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!摘要" 目的：研究脂质沉积性肌病（=>-）的 -?0 表现，并评价 -?0 在 =>- 诊断中的应用价值。材料和方法：选择骨盆及

双侧大腿肌肉，对 : 例 =>- 患者行 -?0 检查，采用自旋回波序列（>@）、快速自旋回波序列（A>@）及短时反转恢复序列（>B0?）。

结果：& 例 =>- 患者的受累肌群均表现为片状短 B$ 长 B! 异常信号，以臀肌及大腿后肌群受累为主，! 例活动期患者的病变肌肉

中尚混杂有斑片状长 B$ 长 B! 异常信号影；$ 例无阳性表现。结论：=>- 的 -?0 表现具有一定的特征性，受累肌群主要表现为脂

肪沉积改变，在活动期，肌纤维可见斑片状坏死信号，病变双侧对称；-?0 能为 =>- 的诊断、疗效判断及病情随访提供客观资

料，并能为临床选取准确的活检部位提供定位。

!关键词" 肌疾病；磁共振成像

!中图分类号" ?#&<；?CC<7! !文献标识码" D !文章编号" $""&9$"#!（!""#）"&9"C<&9";

&’()*+,’, +- #$% ’* .’/’0 ,1+2()3 45+/(165
!"#$% &’()*+’),- ./01$% 234)*5’),- 67 8’)*,9()- $7 &’*34- :;1 <(’*=>),
?@34 A’=BC ; DD’E’(C4F ">BG’C(E >D A9H’() .4F’I(E /)’J4=B’C+- A9K3>9 LMNNNM- :3’)(O
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1NFO,. *+ & O2F.F P*G) =>- P2F )KI.J*+G.+F. 6+ B!T0 2+/ B$T04 2+/ )KI.J*+G.+F. F*3+2, *+G.+F*GK 6+ B!T0 2+/ *F69*+G.+F.
6+ B$T0 P2F F..+ 6+ ! I2G*.+GF 2F P.,,7 U+. I2G*.+G )2/ +6 I6F*G*E. H*+/*+3F7 ?+*9.>,’+*: B). -?0 H*+/*+3F *+ =>- F)6P
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脂质沉积性肌病（=>-）是长链脂肪酸代谢障碍

导致脂质沉积在肌纤维中引起的一组肌病，有关其

-?0 表现的报道国内尚未发现。本文旨在探讨 =>-
的 -?0 表现，并评价 -?0 在 =>- 诊断中的价值。

B 材料与方法

搜集我院 $::& 年 C 月Z!""! 年 C 月在我院神

经内科就诊的 : 例 =>- 患者，男 < 例，女 C 例，年龄

CZ;# 岁，平均 !C7: 岁。病程 : 月Z$! 年，平均 #7&
年；一般为亚急性起病，$ 例为初次发病，< 例为复发

患者，临床均有不同程度的肌无力症状，另有 ; 例患

者已完全缓解达 !ZC 年，临床无明显症状。肌酶检

查肌酸磷酸激酶（([\）!$%Z;!:%0]^=，平均 :<"0]^=
（ 正 常 值 !<Z!""0]^=）， 乳 酸 脱 氢 酶 （=_‘）;";Z
;"&"0]^=，平均 $$;!0]^=（正常值 $":Z!C<0]^=）。所

有患者均行肌电图（@-a）检查，结果提示肌源性肌

病；所有患者均经肌肉病理活检证实。

扫 描 设 备 应 用 B6F)*Q2 A,.b2JG "7<B 超 导 型 磁

共振机，利用正交体部线圈及正交头部线圈。全部受

检者均行轴面平扫，未行增强扫描。扫描部位均选择

骨盆及双侧大腿。

扫 描 序 列 为 自 旋 回 波 序 列 （>@）B$T0（B?
#""1F、B@ ;"1F）， 快 速 自 旋 回 波 序 列（A>@）B!T0

（B? ;"""1F、&"1F）， 短 反 转 时 间 反 转 恢 复 序 列

（>B0?）B!T0（B? !"""1F、B@ ;"1F、B0 $<"1F）；层

厚 $"11，间隔 $"11；视野（AU5）;<O1c;<O1，矩阵

$:&c!<#。

C 结果

=>- 的 -?0 信号特点：受检 : 例患者中 & 例有

C<&· ·
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! ""!

## $$

图 ! 女，9& 岁，:;- 患者，病程 $ 年，臀 部

轴位 <$=0 像，示双侧臀肌弥漫高信号影，提示肌

肉 脂 肪 沉 积 ，双 侧 髂 腰 肌 信 号 正 常 。 图 "，#
男，$9 岁，:;- 患者，病程 9 年，大腿中上段轴位

像，图 ! 为 <!=0 像，图 9 为 <$=0 像，示双侧大腿

肌肉见弥漫性高信号影，提示受累肌肉脂肪沉

积 。 图 $ 男 ，!$ 岁 ，:;-
患 者 ，病 程 9 年 ，急 性 发 作 !
个月，大腿中上段轴位 ;<0>
序列像，示双侧大腿股后肌

群及内收肌群见片状高信号

影，提示肌纤维坏死改变。

%&’()* !+ <?2+@A.?@. <$=0 *+ 2 9&BC.2?B6,/ D612+ D*E) ,*F*/ @E6?23. 1C6F2E)C 6G 6+. C.2? /H?2E*6+ *+ F.,A*I ?.3*6+4 E). @*3+2, 6G J*K
,2E.?2, 3,HE.H@ @)6D@ )CF.?*+E.+@.4 D)*I) @H33.@E./ E). @E6?23. 6G G2E7 <). @*3+2, 6G E). J*,2E.?2, *,*6F@62@ *@ +6?12,7 %&’()* ", #+ <?2+@K
A.?@. *123. *+ 2 $9BC.2?B6,/ J6C D*E) ,*F*/ @E6?23. 1C6F2E)C 6G 9 C.2? /H?2E*6+ *+ F.,A*I ?.3*6+4 E). @*3+2, 6G E). J*,2E.?2, G.16?2, 1H@I,.@
2FF.2?@ )CF.?*+E.+@. J6E) *+ <!=0 2+/ <$=04 D)*I) @H33.@E./ E). @E6?23. 6G G2E *+ E). *+A6,A./ 1H@I,.@7 %&’()* $+ <?2+@A.?@. ;<0> *123.
*+ 2 !$BC.2?B6,/ 12+ D*E) ,*F*/ @E6?23. 1C6F2E)C 6G 9 C.2? /H?2E*6+ D*E) ! 16+E)@’2IHE. 6HEJ?.2L *+ E). ,.34 E). @*3+2, 6G J*,2E.?2, F6@E.K
?*6? G.16?2, 1H@I,.@ 2+/ E). 2//HIE6?@ 2FF.2?@ )CF.?*+E.+@.4 D)*I) @H33.@E./ E). +.I?6@*@ 6G E). *+A6,A./ 1H@I,.@7

阳性发现，受累肌群于 <!=0 及 <$=0 均呈片状及斑

片状高信号，信号较淡，;<0> 序列中高信号受抑制

呈低信号改变，病变弥漫，境界模糊，双侧基本对称

（图 $M9），其中 ! 例活动期患者于股后肌群及内收

肌群尚混杂有长 <$ 长 <! 信号（图 N），提示肌纤维的

坏死改变。$ 例缓解期患者（病程 ! 年）的受检肌群

未见明显阳性表现。

受累的 & 例患者的臀肌、股后群肌及内收肌群

均受累，其中，臀大肌及股二头肌信号均异常者 &
例，股四头肌信号异常者 O 例，所有患者的髂腰肌均

不受累。在所有病变肌群中，以股中间肌受累最轻，

臀大肌受累较重。

# 讨论

:;- 是指由于肌纤维内脂肪代谢障碍，致使肌

细胞内脂肪堆积而引起的一类肌病。目前，生化方

面比较明确的 :;- 有肉毒碱缺乏症、肉毒碱棕榈转

移酶（(P<）缺乏症、乙酰辅酶 Q 脱 氢 酶 缺 乏 症 ，此

外，线粒体内的其它酶，如细胞色素 ( 氧化酶、肌腺

苷脱氨酶缺乏症等也可引起继发性的肉毒碱或 (P<
缺乏和脂肪氧化障碍，造成脂肪堆积。

临床上，:;- 主要表现为急性或亚急性起病，

四肢近端肌无力，伴或不伴有肌痛，肌电图显示为

肌源性损害，血清肌酶可明显升高，并有缓解B复发

的病程，酷似多发性肌炎，二者易于混淆，临床确诊

主要依靠肌肉的病理活检。其病理表现主要为肌纤

维空泡变性，脂滴沉积增多，部分病例的肌纤维可

以发生局灶性坏死R$B9S。

在 ->0 表现上，正常肌肉组织的信号为介于骨

皮质与皮下脂肪之间的中等强度信号，于 <!=0 上，

各块肌肉间可见条带状高信号影，代表肌肉间隙的

结缔组织，于 <$=0 上，肌肉内尚可见弧线样高信

号，代表正常的肌束衣上的少量脂肪。

:;- 受累肌群在 ->0 上主要表现为 ! 种信号

改变，即短 <$ 长 <! 信号及等 <$ 长 <! 信号，前者提

示脂肪沉积改变，后者提示肌纤维的坏死改变，且以

脂肪沉积改变为主要表现。坏死性病变见急性活动

期的患者中，以大腿的股后肌群及内收肌明显，这种

改变与临床的病理活检结果存在差异，因为病理检

查在大多数的病例中均未发现肌纤维的坏死性病

变R$B9S，这可能是因为各受检者的病程不一以及取材

部位不同有关。在下肢，病变以臀大肌、内收肌及股

后肌群受累明显，病程长者肌肉可见萎缩，股四头肌

受累较轻，髂腰肌不受累。

多发性肌炎（P-）在临床上的表现与 :;- 相

似，二者常易混淆，在 ->0 上，P- 也主要表现为 !
种信号改变，即长 <$ 长 <! 的炎症水肿信号及短 <$

长 <! 的脂肪信号，虽然 ! 种疾病的病理基础不同，

但 ->0 无法区别是肌纤维的局灶性坏死或是炎症

细胞的浸润。但 P- 的 ->0 表现是以炎症水肿信号

为主要影像特征，脂肪病变只见于疾病的较晚期 ROS，

而且所占比例较少；而 :;- 则以脂肪堆积为主要影

像特征，局灶性的肌纤维坏死见于急性活动期患者，

其所占比例亦较少。在病变部位上，:;- 的脂肪信

NOT· ·
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（上接 9:9 页）病理证实肾门淋巴结转移，已属!期

肾癌。有作者认为!;<1 的肾癌大多数有假包膜，其

恶性程度低于无包膜的肾癌 =#>，但由上述误诊病例

可见，有无包膜不能作为判断肿瘤恶性程度的指

征，即使小肾癌有包膜者也会出现早期转移。

与常规 (?、单层螺旋 (? 相比，-@(? 的优点是

扫描速度快，呼吸运动所致伪影少，一次注射造影

剂即可完成多期增强扫描，可发现富血管肾癌的典

型血管高峰显影，强大的后处理功能，令诊断信息

更丰富，大大减少了漏诊、误诊。在检出肾癌并显示

其范围、评价肿瘤供血、肿瘤附近组织、肾静脉或下

腔静脉及淋巴结受累情况方面，-@(? 多期扫描具

明显优越性，提高了早期病变的检出率，为肾癌分

期、临床制定正确的手术方案提供重要参考。
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!$Z@D.<*2, 0HHO.[R !;%B!:97

=#>郑祥武，吴恩福，张建青7 无症状小肾癌的 (? 诊断（附 # 例报
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号以臀大肌最明显，股后肌群及内收肌群次之，股

四头肌最轻，少量的坏死信号主要见于股后肌群及

内收肌群，其它部分少见；而 \- 的炎症水肿信号见

于各肌群，呈弥漫性改变，肌膜亦可受累增厚=#>。

F@- 在临床上有时也与进行性肌营养不良症

（\-N）相混淆，\-N 在下肢各肌群也大部分以脂肪

替代为主要改变，但其程度更重，范围更明显，而且

股薄肌、内收肌、半腱肌及缝匠肌相对保存完好。

-V0 能够判断肌肉病变的部位及范围，能够区

别肌肉的脂肪变性或炎症水肿病变，根据二者所占

比例及病变分布特点，能为 F@- 的诊断提供帮助，

尤其是临床在鉴别 F@- 与 \- 存在困难时，具有特

别重要的意义。另外，其对临床进行肌肉活检及

]-L 检查选取适当的肌肉也具有较强的指导意义。

!参考文献"
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（上接 9:$ 页）狭窄：后者发病晚，呕吐物不含胆汁，

平片无双泡征，胃肠造影表现为幽门呈鸟嘴征、线

样征、肩样征等。

腹部立位平片是诊断先天性肠闭锁简便、易行

且有效的导向性检查方法，可排除液气腹，确定是

低位还是高位梗阻。在肠梗阻基础上，灌肠检查可

为手术治疗提供更多的影像学依据，可排除其它消

化道先天畸形如中肠旋转不良、先天性全结肠型巨

结肠等，同时对患者术后结肠功能恢复起很大作

用。灌肠若显示盲端，可直接诊断结肠闭锁；若为细

小结肠，低位肠梗阻可提示远端小肠闭锁，高位肠

梗阻可提示多发肠道畸形。碘水口服法只能发现小

肠最近端的闭锁（第一梗阻点），远端闭锁、下消化

道梗阻及其它异常均不能良好显示，须靠手术时注

水及探查发现，低位闭锁盲端则显示不佳，另外该检

查可能加重新生儿梗阻，导致吸入性肺炎等并发症，

故笔者认为碘水口服法应慎用。
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