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肌电图在强直性肌营养不良中的诊断价值

郭秀明，杨　军△

（重庆医科大学附属第一医院神经内科　４０００１６）

　　摘　要：目的　探讨肌电图检查在诊断强直性肌营养不良中的价值。方法　对２６例强直性肌营养不良患者（肌强直组）进行

针极肌电图和神经传导检测。检测２５例非强直性神经肌肉疾病（对照组）有无肌强直放电。结果　肌强直组肌电图主要特点呈

典型肌强直放电，肌源性损害和正常的神经传导；肌强直放电拇短展肌的阳性率为８７．５％，伸指总肌阳性率为７７．８％，胫前肌的

阳性率为５７．１％，股四头肌和三角肌的阳性率为４５．５％。对照组无肌强直放电。结论　肌电图出现肌强直放电及肌源性损害是

强直性肌营养不良区别于其他神经肌肉疾病的主要依据。肌强直放电主要出现在手部的小肌肉，但即使在肌强直放电出现率最

高的拇短展肌其阳性率亦达不到１００％。
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　　强直性肌营养不良是最常见的肌强直性肌病，属常染色体

显性遗传［１］。患者多在成年发病，男性多见，典型的表现为隐

匿发展的肌肉强直和无力萎缩，常表现为肌肉用力收缩后不能

迅速松弛，并逐渐出现无力萎缩，多首先累及肢体的远端及面

颈部肌肉（呈典型的“斧状脸”），出现握拳后不能立即松开、手

部肌肉萎缩、构音障碍及吞咽困难，最终可累及全身肌肉。典

型的体征为叩击肢体肌肉时（尤其是大鱼际肌）可出现肌丘。

本病可影响多系统，可致白内障、心律失常、胃肠扩张、智力障

碍、睾丸萎缩、闭经及秃发等［２５］。本病致残率高，且有些患者

表现不典型，因而提高其诊断阳性率对于优生有重要意义［６］。

肌电图有助于鉴别肌源性及非肌源性疾病，强直性肌病与非强

直性肌病［７］。本研究通过对２６例强直性肌营养不良患者的肌

电图特点进行回顾性分析并将其与对照组患者进行对比，以减

少此病的误诊及漏诊。

１　资料与方法

１．１　一般资料　２００６年３月至２０１１年３月本院门诊根据患

者临床表现、肌电图及肌肉活检确诊的强直性肌营养不良患者

２６例（肌强直组），其中男２２例，女４例；年龄１８～６３岁，平均

（３３．９±３．２）岁；起病年龄２～４８岁，平均（１５．９±２．１）岁；病程

７～４０年，平均（１４．９±２．３）年。另选２５例经临床、电生理及

病理诊断的肌膜兴奋性增高的非强直性神经肌肉疾病患者作

为对照组，其中多发性肌炎８例（男２例，女６例），年龄１６～５０

岁，平均（２８．９±１．４）岁；肌营养不良６例（男４例，女２例），年

龄１４～３６岁，平均（１８．７±２．１）岁；肌萎缩侧索硬化１１例（男７

例，女４例），年龄３７～６２岁，平均（５０．３±２．９）岁。

１．２　方法　采用美国丹迪公司 Ｋｅｙｐｏｉｎｔ肌电图仪行同心圆

针电极常规肌电图检查，依照病情需要每位患者检查３～４块

肌肉，有选择性的检查拇短展肌、伸指总肌、三角肌、股四头肌、

胫前肌。肌强直组观察肌肉静息状态下针电极插入、挪动时有

无肌强直放电；肌肉轻用力收缩时的运动单位电位（ｍｏｔｏｒｕｎｉｔ

ｐｏｔｅｎｔｉａｌ，ＭＵＰｓ）的平均时限、波幅、多相波百分比及最大用力

收缩时募集相。轻用力收缩时测定２０个 ＭＵＰｓ，ＭＵＰｓ时限

以小于或等于２０％同龄组参考值为缩短，ＭＵＰｓ平均波幅以

小于或等于２０％为降低，多相波百分比值以大于或等于５０％

为增多，募集形式以病理性干扰相为异常［８］。肌电图测值判断

参照本肌电图室和北京协和医院正常值。同时选择正中神经、

尺神经、胫神经和腓总神经行神经传导检查，观察运动神经末

端潜伏期（ｄｉｓｔａｌｍｏｔｏｒｌａｔｅｎｃｙ，ＤＭＬ）、复合肌肉动作电位

（ｃｏｍｐｏｕｎｄｍｏｔｏｒａｃｔｉｖｅｐｏｔｅｎｔｉａｌｓ，ＣＭＡＰｓ）波幅、感觉神经传

导速度（ｓｅｎｓｏｒｙｎｅｒｖｅｃｏｎｄｕｃｔｉｏｎｖｅｌｏｃｉｔｙ，ＳＣＶ）和感觉神经动

作电位（ｓｅｎｓｏｒｙｎｅｒｖｅａｃｔｉｖｅｐｏｔｅｎｔｉａｌｓ，ＳＮＡＰｓ），所测结果以

超出±２０％为异常。对照组仅观察肌肉静息状态下针电极插
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入、挪动时有无肌强直放电。

１．３　肌强直放电判断标准　依据Ｓｔｒｅｉｂ观点对肌强直放电进

行半定量评定［９］。非特异性：动针后偶见短时发放的正波；＋：

符合肌强直放电的基本要求；＋＋：半数以上插针位置出现肌

强直放电；＋＋＋：在所有检查区域动针时均出现肌强直放电。

２　结　　果

肌强直组肌电图共检查９２块肌肉，３６块肌肉静息状态下

针电极插入、挪动时无肌强直放电，其余５６块肌肉肌强直放电

呈＋～＋＋＋；本组肌强直放电阳性率６０．９％，其中拇短展肌

的阳性率为８７．５％，伸指总肌阳性率为７７．８％，胫前肌的阳性

率为５７．１％，股四头肌和三角肌的阳性率为４５．５％。对其中

７８块肌肉观察了轻收缩：时限缩短见于７２块肌肉，占９２．３％；

５２块肌肉多相电位百分比增多，占６６．７％。９２块肌肉的大力

收缩中４４块呈峰峰值波幅降低，占４７．８％。神经传导共检测

１０４条神经，其中正中神经、尺神经、腓总神经及胫神经各２６

条，所有神经ＤＭＬ、ＳＣＶ及ＳＮＡＰｓ均在正常范围，其中３０条

神经ＣＭＡＰｓ降低超过２０％，其余神经ＣＭＡＰｓ在正常范围。

对照组共检查１１２块肌肉，均未见肌强直放电。见表１、２。

表１　　２６例强直性肌营养不良患者针极肌电图

　　测定结果［狀（％）］

受检肌肉 肌强直放电
ＭＵＰｓ

时限缩短

多相波百分比

增多
病理干扰相

拇短展肌 １４（８７．５） ６（７５．０） ５（６２．５） ４（２５．０）

伸指总肌 １４（７７．８） １６（８８．９） １５（８３．３） ６（３３．３）

胫前肌 ８（５７．１） ７（８７．５） ６（７５．０） １０（７１．４）

三角肌 １０（４５．５） ２２（１００．０） １２（５４．５） ８（３６．４）

股四头肌 １０（４５．５） ２１（９５．５） １４（６３．６） １６（７２．７）

表２　　２６例强直性肌营养不良患者神经传导

　　　测定结果［狀（％）］

受检神经 ＤＭＬ异常 ＣＭＡＰｓ异常 ＳＣＶ异常 ＳＮＡＰｓ异常

正中神经 ０ ５（１９．２） ０ ０

尺神经 ０ ４（１５．４） ０ ０

胫神经 ０ ９（３４．６） ０ ０

腓总神经 ０ １２（４６．２） ０ ０

３　讨　　论

强直性肌营养不良临床虽不多见，但近年来国内文献有关

本病的临床、电生理和病理研究屡见报道［１０１２］。本研究中男

多于女，男∶女＝１１∶２，其中１２例（４６．２％）提供家族中有类

似发病史。强直性肌营养不良根据其特殊的临床表现及遗传

家族史诊断并不困难［１３］，但少数病例表现近端肌萎缩、肌无

力，临床易忽略肌强直症状。有些病例虽表现为远端肌肉萎

缩，但肌强直症状不突出也容易造成漏诊，这些患者都以肌无

力待查来进行肌电图检查，因此肌电图检查至关重要。临床确

诊的肌强直病例，肌电图全部可出现典型的肌强直放电，表现

为肌肉静息、主动收缩或受机械刺激后出现不自主的持续密集

的肌纤维电位发放，伴有频率和波幅的明显变化，扬声器里发

出典型的飞机俯冲或摩托车减速时发出的声音［１４］。肌强直放

电主要出现在手部的小肌肉，尤其是拇短展肌，其次是前臂的

伸肌（如伸指总肌）及胫前肌，而近端肌如三角肌和股四头肌则

相对较少见。这与本研究结果相符：肌强直放电阳性率拇短展

肌８７．５％、伸指总肌７７．８％、胫前肌５７．１％、股四头肌和三角

肌４５．５％。但作者发现即使在肌强直放电出现率最高的拇短

展肌其阳性率亦达不到１００％，所以，在对临床高度怀疑为强

直性肌营养不良的患者行肌电图检查时应尽量多检查远近端

多块肌肉以提高阳性率，尽量避免漏诊、误诊。肌强直放电是

肌膜自发持续去极化的结果，作者在对对照组患者１１２块肌肉

的检查中未发现有肌强直放电。本研究观察了肌强直组７８块

肌肉的轻收缩，其中７２块呈肌源性损害，近端阳性率高于远

端，因此不仅要对临床出现萎缩无力的远端肌肉进行针极肌电

图检查，对无明显症状体征的近端肌肉也应选择性进行肌电图

检查，肌电图检查应全面详细，不可仅做有症状的肌肉，应选择

性的对有鉴别诊断意义的其他肌肉进行检查，这样方可获得更

多信息。本组 ２６ 例患者所测 １０４ 条神经 ＤＭＬ、ＳＣＶ 及

ＳＮＡＰｓ均在正常范围，但其中３０条神经 ＣＭＡＰｓ降低超过

２０％，考虑与患者肌肉萎缩肌容积减少有关。对于缓慢发展的

肢体无力萎缩患者，若行肌电图发现典型的肌强直放电伴肌源

性损害，则可诊断为强直性肌营养不良。因此，肌电图检查有

利于不典型病例的诊断；有利于强直性肌营养不良与肌营养不

良及脊肌萎缩症等的鉴别，后者表现为广泛神经源性损害；有

利于强直性肌营养不良与其他强直性肌病的鉴别如先天性肌

强直，先天性肌强直患者仅有肌强直放电而无肌源性损害；有

利于与周围神经病如腓骨肌萎缩症鉴别，因为后者呈神经源性

损害，神经传导检查感觉神经电位均异常，表现为ＳＮＡＰｓ的降

低和ＳＣＶ的减慢，运动传导根据不同的类型其运动神经传导

速度、ＤＭＬ和ＣＭＡＰｓ均有相应的改变。

综上所述，对临床拟诊强直性肌营养不良的患者行肌电图

检查必不可少，需结合有无肌强直放电，轻收缩、大力收缩及神

经传导特征综合分析，选择远近端不同的肌肉进行检查，提高

阳性率，以减少漏诊及误诊。由于目前缺乏有效的治疗手段，

且部分患者可无自觉症状，根据强直性肌营养不良的肌电图特

点，对强直性肌营养不良患者家族中其他成员进行多块肌肉肌

电图检查可发现亚临床证据，结合其常染色体显性遗传的遗传

方式，宣教产前检查，提高优生。
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软骨的作用。上述 ＭＭＰｓ降解软骨的病理改变发生时，可产

生多种细胞因子，这些细胞因此能够诱导产生 ＴＩＭＰ，因此

ＴＩＭＰ的表达水平与 ＭＭＰｓ的活动密切相关，ＭＭＰｓ的表达

水平越高，ＴＩＭＰ的表达水平也越高
［１６］。如 ＭＭＰ２含量的增

多，会刺激 ＴＩＭＰ活性增强，活性增强的 ＴＩＭＰ 可以抑制

ＭＭＰｓ酶活性，启动该平衡机制，反过来抑制 ＭＭＰ２的分泌

并降解过多的 ＭＭＰ２，以维持关节液内环境平衡
［１７］。本研究

也显示了膝关节ＯＡ患者关节液ＴＩＭＰ１水平明显增多，以发

挥其抑制降解 ＭＭＰｓ的作用。一项在 ＯＡ患者的研究表明：

ＭＭＰｓ与ＴＩＭＰ１的水平并不完全一致，并认为是 ＭＭＰｓ活

性增强超过了ＴＩＭＰ１的作用，打破了 ＭＭＰｓ与ＴＩＭＰ１之间

的平衡，从而继发了软骨的破坏等病理改变［１８］。

本研究还显示，膝关节ＯＡ患者关节液中 ＭＭＰ２、ＭＭＰ

３、ＭＭＰ９和ＴＩＭＰ１水平呈均显著升高，并与病变的严重程

度呈正相关。提示 ＭＭＰ２、ＭＭＰ３、ＭＭＰ９和ＴＩＭＰ１在膝

关节ＯＡ发生、发展过程中具有重要作用。经治疗后，膝关节

ＯＡ患者的症状明显减轻，关节液中 ＭＭＰ２、ＭＭＰ３、ＭＭＰ９

和ＴＩＭＰ１的水平也明显降低，因此认为 ＭＭＰ２、ＭＭＰ３、

ＭＭＰ９和ＴＩＭＰ１是反映膝关节软骨损伤程度的生物标志物，

检测关节液中 ＭＭＰ２、ＭＭＰ３、ＭＭＰ９和ＴＩＭＰ１的水平对疾

病的早期诊断、病情程度判断、预后评价有一定的临床意义。
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