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【文献标志码】B 

自 1973年 Engel和 Angelini首次报道脂质沉积性肌病 

(Lipid storage myopathy，LSM)以来，关于该病的散发报道日 

渐增多．我们总结了7例LSM患者临床及随访资料并复习 

文献 。以加深对此病的认识。 

1 临床资料 

1．1 一般资料 

系 2005年 3月至2009年 1月我院神经内科收治的经 

临床及病理确诊的7例LSM患者。均为男性，年龄 10-75岁， 

发病时年龄 3 52岁 ，平均发病年龄 37岁，病程 1个月～28年， 

平均病程 11年 ，曾被误诊为其他病 5例，1例有家族史 ，符 

合常染色体隐性遗传。 

1．2 临床表现 

3例亚急性起病(病程 1-2个月)，4例慢性起病(病程 6 

个月 28年)，3例进行性加重，4例症状反复，2例有明显的 

缓解复发。主要表现为运动耐受差和不同程度的肌无力，4N 

肌痛或肌压痛，3例肌萎缩，2例眼肌、颈肌受累，3例有消化 

道症状，3例末梢型感觉障碍。1例伴心悸、胸闷。 

1．3 神经系统检查 

四肢肌力均减退者6例，近端肌力减退者 4例，肌力为 

2 4级，5例腱反射减弱或消失，2例四肢远端浅感觉减退，3 

例有肌萎缩，受累肌肉分别为冈上肌、冈下肌、肱二头肌、三 
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角肌、臀肌及大腿肌群。Gower’S征阳性者3例。7例患者病 

理征均为阴性。 

1．4 实验室检 查 

肌酸激酶(CK)273—5 676 U／L(正常值 45～220 U／L)，正 

常范围内 1例，较正常值升高 5倍以上者 5例，升高 10倍以 

上者 2例；肌酸激酶同工酶(CK—MB)19．2—1 597．7 U／L(正常 

值<24 U／L)，正常者 2例，较正常值升高5倍以上者4例，升 

高 1O倍以上者2例；乳酸脱氢酶(LDH)199．9～4 857 U／L(正 

常值 109～245 U／L)，正常者 2例，较正常值升高5倍以上者 

4例，升高10倍以上者2例；肌红蛋白(Mb)36．6-1 717．7 g门L 

(正常值<70 txg／L)，正常者 5例，较正常值升高5倍以上者 3 

例；谷丙转氨酶(AI|T)轻度升高者 3例，较正常值升高5倍 

以上者 5例。心电图检查 1例表现为 V1～v3导联 sT段下移 

0．1 mV，偶发室性期前收缩。 

1．5 神经电生理检查 

6例肌电图呈肌源性损害，1例表现为神经源性合并肌 

源性损害。 

1．6 病理学检查 

7例患者均行肌 肉活检，分别取肱二头肌、股四头肌或 

腓肠肌活检。其病理共同点为：HE染色可见大小不等筛状空 

泡，可见肌纤维散在萎缩，未见明显炎症细胞。Gomeri染色未 

见 RRF纤维。ORO染色可见 I型肌纤维大量脂滴沉积。 

NADH染色肌原纤维网紊乱。PAS染色均匀。ATP染色无簇状 

肌纤维受损表现。电镜下肌纤维内可见大量脂滴沉积，呈串 

珠样排列或融合成片状，3例线粒体轻度至中度增多，但均未 

见线粒体内结晶及线粒体明显畸形，均未见明显炎症细胞浸 
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