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·临床研究·

杜氏进行性肌营养不良患儿运动功能与下肢肌力的相关性研究

史 惟1 李 惠1 苏 怡1 李西华2 翟 淳1 周水珍2 王 艺2

摘要

目的：明确杜氏进行性肌营养不良(DMD)患儿运动功能与肌力的相关性。

方法：来自2013年6月—2017年4月，复旦大学附属儿科医院康复科神经肌肉疾病数据库中的117例DMD患儿参

加了此项研究，纳入对象均经基因检测或肌肉活检明确诊断，同时接受过运动功能和肌力测定，且上述两项测定间

隔时间小于1周。采用中文版北极星移动评价量表（NSAA）进行运动功能测定，手持式肌力测定仪（HHD）测定髋、

膝和踝等下肢部位的肌群肌力，上述对象均同时测定身高和体重。分析DMD患儿运动功能与下肢各组肌群间的

相关性，以及各组肌群、身高、体重、年龄等因素对运动功能的影响程度。

结果：117例对象中男性 115例，女性 2例，年龄 3.5—14.1岁，平均（7.1±1.9）岁，身高 92—152cm，平均（117.2±10.6）

cm，体重13—50kg，平均（23.2±6.3）kg，NSAA得分8—34分，平均（21.4±5.3）分，7组下肢肌群中，足跖屈肌力最大，

平均（9.9±4.7）kg，髋伸展次之，足背屈的肌力最小，平均（4.5±2.7）kg，膝伸展次之。Pearson 相关系数分析显示

NSAA得分与下肢各组肌群肌力值的相关性均具有显著性意义（除足跖曲），其中与膝和髋伸展肌群的相关性较高

（r=0.52和 r=0.44）；以NSAA分值为应变量，年龄、体重、身高和7组下肢肌群肌力为自变量进行多重逐步回归分析，

显示影响DMD患儿运动功能的主要因素依次为膝伸展、体重、髋伸展，校正决定系数为0.36。

结论：DMD患儿运动功能与下肢大部分肌群肌力具有一定程度的相关性，膝和髋伸展肌群与运动功能的相关性相

对更高，维持和提升DMD患儿下肢肌群尤其是伸展肌群的肌力，可能有助于维持DMD患儿的运动功能。
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最常见的X连锁隐性遗传性疾病Duchenne型肌营养不

良症（Duchenne muscular dystrophy, DMD, 又称杜氏进行

性肌营养不良）在男性新生儿中发病率为 1/3500，由于抗肌

萎缩蛋白（dystrophin）基因突变导致无法合成正常的dystro-

phin蛋白，引起骨骼肌纤维变性、坏死和再生[1—2]，进行性肌

力下降是DMD患者的主要临床表现，DMD患儿肌力衰退首

先发生于下肢肌群，随着下肢肌群肌力逐步下降，运动功能

尤其是移动能力也会随之下降，从而严重影响患儿活动能

力[3]，因此，肌力与运动功能是评价DMD患儿的病程进展和

干预效果最为重要的指标[4—5]。

尽管肌力下降是引起DMD患儿运动功能衰退的主要因

素，但目前尚少文献报道下肢不同肌群的肌力对DMD患儿

活动能力的影响程度，明确DMD患者下肢各组肌群肌力与

运动功能的相关性，以及与身高、体重等要素相结合分析影

响DMD活动能力的主要因素，可以为临床制定康复目标与

计划提供更多依据。

1 对象与方法

1.1 研究对象

2013年6月—2017年4月，在复旦大学附属儿科医院康复

科接受功能评估与康复干预，且经过基因检测或肌肉活检明确

诊断的DMD患儿[6]。排除标准：①没有同时接受运动功能与肌

力评估，或两项评估间隔1周以上者；②因认知因素无法配合

完成功能和肌力评估者；③身高体重等相关资料不完整者。

本研究经复旦大学医学院伦理委员会儿科专业组伦理

委员会审核批准，所有患儿及其监护人知情同意并签署知情

同意书，同意将患儿评估数据纳入康复科神经肌肉疾病数据

库用于科学研究。

1.2 评估方法

1.2.1 采用中文版北极星移动评价量表（north star ambula-

tory assessment, NSAA）进行运动功能评估，中文版 NSAA

由 1名儿童康复治疗师根据原版（英语）进行翻译，并由另 1

名康复医师和1名作业治疗师进行校对和修改，再由本组人

员集体讨论最终确定中文版的NSAA。在复旦大学附属儿
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排除身高、体重等相关资料不完整者（n=117）

科医院康复中心，NSAA具有很好的重测信度和不同评价者

间信度（ICC值=0.96—0.97），详细研究结果将另文发表[7]。

NSAA量表包含 17个项目，内容包括抬头、从地面坐起

和站起、从椅子站起、保持站立、左右脚跨越、单腿站、足跟

站、步行和跑跳等，此外还包括 2项不纳入评分的计时测试

（从地面站起和10米跑）。每一项目分为0—2分：0分，不能

独立完成目标；1分，改变活动完成的方式，但未借助其他帮

助能独立完成目标；2分，正常，无明显活动改变，原始总分满

分为34分[8]。

1.2.2 采用美国 Measurement & Calibration Technologies

公司生产的X3328-200型手持式肌力测定仪（hand-held dy-

namometry, HHD）进行等长肌力测定，HHD 由主体和各类

型适配器组成，检测时主体与选定的适配器（均采用凹面适

配器）相连接，适配器直接与患儿检测部位接触，主体显示肌

力测定结果。本研究采用Make测试模式，输出结果的测量

范围为 0—100kg，刻度单位为 0.01kg。具体检测方法：检测

患儿髋、膝、踝等部位肌群肌力，所检测肌群、患儿体位、手持

式电子肌力测定仪摆放位、患儿或检测者用力方向参见表

1。当检测者发出“预备，使劲用力”的口令后，患儿于 3—5s

内全力进行等长肌肉收缩以抵抗适配器，检查者同时尽力保

持手持式电子肌力测定仪位置不变；若患儿未用全力、体位

保持不稳或检测者未能准确保持手持式电子肌力测定仪摆

放位，可重复测试，但不宜超过3次，取最大值。左右两侧分

别测试，本研究将左右两侧的平均值纳入分析。HHD患儿

中在DMD患儿中具有较好的重测信度和不同测试者间信度

（ICC=0.69—0.98）[9]。

本组患儿的以上两项测试均安排在上午测试，每项测试

前至少休息20min以上。

表1 手持式肌力测定仪在DMD患儿中的标准化操作方法

肌群

髋屈曲

髋伸展

髋外展

膝屈曲

膝伸展

足跖屈

足背屈

主要运动肌

髂腰肌、股直肌、阔筋膜张肌、缝匠肌

臀大肌、股二头肌、半腱肌、半膜肌

臀中肌和臀小肌

半腱肌、半膜肌、股二头肌、腘肌、缝匠肌、
股薄肌、腓肠肌

股四头肌

小腿三头肌、趾长屈肌、胫骨后肌、腓骨长
短肌

胫骨前肌、趾长伸肌和第三腓骨肌

操作方法

双足悬空坐位，髋和膝屈曲90°，HHD放置于大腿前部接近髌骨边缘处，令被
测者屈髋

俯卧位，屈膝90°，HHD放置大腿后部接近腘窝处，令被测者伸髋

侧卧位，膝和髋关节自然伸展，髋关节维持中立位，保持双侧骨盆稳定防止
滑动（被测者用上肢协助固定或采用固定带），HHD放置于大腿外侧膝关节
上方2cm处，令被测者髋外展，测试者抵抗3—5s，如骨盆不稳定或倾斜时即
停止，重新测试

坐位，屈膝90°，双足悬空，腘窝靠近床沿，HHD放置于小腿后侧近内外踝连
线处，令被测者屈膝

坐位，屈膝90°，双足悬空，腘窝靠近床沿，HHD放置于胫骨前方接近内外踝
连线处，令被测者伸膝

仰卧位，屈膝90°，固定及稳定小腿，足维持在跖屈位，HHD放置于足底跖骨
上按图示小箭头方向用力，同时令被测者抵抗3—5s

仰卧位，屈膝90°，固定及稳定小腿，足位于自然中立位，HHD放置于足背面
跖骨上，令被测者足背屈

图1 研究对象纳入流程图

DMD患儿（n=287）

排除因认知能力无法接受测试者（n=201）

同时接受过NSAA和HHD测试且两者间隔时间小于1周者（n=150）

↓
↓
↓

1.3 统计学分析

通过描述性统计方法确定各类评价结果，NSAA得分与

下肢各组肌群双侧平均肌力值、身高、体重的相关性采用

Pearson相关系数进行分析，如果同一患儿有多组NSAA和

HHD评估结果，则将两项评估的首次评估结果纳入相关性

分析。以NSAA分值为应变量，年龄、体重、身高和7组下肢

肌群肌力为自变量进行多重逐步回归分析，所有统计均通过

SPSS 19.0统计软件进行分析。

2 结果

2.1 一般资料

共 117例符合纳入标准的DMD患儿参与了本研究，其

中男性 115 例，女性 2 例，纳入过程见图 1。年龄范围 3.5—

14.1岁，平均（7.1±1.9）岁，身高范围92—152cm，平均（117.2±

10.6）cm，体重范围13—50kg，平均（23.2±6.3）kg。

2.2 运动功能和下肢肌群肌力状况

117例DMD患儿的NSAA原始总分为（21.4±5.3）分，分

值范围 8—34分。下肢各组肌力值见表 2，7组下肢肌群中，

足跖屈肌力最大，平均（9.9±4.7）kg，髋伸展次之，足背屈的肌
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力最小，平均（4.5±2.7）kg，膝伸展次之。

2.3 运动功能与身高、体重和下肢肌群肌力之间的相关性

NSAA 原始总分与下肢各组肌群双侧平均肌力值、身

高、体重的相关系数见表 3。NSAA原始总分与膝和髋伸展

肌群肌力的相关性较高（r=0.52和 r=0.44），与远端肌群肌力

的相关性较差，与足背屈肌群肌力的相关系数为 r=0.20，与

足趾屈肌群肌力的相关性没有显著性意义。

2.4 运动功能的关联因素分析

以NSAA原始总分为应变量，年龄、体重、身高和7组下

肢肌群肌力为自变量进行多重逐步回归分析，各自变量间不

存在共线形关系。结合DMD患儿临床运动功能表现分析，

显示影响NSAA分值的主要因素依次为膝伸展、体重、髋伸

展，校正决定系数为0.36。见表4。

表2 7组下肢肌群肌力值 (x±s,kg)

肌群

髋屈曲
髋伸展
髋外展
膝屈曲
膝伸展
足跖屈
足背屈

左侧

5.5±2.8
8.1±4.0
5.3±3.4
5.0±2.8
4.9±3.0
9.9±4.6
4.5±2.7

右侧

5.6±2.6
8.3±3.9
5.3±3.5
5.3±3.0
5.0±3.7
10.0±5.0
4.5±2.8

左右两侧的平均值

5.6±2.6
8.2±3.8
5.3±3.4
5.2±2.8
4.9±3.2
9.9±4.7
4.5±2.7

表3 NSAA原始总分与下肢各组肌群双侧平均肌力值、身高、体重的相关性

身高
体重

髋屈曲
髋伸展
髋外展
膝屈曲
膝伸展
足跖屈
足背屈

NSAA原始总分
注：①P＞0.05

年龄

0.83
0.58
0.25
-0.20
0.30
0.50

-0.03①

0.32
0.19

-0.06①

身高

-
0.76
0.32

-0.09①

0.36
0.54
0.03①

0.36
0.27

-0.09①

体重

-
-

0.36
0.03①

0.46
0.52
0.20
0.36
0.33

-0.14①

髋屈曲

-
-
-

0.42
0.72
0.63
0.76
0.51
0.68
0.38

髋伸展

-
-
-

0.26
0.21
0.46
0.23
0.39
0.44

髋外展

-
-
-

0.78
0.67
0.61
0.54
0.27

膝屈曲

-
-
-

0.62
0.58
0.51
0.24

膝伸展

-
-
-

0.43
0.61
0.52

足跖屈

-
-
-

0.42
0.06①

足背屈

-
-
-

0.20

3 讨论

意大利学者采用NSAA和6min步行距离评价指标分析

了 112 例 5—17 岁 DMD 患者的发育进程，发现 7 岁以前

DMD患儿运动功能处于上升阶段，7岁开始呈现明显的下降

趋势[10]，纳入本研究的 117例DMD患儿平均年龄正好为 7.1

岁，可以较好地全面反映运动功能转折前后DMD患儿的运

动功能状态，小于3.5岁的DMD患儿没有被纳入是由于年龄

较小的患儿认知能力相对不足，难以较好地配合完成运动功

能测试，尤其是HHD测试。

与徒手肌力测定相比，HHD明显提高了肌力测定的精

确性和信度，同时具有携带方便、操作简单的特点，可运用于

不同部位肌群测试[11]。HHD测试包括Break测试和Make测

试两种模式，Break测试为测试者用力推受试者肢体，直到测

试者克服受试者的最大力量并推动肢体，徒手肌力测试就是

以此种方式施行。Make测试方式则为测试者固定阻力来源

测力器，并要求受试者用最大的力气顶住它[12]。本研究采用

Make测试方法，不同测试方法可能会影响信度，有关不同测

试方法的信度的比较研究报道不多，有学者认为Make测试

具有更好的信度[13]。Hébert等[14]报道在 18岁以下正常青少

年中左右侧肌力没有明显差异，在本组对象中左右侧肌力也

是相似的，所以各组肌群肌力采用左右两侧的平均肌力来表

达以简化研究结果。我们纳入了下肢 7组肌群的肌力进行

分析，可以较为全面地反映下肢肌力的整体状况，7组下肢肌

群中，足跖屈肌力最大，髋伸展次之，足背屈的肌力最小，膝

伸展次之。

与Beenakker等[15]采用 9m跑和仰卧位站起两项计时时

间指标来反映 DMD 患儿的运动功能相比，本研究采用的

NSAA 量表主要聚焦于 DMD 患儿改变身体的基本姿势能

力、保持一种身体姿势的能力、步行和到处移动能力，而且包

括了从地面站起和10m跑两项计时项目，可以更加全面地反

映DMD患儿的功能状态，NSAA量表目前在国际上已被广

泛地用于能步行DMD患儿的功能评价[16]，NSAA量表简便

易行，大约 10min左右就可以完成全部测试，操作指示通俗

易懂。

从NSAA原始总分与下肢肌群肌力的相关性分析可以

发现，NSAA原始总分与髋膝肌群肌力的负相关性较为明显

（r=-0.27— -0.52），与相对远端的足趾屈和背曲肌力的负相

表4 影响运动功能NSAA原始总分的多元回归分析

预测值

NSAA原始总分
常数项
膝伸展
体重

髋伸展

校正决定
系数
0.36

回归
系数

19.73
0.77
-0.20
0.32

回归系数
标准误

1.70
0.14
-0.06
0.12

标准化
回归系数

0.47
-0.24
0.23

t值

11.58
5.46
-3.17
2.73

P值

0.000
0.000
0.002
0.007
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关性较低或没有相关性，可能与DMD患儿肌力下降通常从

近端肌群开始有关，也有可能与HHD测试在足踝部肌群测

试时的信度较低相关。徐军等[17]曾经采用等速肌力测试装

置分析DMD患儿髋膝肌群的运动功能状况，发现伸肌群受

累的程度要高于屈肌群，尤其作为膝伸展的股四头肌，与传

统的DMD患儿肌力下降近端重于远端的观点不一致。本研

究的多重回归分析结果同样显示影响NSAA分值的主要因

素依次为膝伸展、体重、髋伸展，再次表明膝伸展肌群肌力对

维持DMD患儿功能的重要性。

本研究结果显示，膝髋伸展肌群与DMD患儿的运动功

能具有明显的负相关性。在DMD患儿进行抗重力的从地上

站起活动时，通常采用Gower征的方式才能完成，主要原因

就是膝髋伸展肌群的无力。本研究结果在一定程度上提示，

强化和维持膝髋伸展肌群的肌力可能可以延缓DMD患儿运

动功能衰退，如何维持DMD患儿的膝髋伸展肌群是临床康

复的重要课题。由于膝髋伸展肌群的等速、等张训练均属于

离心收缩，对DMD患儿可产生肌细胞超微结构的损害，加剧

破坏肌肉结构并可由此产生疼痛，建议多采用等长训练的方

式来实现DMD患儿膝髋伸展肌群的力量训练。

在回归方程中体重也是影响运动功能的因素之一，体重

越大，运动功能就越低，目前激素治疗是DMD干预的重要手

段，而肥胖是激素的主要不良反应，因此，应该把控制体重作

为临床维持DMD患儿运动功能的干预措施[18]。

通过本次研究发现，DMD患儿运动功能与下肢大部分

肌群肌力具有一定程度的相关性，膝和髋伸展肌群与运动功

能的相关性相对更高，维持和提升DMD患儿下肢肌群尤其

是伸展肌群的肌力，可能有助于维持 DMD 患儿的运动功

能。主要不足在于肌力测定只采用了等长肌力测定方法，此

外是否服用激素以及激素药物的剂量是否对运动功能产生

影响还有待进一步研究。
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