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·病例报道·

脂质沉积性肌病一例

李珍红，邵燕，刘德姝，柴国粮
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　图５　ＭＲ脂肪抑制序列示受累肌群呈不均匀高信号（箭）。

图１　ＣＴ平扫示双侧以

腓肠肌内侧头为主的肌

群呈低密度（箭），ＣＴ值

－４２～８７ＨＵ。

图２　ＣＴ平扫下一层面

图像。　图３　Ｔ１ＷＩ示

肌纤 维 内 夹 杂 高 信 号

（箭）。　图４　Ｔ２ＷＩ示

肌群呈高信号（箭）。

　　病例资料　患者，男，５８岁。１年

前无明显诱因出现左小腿酸痛，并进行

性加重。近１个月来，行走困难，出现

间歇性跛行。查体：全身肌容量正常，

四肢肌张力正常。左小腿肌肉压痛，左

下肢近端肌力４级，远端５级；右下肢肌

力５级，病理反射未引出。血清肌酸激

酶３７６０Ｕ／ｌ，肌酸激酶同工酶２３９Ｕ／ｌ，

乳酸脱氢酶４９２Ｕ／ｌ。肌电图示肌源性

改变。ＣＴ示双侧腓肠肌内侧头、比目

鱼肌、趾长屈肌肌束内以脂肪组织为

主，ＣＴ值约为－４２～８７ＨＵ，左侧较右

侧范围大（图１～２）。ＭＲＩ示左侧腓肠

肌内侧头、比目鱼肌、趾长屈肌肌束间

脂肪组织增多，肌组织萎缩，内部可见

Ｔ１ＷＩ和 Ｔ２ＷＩ高信号，抑脂序列呈略

高信号（图３～５）。肌肉活检病理：脂质

沉积性肌病。

讨论　脂质沉积性肌病（ｌｉｐｉｄｓｔｏｒ

ａｇｅｍｙｏｐａｔｈｙ，ＬＳＭ）是由于肌纤维内脂

肪代谢障碍，使肌细胞内脂肪堆积而引起的肌病。其病因较

多，但以肉碱缺乏所致者常见。临床上出现肌肉无力，以肢带

肌受累为主，近端无力重于远端；无力呈发作性或波动性，可伴

有肌痛。本病例病程和临床症状表现完全符合该特点，曾自行

缓解。本病ＣＴ表现为受累肌群夹杂脂肪或完全被脂肪取代；

ＭＲＩ表现为短Ｔ１、长Ｔ２ 信号及抑脂高信号，前者提示有脂肪

沉积，后者提示有肌纤维的坏死，一般以脂肪沉积病变为主。

肌纤维坏死性病变发生于急性活动期的患者中。本例为慢性

亚急性起病，呈缓解、复发的过程，此次为急性发病，受累肌群

萎缩明显，呈抑脂高信号，提示有肌纤维的坏死。

ＬＳＭ临床上常被误诊，需与多发性肌炎、进行性肌营养不

良症、重症肌无力等鉴别。多发性肌炎临床症状有时与ＬＳＭ

难以鉴别，影像上主要区别为前者受累肌肉Ｔ１ＷＩ呈炎性水肿

低信号，可见少量脂肪信号影，而后者以脂肪沉积为主要表现，

炎症水肿表现较轻，所以Ｔ１ＷＩ以高信号为主；进行性肌营养不

良是一组遗传性骨骼肌进行性无力和萎缩性疾病，受累肌肉

Ｔ２ＷＩ显示炎症水肿信号及脂肪替代信号，在疾病的不同时期

常混合存在；重症肌无力是一种神经肌肉突触传递障碍的自身

免疫性疾病，常伴有胸腺的病变，肌肉在影像上无明显改变，影

像上易与ＬＳＭ鉴别。鉴别困难时需进行肌肉活检，发现肌纤

维有空泡或裂隙样改变，脂肪染色脂滴增多即可确诊为ＬＳＭ。

（收稿日期：２０１１０５１８）
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