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　　讨论：抗LGI1抗体相关脑炎是较为罕见的自身免疫性疾病，
主要累及脑内边缘系统，以中老年人多见，相较于女性，男性发
病率更高，可出现癫痫、记忆力减低、精神行为失常等症状，面-
臂肌张力障碍发作(faciobrachial dystonic seizure，FBDS)是此
病的特异性表现，部分患者可出现顽固性低钠血症[1-2]。该病的主
要诊断依据为实验室检查抗LGI1抗体阳性。除了实验室检查外，
影像学改变对于该病的诊疗也十分重要。MRI多表现为海马、杏
仁体及颞叶内侧T2WI及FLAIR信号增高，部分患者可出现杏仁体
肥大、基底节区T1WI高信号[3]。鉴别诊断：(1)肝豆状核变性：双
侧豆状核可见对称性T1WI低信号，T2WI高信号，壳核为著，随着
病程进展，部分患者可出现豆状核T2WI低信号[4]。(2)单纯疱疹病
毒性脑炎：皮层及皮层下白质常受累，病变呈T1WI低信号，T2WI
高信号，FLAIR高信号，与基底节分界清楚，如刀切样[5]。(3)CO
中毒性脑病：CO中毒病史，双侧苍白球T2WI信号增高，呈“熊猫
眼”征[6]。抗LGI1抗体相关脑炎缺乏特异性的影像学表现，最终
确诊依靠实验室检查。
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【摘要】我们报告了一名有51年小儿麻痹症病史的女性患者。患者今年52岁，入院前一天摔伤右髋部。CT 扫描显示骨盆、臀部和大腿肌肉出现了严重萎缩和脂肪
化，右髋关节间隙增宽，右股骨颈骨折。肌肉的上述改变被认为是多年的脊髓灰质炎导致的废用性改变，该患者被诊断为脊髓灰质炎后综合征(PPS)；在
该病例中，肌肉横截面积(CSA)明显缩小，大腿各层面CSA中的肌间组织面积达到50%-70%。患者体内如此多的完全肌肉脂肪化是非常罕见的。
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Pol iomyelit is  Related Severe Muscle Atrophy and Fat 
Deposition：A Case Report*
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Abstract:We reported a 52-year-old woman with poliomyelitis for 51 years. She was admitted for a right hip injury after a fall injury one day before 
admission. CT scan revealed severe atrophy and fat deposition of the pelvis, buttock, and thigh muscles, with widening of the right hip joint space. 
There was also fracture in the the right femoral neck. As poliomyelitis causes muscle disuse, volume decreases, fat deposition occurred in her 
muscle in the later stage. The patient was diagnosed with post-polio syndrome(PPS);In this case, the area of muscle's cross-sectional area(CSA) 
was significantly reduced, and the area of intermuscular tissue in CSA at all levels of thigh reached 50-70%.It is very rare to have such multiple 
complete muscle fat deposition in a patient.
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　　脊髓灰质炎是由脊髓灰质炎病毒引起的消化道急性传染病。
由于疫苗接种，世界上大多数国家几乎没有新增的脊髓灰质炎社
会面病例；麻痹性脊髓灰质炎占总病例的0.5%，20%-40%的麻
痹性脊髓灰质炎康复者出现PPS(post-poliomyelitis syndrome，
PPS)[1-3]。然而，如此严重的肌肉萎缩和脂肪化的病例尚未报道，
而这种双侧对称的病变更是罕见。脊髓灰质炎康复几十年后，一

小部分患者发展为运动神经元疾病，称为PPS。如果康复后没有任
何症状，他们被称为稳定的脊髓灰质炎后综合征患者。PPS患者的
一些影像学结果很少报道，少肌症的筛查工具也很少[4]。在这里，
我们报告了一例伴有严重肌肉萎缩和肌肉脂肪化的PPS患者。
　　患者52岁，女，农民，无任何药物、食物过敏史。51年前，
她感染了一种野生型麻痹性脊髓灰质炎毒株。脊髓灰质炎康复后
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20多年，下肢持续瘫痪，症状稳定，多年来无明显变化。患者全
身乏力、轻度吞咽困难、嗜睡伴轻度睡眠呼吸暂停，有三年高血
压病史，无糖尿病、高脂血症和下肢疼痛。肌电图显示双下肢肌
肉去神经支配，运动单位电位时间范围增宽，电压升高，波幅增
大。根据 March of Dimes 的诊断标准，她被诊断为 PPS：(1)曾
患麻痹性脊髓灰质炎；(2)脊髓灰质炎瘫痪后有 15 年以上的神经
系统稳定期；(3)双下肢肌肉无力、萎缩，伴轻度吞咽困难；(4)
症状持续一年以上；(5)无其他类似疾病[5]。早期她曾自行锻炼下
肢，但效果不佳。她还没有到医院接受过正规治疗，也未使用任
何矫形器具，只靠轮椅代步。她因乘坐轮椅时摔伤导致右股骨颈
骨折而被送入我院。进一步查体发现，她的双下肢肌力受损(1-2

级)，右髋部肿胀，右髋部叩诊时有触痛，但未触及明显的骨挫
伤。脊柱和双上肢肌力正常。我们评估了肌电图和CT结果，为她
制定了个体化的康复计划：使用膝踝足矫形器(knee-ankle-foot 
orthoses, KAFO)改善了她的行动能力。骨折愈合后，在家人的
帮助下，每天重复一组12次的膝关节和髋关节伸展运动，每次5
秒钟，三个月后增加到每天两组。由于患者有腰椎间盘突出症，
患者需仰卧位完成上述动作，且由于肌肉萎缩程度严重，每第三
天为休息日；六个月后，患者的肌力恢复到2-3级。患者使用溴隐
亭来改善疲劳和嗜睡，有趣的是，患者自述吞咽困难也得到了改
善。CT 结果如图1-3所示。这些脂肪化的肌肉仍具有原来肌肉的
解剖特征和形状纹理。

图1A-图1D CT平扫显示骨盆、臀部和大腿肌肉严重萎缩和脂肪化。图1A 背阔肌、臀中肌等较大肌肉的外轮廓隐约可见，轮廓内见条状、絮状的小
          块肌肉影顺着肌肉原有纹理走行。图1B 表浅肌肉和皮下脂肪在某些层面上分界模糊。图1C 右髋关节间隙增宽，右股骨颈骨折。图1D 
          髋关节周围肌腱、韧带和筋膜未脂肪化，关节周围肌肉，如臀小肌和髂腰肌保存较好。
图2A-图2B 患者的矢状位。图2A 腹壁肌肉(如腹外斜肌和腹内斜肌)保存完好，几乎未受影响。图2B 肌肉边缘的筋膜和肌腱仍然存在，部分增厚。
图3A-图3B 大腿(图3A)和骨盆(图3B)骨窗CT图像。
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　　讨论：在该病例中，CT 显示肌肉已被脂肪取代，病变肌肉的
轮廓和纹理与原肌肉一致，并保留了一小部分正常肌肉和筋膜。
这些变化被认为是 PPS 引起的废用性变化。
　　迄今为止，还没有以肌肉脂肪化为主要病变的 PPS 病例报
道，双侧对称性病变更罕见。肌肉萎缩和脂肪化的原因如下： 肌
肉纤维随着肢体本身的废用性退化而松弛，导致肌肉分解增加，
体积缩小。肌肉卫星细胞在早期可以代偿性地产生新的肌肉纤
维。但在晚期，由于肌肉缺乏运动，毛细血管血流受阻，导致肌
肉卫星细胞数量迅速减少[6]，脂肪细胞进入肌束；肌肉缺血缺氧
也是脂质代谢紊乱的重要机制。神经损伤后，血管变性比肌纤维
变性更快，导致一些肌纤维只有一条毛细血管供应。随着时间推
移而生长的胶原纤维会使肌纤维和血管分离，造成肌肉完全缺
血。同时，肌肉缺乏活动会导致静脉血液淤滞、肌肉有毒代谢物
增加、线粒体和激素功能失调，最终导致局部脂肪代谢异常[7]。
　　虽然目前还没有针对PPS的确诊手段，但影像学检查仍是一
种很好的筛查方法。影像学检查对 PPS 的早期筛查有以下帮助： 
(1)诊断临床并发症。大多数 PPS 患者必须依靠拐杖、轮椅和其
他辅助工具帮助行走，会过度劳累双上肢。(本病例在外院磁共振
检查时发现双侧肩袖损伤)此外，PPS 常伴有骨质疏松，患肢骨质
疏松较全身骨质疏松更严重，PPS 的患肢多位于下肢，合并股骨
颈骨折的概率较高[8-9]。(2)与症状相似的其他疾病鉴别，如风湿
性多肌痛往往只累及四肢近端肌肉，腰椎管狭窄症有明显的椎管
内压迫，血管疾病在CTA上可观察到血管闭塞。(3)稳定的脊髓灰
质炎后遗症患者的肌肉活检可能与 PPS 患者相同，表现为去神经
支配。CT/MRI可检测到早期PPS的轻度肌肉萎缩，从而实现鉴别
[10]；然而，重度PPS是否一定会导致肌肉脂肪化尚不清楚。
　　CT/MRI可用于评估肌肉萎缩和脂肪化的程度。CT 通过测量
肌肉横截面积(muscle's cross-sectional area，CSA)进行评估。

肌肉的 CSA 是通过绘制感兴趣区(region of interest，ROI)并使
用肌肉的 CT 阈值识别肌肉组织来确定的。肌肉的CSA可利用大
腿中部肌肉进行研究[11-13]。第二步是获取每个成分的CT阈值。
Amini[13]的文章称肌肉 CT 阈值为(- 29/+ 150 HU)。使用脂肪组织 
CT 阈值(- 190/- 30 HU)根据 CSA 计算肌间脂肪面积。在本例中，
肌肉 CSA 面积明显减少，大腿各层面 CSA 中的肌间组织面积达到 
50%-70%。遗憾的是，目前还没有肌肉脂肪化和萎缩程度的分级
标准。由于受影响部位是股骨上段和骨盆，MRI的评估方法可参
考杜氏肌营养不良症(duchenne muscular dystrophy，DMD)。
在T2加权图像上用 5 点法评估大腿和骨盆22块肌肉的脂肪浸润程
度。此外，影像与临床特征的相关性仍是未来研究的方向。
　　对肌肉进行CT/MRI评估不仅可以确定疾病的严重程度，还
有助于为患者制定个性化的治疗方案。首先，CT/MRI 对疾病的
定位有助于矫形器的选择。受影响的部位是骨盆和髋部，应选
择 KAFO，受影响的部位是小腿，则选择背屈限制踝足矫形器
(dorsiflexion-restricting ankle foot orthosis, DR-AFO)更好[14]。
第二，肌肉力量训练建议采用非疲劳性训练，这需要评估肌肉萎
缩程度以制定合适的运动强度[15]。第三，肌肉拉伸需要为患者制
定合适的姿势。例如，髋关节无力的患者可能会出现代偿性腰椎
前凸和跖屈挛缩，这就需要影像设备进行评估，以避免康复运动
导致上述畸形加重[16]。第四，定位功能重要的大肌群着重训练，
这些肌群的有氧运动更有助于整体康复[17]。
　　结论：PPS的临床特征不具有特异性，临床医生很难将其与
数十年前的脊髓灰质炎病史联系起来。然而，CT和MRI对肌肉脂
肪化和萎缩的程度非常敏感，可用于筛查、评估和制定治疗方
案。如果有定量的标准，将肌肉萎缩和脂肪化的最低阈值纳入 
March of Dimes的标准中，就能大大提高该病筛查的准确性。
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　 　 发 生 于 纵 隔 的 脂 肪 肉 瘤 十 分 罕 见 ， 在 纵 隔 肿 瘤 中 占 比 约
0.13%~0.75%[1]，在全身脂肪肉瘤中占比约2.7%，文献中多为个
案报道[2-3]。去分化型脂肪肉瘤(dedifferentiated liposarcomas，
DDL)，属于脂肪肉瘤的一种病理亚型，在后纵隔发生且体积巨大
的情况尤为罕见。现回顾性分析一例发生于后纵隔的巨大去分化
型脂肪肉瘤的CT表现，以增进对该疾病的认识。
　　病例资料：患者男，63岁，因“右侧胸闷、胸痛伴呼吸困难
1天”于我院就诊。患者自诉近1月出现活动后气促不适，伴有间
断咳嗽、咳痰，1天前出现右侧胸闷、胸痛伴呼吸困难，病后未
行特殊诊治。体格检查：右肺及部分左肺叩诊浊音并右肺呼吸音
减弱。CT表现：双侧胸腔后下纵隔示巨大混杂密度肿块，大小
约24×15×24cm，病灶整体以脂肪组织为主，其内可见非脂肪
混杂密度类圆形结节及分叶状团块，并多发条絮状分隔，增强扫
描动脉期病灶内软组织成分轻度强化，静脉期中度强化；食管中
下段被病灶包绕、略受压，心脏大血管略受压上移，双肺下叶受

压、不张，膈肌明显受压下移(图1)。CT诊断结果考虑为：双侧胸
腔后下纵隔巨大脂肪肉瘤。
　　患者于1周后在我院行胸腔病损切除术，术中可见病变主要
位于右侧胸腔，与右下肺膈面、食管关系密切，贯穿后纵隔延
伸至左侧胸腔内部，包膜完整，双下肺受压局限性不张，食管
及胸导管局部被肿瘤包绕。肉眼所见病灶为不整形组织，大小
25×18×13cm，切面呈多结节状，直径2-15cm，部分结节切面
灰黄实性质软，部分结节切面灰红实性质软半透明(图2)。镜下观
见梭形肿瘤细胞，细胞核异型，胞浆内见大小不等的脂肪空泡(图
3)。分子检测：MDM2基因扩增检测—荧光原位杂交法(FISH)，
判读结果为红色信号呈簇状分布(图4)，结论为MDM2基因荧光
原位杂交检测阳性(扩增)。免疫组化结果：CDK4(+)，Ki-67(热
点区约20%+)，MDM2(+)，S-100(散在+)，MUC-4(-)，P16(+)，
SMA(-)。病理诊断结果：(右侧胸腔)去分化脂肪肉瘤，肿瘤大小
25cm×18cm×13cm，可见坏死，核分裂像4个/HPF，FNCLCC


