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青年型肢体远端肌萎精的

临床与肌电图研究
赵耕源

( 第二 附属 医 院神经科 )

属于运动神经原疾病的脊髓进行性肌萎缩
,

常发生在 中年男性
,

从双上肢远端对称

性肌萎缩为主 (
`
)

。

近年来临床上常见到一些发病于青少年或儿童期的一侧肢体远端肌萎

缩者
,

其临床经过较为缓慢
,

此类病人究系脊髓进行性肌萎缩之变异型还是另一个独立

的疾病单元
,

颇值得研究
。

本文的目的就是对 60 例发病于 30 岁以下青少年的肢 体远 端

( 上肢或下胶 ) 肌 萎缩的病例进行临床与肌电图分析
,

以期对本病的认识有所帮助
。

哈 床 资 料

6 0例均系门诊病例
,

男47 例
,

女 13 例
,

男女之比为 3
.

6 1 :
1

。

就诊时年龄 11 ~ 33 岁
,

除 2 例外均在 3 0岁以下
。

发病年龄 2 、 30 岁
,

内 10 岁以下 7 例
,

11 、 15 岁 9 例
,

16 、 20

岁 1 9例
,

2 2~ 2 5岁 1 6例
,

2 6 、 3 0岁 9 例
,

以 1 1、 2 5岁发病最多
,

共 4 4例
,

病程 l 个月 ~

17 年
,

半年以内 11 例
,

6 月~ 1 年 3 例
,

l ~ 5 年 31 例
,

5 年以上 15 例
,

病程在 l 、 5

年内
。

肌萎缩部位在上肢远端者 29 例
,

内左上肢 10 例
,

右上肢 11 例
,

双上肢 8 例
;
在下

肢远端者 27 例
,

内左下肢 11 例
,

右下肢 14 例
,

双下肢 2 例
。

另 4 例 为四肢远端肌萎缩
。

少数病人肌萎缩一直从肢体远端延及近端
,

但仍以远端萎缩为主
。

60 例中31 例 起 病 隐

袭
,

逐渐感患肢无力
,

11 例病初患肢有酸胀感
,

13 例自觉有肉跳或抽搐
,

此类病人肉眼

常可见患肌有颤动或震颤
。

34 例肌萎缩区肌腿反射降低
,

3 例消失
,

2 例增高
,

余均正

常
。

13 例病变区痛觉轻度减退
。

有些病例曾作脑脊髓液或 2 4小时尿肌酸肌醉定量检查均

正常
。

1 例 X 线腰骸部照片有先天性隐性骸椎裂
。

发病前本组病例均未探得有感染
、

颈

腰部外伤等因素
,

亦无小儿麻痹症病史及肌萎缩疾病家族史
。

60 例共作肌 电图 68 例次
。

肌 电图系应用 日制 R M一 1 50 8导生理描记仪
,

用其中4导
,

采用单芯 同心针电极
,

以检查较明显萎缩肌肉为主
,

双侧同名肌 同时检查
,

共查肌肉2 ?4

块
,

内上肢肌 1 16 块 ( 远端肌 7 4块
,

前臂肌 36 块
,

近端肌 6 块 )
,

下肢肌 131 块 ( 远端及

小腿肌 86 块
,

近端肌 45 块 )
。

肌 电图详细操作同以前报告( 2 )
。
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甲̀ 电 图 表 现

肌松弛状态 1 16 块上肢被检肌 (简称上肢肌 )中 63 块 ( 13 肠 )有纤颤 电 位
。

纤 颤电位

主要见于患侧肢
,

如 20 例表现为单侧上肢远端萎缩者中
,

在40 块患侧肌 中 17 块 4 2
.

5肠有

纤颤电位
,

而在38 块键侧肌中仅 7 块 ( 18
.

4 肠 )有之 ( P < 0
.

05 )
。

纤颤电位在催患的手

部小肌肉与前臂肌之间的出现率无差别
。

有 12 块 ( 12
.

7肠 ) 上肢肌 有束颤电位
,

但除一

块外均与纤颤电位同时出现
。

然而在 131 块下肢被检肌 ( 简称下肢肌 ) 中仅 7块 ( 5
.

3肠 )

出现纤颤电位
,

1块有正锐波
,

1块有束颤 电位
,

其出现率远低于上肢肌
。

肌轻收缩状态 1 16 块上肢肌 中92 块 ( 7 9
.

3肠 ) 有多相波增多 (多相波多于20 呱 )
。

在

单侧上肢肌萎缩者中9 2
.

5%的患侧肌
,

71 肠健侧肌有多相波增多
,

二者差别不显著 ( P >

。
.

05 )
。

在 1 31 块下肢肌 中 1 11 块 ( 84
.

7帕 ) 多相波增多
。

在单侧下肢肌萎缩者中93
.

9肠

患侧肌
、

” 肠健侧肌多相波增多
,

二者间亦无显著差别 ( P > 。
.

05 )
。

有 99 块上肢肌与 1 13 例下肢肌曾作肌 电位平均时程测量
,

前者 6 、 2了
.

s m 、
(毫秒 )

,

后者 4
.

6 、 25 m 。 。

74
.

7肠上肢肌与 7 1
.

7肠下肢肌平均时程在 6 ~ 15 m s之间 ( 正常范围)
,

仅 2 5
.

3肠上肢肌 与2 4
.

3% 下肢肌平均时程 > 15 m s ,

说明其延长
。

另尚有 4
.

5% 下肢 肌平

均时程 < 6 m 。而说明其缩短
。

平均时程延长可见于 1 9
.

4肠上肢患侧肌与2 9
.

4肠 下肢 患

侧肌
,

而在上下肢健侧肌各为 1 4
.

7肠与 14 肠
,

经统计学处理
,

患健侧肌之间无显著差异

( P ) 0
.

0 5 )
。

有 103 块上肢肌与 98 块下肢肌曾作同一肌 肉不同点肌 电位同步性测验 ( 两根针 电 极

之间相距 1
.

5厘米以上 )
,

结果 71
.

8 肠上肢肌与 72
.

4 帕下肢肌肌 电位 同步性增 高 ( 电 位

同步 > 30 肠 )
。

上肢患侧肌与健侧肌同步性增高各为70
.

7肠与 61
.

5肠
,

下肢 则 相 应 为

77
.

8肠与67
.

4 肠
,

说明患健侧之间无差别
。

肌级大收缩状态
`

116 块上肢肌中48
.

3肠呈单纯相
,

34
.

5肠呈混合相
,

二者 合计 为

82
.

8肠
,

另 1 7
.

2肠为干扰相
。

在 1 25 块 下肢肌 中单纯相
、

混合相
、

干扰相相应为28
.

8肠
、

28 肠
、

4 3
.

2 肠
、

前二者合计为 56
.

8 肠
。

肌电曲线相的分布在患健侧肌之间无明显差别
。

同等数量的上
、

下肢肌作了肌 电位平均振幅测定
,

结果上肢肌为 100 、 6 5。。 u v

( 微

伏 )
,

下肢肌为 5 0 ~ 8 5 0 o u v 。

9 1
.

4肠上肢肌
,

8 0 % 下肢肌平均振幅在 3 0 0、 4 0 0 0 u v 之间

( 正常范围 )
,

仅 7
.

8肠上肢肌与 12
.

8肠下肢肌平均振幅> 4 0 0 0 u v
而说明平均振幅增高

。

此种增高主要见于患侧肌
。

另 1 6
.

4帕上肢肌与 22
.

4 肠下肢肌出现巨大电位
,

上肢主要见

于患侧肌 ( 患侧肌之 2 2
.

5肠 )
,

健侧无
;
下肢虽亦以患侧肌多见 ( 2 9

.

3肠 )
,

但健侧肌

亦有 ( 1 4
.

5肠 )
,

但二者间缺乏显著差异 ( P > 0
.

05 )
。

此外
,

尚有0
.

8肠上肢肌与 7
.

2

帕下肢肌 出现肌 电位平均振幅降低 ( < 3 0 0 u V )
,

这些肌肉之萎缩均较明显
。

肌电图结筋 结合文献资料及我们的经验
,

部分失神经性损害肌 电图的标准是①有

纤颤 电位或正锐波
,

②多相波增多
,

③肌 电位平均时程正常或延长
,

④单纯 相 或 混 合

相
,

有 3 条即可作出判断
。

另如同时有①平均振幅增高或出现巨大电位
,

②电位同步性
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增高
,

则判断为前角性损害
。

据此标准
,

在 l ! 6块上肢肌与 125 块 卜肢肌中
,

前角性损害

各为 75 块 ( 64
.

7% ) 与 79 块 ( 6 3
.

2肠 )
;

部分失神经性损害各为 31 块 ( 26
.

7肠 ) 与 37 块

( 2 9
.

6% )
;

可疑 ( 仅有多相波增多而无其他指标改 变 ) 各 为 5 块 ( 4
.

3 % ) 与 4 块

( 3
.

2肠 )
;
正常肌 电图各为 5 块 ( 4

.

3肠 ) 与 5 块 ( 4 肠 )
。

如将单有单侧上肢或下肢

远端肌萎缩者之患侧肌与健侧肌分开来分析
,

肌 电图结果如表 l
。

表 1 单侧肢体肌萎缩者患侧与健侧被检肌肌电图结果

部位 } 肌数
前 角 性

…
一

生
{

” 8

l

… 5 7

!

… 5 4

肌数 ( % )

2 7 ( 6 7
.

5 )

1 7 ( 4 4
.

7 )

4 0 ( 7 0
.

2 )

2 5 ( 5 1
,

s )

部分失神经

肌数 ( 肠 )

1 2 ( 3 0
.

0 )

1 2 ( 3 1
.

6 )

16 ( 2 8
.

1 )

15 ( 3 3
.

3 )

可 疑 …正 常

肌数 ( 肠 )

l ( 2
.

5 )

竺4 ( 1 0
.

5 )

肌数 ( 肠 )

肢体

5 ( 1 3
.

1 )

狈一钡患ǔ健
上肢

l ( 1
.

7 )

3 ( 5
.

e )

0

5 ( 9
,

3 )

下肢

由表 l 可见不论上肢或下肢
,

凡患侧肌 有 2s/ 属前角性损害
,

而健侧肌在临床 上 虽

无症状
,

亦有约一半出现前角性损害肌电图改变
,

这不但在文献中有过类似记载 ( “ ’ 召
)

,

而且再一次证实我们以前的观察 ( 2 )
。

衬 箫

一
、

早在 1 9 5 9年平山氏即报告一组发生于青少年
,

以男性多见
,

并以一侧上肢远端

肌萎缩为主的疾病
,

命名为青年型单侧上肢远端肌萎缩症
,

认为这是不 同于脊髓进行性

肌萎缩的一个独立的疾病单元 (
3 ’ `

)
,

最 近 l甚而认为是一种 日本特有的疾病 (
` )

。

1 97 1年

M
c L e

ad 等 (
“
)报告 6例主要发生在青少年的下肢远端对称性肌萎缩者

,

认为是脊髓进行

性肌萎缩的罕见型
。

但我们在临床上遇到这类病人并不少
,

从本组病例的临 床 资 料 来

看
,

除发病年龄较轻
,

有的肌萎缩较长期地局限于一侧肢体远端等外
,

其好发于男性
,

临床经过缓慢
,

肌 电图主要呈慢性前角性损害等特点均无别于脊髓进行性肌萎缩
。

因此

我们认为这类病人属于脊髓进行性肌萎缩而并非一种独立疾病单元
。

但何 以近来发病在

青少年多见 ? 值得研究
。

琢越等 (
7
)强调青年型上肢肌萎缩者颈部外伤在发病中的作用

。

在他报告的46 例 中25 例 ( 38 肠 ) 有颈部附近外伤史
, `

特别是发病于 15 ~ 18 岁者
,

有外伤

史者竞高达 85 肠
,

发病常在外伤后 3 月 、 3 年
。

但本组无一例有颈部外伤史
,

故很难证

实此说
。

晚近在肌萎缩侧束硬化症 ( A L S ) 的研究中发现其发病与脊髓灰质炎有关
,

有

些报告指出在严重的脊髓灰质炎流行后数年 A L乡 病人增加
;
在以前患过脊髓灰质炎者

,

A L s 发生率亦增高 (
8
)

。

因此青年型肢体远端肌萎缩之发生
,

是否可能亦与脊髓灰 质 炎
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有关
,

特别是否与脊髓灰质炎之隐性感染有关 ? 值得进一步研究
。

二
、

本组病人肌 电图改变显著
,

9 1
.

4 % 上肢肌
、

92
.

8 % 下肢肌明确呈现前角性或部

分失神经性改变
,

特别是前角性损害占2 / 3以上
。

在单侧肢体肌萎缩者
,

患侧肌肌 电 图

异常
,

不论是上肢还是下肢均达 100 肠
,

比祖父汀氏等 ( 毛 ) 报告之 96
.

4肠还稍高
; 而在临

床毫无症状之健侧肌亦有 8 6
.

8 %上肢肌
、

9 0
.

7肠下肢肌出现肌 电图异常
,

与祖父江氏等

〔 4
)报告 88

.

2肠相同
。

由此说明所谓健侧实际上多数是有亚临床病变的
。

从肌 电图 改 变

来看
,

本组病人与我们过去所报告的脊髓进行性肌萎缩
,

A L S 所表现的肌 电图特 点基

本是一致的 ( ’ ) ( 见表 2 )
,

只是本组巨大电位 出现率增高了
。

表 2 本组与脊做肌萎精
、

A L S 病人肌电图比较

相合混)+%相(纯单增高)性肠步(同脸)病

本

纤颤 「

( 肠

i位
)

大 「

( %

巨大
( 弓

上肢肌

下肢肌

一多相波增多
} (叫

… : 9 3
777 1

.

888 8 2
.

888

222 2
.

4
1

7 2
.

444 5 6
.

888

}}}}} 5 2
.

333
444

.

7 6 5
.

11111
「「「「

一州一…脊髓肌萎缩 (
2

A L 习(
2
)

此外
,

本组有4
.

5肠下肢肌平均时程缩短
,

0
.

8 肠上肢患侧肌
、

7
.

2帕下肢患侧 肌 有

平均振幅降低
,

这是肌病性改变
。

由于其主要出现于萎缩较严重之肌肉
,

我们认为这是

继发性肌病性改变
,

我们 以前曾有报道 (
’
)

。

P at t e n
等 (

。
)认为在神经原性疾病

,

特别当

很多运动单位轴索失去功能而其神经纤维再支配又不明显时可 出现短时程
、

低振幅多相

披等肌病性肌 电图改变
,

我们 同意这一解释
。

三
、

肌电图改变可随临床症状的改变而变化
,

本组中 8 例曾经 1 、 5 年追踪
,

并复

查肌 电图 1 ~ 2 次
。

结果 3 例症状稳定或好转者
,

肌 电图亦好转
,

表现为纤颤电位
、

巨

大电位消失
,

同步性增高减轻或消失
,

但多相波常仍增多
。

5 例病情有恶化
,

则肌 电图

前角性损害亦加重
。

因此
,

对病人作肌 电图定期复查
,

有助于判断疗效及病情变化
。
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: 4 2 3

,

1 9 7 6

〔9 〕 P a t t e n ,

B M e t a l
:

N e u r o m u s e u l a r d i o e a s e i n p r i m a r y h y P e r p a r a th y

r o id l i s m
。

A n n J n t M e d 8 0 :
1 8 2

,

1 9 74

C l i n i e a l

J u v e n il e

a n d E l e e t r o m yo g ar hP i e S ut d i e s w it h

M u s e u la r A t or 恤v i n D is af l E x t r e m it y

Z h a o G e n g y u a n

( D e p a r t m e n t o f N e u r o l o g y
,

S e e o n d A f f i l i a t e h o 。 p i t a l

Z h o n g S h a n M e d i c a l C o l l e g e
)

A b s t r a e t

T h i s 15 a e l i n i e a l a n d E M G s t u d y i n 6 0 e a s e s w i t h i u v e n i l e m u s e u l a r a t r o -

p h y i n t h e d i s t a l e x t r e m i t i e s
(

u p p e r o r l o w e r l i m b s
)

.

E l e e t r o m y o g r a p h y w a s

d o n e i n 2 4 7 m u s e l e s
( 1 1 6 u p p e r l i m b m u s e l e s ,

1 3 1 l o w e r l i m b m u s e l e s
)

.

I n

r e l a x a t i o n ,

3 1肠 u p p e r l i m b m u s e l e s a n d 5
.

3肠 l o w e r l i m b m o s e l e o s h o w e d f i一

b r i l l a t i o n p o t e n t i a l s
,

m o s t o f w h i e h w e r e o n t h e a f f e e t e d s i d e
.

A f e w e a s e s

a l s o s h o w e d f a s c i c u l a t i o n p o t e n t i a l s
.

I n s l i g h t 。 o n t r a e t i o n
( m

u s e u l a r
)

, 7 9
.

3肠

u p p e r l i m b m u s e l e s a n d 8 4
.

7肠 l o w e r l i m b m u s e l e s s h o w e d i n e r e a s e d p o ly p h a s i e

p o t e n t i a l s
.

In 2 5
.

3肠 u p p e r l im b m u s e l e s
,

a n d 2 4
.

3肠 l o w e r l im b m u s e l e s t h e

a v e r 。 g e d u r a t i o n 乍 a s p r o l o n g e d
.

S y n e h r o n i z a t i o n w a s i n e r e a o e d i n 7 1
.

8帕 u p -

p e r l i m b m u s e l e o a n d 7 2
.

4肠 l o w e r l i m b m u s e l e s
.

T h e a b o v e e h a n 只e s m a y

o e e u r e i t h e r o n t h e a f f e e t e d s id e o r o n t h e h e a l t h y s i d e
.

I n m a x i m a l e o n -

t r a e t i o n ,

8 2
.

8 肠 o f t h e u p p e r l i m b m u s e l e s a n d 5 6
.

8肠 l o w e r l i m b m u s e l e s

s
h

o w e d s l ig h t o r
h

e a v y l o s s e s o f m u s e it l a r P o t e n t i a l 、
, a n d P r e s e n t o d a d i 。

-
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e r e t e a e t i v i t y P a t t e r n o r r e d u e e d i n t e r f e r r e n e e P a t t e r n
.

T h e r e w a s n o d i f f e一

r e n e e o n t h e a f f e e t e d o r n o r m a l s i d e s
.

I n 7
.

8肠 u p p e r l i m b m u s e l e s a n d l Z
.

s肠

l o w e r l i m b m u s e l e s t h e a v e r a g e a m p li t u d e s w e r e i n c r e a s e d
.

I n 1 6
、

4帕 u p p e r

1i m b m u s e l e s a n d 2 2
.

4肠 l o w e r l i rn b m u s C l e s t h e r e w e r o g i a n t p o t e n t i a l s
.

E

M G r e s u l t s
: 6 4

.

7肠 u p p e r l i m b m u s e l e s a n d 6 3
.

2肠 l o w e r l i m b rn u s e l e s s h o w -

e d a n t e r i e r h o r n e e l l s d a m a g e ; a t t h e : a m e t i m e 2 6
.

7肠 a n d 2 9
,

6肠 s h o w 一

e d p a r t i a l d e n e r v a t e d d e m a g e
.

t h e r e s t o f t h e rn w a s u n d e f i n e d o r n o r m a 1 E

M G
.

A e e o r d i n g t o t h e P a t i e n t s
’ e l i n i e a l p i e t u r e s a n d t h e r e f e r e n e e t o E

M G r e s u l t s o f m o t o r n e u r o n d i s e a s e ,

w e s u g g e o t t h a t t h i s d i s e a s e m a y n o t b e

a n i n d e p e n d e n t u n i t
,

i t b e l o n g s t o a f o r m o f a m y o t r o p h i e l a t e r a l s e l e r o s i s
.

T h e e a u s e o f t h i s d i s e a s e a n d t h e e h a r a e t e r i s t i e E M G e h a n g e s a r e d i s e u s s e d

i n a r t i e l e
.


