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１　临床资料　病例１，男，４５岁，因进行性四肢无力２年于

２００６年１０月３１日入院。２００４年１１月开始出现腰背部酸

痛和上下楼梯及下蹲起立时双下肢无力，并有足跟及足背部

针刺感。２个月后出现双上肢无力，同时双下肢无力加重，上

下楼梯需手扶，２００６年８月上下楼梯困难，丧失劳动力，近半

年尚感咀嚼力弱。近１年来小便量增多，夜间明显。既往健

康，无类似疾病家族史。体格检查：神志清楚，语言清晰，双

侧咀嚼肌肌力轻度减退，余颅神经检查（－），双上肢肩胛带、

近端肌肉及双下肢近端肌肉轻度萎缩，四肢肌张力正常，双

上肢近端肌力４级、远端４＋级，左下肢近端肌力４－级、右下

肢近端３级、双下肢远端肌力４＋级，行走时呈鸭步。四肢有

短手套袜套样痛触觉减退，深感觉正常。双上肢腱反射、双

侧膝腱反射（），双侧踝反射未引出。病理反射阴性。肌电

图检查示：双侧股直肌、三角肌见短棘波多相电位，四肢运动

感觉神经传导速度减慢。入院后查血尿粪常规、肝肾功能正

常，ＣＫ、ＬＤＨ均正常，碱性磷酸酶（ＡＫＰ）１１１３Ｕ／Ｌ（参考值

３２～９２Ｕ／Ｌ），血叶酸、Ｂ１２水平正常，免疫指标全套、肿瘤标

志物均正常，尿本周蛋白阴性，甲状腺功能正常，甲状腺球蛋

白抗体（ＴＧＡｂ）４２．２％（参考值＜３０％），抗甲状腺微粒体抗

体（ＴＭＡｂ）３４．５％（参考值＜１５％）。血清钙２．７３ｍｍｏｌ／Ｌ

（参考值２．１５～２．６ｍｍｏｌ／Ｌ）、磷 ０．７９ｍｍｏｌ／Ｌ（参考值

０．８２～１．６ｍｍｏｌ／Ｌ），ＰＴＨ１８５４ｐｇ／ｍｌ（参考值１５～１６ｐｇ／

ｍｌ）。脑脊液检查正常。心电图正常。双手正位片示：手掌

指骨骨皮质变薄、毛糙，部分皮质下见小囊状透光区，骨小梁

显示清晰，各小关节正常，提示符合甲旁亢性骨改变。左足

跟骨密度检测示骨密度下降。肌肉活检示：肌纤维萎缩，肌

横纹及纵纹均存在，肌核边集，数目减少，肌间隙增宽（图１）。

Ｂ超示：双侧甲状旁腺实性结节，考虑腺瘤可能；右侧甲状腺

结节伴钙化，倾向髓样癌；双侧肾上腺实性结节，考虑腺瘤可

能。ＣＴ及ＥＣＴ检查考虑为多发性内分泌腺瘤。诊断为：

（１）甲状旁腺功能亢进性神经肌肉病；（２）多发性内分泌瘤病

Ⅱ型。２００６年１１月３０日患者在本院外科行右甲状腺癌清

扫加双侧甲状旁腺瘤切除术，术后病理：（１）（左下、右下）甲

状旁腺腺瘤；（２）（右上甲状腺）髓样癌。术后１周内出现低

钙性搐!，经补钙治疗后好转，肌无力症状明显好转，能单独

上下楼梯。

　　病例２，男，５９岁，因进行性双下肢无力４年，伴双上肢

无力４个月于２００６年１１月２７日入院。２００２年下半年开始

出现双下肢无力，上楼、爬坡时明显，病情进行性加重。２００６
年初双下肢活动后酸痛，７月明显加重，上下楼梯困难，需手

扶，不能自行蹲下起立，同时出现双上肢无力、活动后酸痛，

活动后胸背部疼痛，对症治疗无效。既往健康，无类似家族

史。体格检查：神志清楚，语言清晰，颅神经（－），四肢肌肉

中度萎缩，近端明显，四肢肌张力减低，双上肢近端肌力４＋

级、远端５－级，双下肢近端肌力４－级、远端４＋级，无感觉障

碍，四肢腱反射活跃，病理反射阴性。实验室检查血尿粪常

规、肝肾功能正常，肌酶谱、免疫指标全套、肿瘤指标全套未

见异常，甲状腺功能正常，血清钙 ２．７２ｍｍｏｌ／Ｌ、磷 ０．７６

ｍｍｏｌ／Ｌ，ＰＴＨ２００９ｐｇ／ｍｌ，ＡＫＰ３３５Ｕ／Ｌ。心电图正常。

肌电图检查未见明显异常。股四头肌活检示：大部分肌纤维

明显变细，横纹不清，局部肌纤维有变性，核圆形、卵圆形，核

仁不清，有些区域可见核内移，间质无异常（图２）。Ｘ线检查

示：头颅、双手、胫腓骨、胸部诸骨骨质疏松，可见囊性骨质改

变，符合甲旁亢性纤维囊性骨炎。Ｂ超示：右甲状旁腺实性

结节。颈部ＥＣＴ示：右下甲状旁腺瘤可能。诊断为：（１）甲

状旁腺功能亢进性肌病；（２）右甲状旁腺腺瘤。２００６年１２月

１８日患者在本院外科行右甲状旁腺瘤切除术，术后病理：（右

甲状旁腺）腺瘤。术后肌无力症状明显好转，下蹲起立无困

难，能自行上下楼梯。

图１　肌纤维萎缩，肌间隙增宽，肌核边集
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图２　肌活检示肌纤维明显变细，横纹不清，

局部肌纤维有变性，间质无异常

２　讨　论　甲旁亢性肌病约８０％以上是由原发性甲状旁腺

功能 亢 进 （ｐｒｉｍａｒｙ ｈｙｐｅｒｐａｒａｔｈｙｒｏｉｄｉｓｍ，ｐＨＰＴ）所 致，

２８．７％～３８．１％ｐＨＰＴ患者出现肌无力，而以肌病为首发症

状和主要表现的ｐＨＰＴ则十分少见。本文报道的２例原发

性甲旁性是由甲状旁腺腺瘤及多发性内分泌瘤病引起，以肌

病及神经肌肉病为首发症状和主要表现，临床罕见。

　　甲状旁腺功能亢进性肌病以３０～５０岁多见，男女比例

为１２～４。隐匿性起病，肌无力呈进行性加重，易疲劳，可

有肌肉疼痛，多累及四肢肌肉，近端明显，特别是下肢，行走

时呈鸭步，Ｇｏｗｅｒ征阳性。另外，吞咽困难、声音嘶哑和声带

麻痹、颈肌无力也有报道。重者肌肉萎缩、感觉异常，肌张力

可以减低，腱反射可以活跃。甲旁亢性肌病还可伴随其他症

状，如消化性溃疡、胰腺炎、多尿、夜尿、口渴、肾结石、精神改

变、广泛的骨吸收等。本文报道的２例均以双下肢无力为首

发症状，表现为四肢无力，近端明显，伴有轻到中度肌萎缩，１
例行走时呈鸭步，伴有腰背部疼痛和多尿，另１例有全身广

泛性肌肉、骨骼疼痛，符合甲旁亢性肌病的临床特征。１例还

表现有咀嚼无力，国内外文献中罕见报道。该患者同时伴有

轻微手足针刺感，查体有短手套袜套样痛触觉减退，肌电图

检查除有肌源性损害外尚见神经源性损害，提示为神经肌肉

病，更为罕见。

　　实验室检查提示ＰＴＨ、血钙、尿钙、尿磷增高，血磷降低，

肌酶谱正常。骨骼受累部位典型Ｘ线表现为骨质疏松、囊肿

形成、病理性骨折、骨质疏松并局部骨硬化增生、纤维囊性骨

炎，早期骨影像多无改变，骨密度测量示骨密度下降。肌电

图呈现短时限、低幅多相电活动，无自发性纤颤电位的肌源

性损害。肌肉活检时肌纤维呈现神经性萎缩，其病理改变与

临床神经肌肉功能变化相平行。本文２例患者均为ＰＴＨ增

高、血钙增高、血磷降低，显示骨骼代谢的ＡＫＰ升高，肌酶谱

正常。Ｘ线片示全身骨骼骨质疏松、有纤维囊性骨炎表现。

１例肌电图检查示肌源性损害伴有神经源性损害，另１例肌

电图检查未见明显异常，但２例患者肌肉活检均显示有确定

的肌病，尽管损害程度均较轻，因此对临床支持的肌病在其

他辅助检查不支持情况下肌肉活检是必需的。此外，甲状旁

腺Ｂ超、ＣＴ、ＥＣＴ以及甲状腺、肾上腺Ｂ超等检查对判断病

因也是必不可少的。

　　甲旁亢性肌病是由于Ｃａ２＋浓度升高导致神经肌肉应激

性下降所致。神经肌肉应激性与 Ｎａ＋、Ｋ＋浓度成正比，与

Ｃａ２＋、Ｍａ２＋、Ｈ＋浓度成反比。甲旁亢时，细胞外的高浓度

Ｃａ２＋使细胞背景电流受影响，静息电位阈值增大；同时对

Ｎａ＋通道中带正电荷的激活闸门排斥力增大，使Ｎａ＋通道不

易开放，细胞兴奋性下降，因此神经细胞应激性降低。当甲

旁亢组织切除后，血Ｃａ２＋浓度恢复正常，肌无力症状消失。

高血钙还可能通过使血管收缩，神经肌肉细胞供血不足，细

胞长期慢性缺血缺氧，导致肌无力。

　　针对病因治疗、恢复血钙正常水平是甲旁亢性肌病的治

疗原则。根据具体病情可选择手术、药物治疗，特殊情况可

用介入或放射治疗。现多主张手术治疗，甲状旁腺次全切或

全切加自体异位移植。对于没有症状的甲旁亢患者建议随

访，每年检查１～２次。本文２例患者均为原发性甲状旁腺

功能亢进，在行甲状旁腺腺瘤切除术后肌无力症状均明显好

转，疗效显著。因此，甲状旁腺功能亢进性肌病及时诊断和

合理治疗是患者恢复的关键。
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