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个案与短篇 　　　 文章编号:1000-5404(2003)04-0338-01

线粒体肌病 1例

A case of mitochondrial myopathy

冉　鸿
1
,史树贵

2
　　(1 解放军第324医院神经内科 , 重庆 400020;2 第三军医大学附属西南医院神经内科 ,重庆 400038)

　　患者 ,女 , 21 岁 , 因双下肢无力 2 年于 2001 年 5 月 10 日入

院。入院前 2 年无明显诱因出现双下肢轻度无力 、酸胀 , 以爬
楼梯及下蹲后明显 ,休息后减轻。病后怕热 , 冬天亦穿凉鞋 , 精

神饮食均正常 ,无肢体麻木 , 无大小便功能障碍 , 无复视及视力

减退 ,无吞咽呛咳 , 无声音嘶哑 , 无双上肢无力 , 无眼睑下垂。

发病初期 ,患者在上 3 楼后才需休息 ,半年后有所加重 , 1 层后

楼即需休息。入院前半年 ,患者自觉双侧小腿变粗。病后体重

共下降 2.5、3 kg 左右。 患者发病前在某鞋厂从事生产劳动 1

年 ,接触有苯类物质。病后半年未再工作 , 回到家乡。过去史 ,
个人史 ,月经史均无特殊 , 家族中无类似疾病患者。

　　神经系统查体:四肢肌肉无萎缩 , 无肌跳及压痛 , 双下肢腓

肠肌增粗 ,周长约 32 cm , 双上肢肌张力 、肌力正常 , 双下肢肌张

力稍有减低 ,肌力Ⅴ-级 , 12对颅神经 、感觉系统 、反射系统 、共

济运动 ,植物神经无阳性发现。

　　辅助检查:新斯的明试验为阴性 , 三大常规 、肝功 、肾功正
常 ,肌电图提示左股二头肌运动单位时限短 , 电压正常 , 提示肌
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源性改变。肌酶谱示乳酸脱氢酶 、肌酸磷酸激酶轻度增高。 甲
状腺功能测试正常。患者于 2001年 5 月 15 日在局麻下行左腓

肠肌活检 , 标本放入甲醛液及戊二醛中固定 , 送光镜及电镜检

查。光镜检查提示肌纤维肥大 , 变性 , 符合肌病改变。 电镜结

果显示肌膜下大量嵴排列异常及嵴内包涵体增多的线粒体 , 患
者线粒体肌病诊断明确 ,予三磷酸腺苷 ,肌苷等治疗 , 患者病情

稳定后出院。

讨论

　　通过以上的临床资料 , 我们可得出患者的以下临床特征:

①好发于青少年 , 病情发展缓慢;②临床主要表现为运动后的

肌无力加重 ,肌无力以肢体近端为主 , 如患者多在爬梯 , 久蹲等
活动后明显 ,休息后可缓解 , 伴有一定程度的高代谢征象 ,该患

者表现为发热 、体重减轻;③神经系统查体可见受累肌肉的假

性肥大 , 肌张力 、肌力轻度减低;④肌电图提示肌源性改变 , 肌
酶谱轻度增高 ,病理活检提示肌肉肥大变性 , 电镜检查提示线

粒体的改变 。可见 , 线粒体肌病除具有肌病的一般特点 , 如以

近端为主的肌无力 ,可有肌肉的假性肥大 , 肌酶谱的增高 , 肌电
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表 1　25例蝶 、筛窦囊肿患者术后症状改善情况

Tab 1　Changes of the symptoms of patients with sphenoidal and

ethmoidical mucoceles after endoscopic surgery

Disappeard Alleviated No changes
n

n % n % n %

Sphenoidal mucoceles 10 8 80 1 10 1 10

Ethmoidical mucoceles 15 9 60 5 33 1 7

Total(cases) 25 17 6 2

3　讨论

　　鼻窦粘液囊肿(Mucoceles)系由窦口阻塞后 ,窦内

粘液长期潴留使窦腔压力增高以致窦腔膨胀扩大 ,骨

质变薄 ,形成囊性肿块 。引起窦腔开口阻塞的原因有

粘膜肿胀增厚 、分泌物阻塞 、慢性炎症 、外伤或手术后

狭窄 ,肿瘤阻塞等。

3.1　蝶窦囊肿的临床特点

　　头痛是蝶窦囊肿最常见的临床表现 ,本组 10例中 ,

65%出现头痛 。郭丽敏等
[ 1]
报道 ,孤立性蝶窦占位病变

头痛占 70.0%。Lawson 等
[ 2]
也认为 ,该病最主要症状为

头痛占 89.4%。本组蝶窦囊肿的 CT 扫描显示窦腔扩

大 ,肿物呈圆形 ,密度均匀 ,边缘光滑 ,周围骨质可受压 ,

但无明显浸润性破坏 ,鼻内镜下见鼻咽顶壁向下突出 ,

有时嗅裂处可见肿物 ,经此部位穿刺可抽出囊内液体。

3.2　筛窦囊肿的临床特点

　　筛窦囊肿的临床表现主要是眼球突出和内眦部肿

块 ,本组占 70%。吴建等
[ 3]
认为筛窦粘液囊肿以前组

为常见 ,多向眶内侧伸展 ,有的可伸入额窦内。本组

15例均位于前组筛窦。CT 显示窦腔呈类圆形的膨胀

扩大 ,有环行均匀薄层囊肿 ,窦壁弧状变薄和外移 ,少

数囊内密度可较高 ,但几乎总是均质的 。筛窦骨壁受

压可变薄 。囊肿可向眶内扩展 。

3.3　蝶 、筛窦囊肿施行袋状化手术的微创原理及注意

事项

　　Horwath早在 1920年就已提倡应用袋状化手术治

疗鼻窦粘液囊肿。谷京城等
[ 4]
报道 15例鼻窦囊肿行

袋状化手术 ,效果满意 。本组资料提示内镜下施行袋

状化手术是鼻窦粘液囊肿的理想术式。其优点是手术

简捷 、疗效可靠 、副损伤小 、出血少(本组出血量在 40

～ 80 ml)、面部无瘢痕 ,属微创手术
[ 5]
。

　　手术注意事项:①麻醉以局麻为宜 ,对复杂手术则

应选择全麻(如心肺功能不全者 、蝶窦骨壁有破坏者);

②囊壁应尽量开大 ,以利于引流 ,对其余囊肿壁可用刮

匙轻刮 ,切忌盲目扭拽 ,防止出现大出血 、脑脊液鼻漏

等并发症;③术后需坚持术腔换药及随访 ,防止瘢痕粘

连。

　　蝶窦前壁与下壁交界处前面蝶腭动脉通过 ,蝶窦

手术时扩大窦口及前壁时应扩大开口的下界至少应距

后鼻孔上缘1.0 cm
[ 6]
;蝶窦上壁前面有视交叉 ,外侧壁

上方有视神经切迹 ,下方有颈内动脉切迹 ,所以 ,在开

放蝶窦口时应避免向外 、上方咬除前壁骨质 。不必强

求把囊肿彻底摘除 ,充分开放蝶窦前壁及囊壁可以达

到理想效果。筛窦囊肿往往会影响手术操作空间即视

野相对狭小 ,采用袋状化手术可以充分引流囊液 ,减少

并发症的发生。
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图的肌源性改变外 ,主要的特点为有与活动有关的肌无力及电

镜下线粒体的形态学及生化功能改变。

　　线粒体肌病可分为原发性和继发性。 原发性线粒体肌病

是指由于线粒体基因的缺陷而导致的能量供应障碍 , 继发性线

粒体肌病是指各种原因如中毒 、缺血 、感染等原因使线粒体功

能障碍而引起的疾病[ 1] 。该患者起病前一直在鞋厂从事加工 ,

长期接触苯等有毒物质 , 家族中无类似患者 , 考虑中毒导致的

继发性线粒体疾病的可能性大。

　　线粒体肌病的治疗可分为建立代谢旁路 , 成肌细胞移植 ,

基因治疗[ 2] 。由于后二者难以实施 , 目前以建立代谢旁路为

主 ,如三磷酸腺苷 , 肌苷 , 辅酶 A 及辅酶 Q10 , 本例患者采用该

种治疗后病情稳定。

　　关键词:线粒体肌病;临床特征
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