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肌源性因素在躯干前曲症发病中的研究进展

周艳雯，肖莉彬 综述 靳令经 审校
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摘 要 : 躯干前曲症是指站立位时躯干的异常弯曲，于行走时加重，仰卧位时缓解，伴或不伴有疼痛。其发病机制不清，

既可单独发生，亦可伴发于帕金森病及各种肌病。随着 MＲI 和肌活检技术的发展，显示肌源性因素可能通过多种机制参

与躯干前曲症发病，包括椎旁肌变性、腹壁及相关躯干屈曲肌群过度收缩等多种因素。本文就其研究进展进行综述。

关键词 : 躯干前曲症、帕金森病、原发性肌病

躯干前曲症 ( camptocormia，CC ) 一词来源于希
腊语“kamptos”( 指弯曲，屈身 ) 和“kormos”( 指躯
干 ) ［1］，指患者站立位时躯干异常弯曲，症状于行

走时加重，仰卧位缓解，伴或不伴有疼痛。躯干前
曲症既可单独发生，亦可继发于帕金森病及各种肌

病。其发病机制尚未被阐明，既可以由基底节区病
变导致的帕金森病及肌张力障碍所致，亦可能由躯

干抗重力肌群变性等多种原因引起［2］。随着电生
理技术、功能磁共振技术和肌肉活检的广泛应用，

肌源性因素在其发生、发展及选择治疗方案中的作
用越来越受到重视。
1 特发性躯干前曲症中的肌源性因素
特发性躯干前曲症患者多表现为胸腰椎前倾，

为维持重心患者常伴有骨盆后移和膝关节弯曲，部

分患者可伴有背痛，无其他症状体征，家族史多为

阴性。其发病机制不明，亦无特发性躯干前曲症的
相关流行病学报道。

一项回顾性研究显示，多于 50% 的特发性躯
干前曲症患者存在阳性肌病家族史［3］，提示特发性

躯干前曲或与肌肉疾病有关。 Laroche 等［4］提出特
发性躯干前曲症可能由肌肉病变导致，该研究对

27 名特发性躯干前曲症患者进行 CT / MＲI 检查发
现，胸腰部椎旁肌肉呈现与原发性肌营养不良相似

的低密度和信号不均一改变 ; 椎旁肌肌电图显示肌

源性损害改变 ; 部分患者肌活检示破碎红纤维

( ragged-red fibers，ＲＲF ) 和线粒体结构改变。亦有
研究发现特发性躯干前屈症患者椎旁肌出现与年

龄无关的纤维组织增加，并推测这一征象可能是躯

干前曲的特征性表现［5］。 Shinjo 等［6］通过电生理检
查发现腰骶部椎旁肌呈现慢性对称性肌病样改变，

局部肌活检示肌肉组织萎缩而无炎症，通过矫正法

和物理治疗后患者病情保持稳定。此外，Oerlemans

等［7］提出，特发性躯干前曲可能是一种原发性迟发

未分类肌病的晚期表现，这种肌病主要累及轴向肌群。

特发性躯干前曲症患者肌肉异常的范围并非

局限于椎旁肌，有文献报道臀部肌肉也会发生类似

的病理改变［8］。不同部位肌肉电生理改变亦不相
同，Heig 等针对躯干前曲患者行多裂肌、髂肋肌和
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最长肌 EMG 检查发现，患者多裂肌插入电位消失，

而最长肌和髂肋肌插入电位增强，进而提出躯干前

曲症是一种主要累及多裂肌的肌膜不稳定性肌病，

而臀部或脊柱的屈曲痉挛可能是维持姿势的代偿

现象。值得一提的是正常老年人椎旁肌亦可能出
现脂肪浸润及肌细胞萎缩变性等退行性改变，其程

度及发生率均低于躯干前曲患者［4］。究竟相应改
变到什么程度时会引起躯干前曲有待进一步研究。
2 原发性肌病继发的躯干前曲症
各种原发性肌病累及躯干肌群后均有可能继

发躯干前曲症，包括强直性肌营养不良症 I 型［5］、

近端肌强直性肌病、面肩胛肱型肌营养不良症［9］、

远端型肌营养不良、女性假肥大型肌营养不良
DMD 基因携带者［10］、线状体肌病、轴性肌病［11］和
肌原纤维肌病［12］。此类患者除躯干前曲外，还可伴
有相应原发性肌病的典型临床表现，如强直性肌营

养不良患者面容瘦长，咬肌萎缩，持续握拳后不能立

即将手松开等，故针对躯干前曲症患者应仔细评估

其症状、体征，并进行相关检查以排除原发性肌病。

不同类型原发性肌病受累的主要肌群不同，但

出现躯干前曲时均会伴有椎旁肌肉受累的表现。

假肥大型肌营养不良 DMD 基因携带者四肢近端肌
群 EMG 示肌源性损害，MＲI 示竖脊肌脂肪浸润，而
腰肌未见受累［10］。强直性肌营养不良 I 型患者
EMG 示多组肌肉失神经电位，CT、MＲI 示胸腰部肌
肉大量脂肪浸润伴肌肉低密度及整个脊柱椎间盘

退行性变，组织学分析示肌纤维增多［5］。在 DMD

基因携带者的腰部 MＲI 示竖脊肌不对称性脂肪样
变［10］。椎旁肌病变破坏了脊柱矢状面的力学稳定
性，从而导致躯干前曲。

目前为止，已经报道与躯干前曲发生有关的肌

病基因有轴性肌病的 ＲYＲ1［11，13］，I 型萎缩性肌强
直的 DMPK 基因［5］，肌营养不良中的 dysferlin 基因、
DYSF 基因［14］和远端肌病基因［15］。
3 继发性肌病伴发躯干前曲症
继发性肌肉病变伴发躯干前曲多为散发病例

报道，同样由病变累及椎旁肌所致，包括甲状腺功能

减退性肌病［16］、炎性肌病 ( 如皮肌炎、多肌炎 ) ［17］、

副肿瘤综合征、包涵体肌病［18，19］和重症肌无力［20］。

甲状腺功能减退性肌病患者 MＲI 显示上段椎
旁肌萎缩，伴胸棘肌和胸最长肌密度增高，活检示

肌纤维呈多形性改变而并未发现炎症改变，椎旁肌

II 型纤维减少［16］。椎旁肌易受累及可能与其肌球

蛋白亚型、钙循环通路和相关调节蛋白基因背景的
差异有关，但具体机制有待进一步研究［16］。

对于多数继发性肌肉病变，针对其原发病进行

治疗后躯干前曲可得到改善。有报道显示多肌炎
患者通过激素治疗后症状改善明显［17］。 Delcey

等［21］的研究中，4 例炎性肌病患者接受了激素 － 免
疫球蛋白治疗或环孢菌素治疗，其中 3 例有效。
4 肌源性因素在帕金森伴发躯干前曲症中的作用
躯干前曲多见于帕金森患者，一项回顾性研究

中，69% 的躯干前曲症患者伴有帕金森病，流行病
学统计示约 6% ～ 7% 的帕金森患者伴有躯干前曲
症［22］。我国一项观察性研究显示国内 6 ． 5% 的帕
金森患者晚期会发展成躯干前曲症［23］。部分研究
认为帕金森伴发的躯干前曲主要是由于纹状体及

其与网状脊髓束或丘脑联络部位的病变所致，患者

出现类似于肌张力障碍或肌强直样改变导致相关

肌肉异常收缩引起躯干前曲［24］。亦有研究认为基
底节或脑干处非多巴胺能神经元功能失调是帕金

森患者出现躯干前曲症状的发病机制，这一说法有

助于解释为什么多数患者对多巴胺不敏感［25］。深
部电刺激可使部分患者症状得到缓解，Umemura

等［26］对 18 例患者进行双侧丘脑底核电刺激，其中
9 例迅速改善，4 例在反复治疗后好转。

对多数患者来说，左旋多巴治疗无效，但也有

大剂量左旋多巴治疗有效的相关病例报道［27］，同

时，部分患者通过腹直肌、髂腰肌注射肉毒毒素 A

或背重物治疗［24］有助于缓解症状，这些现象提示

伴发肌张力障碍可能是帕金森病患者躯干前曲症

的发病机制之一，同时也提示降低屈曲躯干肌肉的

收缩力量可能成为对症治疗选择之一。

近年来亦有研究认为椎旁肌变性可能是帕金

森病伴躯干前曲症的主要因素之一，其依据除左旋

多巴改善患者躯干前曲症状疗效差外，还有 MＲI

显示胸椎椎旁肌萎缩、脂肪样变性，EMG 示肌病样
表现［28］ ; 通过对 14 例帕金森病伴发躯干前曲患者
椎旁肌活检，发现患者 I 型肌纤维肥大、II 型肌纤
维缺失等特征性改变，其严重程度与躯干前曲症的

严重程度正相关［29］。但是，帕金森患者的这种肌
肉病变是继发于姿势异常还是原发改变尚有待进

一步研究阐明。
5 肌源性因素在肌张力障碍导致的躯干前曲症发
病中的作用

原发性肌张力障碍也可出现躯干前曲症状，采
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用 EMG 可在患者腹肌处检测到群放电位，苍白球
深部电刺激治疗有助于缓解该类症状［30］。腹壁及
躯干屈曲肌肉异常收缩参与了前曲躯干动作的发

生，亦可将其作为治疗靶点局部注射肉毒毒素缓解

症状。
6 总结与展望
躯干前曲症病因复杂，肌源性因素可能直接或

间接参与躯干前曲的发病。其中，椎旁肌病变伴有
功能衰退可能是其发生发展的主要因素之一，腹壁

及相关躯干屈曲肌群亦可能通过过度收缩参与帕

金森及肌张力障碍伴发躯干前曲症的发病。MＲI

结合 EMG 检查有助于进行躯干前曲症病因的分析
及治疗方案的选择。
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蛋白激酶 B在神经突起生长中的作用

唐蔚1 综述 匡洪宇2 审校

1．哈尔滨医科大学第一临床医学院 /哈尔滨医科大学第一临床医学院内分泌科，黑龙江省哈尔滨
市 150001

2． 哈尔滨医科大学第一临床医学院内分泌科二病房，黑龙江省哈尔滨市 150001

摘 要 : 磷脂酰肌醇 3-激酶 ( PI3K ) 关键的下游效应因子蛋白激酶 B ( PKB / Akt ) 表达水平的高低影响着神经元突起的形

态，对突起的生长具有举足轻重的作用。本文叙述了 Akt 如何影响神经突起生长，涉及突起长度、分支数目、轴突直径、轴

突长度、轴突形成、轴突再生、树突直径等神经突起生长方面，还通过 Akt 下游信号通路多种底物的作用来探讨 Akt 促进

突起生长涉及的复杂机制，为探讨神经变性疾病的治疗提供新的理论依据。

关键词 : 蛋白激酶 B ; 神经突起 ; 机制

突起是神经细胞重要成分。即便胞体未受到
严重损伤，如果神经突起发生不可逆损伤，神经元

无法避免死亡的下场，因此突起保护应该引起足够

的重视，成为神经保护的目标之一。蛋白激酶 B
( protein kinase B，PKB / Akt ) 是调节神经突起生长
的重要蛋白激酶，影响着细胞骨架的稳定性。原代
神经元的相关研究证实 Akt 促进神经生长，是神经
突起生长的关键调节蛋白［1］，还在突触生成［2］和神

经递质传递［3］中发挥举足轻重作用。Akt 活性的调
控具有巨大的潜在治疗价值，尤其为神经变性疾病

的治疗提供了思路，故很有必要研究 Akt 影响神经
突起生长的具体机制。
1 Akt 在突起生长中的作用
1 ． 1 Akt 对突起长度的影响
轴突和树突 ( 统称为神经突起 ) 伸长，形成连

接其他神经元或细胞的突触，因而构建了神经元网

络［4］。蛋白激酶 B ( protein kinase B，PKB / Akt ) 在

突起伸长、直径增加和分支增多方面起到的作用已
经得到了实验证实。

突起延长，末端的生长锥迁移使得突起延伸。
Akt 促进原代神经元突起伸长。但是，一些关于大
鼠肾上腺髓质嗜铬瘤分化细胞 ( PC12 细胞 ) 的研
究结果显示磷脂酰肌醇 3 -激酶 ( phosphatidyl inositol
3 -kinase，PI3 K ) / Akt 信号通路并没有促进突起生
长。在 Kamata 等［5］的研究中，Akt 在辛酸诱导的
PC12 细胞突起生长中起到的作用微不足道。辛酸
处理的 PC12 细胞明显表达 βIII -微管蛋白，促分裂
原活化蛋白激酶 ( p38 -mitogen activated protein ki-
nase，p38MAPK ) 、细胞外信号调节激酶 ( extracellu-
lar signal -regula-ted kinase，EＲK ) 和 c-Jun 氨基末端
激酶 ( c-Jun amino-terminal kinase，JNK ) 通路上调，

但是 Akt 磷酸化未见增加。此外，PI3 K 阻滞剂对
突起生长并无影响，p38MAPK 和 EＲK 阻滞剂却可
以强烈阻滞突起生长。在 Akt 失活的 PC12 细胞
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