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))神经性肌强直 ! 96P8<GS<7<9,?# .TI"是由多种

原因引起的周围神经高兴奋性疾病#以肌肉蠕动%

肌强直%多汗为特征$ .TI最先由 1+??>+

(#)于 #(B#

年报道#通过局部神经阻滞%硫喷妥钠全身麻醉%

筒箭毒阻滞运动终板实验将其病变定位于周围神

经$ T68769+等(!)通过病理检查发现肌肉放松迟缓

源于周围神经而非肌肉本身#因此称之为 .TI#以

区别于先天性肌强直等肌源性疾病$ .TI临床少

见#神经科医生易于误诊$ 本文报道 # 例获得性

.TI#并对 .TI的常见病因及发病机制进行文献

回顾分析#以提高神经科医生对该病的认识$

.H病例资料

患者#*& 岁#女性#因 .四肢肌肉跳动伴肢端麻

木%多汗 # 月余/入院$ 患者 # 月前因左手皮肤烧伤

后行自体皮肤移植#$ 天后同时出现四肢肌肉跳动#

并逐渐累及躯干肌$ 以双下肢腓肠肌蠕动明显#呈

持续性#睡眠不消失#伴多汗#以上半身胸背部明显#

同时出现手脚麻木#怕冷$ 无肌肉疼痛%运动障碍#

无午后低热#自发病以来#患者精神差%纳差%乏力#

睡眠可#大便不畅#小便可#体重减轻约 #' UK$

查体'生命体征稳定#患者发育正常#营养中

等#颈部及腹股沟浅表淋巴结肿大#! $̂ 个#最大

直径为 # >G\"A' >G#活动可#无压痛$ 双肺呼吸

音清#心率'C# 次HG,9#律齐#未闻及明显杂音#腹

部未见阳性体征$

专科查体'神清#语利#颅神经检查无异常$ 四

肢肌张力可#肌力 ' 级#双侧上肢腱反射! qq" #双

侧膝腱反射减弱#双下肢跟腱反射消失#病理征未引

出$ 共济运动检查未见明显异常A$ 深浅感觉未见

明显异常#多汗以胸背部为主#划痕实验阴性$

诊疗经过'入院行肌电图检查示双上下肢肌可

见肌颤搐电位#有神经肌强直电位发放$ 淋巴结及

肌肉活检'未见明显异常#见图 # $ 结合患者既往

皮肤移植病史#诊断考虑为获得性神经性肌强直可

能性大$ 予以卡马西平降低周围神经兴奋性#激素

抑制免疫反应#营养神经等对症支持治疗#患者住

院 #B N 后出院#继续口服卡马西平及强的松治疗#

出院半年后随访#患者肌肉蠕动症状明显好转#患

者生活基本不受影响#治疗后复查肌电图'神经性

肌强直电位发放明显减少$

图 .H淋巴结和肌肉活检图& /'淋巴结未见明显异

常$='未见肌肉萎缩!形态正常&

&H讨论

神经性肌强直最常见的临床表现为肌肉蠕动%

肌束震颤#高达 ("E的 .TI患者均会出现肌肉蠕

动或肌束震颤$ 这些症状广泛累及四肢及躯干肌

肉#以下肢为重且在睡眠时不消失$ 此外#也可出

现肌肉强直%痉挛和肌肉无力等表现$ 大约有

'"E的病人出现多汗%心动过速等自主神经受累

症状$ 其典型肌电图表现为突出的%持续的运动单

位放电#可以是二联%三联或多联的运动单位放电

且放电频率波动较大#在接受单刺激或重复刺激

后#约 *"E的患者会出现后放电现象#也可见到纤

颤电位%束颤电位$ 此例患者在多次皮肤移植后出

现四肢肌肉跳动#符合常见的 .TI肌肉受累的症

状#此外患者伴有多汗症状证明其自主神经受累$

肌电图发现肌颤搐电位#并可见神经肌强直电位#
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与 .TI肌电图表现相符#结合患者发病前有多次

皮肤移植病史#考虑因皮肤移植导致了自身免疫的

异常进而引起周围神经高兴奋性有关$

IH*CK病因分析

.TI发病机制尚不明确#根据其发病原因将其

分为 $ 大类即'获得性%特发性%遗传性$ 既往的

研究(')发现大部分 .TI为获得性#且以免疫相关

性居多#少数为遗传性及特发性神经性肌强直$

IJ.H获得性 *CK

$A#A#)免疫相关性 .TI)将 .TI患者血清或提

纯的 1KW注入小鼠体内#可显著增强小鼠膈肌神经

肌接头对筒箭毒的抵抗力($)

#而临床上通过血浆置

换可显著减轻 .TI患者的临床症状(*)

#以上均提

示抗原%抗体介导的免疫反应在 .TI的发病中起

重要作用$ 进一步研究发现#.TI患者血清中存

在一种或多种抗钾离子通道抗体(')

#而后者主要通

过减少细胞膜上钾离子通道密度来发挥作用(B)

$

/8,GP8?等(C)指出#免疫相关性 .TI是一种抗体介

导的离子通道疾病#抗体所致的快速钾离子外向电

流的减少导致了周围神经高兴奋性$ 因此#加强对

.TI患者抗钾离子通道抗体的检测#对于明确诊

断%指导治疗及判断预后有重要意义$

免疫相关性 .TI可同时合并有多种自身免疫

性疾病$ 国内外临床研究发现系统性红斑狼疮(&)

%

脱髓鞘疾病(()

%甲状旁腺功能减退(#")

%慢性乙型肝

炎(##)

%吉兰 %巴雷综合征(#!)

%桥本氏病(#$)

%重症肌

无力(#*)等疾病均可与 .TI合并出现#推测可能与

免疫反应激活共同的致病通路相关#某些免疫相关

性 .TI中发现抗钾离子通道抗体为阳性#提示这

些病例存在自身免疫异常#产生自身抗体000抗钾

离子通道抗体并最终导致周围神经高兴奋性$ 本

文报道的病例可能与多次皮肤移植导致的自身免

疫异常进而引起周围神经高兴奋性有关$

$A#A!)肿瘤与 .TI)多项研究证实 .TI与肿瘤

密切相关#临床报道有不同类型肿瘤导致 .TI的发

生$ 其中以胸腺瘤(#') 最为多见#其发病率达 #BE&

肺癌的发病率为 CE#且多为小细胞肺癌或腺癌(#B)

$

少见的有膀胱癌(#C)

%肾癌(#&)等$ 但也有一些肿瘤是

在 .TI发生后数年后被发现(#()

$ 大多数专家更倾

向于 .TI是一种副肿瘤综合征#可能是肿瘤分泌的

某些细胞因子导致了周围神经的兴奋性增高$

$A#A$)放射性损伤与 .TI)放射性损伤%肿瘤放

射治疗后经常会引起放疗局部区域内一些神经或

组织的损伤$ .TI就是其中的一种#放疗后局限

性 .TI主要累及眼肌(!")

%咀嚼肌(!#)

%胸锁乳突

肌(!!) 等肌肉$ 放疗后眼肌型 .TI#钾离子通道抗

体检测为阴性#推测其机制可能为假突触传递即非

收缩性运动神经元发出的冲动可以激活临近的神

经元#从而向中枢和外周扩散(!$)

$

$A#A*)非免疫相关的获得性 .TI)电击伤(!*)

%侧

索硬化(!')

% 响尾蛇咬 伤(!B)

% 某 些 药 物 如 奥 沙 利

铂(!C)

%血管压迫(!&)等非免疫因素也参与 .TI的发

生$ 其机制尚需进一步研究$

IJ&H特发性 *CK

kP8P769 等(!()曾报道 # 例特发性 .TI病例#此

患者无神经压迫%受损#无放射治疗病史#影像学

检查为阴性#无免疫反应相关的证据$ 此后也曾有

类似的病例报道($")

$ 这类神经性肌强直患者无获

得性 .TI的危险因素#其病因%发病机制均不明

确#推测可能与神经的异常再生有关#尚需要进一

步的研究证实($")

$

IJIH遗传性 *CK

遗传性 .TI非常少见#呈家族性分布($#)

$ ZV4

./# 基因变异可导致 .TI% # 型发作性共济失调

!b/# "

($!)

$ ZV.m! 基因 -!"C0Hm突变导致 .TI

和良性新生儿惊厥($$)

$ ?̀;?>6等($*) 并报道 # 例三

代 #! 人共 ' 人患病的 .TI家系#但其致病基因不

详$ 伍文清等($')报道 # 例五代 '$ 人共 #C 人发病

的遗传性 .TI家系#未发现致病基因$ 可见遗传

性 .TI致病基因复杂#遗传异质性强#尚需更大规

模的病例和家系分析以寻找其致病遗传因素$

.TI是一种周围神经高兴奋性疾病#其主要的

致病机制为钾离子通道抗体致钾离子通道功能障

碍$ 对于免疫相关性 .TI需完善抗钾离子通道抗

体的检测#以区别非免疫相关的 .TI#这对于指导

治疗及判断预后有重要意义$ 某些 .TI可能是副

肿瘤综合征的一种临床表现#在诊断神经性肌强直

后#还需进一步完善胸部 VI等检查以排除胸腺

瘤%肺癌等肿瘤的可能$ 肌电图对于此病的临床诊

断有重要意义#.TI是一种少见的周围神经高兴奋

性疾病#对患者生活影响较大#如不干预#患者预后

较差#因此#我们需加强对神经性肌强直的认识$
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