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·骨骼肌肉影像学·

ＭＲＩ及３１ＰＭＲＳ在脂质沉积性肌病中的诊断

左敏静，肖新兰，尹建华

【摘要】　目的：应用磁共振成像（ＭＲＩ）及磷频谱（３１ＰＭＲＳ）评价脂质沉积性肌病（ＬＳＭ）的影像表现，探讨其临床应用

价值。方法：对经病理证实的６例ＬＳＭ和１７例健康对照者进行 ＭＲＩ及３１ＰＭＲＳ检查。结果：６例ＬＳＭ患者大腿后组肌

群和内侧肌群Ｔ１ＷＩ及Ｔ２ＷＩ上均表现为多发小斑点状高信号，Ｔ２ＷＩ抑脂后信号减低；ＬＳＭ 组ＰＣｒ（磷酸肌酸）、ＰＣｒ／

ＡＴＰ（三磷酸腺苷）和磷酸化能力（ＰＰ）较对照组明显降低（犘＜０．０５），二磷酸腺苷（ＡＤＰ）、Ｐｉ（无机磷）、Ｐｉ／ＡＴＰ、Ｐｉ／ＰＣｒ较

对照组明显增高（犘＜０．０５），ＰＨ与对照组无明显差别（犘＝０．６３９５）。结论：ＭＲＩ联合３１ＰＭＲＳ检查有利于ＬＳＭ的诊断、

鉴别诊断。
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　　脂质沉积性肌病（ｌｉｐｉｄｓｔｏｒａｇｅｍｙｏｐａｔｈｙ，ＬＳＭ）

是一种遗传性肌病，由于影响脂肪代谢的一些酶或肉

碱缺乏，而引起脂肪在肌细胞内堆积所致。有关其

ＭＲＩ及３１ＰＭＲＳ表现的研究国内外很少报道。本文

旨在探讨ＬＳＭ的 ＭＲＩ及３１ＰＭＲＳ表现，并评价其在

ＬＳＭ中的临床应用价值。

材料与方法

搜集２００４年６月～２００６年３月在神经内科就诊

的６例ＬＳＭ患者。其中男２例，女４例，年龄１８～５３

岁，平均３２．３岁。病程５个月～４年，平均１．９年。

肌酶检查示所有患者肌酶均有不同程度的升高，肌电

图（ＥＭＧ）检查均确诊为肌原性肌病，肌肉病理活检证

实为ＬＳＭ。１７例对照者，男６例，女１１例，年龄１８～

５０岁，平均３０．４岁，均为非运动员，体检未发现有神

经肌肉骨骼肌病及其他系统疾病。

扫描设备使用ＧＥ１．５ＴＳｉｇｎａ双梯度超导型磁共

振扫描仪，利用体线圈为射频发射线圈，ＭＲＩ和３１Ｐ

ＭＲＳ分别以 ＴＯＲＳＯＰＡ（相控阵线圈）和３１Ｐ柔软线

圈为接收线圈。全部病例均行轴面平扫，扫描部位均

选择大腿中段。ＭＲＩ扫描序列为自旋回波（ＳＥ）Ｔ１ＷＩ

（ＴＲ５００ｍｓ、ＴＥ１１ｍｓ），快速自旋回波（ＦＲＦＳＥ）

Ｔ２ＷＩ（ＴＲ４６００ｍｓ、ＴＥ１０３ｍｓ），Ｔ２ＷＩ脂肪饱和抑制

序列。层厚８ｍｍ，层间距８ｍｍ，矩阵５１２×５１２。

３１ＰＭＲＳ扫描先进行预扫描以增强匀场的效果。

行股骨中段的标准轴面ＦＳＥＴ２ＷＩ预扫描，参数：ＴＲ

５３．９ｍｓ，ＴＥ１．６ｍｓ，ＥＴＬ１９，层厚２０ｍｍ，层距

２０ｍｍ，视野２０ｃｍ，激励次数２，矩阵２５６×１２８。预扫

描完后行３１ＰＭＲＳ扫描，位置与ＦＳＥＴ２ＷＩ预扫描完

全一致，感兴趣区（ＲＯＩ）置于股四头肌中，避开骨组

织。扫描序列为ＳｐｉｎＥｃｈｏＭＲＳ，参数：ＴＲ２０００ｍｓ，

翻转角６０°，层厚２０ｍｍ，层距２０ｍｍ，视野２０ｃｍ，激

励次数２，矩阵１×１，频宽２５００。行波谱预扫描，观察

自由感应衰减信号（ＦＩＤ）满意后开始采集 ＭＲＳ信号，

扫描时间为４ｍｉｎ２４ｓ。
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图１　正常对照者，大腿中段横断面。ａ）Ｔ１ＷＩ５００／１１ｍｓ；ｂ）Ｔ２ＷＩ４６００／１０３ｍｓ；ｃ）Ｔ２ＷＩ抑脂序列４６００／１０３ｍｓ，显示正常

的股四头肌、收肌群及后组肌群。　图２　脂质沉积性肌病大腿中段横断面。ａ）Ｔ１ＷＩ５００／１１ｍｓ；ｂ）Ｔ２ＷＩ抑脂序列４６００／

１０３ｍｓ；显示皮下、肌肉间和肌束间脂肪增多，尤其是大腿后组、内侧组肌群，伴萎缩改变；ｃ）治疗后Ｔ１ＷＩ５００／１１ｍｓ，Ｔ１ＷＩ显

示无明显改变。

　　在ＡＤＷ４．０工作站上以Ｓａｇｅ软件进行数据后

处理。各种代谢指标的计算方法［１］如下：①计算谱线

中无机磷（Ｐｉ）、磷酸肌酸（ＰＣｒ）及三磷酸腺苷（ＡＴＰ）

的峰下面积，记录Ｐｉ／ＰＣｒ、Ｐｉ／ＡＴＰ、ＰＣｒ／ＡＴＰ比值。

通常认为肌肉组织中 ＡＴＰ的浓度是恒定不变的，以

其浓度８．２ｍｍｏｌ／ｌ为标准，计算出ＰＣｒ和Ｐｉ的浓度；

②计算细胞内ＰＨ值公式：

ＰＨ＝６．７５＋
ｌｏｇ（ΔＰｉ－３．２７）

５．６９－ΔＰｉ

ΔＰｉ为Ｐｉ与ＰＣｒ之间的距离（ｐｐｍ）；

③计算细胞内ＡＤＰ的浓度公式（μｍｏｌ／ｌ）：

ＡＤＰ＝
ＴＣｒ

ＰＣｒ－１

ＡＴＰ

ＫｅｑＨ
＋

其中ＴＣｒ＝ＰＣｒ＋Ｃｒ＝４２．５ｍｍｏｌ／ｌ，Ｋｅｑ＝１．６６

×１０９／Ｍ （３８℃，ＰＨ＝７）；

④计算磷酸化能力（ｐｈｏｓｐｈｏｒｙｌａｔｉｏｎｐｏｔｅｎｔｉａｌ，

ＰＰ）或１／ＰＰ（×１０７）公式：

１／ＰＰ＝ＡＤＰ
Ｐｉ

ＡＴＰ

使用ＳＰＳＳ１０．０统计软件。所有计量资料均用

平均值±标准差（狓±狊）表示。ＬＳＭ 组和对照组内先

进行正态分布性检验（ＫＳ）和方差齐性检验。如为正

态分布和方差齐性则两组间比较用独立样本的狋检

验；如为非正态分布或方差不齐则两组间比较用狋检验

或非参数（秩和）检验。犘＜０．０５认为有统计学意义。

结　果

１．对照组和ＬＳＭ组的 ＭＲＩ表现

对照组（１７例）的肌肉信号 Ｔ１ＷＩ和 Ｔ２ＷＩ均为

中等强度信号，介于骨皮质和皮下脂肪信号之间，

Ｔ２ＷＩ抑脂序列肌肉信号无明显改变。由于肌肉间隔

存在较多的脂肪组织，单块肌肉较易识别（图１）。

６例ＬＳＭ均主要累及大腿后组及内侧组肌群，肌

群萎缩，内呈多发斑点状 Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ高信号改变，

Ｔ２ＷＩ抑脂后信号减低（图２ａ、ｂ）。

２．对照组和ＬＳＭ组３１ＰＭＲＳ结果

１７例对照者３１ＰＭＲＳ均能清楚观察到７个代谢

产物的共振波谱，由左向右依次是 ＰＭＥ、Ｐｉ、ＰＤＥ、

ＰＣｒ、γＡＴＰ、αＡＴＰ、βＡＴＰ。其中 ＰＭＥ、ＰＤＥ和三

个ＡＴＰ的波峰较宽，ＰＣｒ及Ｐｉ的波峰最为尖锐，部分

个体Ｐｉ峰有分裂现象。ＰＣｒ、ＡＴＰ含量高，ＰＤＥ、ＰＭＥ
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图３　正常大腿骨骼肌
３１ＰＭＲＳ能清楚观察到７个代谢产物的共振波谱，左向右依次是ＰＭＥ、Ｐｉ、ＰＤＥ、ＰＣｒ、γＡＴＰ、αＡＴＰ和

βＡＴＰ。ＰＣｒ及Ｐｉ的波峰最为尖锐，ＰＣｒ、ＡＴＰ含量高，ＰＤＥ、ＰＭＥ含量少。　图４　ａ）脂质沉积性肌病（ＬＳＭ）治疗前大腿骨

骼肌３１ＰＭＲＳ：ＰＣｒ峰较低，Ｐｉ峰高尖；ｂ）治疗后大腿骨骼肌３１ＰＭＲＳ：ＰＣｒ和αＡＴＰ峰明显升高，Ｐｉ峰明显降低。

含量少（图３）。

６例 ＬＳＭ 患者３１ＰＭＲＳ表现为 ＰＣｒ峰及α、β

ＡＴＰ峰降低，Ｐｉ峰升高（图４ａ）。

对照组和ＬＳＭ组股四头肌３１ＰＭＲＳ检查结果对

照见表１。

表１　股四头肌
３１ＰＭＲＳ检查结果

参数 对照组 ＬＳＭ组 狋值或狋′值 犘值

ＰＣｒ（ｍｍｏｌ／ｌ） ２１．２５±３．３７ １３．１０±３．７３ ４．９６７９ ０．０００１

Ｐｉ（ｍｍｏｌ／ｌ） ２．９１±０．９３ ４．８８±１．７７ －２．５９８７ ＜０．０５

ＰＨ ７．０６±０．０４ ７．０５±０．０７ ０．４７５３ ０．６３９５

Ｐｉ／ＡＴＰ ０．３６±０．１１ ０．６０±０．２２ －２．５９８６ ＜０．０５

Ｐｉ／ＰＣｒ ０．１４±０．０３ ０．３８±０．１２ －５．００６１ ＜０．０５

ＰＣｒ／ＡＴＰ ２．５９±０．４１ １．６０±０．４５ ４．９６７１ ０．０００１

ＡＤＰ（μｍｏｌ／ｌ） ７２．４５±１７．６６ １７７．２８±６０．８０ －４．１６１４ ＜０．０５

１／ＰＰ（×１０７） ２４．４３±６．８９ １０１．０４±４１．３９ －４．５１１７ ＜０．０５

ＬＳＭ组股四头肌的ＰＣｒ、ＰＣｒ／ＡＴＰ和ＰＰ较对照

组明显降低（犘＜０．０５），ＡＤＰ、Ｐｉ、Ｐｉ／ＡＴＰ、Ｐｉ／ＰＣｒ较

对照组明显增高（犘＜０．０５），ＰＨ与对照组无明显差别

（犘＞０．０５）。

１例ＬＳＭ患者经激素、能量合剂治疗半个月后复

查 ＭＲＩ表现无明显变化（图２ｃ）；但３１ＰＭＲＳ可见显

著变 化：ＰＣｒ 和 αＡＴＰ 明 显 升 高，Ｐｉ明 显 降 低

（图４ｂ）。

讨　论

肌肉活动的能量来源主要由 Ｋ链脂肪酸在线粒

体内氧化供给，但脂肪酸不能直接通过线粒体膜进入

线粒体内，肉碱及肉碱软酯酰转移酶（ＣＰＴ）在自由脂

肪酸进入线粒体过程中起着重要的作用。当肉碱或

ＣＰＴ缺乏时，肌细胞中脂肪酸就不能进入线粒体进行

能量代谢，从而沉积在肌细胞中，导致ＬＳＭ
［２］。ＬＳＭ

肌纤维中脂肪滴聚集是其最显著的病理特点。

１．ＭＲＩ对ＬＳＭ的诊断及鉴别诊断价值

ＭＲＩ软组织分辨率高，有助于显示病变肌肉的形

态学改变。本组６例ＬＳＭ Ｔ１ＷＩ和 Ｔ２ＷＩ均为肌肉

内多发斑点状高信号，Ｔ２ＷＩ抑脂后高信号影消失，代

表脂肪组织浸润；病变肌肉均主要分布在大腿后组和

内侧肌群，伴肌萎缩改变，而前肌群相对完好，目前其

机理不明。与蔡江萍等研究结果相同，但与王霄英

等［４］研究结果不一致，可能与本研究病例数少有关。

ＭＲＩ具有多种成像技术，可通过改变扫描参数，

获得多种成像序列。尤其是脂肪饱和序列，只抑制脂

肪信号，而其它组织信号不受影响，因而在鉴别脂肪浸

润及炎性水肿信号中起着非常重要的作用。

２．３１ＰＭＲＳ对ＬＳＭ的诊断价值

ＬＳＭ的能量代谢：本文通过ＰＣｒ、ＰＣｒ／ＡＴＰ、ＰＰ、

ＡＤＰ、Ｐｉ、ＰＨ、Ｐｉ／ＡＴＰ和Ｐｉ／ＰＣｒ８个反映能量代谢的

参数对 ＬＳＭ 组和对照组进行研究，统计结果表明：

ＬＳＭ组股四头肌的ＰＣｒ、ＰＣｒ／ＡＴＰ和ＰＰ较对照组明

显降低（犘＜０．０５），ＡＤＰ、Ｐｉ、Ｐｉ／ＡＴＰ、Ｐｉ／ＰＣｒ较对照

组明显增高（犘＜０．０５），ＰＨ 与对照组无明显差别

（犘＞０．０５）。其根本原因是ＰＣｒ浓度降低，Ｐｉ浓度升

高。ＰＣｒ是高能磷酸盐的储存形式，其含量的多少代

表组织的能量状态。ＬＳＭ肌细胞内脂滴沉积，导致其

萎缩的肌肉内含磷化合物减少或ＰＣｒ分解增加，Ｐｉ含

量增多［３］。ＰＰ是判断线粒体呼吸功能的重要指标，

ＰＰ值越高，代表细胞内 ＡＴＰ水解提供的能量越多。

ＬＳＭ组ＰＰ较对照组明显降低，代表肌细胞线粒体功

能受损。

早期动态观察ＬＳＭ 的疗效：１例患者经激素、能

量合剂等治疗后临床症状好转，复查发现 ＭＲＩ无明显

变化，但３１ＰＭＲＳ可见ＰＣｒ和αＡＴＰ峰明显升高，Ｐｉ

峰明显降低。说明 ＭＲＩ形态学变化比临床症状和反

映肌代谢改变的３１ＰＭＲＳ变化晚。其原因可能为：

ＬＳＭ是一种遗传性骨骼肌病，主要发生机制是由于肉

碱或ＣＰＴ的缺乏，造成脂肪氧化代谢障碍，肌细胞胞
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浆内脂质沉积。患者虽然经激素、能量合剂等治疗有

效，但只是由于激素增加脂肪的分解，减少脂滴的沉

积［４］或激素刺激肌细胞对肉碱的摄取，能量合剂则直

接提供患者的能量需求，而不能从病因上改善肉碱的

缺乏，解决脂肪酸氧化障碍，因此在症状消失后，肌细

胞中仍有脂滴存在，反映形态学变化的 ＭＲＩ无明显改

变，而反映肌代谢的３１ＰＭＲＳ可见显著变化。可见，

３１ＰＭＲＳ有助于理解肌病治疗前后的代谢变化，甚至

在 ＭＲＩ出现形态学变化前，３１ＰＭＲＳ频谱就已有改

变，可早期动态观察疗效。

３．ＭＲＩ结合３１ＰＭＲＳ对ＬＳＭ的诊断价值

肌肉的病理活检是骨骼肌病诊断的金标准，在临

床上广泛应用。但是为有创性检查，不易被患者所接

受。加之有时由于取材部位的不准、激素的干扰［６］或

疾病处于缓解期，均会降低活检的阳性率。ＭＲＩ结

合３１ＰＭＲＳ检查，由于非创伤性、活体可重复性研究

特征，易被患者接受，通过其对ＬＳＭ 形态和代谢方面

的观察，可以准确引导临床活检和肌电图检查，减少患

者因多次、多肌穿刺带来的痛苦，提高诊断阳性率。

综上，ＭＲＩ及３１ＰＭＲＳ在ＬＳＭ 中有重要的临床

应用价值，不失为ＬＳＭ 的诊断、随访的一种重要的辅

助手段。
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·外刊摘要·

可取出临时腔静脉过滤器的临床应用结果

ＡｄａｍｕｓＲ，ＢｏｌｔｅＲ，ＬｏｏｓｅＲ

　　目的：评估自膨式取出可恢复的临时性腔静脉过滤器植入

和取出的可行性及有效性。方法：临时性腔静脉过滤器

“ＯｐｔＥｓｅ”（Ｃｏｖｄｉｓ 公 司）是 一 种 取 材 于 永 久 性 过 滤 器

“ＴｒａｐＥａｓｅ”（Ｃｏｖｄｉｓ公司）的镍钛合金过滤器，它能通过颈静脉

和股静脉植入。和其它临时性过滤器相比，这一过滤器在植入

的过程中不会被卡在导管上，而且易释放。因此，它做为永久

性或临时性过滤器在临床应用和在一种特别的导管内用滑环

技术可取出置入最多１２天的过滤器。“ＯｐｔＥｓｅ”过滤器在１１

例患者中被应用，年龄１９～８２岁，平均３０岁。在１０例患者中

这种过滤器是经股静脉被植入和取出，一患者术前行经颈静脉

过滤器植入术及在术后行经股静脉取出术。所有患者都有下

肢深静脉或者髂静脉血栓形成。３例患者术前预防性置入过滤

器。２例患者肺栓塞被鉴别。５例患者因疑下肢深静脉血栓形

成遵循严格的适应症而预防性植入过滤器。结果：在过滤器植

入过程中没有肺栓塞发生。所有过滤器用这种滑环技术在６、

８、１２和１３天都能被恢复并且没有任何并发症。没有捕获血块

物质在这种过滤器内。结论：这种新型的腔静脉过滤器易植入

和取出。因为这种过滤器在植入的过程中无需静脉开入因此

无成本和护理问题。同时如果它不被取出可以做为一个永久

性的系统放在腔静脉内。
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