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萎 缩 性 肌 强 直 四 例 报 告

乡色 伟

( 第二附属医院 神经科 )

姜缩性肌强直 ( My
o to n i a A t o rp h i ea

)

又称强直性肌 营 养 不 良 症 ( D y t sro p h ia

My o to n sa e
)

,

国内文献较少
,

现介绍我科

自1 9 7 0年以来收治之四例
。

例一
: 1 1 5 8 0 9

,

女性
,

3 5岁
,

5 5年 1 0月 2 6 日入

院
。

三年前无诱因感舌活动不灵
, 一

厂蹬起立时下肢发

僵
,

静止后迈步困难
,

逐渐出现抓糖
、

握 门把后手

指屈曲约半分钟才能松开
,

饮水第一 口常发呛
,

三

年来缓慢加重
,

且感面容消瘦肌力下降及易疲乏
,

上述症状每在冬 日加重
。

心脏被发现杂音已久
,

自

6。年起于剧烈活动及土坡时感心慌气急
。

其母亦有

双手阵发性握物后发僵
,

但较轻
。

检查
:

患者容貌

瘦长
,

躯肢纤细
,

心界向左扩大至锁骨中线外一公

分
,

有皿级缩鸣
,

传导广泛
。

语言不畅
,

共鸣不

良
,

双颜肌咀嚼肌明显萎缩
,

咬牙后 5 秒余才能松

开
,

软愕动度慢
,

双胸锁乳突肌萎缩
,

四肢瘦细
,

手脚小肌肉均有萎缩
,

远端重于近端
,

握拳后 4 5秒

才松弛
,

扣击股四头肌出现肌丘
,

13 秒后消失
。

感

觉正常
,

腿反射减弱
,

病理征 ( 一 )
。

裂隙灯检

查
:

双眼晶体白内障
。

E K G :

右室肥大伴劳损
。

E EG
:

正常
。

E M G :

强直电位
,

用力后后效电位

持续 1 分 58 秒
。

血钾理
.

s m E q ,

血糖 89 m g
,

血沉 52

m ln
,

免疫蛋白定量正常
,

血肌酸 l
.

12 m g
,

肌醉。 .

5

m g
,

尿肌酸 i 5 6m g
,

肌醉 6 7 o m g
,

1 7
一

经 2
.

5 n l g ,

片
一

酮 2
.

3m g
,

B M R : 一 7 %
,

染色体检查止常

( 16 监 ) ,

肌肉活检病理报告
:

肌纤维粗细不等
,

横切面为圆形或多角形
,

部份肌纤维染色稍深
,

肌

核消失
,

横纹消失
,

部份区域见断裂
,

部份区域见

肌核增多
,

意见符合原发性肌营养不良症
。

住院后

治疗药物为
:

①细胞激活剂如胰岛素
,

三磷酸腺试
,

辅酶 A ,

维生素等 , ②肌松弛剂或传导阻滞剂如阿

托品
、

安定
、

苯妥英钠等
。

其肌强直现象迅速好

转
,

一周后握拳到放松时间缩短为 1 秒
,

肌丘现象

在 2 秒内完全消失
,

肌姜缩无改变
。

例二
: 7 5 5 5 6

,

男性
,
2 9岁

,
8 1年 4 月 1 5日入院

。

八年丽冬发现双手不灵沽
, 一
二年后握手不能立即松

开
, _

{二肢渐细
,

近二年来握物松开费力
,

二下肢亦

发紧
,

一贯睡眠不好
,

其母亦有握物不易松手史
。

体检有慢性病容
,

消瘦
,

壑丸不萎缩
,

咀嚼肌
、

表

情肌及胸锁乳突肌均有明显萎缩
,

四 肢细 瘦 肌力

差
,

握拳后呈强直状态
,

5 秒后松开
,

肌丘征 ( 十 ) ,

感觉正常
,

膛反射减弱
,

无病理征
。

血肌酸 1
.

2,

肌醉 0
.

6
,

尿 J万L酸 5 5
,

JUL价于 1 5 3 0
,

血沉 1
,

C P K

1 2理
,

血糖 7 7
,

血钾谨
.

2
。

头颅照片正常
。

E K G : 室

内阻滞
,

E M G :

有典型的强直性电位
。

住院后用硝

墓安定治疗肌强直现象有明显进步
。

例三
:
妈

.

1 3 8
,

男性打岁
,

77 年 9月 19 日
/

\ 院
。

13 年前开始面肌逐渐萎缩
,

8 年前握车门不易松

开
,

病情发展缓慢
,

肢体日渐消瘦
,

5 年前躯体及

二下肢肌肉萎缩加快且迈步困难
,

一年来讲话口 齿

不清
。

家族史 ( 一 )
。

体检
:

全秃
,

卑丸正常
,

面

部之颗
、

咀嚼肌及口部肌肉均萎缩
,

软鳄土抬慢且

受限
,

胸锁乳突肌及手部小肌萎缩显著
,

舌肌正

常
,

四肢肌力 4 级
,

握手后肌松弛时间 > 10 秒
,

肌

丘征 ( 十 )
,

感觉正常
,

键反射减弱
,

毛发枯萎皮

肤干燥
。

眼科查见白内障
。

血 C P K 29
,

血精耐量正

常
,

尿肌酸 < 1 0
,

肌醉 1
.

2 6
,

1 7 一 经 。 ,
2 7 一 酮

3
. 。 ,

B M R : 一 1
.

5G %
,

用普鲁卡因 酞胺后发生过

敏现象
,

改用A C T H未见明确疗效
。

例四
: 1 2 5 3 0

,

男性
,
3 1岁

,
7 2年 5月 1 2日人院

。

六年前无意 ,
)
“发觉握手后不易松手指

,

发展缓慢
,

逐渐感咬硬物后 口不能张开
,

四年来下肢活动欠灵

活
,

伸直后不能即屈
,

冬天加重
,

得热而舒
。

一年

来更感舌̀及眼球亦有僵住现象
。

性生活正常
。

家族

史 ( 一 )
。

体俭
:
消瘦

,

早秃
,

双牟丸小如枣粒
,

阴茎瘦小
,

晶体在裂隙灯下见白内际
,

双胸锁乳突

肌明显萎缩
,

四肢肌力 4 级
,

握拳后松开须 3 秒以

上
,

肌丘征 ( 十 )
,

4 一 5 秒后才消失
,

感觉正

常
,

键反射减弱
,

无 病理征
。

血钾 改
.

8
,

尿 1 7 一 酮

1 1
.

7
,

尿叽酸 5 8
,

叽醉 .] 1 5
。

以 甘草流浸膏配合安
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定治疗
,

肌强直现象明显减轻
。

肌萎缩及肌强直合并发生之机理尚不明

确
。

已经发现的临床表现是肌强直现象通常

见于未萎缩或萎缩不严重的肌群
,

而且肌萎

缩与肌强直二者的病情严重程度亦不呈平行

的同步关系
,

由此推测这两种病理过程可能

不是同一病机的结果
。

由于患者常有肌酶的

代谢障碍及肌肉病理的退行性变和萎缩
,

具

有肌营养不 良症的病理特征 ; 而从肌肉的强

直性收缩
,

肌电图的强直 电位及后效 电位持

续延长
,

接近于先天性肌强直病
,

要考虑神

经介质的平衡紊乱
,

则治疗应有所扶择
。

同

时采用促进肌糖代谢和神经传导阻滞剂的联

合治疗
,

可能是可取的
。
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