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睾酮为体内雄激素合成过程中一个代谢产物 o在

睾丸内生成 o也可直接由血中摄取胆固醇为合成原料 ∀

所有类固醇激素都是疏水化合物 o故绝大部分睾酮在

血液中同各种蛋白结合 o约占 |{ h o其中约 ws h同白

蛋白结合 oys h同肝脏合成的性激素结合球蛋白结合 ∀

睾酮与血浆结合蛋白的结合率决定着其在生物学中的

作用 ∀本研究显示 o长期机械通气 ≤ �°⁄组的血清睾

酮水平低于稳定期 ≤ �°⁄组的血清睾酮水平 ∀机制不

明 o考虑可能由于长期机械通气患者消耗较大 o存在营

养不良等情况 o体内睾酮合成过程中酶的缺乏所致 ~也

可能与促性腺激素分泌异常有关 ∀

低睾酮血症可阻碍氮合成 o使肌肉力量减低 o影响

拔除气管插管 ∀随着/慢性危重疾病状态0延长 o蛋白

丢失明显 o外周肌肉及膈肌力量减弱 o导致自主呼吸能

力逐渐减弱 o咳嗽 !咯痰无力 o参与康复锻炼存在一定

的困难 ∀全身衰弱状态导致机械通气时间的延长 o不

能拔除气管插管 o住院时间延长 o生活质量下降 ∀国外

研究显示 o对于获得性性腺功能减低的患者应用激素

替代治疗可以获得较好的效果 o包括氮合成增加 o正氮

平衡 o肌肉力量增加 o脂肪组织增加等 ∀但对于长期机

械通气的慢性危重疾病状态患者是否需要应用激素替

代治疗 o有待于更进一步的探讨 ∀

有研究显示 o细胞免疫功能减低 o主要是 × 细胞

功能改变所致 o而非 × 细胞数量异常 ∀临床上常以

≤ ⁄w
n r≤ ⁄{

n × 细胞的比例作为判断机体免疫功能状

态的一项指标 ∀从本研究显示 o长期机械通气 ≤ �°⁄

患者 ≤⁄w
n r≤⁄{

n 比值低于稳定期 ≤ �°⁄患者 o表明

机械通气患者免疫功能下降更加明显 o这也可能是他

们易发生呼吸机相关肺炎的原因之一 ∀

机体内由神经介质 !内分泌激素 !细胞因子组成一

个复杂的神经2内分泌2免疫调节网络 o对维持机体内环

境的稳定起着重要的作用 ∀有研究显示 o机体的细胞

免疫功能在某些状态下可以影响睾酮的水平 o但本研

究没有发现血清睾酮与 ≤ ⁄w
n r≤ ⁄{

n 之间的相关性 ∀

我们在选择病例选择时排除了各种急性合并症 o在并

发呼吸机相关肺炎时 o机体免疫功能是否与睾酮有一

定的相关性 o还有待于进一步研究 ∀
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Ισααχσ综合征

殷宇慧  高枫

≈摘要  目的 探讨 �¶¤¤¦¶综合征的临床特点及发病机制 ∀方法 报道 t例 �¶¤¤¦¶综合征患者 ∀结果和结论 �¶¤¤¦¶综合征以

全身肌肉均可累及的持续性自发性肌肉痉挛 !强直 !僵硬和放松困难 o休息和睡眠时症状不消失为特点 o表现为肌纤维颤搐及肌束

颤动 ∀�¶¤¤¦¶综合征是一种针对电压门控钾离子通道抗体介导的自身免疫性疾病 ∀
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�¶¤¤¦¶综合征是一种罕见的周围神经病变引起的自发性连

续性肌肉活动综合征≈t  ∀现报告我院诊治的 t例 �¶¤¤¦¶综合

征 o并结合文献复习其临床特点 o探讨其发病机制 ∀

1 病历摘要
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患者李 ≅ ≅ o女 ov{岁 o农民 o已婚 o主因 / 发作性双下肢疼

痛伴肉跳 xs天0于 ussw2tu2uw入院 ∀患者 xs §前无明显诱因

突然出现双下肢发酸感 o无麻木 !无力 !疼痛 ∀wz §前出现双下

肢疼痛 o呈发作性 o每次持续数秒至数十分钟 o最长可达 ws

°¬± o可自行缓解 ~发作无规律性 o白天与夜间无差别 ∀走路时

疼痛加重 o伴全身大汗 o不伴双下肢力弱 o仍能行走 ∀同时开始

出现全身肌肉颤动 o以双下肢明显 o睡眠时不消失 ∀肌肉颤动与

疼痛无明显关系 ∀wv §前双膝关节疼痛发展到最重 o疼痛剧烈 ∀

此后双膝关节疼痛仍呈发作性 o程度较前稍减轻 ∀患者自发病

以来出汗多 o偶有四肢指k趾l尖烧灼感 o持续时间短 o可自行缓

解 ∀既往体健 ∀入院查体 }�° }tysr{s °° �ªkt °° �ª �

s1 tvv ®°¤l o� � }yyr分 ∀神志清楚 o言语流利 ∀颅神经未见异

常 ∀双侧手指末节痛觉减退 o双下肢痛触觉对称正常 o四肢音

叉振动觉 !关节位置觉及运动觉对称正常 ∀四肢肌力 ∏级 o肌

张力对称适中 o双侧指鼻试验 !跟膝胫试验稳准 ∀未见肌萎缩 ∀

口角周围 !腹部 !双上肢远端 !双股四头肌 !双腓肠肌可见肌颤

搐及肌束颤动 o以双下肢明显 ∀叩击无肌强直 ∀双足跖反射

k n l o双肱二头肌腱反射 !肱三头肌腱反射对称亢进 o双膝腱反

射 !跟腱反射对称活跃 ∀双 �²©©°¤±±j¶ ≥¬ª±k n l o� ²¶¶²̄¬°²j¶

≥¬ª±k n l o≤«¤§§²¦®j¶≥¬ª±k p l ∀辅助检查 }血尿便常规 !血沉 !

肝肾功能及血电解质 !心肌酶谱正常 o心电图 !胸片正常 o类风

湿因子及 ≤ 反应蛋白正常 o抗核抗体及抗中性粒细胞胞浆抗体

正常 o泌尿系 �超 }右肾囊肿 ∀空腹血糖 z1 xt °°²̄ r�o糖耐量

试验 }餐后 u « tt1 tt °°²̄ r�∀脑脊液常规 !生化 !细菌学 !神

经节苷脂谱 !髓鞘碱性蛋白 !寡克隆区带均阴性 ∀血髓鞘碱性

蛋白 }x1 |{ Λªr�o血寡克隆区带k n l ∀肌电图 }可见肌纤维颤

搐性和重复性放电电位k呈二联律 !四联律l o见图 t ~右尺神经

重复频率刺激未见明显递增递减现象 o双正中神经 !右尺神经

感觉神经传导速度均减慢 ∀入院后予卡马西平 s1 t ovr§口服

治疗 ou周后复查肌电图 o肌纤维颤搐性和重复性放电电位较前

明显减少 ∀ 图 1  肌电图表现(50 Λς ,75 µσ)
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�¶¤¤¦¶综合征 t|yt年由 �¶¤¤¦¶首次报告而得名≈t2u  o又称

获得性神经性肌强直 !假性肌强直 !连续性肌纤维活动综合征 !

运动单位持续活动综合征 ∀其临床特点为 }≠ 局部肌肉僵硬 o

可以发展成全身性的 o伴随肌无力 ~� 痉挛 ~≈ 放松弛缓 ~…广

泛性的肌纤维颤搐和肌束颤动 ~  全身大汗 ~¡肌电图示肌束

颤动 !肌纤维颤搐 !强直性放电 o呈二联 !三联 !甚至多联 o放电

之后正常 o之后再重复放电 o为诊断的必要条件≈v2w  ~放电可以

被随意运动 !针刺 !缺血或神经叩击所诱发 ∀波幅逐渐衰减 ~近

端神经阻滞 !全身麻醉和睡眠不能阻断放电 o筒箭毒碱可以消

除放电 ∀诊断主要依据临床表现和典型肌电图表现 o苯妥英钠

和卡马西平对本病有特殊疗效 ∀

本例患者为青年女性 o全身肌肉颤搐及束颤 o以双下肢明

显 o休息及睡眠时不消失 o伴全身大汗 o肌电图可见肌纤维颤搐

性和重复性放电电位k呈二联律 !四联律l o卡马西平治疗有效 o

支持 �¶¤¤¦¶综合征的诊断 ∀查体双侧手指末节痛觉减退 o肌电

图 }双正中神经 !右尺神经感觉神经传导速度均减慢 o考虑存在

周围神经损害 ∀但是患者双下肢阵发性明显疼痛本病少见 ∀

患者糖耐量试验 }餐后 u « tt1 tt °°²̄ r�o可诊断糖尿病 ∀患

者的疼痛及周围神经损害可能与患者患糖尿病有关 ∀

�¶¤¤¦¶综合征的发病机制一直在探讨之中 ∀本病可伴随各

种遗传性疾病 o大多数为获得性的 o常伴有某种免疫异常 o部分

患者同时合并或以后发展为重症肌无力 !胸腺瘤 !肺癌 !格林2巴

利综合征等与自身免疫相关的疾病≈x  ∀目前认为 o�¶¤¤¦¶综合

征是一种由电压门控钾离子通道抗体介导的自身免疫性疾

病≈w oy  ∀自身抗体可能为本综合征的病理性体液因子 o它使在

正常情况下对神经兴奋性起调节作用的功能性钾离子通道数

目减少 o导致运动轴索的过度兴奋 o从而引起功能障碍性肌肉

抽搐 !痉挛 !无力≈u  ∀针对电压门控钾离子通道的抗体刺激后

导致钾外流受阻 o神经轴索兴奋阈值降低 o去极化或超极化后

兴奋性过度 o持续时间延长而产生异常电活动 o引起连续的运

动单位活动≈z  ∀钾离子通道的异常是由于基因转录蛋白过程

中的变异或自身抗体的存在所造成≈y  ∀自发电活动的部位大

多位于神经终末运动终板或运动轴索末梢分叉处 o也可沿轴索

全部或产生于运动轴索的某些近端区域的血2神经屏障内 o甚至

可累及前角运动细胞本身≈x  ∀肌电图见自发性运动单位放电

活动及成对的或多源的运动单位发放 ∀

糖尿病周围神经病的发病机制之一是糖代谢异常引起的

�¤n 2�n 2� × °酶活性下降 ∀该患者的发病与糖尿病的周围神

经损害有无关系 o尚有待进一步研究 ∀
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