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【摘要 】　目的　利用Citespace软件对脊髓性肌萎缩症(spinalmuscularatrophy,SMA)患儿症状管理领域相关研究进行可视化分

析,了解其研究现状、热点和趋势,为未来SMA患儿的护理提供新思路.方法　检索 WebofScience数据库核心合集中２００９—

２０２３年收录的SMA患儿症状管理的相关文献,使用Citespace６．３．R１软件对该研究领域的发文量、关键词等进行可视化分析.

结果　共纳入４９５篇文献,当前研究热点为SMA患儿的自然病程记录、运动功能管理、呼吸功能监测以及诺西那生钠治疗.结

论　未来SMA患儿症状管理的研究应重视多学科合作,制订精准症状管理指南,指导SMA患儿全病程管理.
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【Abstract】　Objective　TouseCiteSpacetovisualizeandanalyzerelevantresearchinthefieldofsymptom
managementforchildrenwithspinalmuscularatrophy(SMA),tounderstandthestatusquo,hotspots,and
trendsoftheresearch,andtoprovidenewideasforthefuturecareofchildrenwithSMA．Methods　 ReleＧ
vantstudieswereretrievedonsymptommanagementofchildrenwithSMAinthecorecollectionofWebof
Sciencedatabasefrom２００９to２０２３,withCiteSpace６．３．R１softwareusedtovisuallyanalyzethepublication
volume,authors,countries,keywords,etc．Results　 Atotalof４９５articleswereincluded．ThecurrentreＧ
searchhotspotsarenaturaldiseasecourserecord,managementofmotorfunction,respiratoryfunctionmoＧ
nitoringinSMAchildren,aswellasthetreatmentwithNusinersensodium．Conclusions　ThefuturereＧ
searchonsymptom managementinchildrenwithSMAshouldlayemphasizeoninterdisciplinarycooperaＧ
tionaswellasscientificmanagementofclinicalsymptomssothatmanagementofthefullmedicalcourseof
SMAchildrencanbecovered．
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　　 脊 髓 性 肌 萎 缩 症 (spinalmuscularatrophy,

SMA)是由运动神经元存活基因１(survialmotor
neuron１,SMN１)的５q１３存活缺失或突变引起,临
床表现为进行性、对称性、肢体近端为主的弛缓性麻

痹和肌萎缩[１Ｇ２].根据临床表现和发病时间可分为

０~４型,０型和４型分别为产前和成年发病,Ⅰ~Ⅲ
型分别为婴儿型、迟发婴儿型和少年型[３].SMA 在

婴儿患病群体中的致死率较高,在儿童、青少年患病

群体中致残率较高,极大部分患儿预后较差,对儿童

及其家庭的影响是深远和严重的[４].症状管理是指

对患儿出现的各种症状进行评估、诊断、治疗、干预、
监测和护理的临床实践过程[５].基于SMA 患儿确

诊难度大、确诊时间长、社会关注度低、目前不能治
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愈等难题,帮助患儿实现最佳生活质量是医疗护理

工作的重点,做好患儿的症状管理是其中的关键组

成部分,通过科学的症状管理可以改善SMA 患儿

的运动功能、生活质量和寿命[６].本研究旨在通过

Citespace可视化分析SMA患儿症状管理研究的现

状、热点和趋势,以期为我国护理学者开展该领域相

关研究提供参考.

１　资料与方法

１．１　资料来源　资料来源于 WebofScience数据

库核心合集,检索式为:[TS＝ (symptom manageＧ
mentORrespiratoryORmuscleweaknessORnuＧ
trition)ANDTS＝ (childhoodspinalmuscularatＧ
rophyORInfantileMuscularAtrophyOR muscuＧ
laratrophy)],检索时限为２００９—２０２３年,文献类

型选择为 Article,文献语种限于英文.

１．２　纳入排除标准　纳入标准:(１)WebofScience
核心数据库公开发表的文献;(２)研究对象为SMA
Ⅰ~Ⅲ型患儿;(３)研究内容以症状管理为主题.排

除标准:(１)重复发表的文献;(２)会议、报纸、记录等

体裁的文献;(３)信息不全的文献;(４)与主题无关的

文献.

２　结果

２．１　文献筛选　WebofScience核心数据库检索得

到文献６３７３篇,将文献导入Endnote,由２名研究者

独立进行筛选,如有异议由第３名研究者决定.根

据排除标准排除文献５８７８篇,最终纳入４９５篇.

２．２　文献分析　将筛选完成的文献导入 Citespace
６．３．R１软件,绘制发文量统计表和关键词聚类、共
现、突现图谱.关键词聚类模块值(Q值),一般认为

Q值＞０．３意味着聚类结构显著;聚类平均轮廓值(S
值),一般认为S值＞０．５聚类即合理,S值＞０．７意

味着聚类结果令人信服[７].

２．３　发文量　WebofScience核心数据库SMA 患

儿症状管理领域发文量总体呈波动式增长,其中

２００９—２０１５年发文量的增长相对缓慢,２０１９—２０２３
年增长幅度最大,２０２３年发文量达到最高.

２．４　关键词分析

２．４．１　关键词共现分析　关键词中介中心性＞０．１,
表示该关键词是连接网络不同部分的关键点.关键

词频次的高低,可直观反映该领域的研究热点;

SMA患儿症状管理排名前１０的高频关键词,见

表１.

２．４．２　关键词聚类分析　关键词聚类是基于关键词

之间的共现频率,将关系紧密的关键词进行聚类.
聚类包含的关键词越多,序号越小,采用＃０标记为

最大聚类.本研究共有７４７个节点、３１４５条连接

线,网 络 密 度 为 ０．００１３,聚 类 结 果 显 示 Q 值 为

０４１０５,S值为０．７５,表明聚类结果可信度较高.得

到了８个集群,见表２.

表１　SMA患儿症状管理高频关键词

关键词 频次 中心性

spinalmuscularatrophy(脊髓性肌萎缩症) ２９７ ０．１９
children(儿童) １２３ ０．１７
management(管理) ９２ ０．０５
naturalhistory(自然病程) ７３ ０．１２
diagnosis(诊断) ７１ ０．０４
Nusinersen(诺西那生钠) ６０ ０．０４
care(护理) ５５ ０．０８
motorfunction(运动功能) ４２ ０．０８
dystrophy(营养障碍性疾病) ２９ ０．０８
qualityoflife(生活质量) ２９ ０．０４

表２　SMA患儿症状管理关键词聚类结果

分类 聚类结果

运动功能 ＃０rangeofmotion(运动范围)
实验研究 ＃１mousemodel(小鼠模型)
自然病程 ＃２naturalhistory(自然病程)
神经肌肉疾病 ＃３neuromusculardisease(神经肌肉疾病)
生活质量 ＃４qualityoflife(生活质量)
药物治疗 ＃５nusinersen(诺西那生钠)
伦理要求 ＃６ethics(伦理)
身体状况 ＃７bodycomposition(身体状况)

２．４．３　关键词突现分析　关键词突现是指在一定时

期内,某个关键词的引用频率发生显著变化的现象,它
可以反映出一个关键词的流行或衰退趋势.通过对关

键词突现的分析,提取排名前１８的关键词,见图２.

图２　SMA患儿症状管理的关键词突现可视化图谱
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３　讨论

３．１　SMA 患儿症状管理研究现状分析　本研究显

示,SMA症状管理领域的总体发文量呈现明显上升

趋势,表明对SMA 患儿症状管理的相关研究得到

广泛关注,未来该领域的研究将继续发展和深入.

３．２　SMA 患儿症状管理研究热点分析　
３．２．１　充分掌握疾病发展规律,采取科学疾病管理

方法　SMA 自然病程的记录能够为疾病未来的

诊断、治疗以及症状管理提供宝贵的数据资料支

撑,进而为疾病的预防、治疗以及康复提供新的

思路和方法.AponteRibero等[８]关于SMA 患儿

针对性运动功能的自然病程观察,总结了 SMA
患儿的坐姿、站立和行走能力、脊柱侧弯和挛缩结

局,为该疾病运动功能评估、功能障碍的治疗以及运

动康复提供了科学依据.Veldhoen等[９]关于SMA
患儿肺功能和呼吸肌功能的自然病程研究指出,在
整个病程中,不同分型SMA 患儿呼吸肌力量减退

存在差异,并且呼气峰流量是肺功能随访的合适结

局指标,为SMA 患儿肺功能监测和随访提供了参

考.护士身处临床一线,与患儿接触时间居多,是承

担患儿病情观察和护理的重要群体,需培养护士敏

锐的观察能力,及时监测患儿的病情变化,正确记录

变化过程和结果,为疾病的发展规律提供科学的数

据支撑.

３．２．２　探究精准运动功能管理方法,应对运动功能

减退　SMA对运动功能的影响是显著的,由最初的

容易疲劳到患儿运动功能逐步丧失,最终瘫痪[１０].
因此,科学的运动评估工具、合理的运动功能锻炼方

式和辅助运动工具的应用对于延缓患儿运动功能的

减退尤为重要.Wu等[１１]的研究总结了１５种SMA
运动功能评估量表,每种评估工具都有其优点和局

限性.因此在为临床研究选择合适的运动功能量表

和患 者 自 我 报 告 结 局 (patientreportoutcome,

PRO)时,必须考虑患儿群体(例如年龄、活动能力)
和治疗目标.在科学评估的基础上,合理的治疗方

式在运动功能管理中占据重要位置,其中诺西那生

钠治疗可改善运动功能评分、肌肉力量和生活质

量[１２].除此之外,Bartels等[１３]尝试力量和有氧运

动训练相结合以提高Ⅲ型SMA 患儿的运动反应,
探索多种运动相结合的应用效果.Compo等[１４]探

究的家庭运动干预(坐姿到站姿对齐和核心肌肉激

活、直立功能和耐力训练、平衡训练和有节奏的步

行)证实,增加患儿下肢肌肉力量能够达到改善平

衡,减少自我报告疲劳的效果.运动功能管理是当

前SMA患儿症状管理的研究热点,无论是运动功

能评估工具、运动功能减退的药物治疗还是运动功

能锻炼,各个板块的研究都取得了一定的成果.随

着医学技术的发展,新治疗方法的出现会在一定程

度上改变SMA 患儿的自然病程,未来将继续探究

运动功能的合理评估工具、科学的治疗及功能锻炼

方法,以提高SMA患儿的生命质量.

３．２．３　实施科学呼吸功能监测和干预,维持有效呼

吸功能　SMA患儿呼吸功能不全主要包括无效咳

嗽伴气道清除率降低、夜间通气不足、肺和胸壁发育

减少,极大的增加了肺部感染的发病率和死亡率[４].
因此,科学的呼吸功能监测以及合理的呼吸道管理

措施可以有效缓解患儿的呼吸道症状,维持患儿基

本呼吸功能.Perumal等[１５]开发了智能手机传感器

评估呼吸功能,且有研究[１６]验证了其评估结果与常

规使用的身体测量结果高度一致,促进了SMA 患

儿呼吸功能评估工具的发展.积极的呼吸干预可改

善SMA 患儿的呼吸功能.Pechmann等[１７]采用积

极主动的呼吸护理包括睡眠期间的双水平无创通气

和每天两次的咳嗽辅助,支持性呼吸护理包括吸引

和氧气补充等干预措施,得到了早期无创呼吸护理

干预能够延长SMA 患儿生存时间的结论.呼吸肌

训练(respiratorymuscletraning,RMT)也是维持

SMA患儿呼吸功能的重要一环,KantＧSmits等[１８]

制定的基于家庭的个性化训练计划,通过吸气和呼

气肌肉训练装置进行３０个呼吸周期训练,有效地改

善了患儿的呼气肌和吸气肌力量,对改善呼吸功能

有显著效果.未来对于SMA 患儿呼吸功能领域的

研究在不断创新治疗方法以及评估工具的基础上需

要将各方面有机结合,加强学科交流,有效提高患儿

的呼吸功能.

３．３　SMA 患儿症状管理研究趋势　本研究结果显

示,SMA患儿创新诊断方法和生活质量研究为近几

年的较为新颖的讨论方向.临床症状是决定SMA
患儿生活质量的关键部分,有效的症状管理能够很

大程度上提高患儿的生活质量[１９].随着诺西那生

钠、索伐瑞韦、利司扑兰等药物获批用于治疗SMA,

SMA患儿生活质量得到了显著改善[２０],治疗方式

的选择也更加多样,学者们不再重点进行自然病程

的观察研究和遵循以往的基因诊断方法而是注重新

疗法下的各系统症状的管理以及SMA 患儿的生活

质量研究[２１].科学的SMA患儿症状管理方法必然

是多学科合作的结果,通过多学科的合作,可以为其

提供包括药物治疗、手术治疗、物理治疗、呼吸支持、
营养支持以及优质护理等多方面的服务以改善患儿

的运动功能,提升生活质量[２２].因此,注重多学科

合作,开发精准高效的SMA 诊断和治疗方法,提出

科学合理的症状管理措施以及优质护理措施以提高
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患儿生命质量将是未来SMA 患儿症状管理研究的

重点.

４　小结

本研究利用 Citespace软件对 SMA 患儿症状

管理研究领域进行了可视化分析,在科学算法的

基础上提取有意义的信息.SMA 患儿症状管理

的研究热点和前沿集中于自然病程的记录、运动

功能的管理以及呼吸功能的监测等相关主题,每
一个研究板块都有待进一步的探索.未来该领域

的研究应加强推进多学科的交叉融合,基于科学

的、合理的、针对性的临床症状管理,形成精准的

症状管理指南,指导SMA 患儿全病程管理并改善

其生命质量,推动SMA 患儿症状管理研究领域的

不断发展.
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