

善患儿运动功能、心肺功能。因此，康复治疗在

DMD 患者病程不同阶段的治疗中都有着不可替代

的作用。

二、病情分期及临床特征

为了便于指导 DMD 患者的治疗，根据疾病发展

过程中运动变化的特点，将 DMD 分为 5 期［6⁃7］。

1. 1 期 为无症状期（0 ~ 2 岁）。2 岁之前患儿

无症状，仅通过有家族史的患儿的家属仔细观察才

会发现一些与正常幼儿不同的表现，如爬行比同龄

儿稍差、走路和说话比同龄儿稍迟、双侧小腿肌肉

质感略韧。在无家族史的家庭这些表现则常被家

人忽略，除非因发热、腹泻或入托等原因需行血液

检测偶然发现血清肌酸激酶水平显著升高就医而

被确诊。在无症状期应给予预防性地肌肉牵伸，预

防跟腱挛缩。

2. 2 期 此期为尚能行走的早期（3 ~ 9 岁）。呈

DMD 典型特征，如 Gowers 征、足尖走路、鸭步。可以

上楼梯，但比同龄儿慢。这一阶段需注意预防关节

挛缩，应对跟腱进行牵伸，可适当参加一些运动训

练如学习游泳等。4 岁以上者可应用糖皮质激素类

药物，应用之前应了解患儿的免疫接种完成情况，

并需检测免疫功能以指导用药；随时控制体质量，

注意减少药物的不良反应。在此阶段，患儿多无心

脏和呼吸系统症状，但仍应进行相关检测以了解其

基础情况。10 岁以前每两年进行一次心脏功能检

查，10 岁以后需每年一次。

３. 3 期 为尚能行走的晚期（10 ~ 12 岁）。走

平路明显困难、腰椎前凸加重，不能上楼梯及下蹬

后起立，跌倒后不能爬起。仍可上学，但在运动方

面需要更多的帮助。需更加注意防止和治疗关节

挛缩，可采用矫形器。继续应用糖皮质激素，更需

注意处理不良反应及控制体质量。每年应对患儿

的心脏和呼吸功能进行评价。

4. 4 期 不能行走的早期（13 ~ 17 岁）。需坐轮

椅，上肢活动尚可，可自己推轮子前行，躯干体位尚

正常。虽然病情在进行性进展，但仍应鼓励患者参

加学校的正常活动。这一阶段需特别注意预防或

纠正肩、肘、腕、指关节挛缩，使用站立器有助患者

站立。坐轮椅后脊柱侧弯进展迅速，可使用矫形

器，马蹄内翻足也可用矫形鞋，同时继续予以糖皮

质激素治疗仍是不可或缺的。心脏功能检测每年

一次，并施以对症处理。在不能行走后，肺功能开

始下降，应及时指导患者咳嗽、吐痰。

5. 5 期 不能行走的晚期（> 18 岁）。上肢运动

功能明显减退，不能维持身体的良好姿势，需以支

具帮助。日常活动需他人帮助，如饮食、饮水、如厕

及翻身等。心肺功能受损更加明显，如心脏扩大、

射血功能下降，用力肺活量明显下降等。此阶段可

不用糖皮质激素，但需评价营养和体质量，每年两

次监测心肺功能变化。

三、康复治疗的一般原则

根据不同年龄和病情严重程度，有不同的康复

治疗特点和处理措施，需根据具体情况个体化处

理，以取得最佳康复效果［1］。（1）避免长期卧床，尽量

保持高质量生活，有助于防止因较少活动而使病情

进一步恶化，同时保持患儿健康的心理状态。（2）膳

食以较多动物蛋白质、较少碳水化合物和脂肪为

主，避免因肥胖而使肺活量进一步降低和行动能

力减退。（3）适当锻炼，尤以游泳最为有益。（4）不能

停止对患儿的教育，应教会他们做一些力所能及的

事，如使用电脑、打游戏等。（5）第 5 期患者反复出现

血氧饱和度降低，应在夜间辅助通气，有助于改善

患儿白昼肌力。可经鼻行无创正压通气，必要时亦

可采用气管切开术并使用呼吸机。

四、康复治疗常用方法

1. 运动治疗［8］ 运动治疗系指通过主动运动、

主动助力运动或被动运动改善关节活动、增强肌肉

力量、牵伸（stretching）软组织、改善心肺功能的治

疗。主要有手法治疗（manual therapy）和器械功能

训练（functional training）。（1）主动运动法：指通过肌

肉主动收缩产生的运动，如活动四肢关节、行走

等。（2）主动助力运动法：指运动时，部分动作由患

者主动收缩肌肉，部分需借助外力（自身、他人或器
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械）帮助完成。例如，上肢帮助下肢活动或悬吊无

力肢体以减轻肢体重力而进行的主动运动。（3）被

动运动法：指运动时肌肉不收缩，肢体完全不用力，

整个动作过程均通过外力完成，如治疗师帮助髋关

节运动；用牵引器完成踝关节持续性被动活动，以

减轻踝关节挛缩。（4）牵伸软组织法：牵伸系指拉长

挛缩的软组织的方法，其目的是改善关节周围软组

织的伸展性，减轻软组织挛缩。根据牵伸力量的来

源，分为手法牵伸，即治疗者对发生紧张或挛缩的

组织或活动受限的关节，通过手力牵拉来增加挛缩

组织的长度和关节的活动范围；器械装置牵伸，是

利用小强度的外部力量，较长时间作用于挛缩组织

的一种牵伸方法，其牵伸力量通过重力及滑轮系统

产生，牵伸时间需超过 20 min 才能产生治疗效果；

自我牵伸，即患者利用自身体质量作为牵伸力量，

如使用站立床对自身踝关节软组织的牵伸，是巩固

疗效的主要措施。（5）肌肉等张收缩法：指肌肉收缩

时，肌张力基本不变，但肌肉长度发生变化，产生关

节运动的方法，如屈肘提起放在地上的重物，屈肘

肌即行等张收缩。根据等张收缩时肌纤维长度改

变不同，分为向心性收缩和离心性收缩。当肌肉收

缩时，肌肉起止点相互接近，长度缩短，称为向心性

收缩，如屈肘时的肱二头肌收缩、伸膝时的股四头

肌收缩。当肌肉收缩时，肌肉起止点逐渐被分开，

原先缩短的肌肉逐渐被拉长，直至恢复到静止时的

正常长度，称为离心性收缩，如负重屈肘后缓慢放

松的肱二头肌收缩，下蹲时的股四头肌收缩。（6）肌

肉等长收缩法：系指肌肉收缩时，肌肉的起止点之

间的距离无变化，其肌纤维长度基本不变，亦不发

生关节运动，但肌张力明显增高，故又称等长静态

收缩。如半蹲位的股四头肌收缩，此时肌张力恒

定。人体在自然条件下活动时，不会产生单纯的等

长收缩或等张收缩，而是既有长度改变，又有张力

改变的混合性收缩。

2. 物理治疗 物理治疗（理疗）是通过电、光、

声、磁、冷、热、水等物理因子（physical agents）改善

躯体功能的治疗方法。（1）电疗法：是应用电治疗疾

病的方法。根据电流频率的不同，分为低频如神经

肌肉电刺激法、中频如音频电疗法及高频如超短波

疗法，共三大类电疗法。（2）光疗法：系采用人工光

源或光辐射（激光）治疗疾病的方法，根据光波长短

分为红外线疗法、蓝紫光疗法、紫外线疗法。（3）超

声波疗法：是应用超声波治疗疾病的方法，一般为

800 kHz 的连续超声波。（4）磁疗法：是将磁场作用

于人体以治疗疾病，包括电磁疗法、旋转磁疗法

等。（5）水疗法：应用水治疗疾病、促进康复，包括浸

浴法、蒸汽浴法、步行浴法、水中运动法等。水的密

度接近人体，可以作为瘫痪、炎症和肌肉萎缩患者

训练的介质。躯体浸没在水中，流体静水压作用于

躯体表面，可促进外周静脉和淋巴的回流；热水浴

可使血管扩张、充血，促进肌肉血液循环和新陈代

谢，缓解痉挛；水的浮力可使人体受重力减小，使僵

硬的关节易于活动及进行各种功能训练。游泳对

DMD 患者是一项不错的运动。

五、常见体征的康复治疗

1. 踝关节（跟腱）挛缩的治疗［8］ 目的是增加踝

关节背屈的活动范围。DMD 患者均有不同程度的

踝关节（跟腱）挛缩，这是由于踝跖屈肌肌群肌肉变

性、肌纤维减少、脂肪组织和胶原纤维逐步替代肌

肉组织而形成挛缩。对于 2 ~ 3 期的 DMD 患者，可

采用踝关节背屈被动运动法牵伸跟腱。患者仰卧

位，下肢伸展，治疗师立于欲牵伸下肢外侧，上方手

握住内外踝固定小腿、下方手握住患者足跟，前臂

掌侧抵住足底，使距腓关节在中立位，下方手一方

面用拇指和其他手指向远端牵拉足跟，背屈踝关节

中的距踝关节；另一方面用前臂向近端运动，并轻

轻加力于近侧的跖骨，以牵拉腓肠肌，使踝背伸至

最大范围。若在治疗前先进行热疗（热敷或热水浸

泡），可增加软组织的伸展性。由于治疗后被牵伸

的软组织反弹，可于牵伸之后以器械持续牵伸，巩

固疗效。对于 4 ~ 5 期的患者，可于热疗后采用踝关

节牵拉器或站立床治疗挛缩的踝关节。

2. 马蹄内翻足的治疗［8］ 目的是增加足外翻的

活动范围。由于足部内翻和外翻肌肉萎缩程度的

不平衡，外翻的肌肉无力更严重，继而形成了马蹄

内翻足。对于 2 ~ 4 期的 DMD 患者，可采用踝关节

外翻被动运动法牵伸足内肌群。患者仰卧位、下肢

伸直，治疗师站立或坐位于牵伸下肢的外侧，上方

手握住内外踝下方的距骨处，固定胫骨远端，下方

手握住足背，跖屈、足外翻牵伸胫骨前肌，使足外翻

之踝关节达最大活动范围。如果牵伸胫骨后肌，上

方手固定胫骨远端，下方手握住足底背部，背屈、足

外翻牵伸胫骨后肌，在肌腱拉力的反方向上调整运

动和力量，使足外翻达到最大活动范围。也可用踝

关节外翻训练器施行治疗。

3. 膝关节（屈膝肌群）挛缩的治疗［8］ 目的是增
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加膝关节的伸直活动范围。由于 4 ~ 5 期的 DMD 患

者不能行走，常坐轮椅，其双下肢活动急剧减少，很

快会出现或加重膝、髋关节挛缩。对于膝关节挛缩

者可采用膝关节伸直被动运动法牵伸挛缩的屈膝

肌群。患者取俯卧位、下肢伸直，于大腿远端、髌骨

前放置毛巾卷以减少患者因髌骨挤压而不适。治

疗师面向患者足部，站在牵伸一侧，上方手置于大

腿后方、下方手握小腿远端外踝处，上方手固定股

骨和骨盆，防止髋关节在牵伸过程中屈曲，下方手

将小腿缓慢地向下压至最大伸膝范围，以牵拉膝关

节屈膝肌群。当膝关节伸膝功能 > 150°时，患者可

仰卧位牵伸，治疗师立于牵伸一侧，上方手或前臂

放在髌骨上方固定大腿和髌骨，阻止在牵拉过程中

髋关节屈曲；下方手于小腿远端踝关节上方，向上

抬起小腿，治疗师双手反方向用力，以最大限度地

伸展膝关节。

4. 髋关节（髂腰肌）挛缩的治疗［8］ 旨在增加髋

后伸的活动范围。可采用髋关节伸直被动运动法

牵伸挛缩的髂腰肌。患者俯卧位，牵伸侧下肢稍屈

膝，非牵伸侧下肢伸膝。治疗师面向患者立于非牵

伸侧，上方手置于臀部固定骨盆，防止骨盆运动；下

方手放在股骨远端托起大腿离开床面进行牵拉，后

伸髋关节至最大范围。如果患者俯卧有困难，也可

取仰卧位，非牵伸侧安置于床面上，屈曲髋、膝关节

朝向胸壁方向以稳定髋和脊柱。将被牵伸的下肢

悬于治疗床沿，以使髋关节后伸超过中立位。治疗

师面向患者站在治疗床头，一侧手固定患者非牵拉

下肢髌骨下方，借助重力帮助大腿朝向胸壁方向，

以防止骨盆前倾。另一只手放于牵伸下肢髌骨前

上方，向下压大腿，使髋关节后伸至最大范围，以牵

伸髂腰肌。

5. 限制性通气功能障碍的治疗 目的是改善呼

吸肌功能。病情进展至 4 ~ 5 期的 DMD 患者，其膈

肌、肋间肌萎缩无力，出现呼吸困难。可以采用以

下 3 种呼吸功能训练方法：（1）膈肌呼吸训练，重建

腹式呼吸模式。让患者处于坐位，治疗师将手放置

于腹直肌上，让患者用鼻缓慢地深吸气，肩部及胸

廓保持平静，只有腹部鼓起。然后有控制地呼气，

将空气缓慢地排出体外。即呼气时使腹部下陷，吸

气时须鼓腹，切勿在吸气时收缩腹肌。重复上述动

作 3 ~ 4 次后休息，以免导致过度换气。（2）吸气阻力

训练法：患者用手握式阻力训练器吸气，可以改善

吸气肌的肌力和耐力，减少吸气肌的疲劳。（3）呼气

训练：腹肌训练时患者仰卧位，上腹部放置 1 ~ 2 kg
的沙袋作挺腹训练（腹部吸气时隆起，呼气时下

陷），每次训练 5 min，每天训练 3 ~ 5 次。（4）无创呼

吸机的使用：若至 DMD 第 5 期，患者呼吸肌不能维

持通气功能，应及早使用无创呼吸机，以保证正常

的呼吸功能。

六、康复治疗注意事项

1. 肌肉和关节的治疗 不同类型的康复治疗贯

穿于 DMD 患者的不同阶段，应作为每天必须完成的

事项，成为生活的一部分，可防止或减少关节挛

缩。肌肉牵伸和关节挛缩的治疗是康复治疗的关

键。踝、膝、髋、指、腕、肘、肩关节在 DMD 的不同阶

段需要不同的牵伸。可在家中、学校或诊所做踝、

膝、髋关节牵伸，当不能行走时，还应行指、腕、肘、

肩关节牵伸。在牵伸治疗前应进行综合评价，以了

解关节活动受限的部位、性质、原因及功能情况，还

应向患者解释牵伸的目的和步骤，使患者配合治

疗。牵伸力的方向与肌肉紧张或关节挛缩的方向

相反，牵伸强度既应足够拉紧软组织，又不导致明

显的疼痛或损伤。被动牵伸的时间 10 ~ 15 s/次，重

复 10 ~ 20 次，反复使被牵伸的软组织在长度上延

伸，使其局部有紧张牵拉感；每次治疗后需要休息

30 s，并配合手法按摩，以利于组织修复并缓解治疗

反应。器械牵伸每次 15 ~ 20 min，1 ~ 2 次/d；如果在

第 2 天治疗时前日被牵伸过的部位仍有肿胀或明显

疼痛，则说明牵伸强度太大，应注意降低牵伸强度

或休息 1 天。对于仍有行走能力的患者，晚间睡眠

时应配置踝关节矫形器；不能行走者，白昼也需应

用矫形器。膝踝足矫形器对行走极为困难的患者

有益；不能行走时，站立器可作为治疗手段。手指

关节挛缩的患者可接受手牵伸器治疗。可行走的

DMD 患者在参加长距离活动时，应坐轮椅。随着时

间的推移，上肢的问题也将越来越突出，需用支具

帮助。另外，站立、位移、膳食、饮水、翻身等在不同

的阶段需要不同的帮助。不能行走者，需通过 X 线

了解脊柱情况，作为以后观察脊柱变化的依据；尚

可行走者应预防发生不对称性挛缩，坐位时应注意

骨盆之对称。外科手术之目的是尽可能保持较好

的功能位，如骨折者施行夹板固定。骨密度降低是

由于运动减少、肌肉无力和糖皮质激素类药物的作

用，可通过补充维生素 D 及钙制剂而改善症状［6⁃7］。

2. 呼吸管理 DMD 患者尚可行走时，一般无呼

吸或咳嗽症状，不能行走后，其呼吸肌受累症状加

·· 264



中国现代神经疾病杂志 2012 年 6 月第 12 卷第 3 期 Chin J Contemp Neurol Neurosurg, June 2012, Vol. 12, No. 3

重，易发生肺感染和无效咳痰，应及时予以治疗。

随着患者年龄的增加，可逐渐出现睡眠、呼吸困难，

夜间需辅以无创呼吸机支持，随着病情的加重，白

昼也需呼吸机支持；对不能行走者，应每 6 个月监测

一次用力肺活量。对于咳嗽无力者，应通过机械方

法帮助排痰。

3. 心脏管理 DMD 患者的心脏损害十分隐

匿。6 岁以上的 DMD 患者应进行心脏基线评价，至

少应进行心电图和超声心动图检查；10 岁以下者每

两年进行一次心脏功能评价。有心脏症状的患者

每 6 个月应行一次评价。血管紧张素转换酶抑制药

（ACEI）可作为一线治疗药物。

4. 营养管理 营养应均衡，能量、蛋白质、钙、维

生素 D、矿物质及水果等应合理搭配，食用高蛋白食

物如牛奶、鸡蛋、瘦肉、鱼类等；多吃蔬菜、水果、少

食脂肪和过量的糖类，保持中等身材，防止肥胖。

至 DMD 晚期阶段，当肌萎缩加重和因咽喉肌无力而

出现吞咽困难、体质量下降 10%以上时；或吃饭、饮

水有呛咳，可能引起吸入性肺炎时，应使用鼻胃管

或进行胃造口进食。

5. 外科手术治疗 对不能通过物理方法纠正的

关节挛缩、脊柱畸形，应进行外科矫形手术。

6. 糖皮质激素类药物的治疗时机 DMD 患儿

的运动功能发育平台期为 4 ~ 6 岁，切忌在其获得运

动技能的发育期应用糖皮质激素类药物（< 2 岁），

应于常规疫苗接种均已完成后再行治疗。不能行

走者是否应用糖皮质激素类药物，应根据患者具体

情况，其作用主要是保持上肢运动功能、延缓脊柱

弯曲和对心肺功能的损害。

7. 心理康复 由于对 DMD 迄今仍无满意的治

疗方法，患者常陷入自暴自弃的心理环境中，情绪

极不稳定。因此，应做耐心细致的思想教育工作，

使患者从悲观情绪中解脱出来，坚持个体化治疗，

提高对生活的信心。

七、结语

DMD 的康复治疗对改善患者生活质量、延缓病

情进展至关重要，是 DMD 治疗的重要组成部分，目

前在国外已广泛地开展研究并公布了康复治疗指

南［6⁃7］，但我国临床医师和患者家属对此类患者的康

复治疗重视不够。希望能借助本文提高临床医师

和患者及其家人对 DMD 康复治疗的认识，并为

DMD 的诊治提供参考。
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