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·骨骼肌肉影像学·
进行性肌营养不良的 ＭＲＩ表现和鉴别诊断

叶茂斌，郭瑞敏，张临洪，王仁法，唐荣华

【摘要】　目的：分析进行性肌营养不良（ＰＭＤ）的 ＭＲＩ表现，为临床诊断提供参考。方法：搜集经病理证实的１１例

ＰＭＤ患者的 ＭＲＩ资料，分析其信号特点及不同部位肌肉的脂肪替代程度。结果：１１例ＰＭＤ在ＦＳＥＴ１ＷＩ上均呈等、高

混杂信号，在压脂ＦＳＥＴ２ＷＩ上呈高信号４例，呈等信号７例，１１例ＰＭＤ皮肤信号均无异常改变。１１例ＰＭＤ患者中，大

收肌、股二头肌和缝匠肌脂肪替代３～４级者分别为８例、８例、１例；大收肌、股二头肌和缝匠肌脂肪替代０～１级者分别

为１例、１例、７例。结论：脂肪替代是ＰＭＤ的特征性表现，缝匠肌脂肪替代时的回避现象对诊断ＰＭＤ有提示性作用。
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　　进行性肌营养不良（ｐｒｏｇｒｅｓｓｉｖｅｍｕｓｃｕｌａｒｄｙｓｔｒｏ

ｐｈｙ，ＰＭＤ）是一组遗传性肌肉变性疾病，临床特征主

要为缓慢进行性加重的对称性肌无力和肌萎缩，无感

觉障碍［１］。虽然ＰＭＤ临床亚型较多，但各亚型具有

类似的电生理、组织病理学特点。

ＭＲＩ在软组织和神经组织成像中的独特优势为

ＰＭＤ的诊断提供了良好的手段。本文旨在分析ＰＭＤ

这组疾病在 ＭＲＩ中的共同表现，为临床诊断及鉴别提

供影像依据。

材料方法

１．病例资料

搜集我院２０１１年３月－２０１３年６月经临床及病

理诊断为ＰＭＤ的１１例住院患者。其中男６例，女５

例；平均发病年龄（２７±１２．４）岁，肌酸激酶１０例高于

正常（参考值０～１７０Ｕ／Ｌ），１例属正常范围。１１例患

者主要以肢体乏力，肌肉萎缩就诊，均无肌肉疼痛。临

床诊断标准依据神经病学诊疗指南［２］：发病年龄，家族

史，遗传方式，血清肌酶测定，肌电图（呈肌原性损害），

肌肉病理活检和基因分析，确诊依赖肌活检及基因分

析。

２．检查方法

运用ＧＥＳｉｇｎａＥｘｃｉｔｅ３．０Ｔ对１１例患者大腿及

臀部肌肉进行扫描。扫描序列包括快速自旋回波

（ＦＳＥ）Ｔ１ＷＩ（ＴＲ４２０ｍｓ，ＴＥ１０ｍｓ）和压脂快速自旋

回波（ＦＳＥ）Ｔ２ＷＩ（ＴＲ３７００ｍｓ，ＴＥ１０ｍｓ），其他扫描

参数：层厚 １０ｍｍ，层间距 １ｍｍ，视野 ３０ｍｍ×

３０ｍｍ。

３．图像分析

由２位肌骨专业影像科医师单独阅片，分析ＰＭＤ

在 ＭＲＩ上的信号特点，以及ＰＭＤ患者骨盆、大腿肌

肉脂肪化情况，意见不一致时共同讨论统一意见，肌肉

脂肪化分级标准参考文献资料［３４］，具体如下：正常人

肌肉脂肪化为０级；增多的脂肪呈条索或树芽状，肌肉

脂肪化程度＜１０％为１级；肌肉脂肪化呈网格状，或融

合呈斑片状，脂肪化程度＞１０％，＜４０％为２级；肌肉

脂肪化呈片，或脂肪化程度＞４０％，＜７０％为３级；肌

肉完全为脂肪取代，肌纤维形态消失，或脂肪化＞７０％
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　图１　男，２１岁，ＰＭＤ。横轴面 Ｔ１ＷＩ示右大腿股二头肌脂肪呈条索及树芽状分布

（箭），脂肪取代为１级。　图２　男，１５岁，ＰＭＤ。ａ）横轴面Ｔ１ＷＩ示右大腿股二头肌

脂肪呈斑片状（箭），脂肪取代为２级；ｂ）横轴面压脂 Ｔ２ＷＩ示股外侧肌呈高信号

（箭）。　图３　女，５０岁，ＰＭＤ。横轴面Ｔ１ＷＩ示股二头肌脂肪取代＞４０％（白箭），脂

肪取代为３级；半膜肌大片脂肪信号（黑箭），脂肪取代为４级。　图４　女，３１岁，

ＰＭＤ。横轴面Ｔ１ＷＩ示股二头肌大片脂肪信号，肌肉信号基本消失（箭），脂肪取代为４

级。　图５　右大腿肌活检病理镜下示肌纤维粗细不均，部分肌纤维肥大，肌核增多、

增大，核仁伴明显核内移，并见肌纤维空泡变形（×１００，ＨＥ）。

表１　１１例ＰＭＤ大腿及臀部肌肉脂肪取代分级情况 （级）

编号 耻骨外肌群 臀大肌 股外侧肌 股中间肌 股内侧肌 大收肌 股二头肌 半腱肌 半膜肌 缝匠肌 股薄肌

１ １ ２ ４ ３ ３ ４ ２ １ １ ０ ０

２ ２ ２ ３ ３ ３ ４ ４ ２ ２ １ １

３ １ １ ３ ３ ２ ３ ３ ３ ４ ０ １

４ ２ ２ ２ ２ ２ ２ １ ２ ２ ２ ２

５ ０ １ １ １ １ １ ２ ２ ２ ２ ２

６ ２ ３ ２ ３ ２ ４ ３ ２ ４ ２ ２

７ ２ ０ ４ １ ２ ３ ４ ２ ２ ０ ３

８ ２ １ １ １ １ ３ ４ ４ ４ ０ ２

９ ３ ４ ４ ４ ４ ４ ３ ２ ３ ３ ２

１０ ２ ２ １ １ ２ ４ ３ ２ ３ １ １

１１ ２ ２ ２ ２ ２ ２ ４ ２ ３ １ １

为４级。

结　果

１１例ＰＭＤ的 ＭＲＩ表现：肌萎缩与假性肥大共

存，以肌萎缩为主，肌肉间隙扩大。在ＦＳＥＴ１ＷＩ上肌

肉呈等、高混杂信号（图１、２ａ），在压脂ＦＳＥＴ２ＷＩ上

呈高信号（４例，图２ｂ）或等信号（７例）。１１例ＰＭＤ

皮肤表现为脂肪信号（短Ｔ１、长Ｔ２），均无异常改变。

压脂Ｔ２ＷＩ上脂肪高信号被抑制。骨质信号无异常改

变。

１１例ＰＭＤ患者肌肉脂肪取代以大收肌，股二头

肌受累最多（图３、４），其次是半膜肌，股外侧肌，缝匠

肌受累最少，股薄肌受累也不多，肌肉脂肪取代情况如

表１。

１１例ＰＭＤ患者肌活检病理

示肌纤维粗细不均，部分肌纤维肥

大，肌核增多、增大，核仁伴明显核

内移，肌纤维空泡变形，脂肪取代

增多，呈营养不良改变（图５）。

讨　论

不同亚型的ＰＭＤ具有不同

的遗传方式，假肥大型、肢带型

ＰＭＤ为常染色体隐性遗传，远端

型、面肩肱型及眼咽型ＰＭＤ为常

染色体显性遗传。而相同亚型

ＰＭＤ致病基因亦不同，从而导致

不同类型ＰＭＤ在临床及影像学

改变上存在一定的差异。本组１１

例ＰＭＤ患者的 ＭＲＩ表现显示１０

例缝匠肌和股薄肌不受累或最后

受累，且脂肪取代较少，笔者推测

缝匠肌和股薄肌不受累或者最后

受累的特征可能对诊断ＰＭＤ有

一定帮助。

本组ＰＭＤ在Ｔ１ＷＩ上呈等、

高混杂信号（等信号的肌肉组织和高信号的脂肪组

织），７例在压脂Ｔ２ＷＩ上呈等信号（等信号的肌肉组

织和被抑制的脂肪组织），提示部分肌肉为脂肪取代；４

例在压脂Ｔ２ＷＩ上呈高信号提示病变处于急性期（肌

肉水肿），因压脂Ｔ２ＷＩ上脂肪信号被抑制，水肿信号

更明显。

临床上ＰＭＤ主要需与慢性肌炎相鉴别，二者均

为慢性病程，肌肉均可水肿［５］、萎缩，均有肌细胞坏死，

炎性细胞浸润，普通病理诊断有时难以鉴别，二次病理

免疫组化及基因检查因费用高昂难以开展。对比我院

同时期经临床、病理活检及免疫组化诊断为慢性肌炎

的１３例患者的 ＭＲＩ表现发现，ＰＭＤ水肿不累及皮

肤，水肿与脂肪取代程度不同步（肌肉水肿程度相对脂

肪取代程度轻），而慢性肌炎水肿可累及皮肤，也可以
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局限于肌肉组织，水肿常较重，脂肪取代较轻，甚者可

出现斑片状液化坏死，炎性浸润可累及肌间结缔组织，

股薄肌、缝匠肌等均可累及。临床上慢性肌炎患者多

以肌痛就诊。

多发性脂肪瘤也可表现为短Ｔ１、长Ｔ２ 信号，压脂

Ｔ２ＷＩ脂肪信号被抑制
［６］，但其局部软组织肿胀较明

显，呈明显占位性改变，脂肪信号呈团状改变，与ＰＭＤ

脂肪替代呈束及片状改变不同，另外多发性脂肪瘤常

有边界，冠状面及矢状面等多平面扫描有助于二者鉴

别。

单纯依靠影像学改变鉴别ＰＭＤ与其它神经肌肉

接头疾病和肌肉疾病有一定难度，需结合临床其它检

查。如强直性肌营养不良，影像学也可表现为脂肪替

代，但肌电图表现为肌强直样放电，有秃顶、内分泌及

代谢改变等多系统受累表现，辅以基因检测多易鉴

别［７］。

总之，在 ＭＲＩ上，缝匠肌和股薄肌脂肪替代回避

现象及皮肤无水肿对ＰＭＤ有提示诊断作用，但需结

合临床排除其它神经、肌肉、软组织疾病。本组样本量

较小，对ＰＭＤ的特征描述缺乏统计学证据，尚需在今

后的工作中搜集更多可靠数据加以完善证实。
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中华医学会放射学分会“第六届全国乳腺影像学术会议”
征文及报名通知

　　中华医学会放射学分会第六届全国乳腺影像学术会议将于２０１４年３月２８～３０日在云南省昆明市召开。本届年会

将邀请国内著名专家做专题讲座，并进行优秀论文交流，疑难病例讨论，数字乳腺影像诊断测评（ｗｏｒｋｓｈｏｐ）等多种形式的

学术交流活动。欢迎从事乳腺及其他相关诊疗工作的同道踊跃参会。参会者将获得国家继续医学教育Ⅰ类学分。现将

有关事项通知如下：

一、征文内容

１、乳腺各种影像学检查技术规范应用；

２、乳腺各种影像学检查方法的联合应用及比较；

３、乳腺各种影像诊断的规范；

４、乳腺影像技术及诊断的最新进展；

５、乳腺癌早期影像学诊断；

６、乳腺癌多学科综合治疗影像疗效评价的方法；

７、乳腺影像介入诊疗技术的应用研究；

８、乳腺分子影像技术及诊断等。

二、征文要求

１、为未公开发表过的论文，要求科学性强、数据可靠、重点突出、文字简练。

２、请提交８００～１０００字摘要一份，包括目的、方法、结果、结论四部分。

三、投稿方式

登录中华医学会放射学分会网站（ｗｗｗ．ｃｈｉｎａｒａｄｉｏｌｏｇｙ．ｏｒｇ）投稿，先在网页上注册后再进行投稿，不接收纸质和信

箱投稿。

四、截稿日期：２０１４年２月２８日

五、有关会议的最新信息，请登陆网站查询（网址同上）。

联系人：吴建萍，云南省肿瘤医院放射科

联系电话：１３７６９１３６４０８　Ｅｍａｉｌ：２８４７０３１６４＠ｑｑ．ｃｏｍ

（中华医学会放射学分会乳腺学组　云南省医学会　云南省肿瘤医院）
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