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应用赤芝抱子粉制剂治疗 10 例萎

缩性肌强直的临床观察

北京友谊医院神经内科 富慧谛 王芷元

萎缩性肌强直又名强直性肌营养不良
,

是

一种比较少见的家族遗传性疾病
,

起病隐匿
,

常早年发病
。

本病特点除进行性
、

选择性
、

对

称性的肌萎缩和肌强直外
,

常合并有非肌肉组

织的营养不良性改变和内分泌紊乱
,

如垂体
、

甲状腺
、

甲状旁腺
、

肾上腺功能紊乱
,

性腺萎

缩
,

额秃以及白内障等
。

肌萎缩常始于面肌
、

嚼肌
、

颈肌
、

咽喉肌
,

继则全身其它各部肌肉

均可累及
,

肌强直常在肌萎缩前即出现
,

以舌

川L和手屈肌为最明显
,

尚可见于紧闭眼后眼睑

强直
、

咀嚼时嚼肌强直
、

起跑时踩关节强直
。

还 可伴有皮肤萎缩
,

皮下脂肪消失
,

基础代谢

低
,

血钙低
,

糖尿
,

骨骼异常 (颅骨增厚
,

小

蝶鞍
,

额窦增大等 )
,

植物神经功能障碍
,

手足

发纷
,

心电图异常等
。

文献上曾有过应用甘草

粉
〔` ’ 、

奎宁
、

普鲁卡因酞胺
、

促 肾 上腺皮质

素
(

川
, 、

强的松
、

苯妥英钠
、

三磷酸腺昔
、

胰

岛素葡萄糖疗法
` “ ’ 以及其它中药治疗的报道

。

上述大部疗法我科都采用过
,

除甘草粉偶能缓

解肌强直外
,

其它各种疗法均未见效
,

且于应

用奎宁
、

普鲁卡因酞胺
、

苯妥英钠
、

甘草粉
、

促肾上腺皮质素
、

强的松等时
,

尚可出现一定

副作用
。

近年来国外文献对此病治疗无新的报

道
( 4一 6’ ,

目前国内外尚无特效疗法
。

从 19 7 4 年起
,

我们应用中国医学科学 院

药物研究所制备的赤芝抱子粉注射液 (亦名肌

7 3 1) 共治疗本病 10 例
,

全部病人均经确诊并

住院治疗
,

待疗效稳定后出院门诊观察或通信

随访
,

随访时间为 8 个月到 6年 10 个月
,

平

均为 5 年 2 个月
,

疗效比较满意
,

今报道 于

下
,

供同道参考和指正
。

临 床 资 料

一
、

一般分析
:

男 8 例
,

女 2 例
。

年龄

1 1~ 2 0 岁 3 例
,

2 1~ 3 0 岁 3 例
,

3 1~ 4 0 岁 2

例
, 4 x~ 5 0 岁 2 例

。

病程 1~ 2 0 年 6 例
, 1 1一

20 年 3 例
,

2 4 年 1 例
。

家族史阳性者 6 例
。

二
、

主要临床表现
:

有半数病例以肌强直

或咀嚼力弱
、

进食慢
、

吞咽困难起病
。

全部病

例颗肌
、

嚼肌萎缩
,

身体瘦长
。

面及颈部肌肉

萎缩者 8 例 (其中 2 例因颈部肌肉显著萎缩无

力
,

不能支持头部直立 )
,

合并上肢肌萎缩者

6 例
,

下肢肌萎缩者 3 例
,

眼睑闭合不全者 2

例
,

咀嚼及吞咽困难者 8 例
,

发音含糊不清
、

声音嘶哑者 4 例
,

足下垂 1 例
。

全部病人均有

叩击性肌强直
,

以舌肌为最明显
。

9 例病人不

能立刻伸开紧握的拳头
,

键反射均减弱或消失
。

此外
,

尚有攀丸萎缩者 7 例
,

晶体混浊者 3 例
,

记载相似
。

乌梅的抗菌作用可能对本病例起了

关键作用
。

但中药复方在体内的作用也是多方

面的
,

例如
:

松萝能消肿解毒
;
黄茂

、

甘草有

补气
、

养血
、

扶正的效用
,

能提高机体的免疫

力
,

改善肾泌尿功能
,

从而对抗菌消炎和组织

修复起到促进作用
;
黄茂合苍术

、
_

陈皮又有益

气运中
、

健脾和胃的功效
,

能避免运化功能因

长期服药而受到不 良影响
。

祖国医学的整体观念十分重要
。

多种疾病

用扶正祛邪法治疗常能获得满意的疗效
。

本病

能否单用乌梅一味药治愈
, 一

有待今后在临床中

观察
。
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晶体可疑混浊者 1 例
,

额秃者 1例
。

三
、

主要辅助检查
:

血尿便常规均正常
。

全部病例均做了肌电图
,

其中 7 例符合萎缩性

肌强直时的改变
,

2 例为肌强直电位
, 1 例 无

特征性改变
。

肌肉活检 3 例
,

均符合本病
。

5

例投照头颅侧位像
,

蝶鞍均小
。

治疗方法和疗效

者
,

远期疗效不佳
。

所有患者在用本药前均经多方治疗无效
,

在应用本药治疗及观察期间除有 3 例短期 ( 1~

2 个月 ) 并用甘草粉外
,

均未应用其它方 法治

疗
。

由上可见
,

应用赤芝抱子粉制剂治疗本病

近期疗效较好
。

远期疗效则以年龄较小
、

病程

较短
、

病情较轻者较好
; 反之较差

。

一
、

治疗方法和用量
:

应用赤芝抱子粉注

射剂肌肉注射
,

每 日 1 次
,

多数病例用量为每

次 4 0 0 毫克 (即 i 支 )
,

个别病例短期每次 5 0 0

毫克 (病人注射总量
,

最少的 96 支
,

最多的 4 50

支 )
。

注射时局部基本不痛
,

亦无红肿
、

硬结

等吸收不良现象
,

亦未见全身性副作用
。

二
、

治疗效果
:

即时疗效较显著
,

一般于

用药 后 1~ 2 周开始好转
,

先表现为食欲睡眠

改善
,

体力
、

体重增加
,

肌强直缓解
,

以后肌

力逐渐增加
。

于停药时评为显效者 5 例
,

进步

者 2 例
,

症状略有改善者 3 例
。

显效 5 例
,

其

肌力明显增加
,

肌强直完全或大部缓解
; 治疗

前颈部肌肉无力不能支持头部直立者
,

治疗后

可以竖起头来
,

且可随意转动
;
治 疗 前 进 食

慢
,

每餐需 1小时以上者
,

治疗后 15 分钟左

右即可吃完
;
治疗前发音含糊者

,

治疗后发音

较清楚
; 治疗前散步 10 分钟即感疲劳者

,

治

疗后可散步 l 小时以上仍不感疲劳
。

远期疗效各有不同
,

于停药 后 8 个月~ 6

年 10 个月的观察中
,

发现年龄小
、

病程短
、

病

情较轻者效果好
;
反之则远期疗效差

。

如 1 例

男性
,

13 岁
,

虽有较广泛肌萎缩
,

但未到 某

肌群基本无功能状态
,

肌电图符合本病改变
,

有阳性家族史
,

每日肌注本药 4 00 毫克
,

共注

射 96 支
,

停药时属显效
,

以后继续进 步
, 4

年后做一般体力工作已不感劳累
,

至今已 6 年
,

体力已与健康人无异
; 另 2 例为兄弟

,

年龄分

别为 19 岁和 17 岁
,

肌萎缩均不十分严重
,

分

别肌注本药 33 0 支和 4 50 支
,

停药时均评为进

步
,

5 年多来疗效一直保持稳定
,

能参加一般

体力劳动 ; 另 3 例病情也基本稳定
;
余 4 例除

1 例外
,

均为年龄较大
、 _

病程较长
、

病情较重

体 会

本品是一种新药
,

首次用于本病
,

究竟每

次注射多少和应用多长时间合适
,

我们进行了

摸索
,

从以上 10 例的治疗经验来看
,

每次用

量一般以 4 00 毫克为宜
,

连续肌肉 注 射 3 ~ 4

个月
,

以后间断使用以巩固疗效较好
。

历代医学家认为灵芝是滋补强壮药
,

中国

医学科学院药物研究所从多方面研究证实灵芝

类对神经系统有镇静
、

抗痉挛等作用
,

对肝脏

有解毒作用
,

该所曾报道了灵芝 对 2 , 4一二 氯

苯氧乙酸 ( 2 , 4 一D ) 引起的实验性肌强直小鼠高

血清醛缩酶活性有明显降低作用
,

赤芝子实体

(抱子体 )的水制剂亦有此作用 (了’ 。

而对灵芝袍

子粉的作用
,

历代药物书籍上并无记述
,

以往

更无人用以治疗疾病
。

据我们初步观察
,

注射

赤芝抱子粉制剂后
,

除肌力增加外
,

病人大都

是食欲和睡眠先改善
,

继则体重增加
。

此药的

成分很复杂
,

究竟其中哪一种成分起 主 导 作

用
,

有待继续探索
。
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