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·指南与共识·

肌萎缩侧索硬化患者营养管理专家共识
国家神经系统疾病医疗质量控制中心运动神经元病工作组，国家神经系统疾病医疗质量
控制中心

【摘要】  肌萎缩侧索硬化（amyotrophic lateral sclerosis，ALS）是一种致死性的神经退行性疾病。

恰当的营养管理对延缓ALS的疾病进展、提高患者的生活质量意义重大。国家神经系统疾病医疗质

量控制中心运动神经元病工作组基于现有的临床指南、研究文献，通过德尔菲法组织形成了针对

ALS患者营养管理的专家共识。本专家共识针对ALS患者营养管理的重要问题，如多学科协作、营

养干预目标、吞咽困难评估、营养支持方式及社会支持等，进行了深入探讨，并提出了7项具体建议

和实施策略。专家共识强调ALS患者营养管理的个体化，以及根据患者病程进展进行动态调整的

营养策略。通过科学的临床评估和干预，改善患者的营养状态，从而提高患者的生存质量，延缓

疾病进展。
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【Abstract】  Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a fatal neurodegenerative disease. Proper 
nutritional management is of great significance in delaying disease progression and improving the 
quality of life for ALS patients. Based on existing clinical guidelines and research literature, the Working 
Group of Motor Neuron Disease of National Center for Medical Quality Control of Nervous System 
Diseases formed an expert consensus on the nutritional management of ALS patients using the Delphi 
method. This consensus deeply discusses the important issues in the nutritional management of ALS 
patients, such as multidisciplinary collaboration, nutritional intervention goals, dysphagia assessment, 
methods of nutritional support, and social support, and proposes seven specific recommendations and 
implementation strategies. The consensus emphasizes the individualization of nutritional management 
for ALS patients and dynamic adjustment of nutritional strategy according to the progression of the 
disease. Through scientific clinical assessment and intervention, the nutritional status of patients 
can be improved, thereby improving the quality of life and delaying disease progression. 
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运动神经元病（motor neuron disease，

MND）是一类病因不明，选择性损害上、下

运动神经元的慢性进行性神经变性疾病。

肌萎缩侧索硬化（amyotroph ic lat era l 

sclerosis，ALS）是MND的主要类型，占所有

MND病例的90%以上[1]。ALS的年发病率为 

（0.4～2.6）／10万人[2]，病程呈进行性，患者预

后较差，中位生存期为3～5年，且目前缺乏有

效的治疗手段。我国人口基数庞大，尽管ALS

的发病率低，但患者总数不容忽视，且ALS是
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致死性疾病，患者相对年轻，生存期短，生存

期内生活质量下降明显，因此给患者、家庭以

及社会带来了巨大的医疗、经济负担[3]。作为一

种罕见病，ALS已成为政府、医学界及社会广

泛关注的焦点。

尽管ALS最常见的表现为运动功能受

损，但在疾病进展过程中，患者常出现营养

不良、体重下降及代谢异常等问题。有研究显

示，15%～55%的ALS患者会出现营养不良，同

时还伴有食欲减退、吞咽困难、体重丧失等问 

题[4]。这些问题不仅显著影响患者的生活质

量，还可能加速ALS的进展，缩短患者的生存

期[5]。营养干预在ALS患者的综合治疗中具

有重要作用[6]。中华医学会神经病学分会发布

的《肌萎缩侧索硬化诊断和治疗中国专家共识

2022》强调了对ALS患者进行营养管理[如根

据病情选择合适的饮食结构、食物性状以及经

皮内镜胃造瘘术（percutaneous endoscopic 

gastrostomy，PEG）等]的重要性[7]。《肌萎缩

侧索硬化医疗质量控制指标》也对ALS住院患

者的营养评估和干预率进行了规定[8]。目前，在

ALS患者的营养摄入、特殊饮食指导、营养评

估措施等细节方面，相关循证医学证据尚不充

分[9]。ALS临床诊疗中缺乏细化、统一的关于患

者营养管理的共识意见。

国家神经系统疾病医疗质量控制中心于

2022年设立了运动神经元病工作组（后简称工

作组），启动了MND/ALS临床质量控制体系建

设。工作组通过系统调研循证医学证据、国内外

相关指南，通过德尔菲法制定了本部针对ALS

患者营养管理的专家共识。本共识从营养管理

模式、评估规范、治疗方案等不同方面系统完 

善了ALS的营养管理流程，是一部经深入讨论形

成的可行性共识，有助于推动ALS疾病管理从被

动治疗向预防、监测和个体化干预转型。本共识

将为我国ALS患者的营养干预提供方向性的指

导意见，提高医护人员对ALS的认识，规范临床

医疗行为，并推动中国MND医疗质量的改进。

1  临床多学科团队协作模式共同参与ALS患者

的营养管理

由于ALS具有高度异质性，ALS患者的营

养管理需要综合性、个体化的干预措施。此外，

ALS呈进行性发展，患者的营养需求和生理状

态会随病程发生改变[10]。随着疾病的不断进展，

患者的身体机能逐渐下降，对营养的摄取、吸

收和利用能力也会受到不同程度的影响，因此

需要根据病情的变化及时调整营养管理方案，

以满足患者在疾病不同阶段的营养需求，维持

良好的生理状态。ALS患者的营养管理不能仅

局限于单纯的饮食干预和营养剂的补充，而是

需要临床多学科共同努力，确保患者能够得到

全方位的评估与治疗。

临床多学科团队协作模式在ALS患者的

营养管理中有重要意义[11]。临床多学科团队协

作强调相关专业人员紧密合作，为患者提供个

体化的治疗方案：神经科医师负责评估患者的

临床表现和病程，并根据评估调整治疗方案，

如确定是否使用管饲等替代性营养方式；营养

科医师负责评估患者的营养状态，制订个体化

的饮食方案，确保患者能够获取充分的热量和

营养素；康复科医师负责评估患者的吞咽功能

并提供相应的训练；精神科医师负责提供精神

心理评估和心理支持，辅助改善患者的食欲和

治疗效果；消化科、普通外科医师负责评估不

同方式胃造瘘术的必要性；护理人员协助执行

营养干预方案，定期监测患者的体重和营养状

况，同时，还应充分注意到传统医学诊疗在我

国临床营养管理中的重要作用。另外，应该根

据患者的具体情况，联合相应临床科室协同诊

疗。ALS患者的病情进展和营养需求各不相同，

因此营养干预必须个体化，并且要基于病情变

化调整。通过临床多学科团队协作，确保患者

在疾病的不同阶段均能得到全面、精准的营养

管理，避免单一视角的局限性。

随着医学领域对ALS等MND认识的深化，

临床多学科团队协作模式有望在未来发挥更
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大的作用。在多学科诊疗意见的协同及执行过

程中，应充分注意到患者家属的作用以及社区

医师的潜力。建议建立定期多学科会诊制度，

并开展针对性培训、继续教育，不断提升团队

成员的专业知识和技能水平，以更好地应对

ALS患者营养管理的复杂情况，为患者带来更

多的生存希望与生活质量的改善。

2  ALS患者营养管理总体原则

ALS的营养管理总体原则包括：①保持患

者的理想体重；②预防或延缓营养不良的发生；

③注意患者的吞咽功能恶化及误吸风险。明

确营养管理的总体原则，有助于临床医师根据

患者的个体需求制订科学、个体化的治疗方案。

ALS患者营养管理的总体原则为治疗提供整体

指导，临床医师应基于总体原则，根据患者病

情的进展和变化调整营养管理目标，从而确保

营养管理始终符合患者的实际需求。

2.1  保持患者的理想体重

维持合理体重和预防体重下降是ALS营养

管理的重要原则之一。ALS患者常因早期食欲

减退、吞咽困难、肌肉消耗和代谢率增加而导

致体重下降[12]。体重下降（如BMI＜18.5 kg/m2） 

与疾病进展加快、功能衰退和生存期缩短相

关[13]，但超重和肥胖对ALS患者是否有保护作

用仍有争议[14-16]。目前通常认为理想的BMI为

25～30 kg/m2。因此，营养管理的主要目标之

一是通过营养支持防止患者体重过度下降，将

BMI维持在理想范围。

2.2  预防或延缓营养不良的发生

应为ALS患者提供充足的热量摄入，以预

防营养不良、防止脱水和维持电解质平衡。ALS

患者发生营养不良的风险较高[4]。因此，患者需

要接受个体化的营养评估，并制订营养干预计

划，以确保每日摄入足够的蛋白质、维生素和

矿物质，补充足够的热量[9]。对ALS患者可能有

益的营养补充包括高热量、高蛋白的液体或固

体食物，必要时可使用肠内营养补充剂[6，17]。吞

咽功能下降和进食困难可导致ALS患者液体摄

入不足，从而增加脱水和电解质紊乱的风险[18]。 

维持足够的液体摄入对保证患者的肾脏功能、

维持血容量和减少便秘等并发症至关重要。可

通过口服增稠剂、适当的肠内营养方案或经鼻

胃管辅助补液，确保患者获得足够的水分[19]。

2.3  注意患者的吞咽功能恶化及误吸风险

延髓受累的ALS患者普遍存在吞咽困难。

随着疾病的进展，肢体受累的患者也可出现吞

咽障碍[20]。因此，ALS患者常面临误吸和吸入

性肺炎的风险。在ALS的营养管理中，需要对

患者进行详细的吞咽功能评估，并根据吞咽能

力调整食物的质地和形状，例如，采用增稠剂

或流质饮食。同时，要定期监测患者的吞咽功

能变化，以判断是否需要进一步的干预，如经

皮胃造瘘术。

3  ALS患者营养状况的评估和监测

对ALS患者进行营养状况评估和定期监

测具有重要的临床意义。早期识别和治疗营养

不良、及时调整治疗方案、监测代谢变化和吞

咽困难，以及对患者的心理状态进行干预，均

能显著提高ALS患者的生活质量[21]。除此以外，

ALS为进展性疾病，明确的营养评估标准和定

期监测有助于医师及时识别患者的营养问题和

病情变化。

总体而言，ALS患者的营养状况评估是多

维度的，需要综合分析患者的临床体征、实验

室检查结果、饮食情况以及吞咽功能、代谢和

心理状态等多方面情况。虽然目前缺乏大规模

临床研究明确优化的评估策略，但是及时、长期、

全面的评估能够帮助医师识别患者的营养问题，

为制订个体化的营养干预方案提供数据支持。

建议临床营养评估包括体重及一般营养状态的

评估、实验室检查以及相关量表评估等内容。

3.1  体重及一般营养状态评估 

建议每日监测患者的体重和BMI，尽早发

现体重变化，目标是维持正常体重或避免过度
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的体重下降，建议BMI保持在25～30 kg/m2。

其他的营养评价方法，如皮下脂肪厚度测量

（上臂围、小腿围）、腰臀比等，对ALS患者的营

养状态评估和预后预测也具有一定的价值[22-23]，

但结合研究现状和临床可行性，体重监测仍是

最简便易行且有效的评估方式。在具备临床场

景下，可通过经验证的方法进行身体成分分析，

以识别潜在的肌肉萎缩及水肿等情况[7]。

3.2  实验室检查 

实验室检查结果可以为ALS患者的营养

管理提供更为客观的数据，帮助医师更准确、

全面地了解患者的营养状态。常见的实验室检

查包括：血红蛋白、白蛋白、前白蛋白、葡萄糖、

尿素氮/肌酐、电解质、维生素和微量元素（如

钙、铁、锌等）水平等[24]。另外，还应定期进行

血脂水平的检测。 

3.3  量表评估 

可利用量表对ALS患者的营养状态、食

欲、心理状态等进行评估。①营养状态评估

量表：ALS患者常面临严重的营养不良问

题，医师需要评估患者是否需要营养补充

剂，以及评估补充效果。常用的营养状态评

估量表包括营养风险筛查2002（nutritional 

risk screening 2002，NRS2002），微型营

养评定简表（mini-nutritional assessment-

short form，MNA-SF）和营养不良通用筛

查工具（malnutrition universal screening 

tool，MUST）等，均能有效明确ALS患者的

营养状态和预后风险[25]。②食欲评估：ALS患

者在发病后常出现独立于吞咽困难的食欲减 

退[26-27]，并且随着疾病的进展而加重。可采用

中国营养食欲调查问卷（Chinese nutritional 

appetite questionnaire，CNAQ）、简化营

养食欲调查问卷（simplified nutritional 

appetite questionnaire，SNAQ）、视觉模拟

评分（visual analogue scale，VAS）评估患者

的食欲。③心理状态评估：ALS患者常伴有抑

郁、焦虑等心理问题，这些情绪障碍会直接影

响患者的食欲和饮食习惯[28]。评估患者的心理

状态有助于及时发现情绪问题，并提供相应的

心理干预，从而改善患者的食欲，促进其营养

状态的恢复。推荐使用的心理状态评估量表有

HAMA和HAMD，或采用自评量表，如焦虑自

评量表（self-rating anxiety scale，SAS）和

抑郁自评量表（self-rating depression scale，

SDS）[29]，此外，还可使用匹兹堡睡眠质量指数

（Pittsburgh sleep quality index，PSQI）量

表进行评估。

评估和监测的时机选择：ALS早期[如伦

敦国王学院临床分期量表（King’s clinical 

staging scale，KCSS）Ⅰ期]即可出现营养代

谢障碍[30-31]，故应在患者首次诊断ALS及每 

3个月的随访中积极开展相关评估及监测。

4  ALS患者营养需求的估算

ALS患者的热量和营养需求与健康个体不

同，热量摄入及消耗的平衡紊乱是ALS能量代

谢障碍的一个重要特点。此外，随着疾病进展，

ALS患者的代谢水平出现先高后低的变化趋 

势[30-31]。ALS患者的基础代谢率通常会增加，

导致能量需求增加。目前对ALS患者推荐的热

量摄入缺乏循证医学证据，需要更多的研究进

一步明确。

有研究表明，糖尿病等代谢性疾病可能

对ALS具有一定的保护作用[32]，但目前尚无明

确证据显示，严格管理糖尿病、高脂血症、高

尿酸血症、动脉硬化等代谢性疾病会对ALS

患者产生不利影响[33]，此外，ALS的诊疗也

不应干扰患者原有的针对上述代谢性疾病的

常规药物治疗方案[34]。在保证原发病稳定的

情况下，原则上不限制每日热量摄入，鼓励患

者保证体重和营养[7]。建议病情平稳的ALS

患者每日摄入基础热量为25～30 kcal/kg

（1 kcal=4.1868 kJ）[35-36]，但这一热量摄入标

准需要根据患者个体的具体情况，如伴随疾病、

疾病进展程度、体重变化以及日常活动水平等，
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进行灵活、动态地调整，以满足患者在不同疾

病阶段的营养需求。

尽管已有研究提示调整ALS患者的饮食与

预后可能有关，例如，高热量、高蛋白饮食等饮

食方案与患者的生存期呈正相关，但目前仍缺

乏关于ALS最佳食物摄入量和摄入类型的充

分临床经验、证据，也缺少明确的机制研究[6]。 

由于ALS是一种以运动神经元退行性变为主

的疾病，患者往往会经历肌肉萎缩和力量减

退。蛋白质作为肌肉的重要成分，其摄入对延

缓肌肉萎缩、维持身体机能具有重要意义。因

此，ALS患者的日常饮食应确保足够的蛋白质

摄入，以满足身体对肌肉修复和维持的需求[37]。

ALS患者的饮食摄入应根据热量需求合理分

配营养物质的比例，确保热量摄入充足：蛋白

质可占总热量的15%～18%，脂肪占30%，碳水

化合物占50%左右[37-39]。

ALS患者在疾病过程中常伴有微量营养

素缺乏，如维生素D、B族维生素缺乏等[40]。合

理补充微量营养素可以改善患者的营养状

况，并可能对ALS的病程产生积极影响。目前

虽然没有足够的临床证据显示补充特殊营养素 

（如姜黄素、肌酸、辅酶Q10、维生素E、维生 

素C、类胡萝卜素等）可以延缓或逆转疾病进 

展[41-42]，但可根据患者实际临床需求和检测结

果，对症补充。

5  ALS患者吞咽困难评估与干预

吞咽困难是ALS的常见并发症，吞咽功能

的评估是营养管理的重要环节。随着ALS病程

进展，吞咽肌肉功能下降，患者易出现误吸、窒

息、脱水及营养不良。所有考虑诊断为ALS的

患者都应进行吞咽困难的评估，尤其是症状较

轻和症状隐匿的患者。吞咽困难的评估应随

病情进展持续开展，如每3个月或根据病情进

展、发病特征调整监测频率。常用的吞咽功能

筛查工具包括反复唾液吞咽试验、洼田饮水试

验、改良饮水试验或进食评估工具-10（eating 

assessment tool-10，EAT-10）等，可根据上

述量表的评估结果确定是否需要进一步的检

查[43]。在ALS的临床评估中，洼田饮水试验和

EAT-10被广泛应用，这两种评估工具具有较

好的实用性，能够为临床医师提供可靠的吞咽

功能评估结果[44]。此外，患者的口腔健康、呼吸

道症状、误吸或窒息风险、进食情况及心理状

态等因素也对吞咽功能有重要影响，因此也应

在评估范围内。

需要注意的是，虽然临床评估通常能很

好地对吞咽的口腔期进行量化检查，但不能

准确地推断吞咽的咽期状态，因此对患者进

行吞咽的可视化影像评估是非常必要的。吞

咽障碍的诊断金标准是视频透视吞咽造影 

（video-fluoroscopic swallowing study，

VFSS）和纤维内镜吞咽评估（fiberopt ic 

endoscopic evaluation of swallowing，

FEES）[45]。其中VFSS操作相对简便，能够有

效评估ALS患者的吞咽风险，并能够发现患者

潜在的咳嗽反射减低等异常情况，从而指导适

合的食物形态和摄入量选择[46]。

对于存在吞咽困难的ALS患者，规范化的

膳食管理十分重要。这一管理策略涵盖多个

方面，例如，在饮食安排上，建议采用少食多

餐的方式，即每日安排5～6次定时定量的进食，

避免一次性摄入过多食物，以减轻吞咽负担，

降低误吸风险。同时，要根据患者吞咽能力的

不同，对食物的性状进行合理调整。在吞咽障

碍食品分级中，液体食物可分为低、中、高稠度

三个等级，固体食物可分为细泥、细馅、软食三

个等级[47]。为患者提供与其吞咽能力相匹配

的等级食物，有助于减少吞咽困难，提高进食

安全性。

适当的吞咽训练和管理也是ALS患者营

养管理中必不可少的。专业的吞咽训练可以帮

助患者增强吞咽肌肉的力量和协调性，改善吞

咽功能。同时，医护人员应根据患者的具体情

况，制订个体化的管理方案，以确保患者在进
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食过程中能够安全、有效地摄取营养。在进食

过程中，应使用辅助工具和采取合适的操作姿

势。例如，使用勺子等辅助工具可以帮助患者更

顺利地进食；调整为坐姿进食，以及在进食时

适当抬升头部，有助于保护气道，防止食物误

吸入气管，从而降低吸入性肺炎等并发症的风

险。此外，家庭成员在患者吞咽困难管理中扮

演着关键角色。医护人员应为患者的家庭成员

提供相关的培训和教育，使他们掌握正确的照

护方法和技巧。这样，患者在家庭环境中也能

得到科学、有效的照护，这对于提高患者的生

活质量和营养状况至关重要。

6  ALS患者营养支持方式的管理

随着病程的进展，ALS患者的营养不良、

吞咽困难、呼吸功能下降等情况相互影响并逐

渐加重，营养管理常面临复杂的临床情况。对

于存在营养风险的ALS患者，应及时评估机体

的营养状况，为制订合理的营养支持计划提

供依据。对于无吞咽困难或吞咽困难程度较

轻、经安全性测试无明显误吸风险的ALS患

者，仍推荐经口饮食[4，47]。当食物摄入不能满足

营养需求时，可选择调整食物性状的肠内营养

制剂或特殊医学用途配方食品。当ALS患者由

各种原因导致经口饮食无法满足身体营养需求

时，若其肠道功能正常，建议采用口服营养补

充（oral nutritional supplement，ONS）作为

额外的营养支持方式。ONS通常应在两餐之间

进行，其主要目的是为患者提供额外的热量，以

确保患者能够获得足够的热量来维持身体的正

常功能和促进康复。根据相关研究和临床实践，

建议额外热量补充量为每日400～600 kcal[48]，

具体的热量补充量和持续时间还应根据患者的

具体情况和营养评估结果进行个体化调整。

当ALS患者每日经口摄入的热量低于目

标热量的60%时，或由于意识障碍、认知功能

障碍或吞咽障碍而无法正常进食时，应考虑采

用持续管饲或间歇性经口管饲的方式进行喂

养[35-37]。然而，鉴于ALS患者的病情会持续进

展，吞咽困难等问题往往难以逆转，因此，建

议在患者出现吞咽困难、体重下降、脱水或存

在呛咳或误吸风险时，尽早考虑进行经皮胃造

瘘术，而不是长期留置鼻胃管[7]。经皮胃造瘘

术主要有PEG、放射性胃造口术（radioactive 

gastrostomy，RG）、放射线下插入式胃造瘘

术（radiographic interposition gastrostomy，

R IG）等。虽然目前对于PEG的具体指征

尚无明确共识，但建议ALS患者在以下情

况下考虑进行PEG：体重降低达到5%～10%； 

BMI＜18.5 kg/m2；存在脱水或呛咳、误吸风

险，并且应在患者的用力肺活量降至预计值

50%之前进行[7，49-50]。

对于拒绝或因其他原因无法进行胃造瘘

术的患者，可以考虑采用鼻胃管进食。但如果患

者存在严重的胃肠功能障碍，无法通过胃肠途

径进行有效的喂养，或者单独依靠肠内营养在

短期内无法达到预期的营养目标（如无法满足

至少60%的营养需求），则应考虑添加部分肠外

营养以满足患者的营养需求[51]。

7  ALS患者营养管理的家庭实践和社会支持

在ALS患者的营养管理中，家庭实践和社

会支持不可或缺。ALS是一种进行性加重的神

经系统疾病，随着病情的发展，患者常面临营

养障碍、行动不便甚至生活不能自理等一系列

挑战。这些问题不仅影响患者的生活质量，还

可加重家属、社区支持的困难与负担。因此，强

调家庭实践和社会支持在营养管理中的作用

非常重要[52]。家属能够更好地理解患者的营养

需求，掌握正确的护理方法，从而为患者提供

更精准的照护。这不仅能改善患者的营养状况，

还能有效降低因营养管理不当引发的医疗风

险，减轻家庭的经济负担。同时，社会支持体系，

如社区资源和专业医疗机构，能为患者及其家

属提供必要的帮助和指导，进一步提升营养管

理的效果。
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家庭成员在ALS患者的日常照护中扮演

着核心角色[53]。通过健康宣教，家属可以学习

如何识别早期的营养不良迹象，同时根据家

庭特点，制订适合执行的饮食计划。家庭健

康宣教的内容通常包括：定期监测患者的体

重变化和一般营养情况，以便及时调整饮食

方案，避免过度的体重减轻或营养失衡；理解

正确饮食的重要性，尤其是在吞咽困难的情 

况下，选择合理的方式和食物帮助患者安全

进食；合理使用高热量的营养补充剂，以及

必要时对鼻胃管或造瘘进行正确的家庭护理。

通过一系列有效的宣教和对照护者的心理支

持，可以提升照护者和患者的自信心，减少他

们在营养管理上的困惑，从而提高患者的生活

质量和整体健康状态。

对于ALS患者而言，社会支持在营养管理

中具有极为重要的作用，而且其作用随着病情

的加重愈发凸显。社会支持主要有医疗资源、

社区资源以及社交网络[54]。尽管ALS的营养管

理离不开临床多学科团队的协作，但要实现长

期的治疗方案执行、获得积极的反馈以及确保

患者遵循治疗计划，家庭和社区的支持不可或

缺。例如，社会组织可以为ALS患者提供专业

的护理服务，安排特殊食品的配送，或发放营

养补助等保障，这些举措都有助于减轻患者的

家庭负担，保障患者能够获得充足的营养供应。

ALS患者的营养管理是一项相对复杂且高

度个体化的工作，涵盖营养需求评估、吞咽困

难评估以及营养素补充等多个方面。鉴于ALS

患者在疾病不同阶段的营养需求存在显著差异，

定期进行全面的营养状态评估并据此制订精准

的个体化营养干预方案尤为重要。这种个体化

的营养管理策略不仅能有效改善患者的营养状

况，还能显著提升其生活质量，延缓疾病进展。

因此，建议ALS患者在确诊后尽早启动营养干

预工作，特别要重视吞咽功能的定期评估与科

学管理，以确保患者能够安全、有效地摄取所

需营养，维持良好的身体机能和健康状态。
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