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* * 摘要：目的* 研究进行性肌营养不良症（,-.）的 () 表现及 () 在诊断中的价值。方法* 选择 $"" 例正常人，分别测量其双侧

颈肌、背肌、腰肌、臀肌及腿肌的密度，得出肌肉的 () 平均值。分别对 ,-. 患者的背肌、腰肌、臀肌、大小腿肌进行 () 测量，分析其

() 表现。结果* $"" 例正常人所测肌肉 () 平均值为 ++ /0。各型 ,-. 的 () 表现为肌肉内出现与肌纤维走行一致的条纹状低密

度影，肌肉内斑片状低密度及肌肉明显脂肪化，肌束萎缩，() 值明显降低。() 值依病变程度不同有明显差异。结论* 对于 ,-. 患

者，() 能够发现病变，确定侵犯范围，辅助诊断及分期，以及指导肌肉活检、精确定位，具有重要的实用价值。
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* * 进行性肌营养不良症（,-.）是一组原发于肌肉的

遗传性变性疾病。主要临床特征为进行性加重的肌肉

萎缩和无力，有关其 () 表现的研究在国内较少进行。

本文对我院经 () 检查的原发性肌营养不良 $+ 例进行

了分析。

?@ 资料与方法

搜集在我院肌萎缩专科就诊的 $+ 例 ,-. 患者。

男 $3 例，女 $ 例。年龄 3 P 36 岁，平均 $45 % 岁。其中

! 例为亲兄弟，$ 例 6 岁，$ 例 + 岁，有家族遗传史。发

病最短半年，最长 $3 年。假肥大型 $$ 例，均为男性，

肢带型 & 例，眼咽型 $ 例。检查部位分别选择背肌（第

& 腰椎平面）、臀肌（脐与耻骨联合连线的中点平面）、

大腿肌（大腿中部平面）、小腿肌（ 小腿中部平面），进

行 () 横轴扫描。$+ 例 ,-. 均选择大腿肌和小腿肌

扫描。其中加扫臀肌的 ’ 例，加扫背肌的 + 例。另取

$"" 例（其中 & P $% 岁 &" 例，$6 P 4" 岁 %" 例；男 4+
例，女 &+ 例）正常人做相同方法的扫描和测量，得出正

常人肌肉 () 值。观察其形态，与病变组进行对照。使

用 机 器 为 西 门 子 QR-7)R- 欢 星 螺 旋 () 机 ，层 厚

$" DD，层距 $" DD。对所扫描获得的图像上显示的每

块肌肉分别取 & 个兴趣区测量其 () 值，并计算其平均

值。然后对双侧肌肉的平均值用 Q,QQ 软件进行方差

分析，以检验双侧别、男女性别、各组肌肉间以及青少

年组与成人组的 () 平均值有无差异。全部病例除 ()
检查外，均做肌电图，示肌原性损害，心肌酶检查增高，

以肌酸磷酸激酶增高最明显。+ 例病例肌肉活检示肌

源性损害。

根据文献［$］进行的 () 分期，我们将病变肌肉在

密度和形态上的 () 改变程度和范围分为 + 级。" 级：

肌肉密度、粗细、形态正常，() 值 3" P 4" /0。!级：

肌肉密度不均匀，其内见条形似肌纹理走行低密度影，

或某 一 肌 肉 出 现 部 分 斑 片 状 低 密 度 灶 ，()值$+ P
&’ /0。"级：肌肉密度明显不均匀，条形走行低密度

影更加明显、增宽，或斑片状低密度进一步融合扩大。

() 值 # $+ P $+ /0。#级：多个肌肉出现斑片状密度

减低区，并出现肌肉萎缩变小征象，密度进一步减低，

() 值达 # $4 P # 3+ /0。$级：多个肌群肌组织被脂

肪代替，正常肌组织消失，() 值最低达 # ’" /0。

A@ 结果
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图 !" 正常 #$ 表现。男，!! 岁，大腿和小腿肌肉，表现为肌肉密度均匀，各肌块排

列紧密" 图 %" && 型 ’(&。男，)* + 岁，病程半年，大腿半腱肌小部分斑片状低密

度，#$ 值 %, -." 图 )" && 型 ’(&，男，/ 岁，病程 + 年，小腿比目鱼肌内见似肌纹

理走行的低密度影" 图 0" 同上病例，大腿股四头肌、后群肌及大收肌呈斑片状低

密度，缝匠肌、长收肌、股薄肌基本正常" 图 +" && 型 ’(&。男，!% 岁，病程 / 年，

双侧臀肌基本脂肪化，#$ 值最低为 1 2% -." 图 3" 4& 型 ’(&。男，02 岁，病程 +
年，双侧大腿肌肉不对称受侵，以右侧为重" 图 /" && 型 ’(&。男，!) 岁，病程 !,
年，小腿病损以前群、外侧群及后群浅层肌为主，后群深层肌相对较轻。肌肉饱满

呈假肥大表现

眼咽型肢带肌群并非普遍均匀地受到影响，而以某些

肌肉的改变选择性的较其他肌肉发生为早且严重。本

组病例假肥大型和肢带型以大腿股四头肌、股二头肌、

大收肌、臀肌、背肌受累最重，其次为大腿的半腱肌及

小腿后肌群（ 腓肠肌和比目鱼肌）。缝匠肌、股薄肌、

小腿前外侧群相对较轻，这与文献［!，/］所见基本相同。

而眼咽型肌肉受累与其他型略有不同，#$ 表现亦为对

称发病，以大腿股外侧肌、大收肌、缝匠肌、小腿前群肌

损害略重，股直肌、股内侧肌、股中间肌、长收肌、股薄

肌、半腱肌、小腿后群肌相对较轻。这可能与此型主要

以眼睑下垂、吞咽困难为主，四肢病变相对较轻，且发

展较慢有关。

!" 结论

#$ 可清楚地显示肌肉病变的部位、病损程度及分

布情况，具有较高的敏感性。根据各型 ’(& 的 #$ 表

现，结合临床症状能够做出诊断。对于早期病变，有时

无法区别是肌源性还是神经源性，需结合肌电图、病理

活检做出准确诊断。肌肉的病理活检对诊断起关键作

用，但有时由于取材部位及活检前应用激素治疗等因

素而常常影响诊断的准确性。#$ 对临床进行肌肉活

检及肌电图检查，选取适宜的肌肉具有较强的指导意

义，能够提高活检的阳性率。肌电图检查能够提示肌

肉的肌源性损害或神经源性损害［0，+］，在临床上广为

应用，但二者均为创伤性检查，不易为患者接受［3］。

心肌酶检测特异性不是太高，不能区分是肌源性还是

神经源性。5 超可观测肌肉损害程度，但临床报道较

少。(6 可对肌肉进行立体观察，具有较高的特异性

及敏感性［/］，但费用较高。#$ 由于其可重复性高，在

疾病的诊断及随访中，更易为患者接受。在干细胞移

植前后分别观测其疗效，将是我们进一步研究的焦点。

对于 ’(& 患者，#$ 不失为一个诊断的重要辅助手段。
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, , 骨软骨瘤是一种常见的原发性良性肿瘤，极少发生恶变。

我院于 /... & .* 3 /../ 3 .! 收治髂骨骨软骨瘤恶变 / 例，现报

导如下。

67 病例报告

例 !, 男，(’ 岁，工人。( 年前发现左侧腹股沟内侧包块，

无疼痛和其他表现。近 ! 年来包块逐渐长至约拳头大，伴有局

部疼痛、左髂关节活动受限。体检：一般情况尚可，左侧腹股沟

内侧包块约 /. 45 6 /’ 45，其上缘达脐、下缘达腹股沟根部、内

缘距右侧腹中线约 # 45。包块与髂骨紧密相连，质地较硬，边

界尚清楚，有轻度压痛，不能推动。局部皮肤浅静脉轻度充血

扩张。左髂关节呈轻度屈曲、外展畸型，伸屈及回收受限。

78 平扫：左髂骨盆腔内见 !’ 45 6 !($ % 45 6 /( 45 软组织

包块影，其边缘上至腹腔上部、下至左侧腹股沟区，盆腔内肠管

向右侧推移。块影内有大量液化坏死和死骨。左侧髂髋基底

坐骨、耻骨呈明显不规则的骨质增生破坏，并累及左髂关节（ 图

!）。78 诊断为左髂骨骨软骨瘤并恶变。

术中见包块呈椭圆型，与左髂、耻及坐骨相连，上界至胃

下，内缘达腹中线右侧约 ’ 45。包块上部包膜完整，下部不规

则，与周围组织分界不清，呈骨质变性样硬化。行包块切除术。

术后测得包块体积为 !+ 45 6 !# 45 6 /( 45，重 /$ +’ 9:。

病理大体检查见包块断面呈“ 鱼肉样”，部分呈软骨感，有

较多粘稠液体。病理诊断：髂骨高分化软骨肉瘤，伴粘液变（ 系

骨软骨瘤恶变）（图 /）。

例 /, 男，/’ 岁，农民。! 年前发现右髂骨部包块，伴疼痛。

包块逐渐长大，疼痛加剧。体检：一般情况尚可，右侧臀部扪及

约 !. 45 6 !. 45 之包块，与髂骨紧密相连，质地硬，边界清楚，

无明显压痛，不能推动。右髂关节活动正常。

2 线平片：右髂骨外下缘见约 !’ 45 6 !% 45 之骨性包块

影，向右髂外侧软组织内突出。其边缘光滑、基底宽大。块影

内遍布形态不规则、密度较高之斑片钙化影（ 图 (）。2 线诊断

为右髂骨软骨瘤，不能排除恶变。

术中见包块与右髂骨外侧缘相连，质地硬，呈软骨样，伴斑

片样 骨 化 。行 包 块 切 除 术 。术 后 测 得 包 块 体 积 为!# 45 6
!+ 45 6 !. 45，重 !$ /’ 9:。

病理诊断为髂骨骨软骨瘤，软骨帽瘤细胞增生较活跃（ 图

#）。

图 !, 78 平扫左髂骨盆腔内 !’ 45 6 !($ % 45 6 /( 45 巨大块影，其内见大量

液化及不规则死骨

图 /, 电镜下见高分化软骨肉瘤伴粘液变，系骨软骨瘤恶变（;< 染色 # 6 !.）

图 (, 2 线平片右髂骨下缘骨性包块 !’ 45 6 !% 45 大小，块影内大量不规则

钙化斑

图 #, 电镜下（右髂骨）骨软骨瘤，软骨帽细胞增生较活跃

（下转第 +/. 页）
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