
多发性肌炎/皮肌炎83例临床及病理分析  

    多发性肌炎(PM)和皮肌炎(DM)是多种病因引起的以骨骼肌间质性炎症改变和肌纤维变性为特征的一组临床综

合征。病变局限于肌肉的称为PM，若同时出现特征性的皮肤损害则称为DM。PM/DM不同的起病形式、病情发展的

急缓与预后有直接关系，急性与亚急性病人死亡率高，但早期诊断和合理治疗可大大改善预后。为了提高对本病

的认识及诊治水平，我们对近年来我院收治的 83例PM/DM病人的临床及病理资料进行了总结、分析，现报道如

下。 

    

1  临床资料 

    1.1  诊断标准 

    按下列症状、体征及辅助检查结果对PM/DM 进行诊断[1]。(1)对称性肌无力：进行性肢带肌和颈前伸肌无力

数周至数月，可伴有或不伴吞咽困难或呼吸肌无力。(2)肌活检：Ⅰ类和Ⅱ类肌纤维坏死，被吞噬和再生。再生肌

细胞胞浆嗜碱，核大呈空泡样，核仁明显，肌束周围萎缩，肌纤维大小不等，血管周围炎性渗出。(3)肌酶谱升

高：血清肌酶谱升高，尤其肌酸磷酸激酶，其他有醛缩酶、谷草转氨酶、谷丙转氨酶和乳酸脱氢酶等。(4)肌电图

异常：肌电图有运动电位时间短、波幅小和多相三联表现，出现纤颤波、正锐波、插入激发和异常重复高频放

电。(5)皮肤特征性表现：眼睑紫红色斑和眶周水肿，手背鳞状红斑样皮炎，在掌指和近指关节，出现Gottron

征；皮损也可累及膝、肘、内踝以及面部、颈部和躯干上部。有前4条中的某3条加皮疹，确诊DM；具备前4条并

无皮疹，确诊为PM。 

    1.2  一般资料 

    按上述标准诊断的PM/DM病人共83例，为1995年1月~2002年5月南方医院收治的患者。其中PM 24例，DM 59

例；男34例，女49例，男、女比例1﹕1.44；年龄6 ~ 76岁，平均36岁，其中20岁以下11例(13%)，20~60岁者61

例(74 %)，60岁以上11例(13 %)。病程最短34 d，最长14年，平均18周。 

    1.3  临床检查方法 

    全部病例都经过血清酶学、肌电图、心电图检查。39例经过肌肉活检，常规石蜡包埋，HE染色检查。71例病

人进行过免疫学检测。部分病例采用预冷的2.5%的戊二醛固定，脱水、浸泡后用环氧树脂进行包埋，超薄切片后

HE染色，电镜下观察。 

    1.4  治疗方法 

    全部病人均应用肾上腺皮质激素治疗。氢化可的松200~300 mg/d或地塞米松10~20 mg/d，而后改为强的松1 

mg/d·kg·b.w.口服，4周后若病情缓解则减量。对32例重症或难治患者，采用甲基强的松龙500~ 1 000 

mg/d，静脉点滴，5 d后改用强的松口服，其中6例应用大剂量免疫球蛋白0.4 g/d·kg·b.w.，连用5 d，少数

病人采用激素与免疫抑制剂环磷酰胺或硫唑嘌呤合用。根据肌力改善状况判断疗效，(1)痊愈：肌力恢复正常；

(2)显效：肌力提高3级或3级以上；(3)有效：肌力提高1级至2级；(4)无效：肌力无改善。 

    

2  结果 
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    2.1  临床表现总结 

    2.1.1  起病情况   急性起病病情在半年以内达高峰者47例，慢性起病病情在半年以上达高峰者36例。24

例PM中以肌无力为首发症状，表现为四肢无力13例，肌无力伴肌痛9例，其余为发热、关节酸痛。59例DM中以皮

疹为首发症状37例，皮损与肌炎同时发生6例，余16例以发热、关节酸痛为首发症状，其中1例以关节强直为主要

表现。 

    2.1.2  症状和体征   83例患者均有肌无力表现，其中近端型67例、远断型16例，以四肢无力最常见。肌

痛、肌肉压痛78例。合并咽肌无力致吞咽困难者5例，颈肌无力3例、咀嚼肌无力3 例、肌肉萎缩67例；萎缩以肢

体近端最常见，其次是见肩胛肌、骨盆肌、颈肌。皮肤损害59例，多为分布于眶周、口角、颧部、颈部、肢体及

躯干等部位的红斑和水肿、蝶形红斑、紫色斑疹。并发系统性红斑狼疮2例、肺间质纤维化2例、肺癌2例、淋巴瘤

1例、鼻咽癌2例、直肠癌2例、食管癌1例。 

    2.2  血清酶谱及免疫学检测 

    肌酸磷酸激酶明显增高76例，最高达29 490 U/L，乳酸脱氢酶增高79例，最高达1 833 U/ L；谷丙转氨酶

增高63例，最高达680 U/L；谷草转氨酶增高61例，最高达912 U/L；血沉增高79例。类风湿因子阳性13例。自

身抗体及免疫学检查结果见表1~3。对6例患者进行了细胞免疫检查，CD4+CD45+降低1例，CD4+CD29+降低2例，

CD8+CD28+降低2例，CD8+CD28-升高1例、降低4例。 

    2.3  肌电图 

    83例患者中肌源性损害56例(67.5%)，表现为运动单位时限缩短、波幅降低、多相电位增多、重收缩时呈干



扰相，神经传导速度正常；神经源性损害3例(3.6 %)；肌源性伴神经源性损害5例(6.0 %)；正常肌电图19例

(22.9%)。83例中有23例所查神经运动传导速度减慢，15例感觉传导速度减慢。 

    2.4  病理学检查 

    39例作了肌肉活检，光镜下可见肌纤维呈颗粒或玻璃变性，细胞核内移，并有空泡形成，伴巨噬细胞和淋巴

细胞浸润；肌纤维大小不等，出现纤维化及血管内皮细胞增生。PM的炎性细胞散布于整个肌肉并集中于肌纤维膜

和肌内膜，而DM表现为束周肌纤维萎缩的特征，炎性细胞浸润主要在肌束膜的结缔组织。电镜下Z盘呈水纹状改

变，肌纤维内线粒体增多，溶酶体及脂滴增加，内皮细胞内可见多泡体。2例病人进行了腓肠神经病理学检查，光

镜及电镜下均有不同程度的脱髓鞘改变，有髓纤维减少，轴索变性，伴淋巴细胞及单核细胞浸润。 

    2.5  治疗结果 

    本组病人住院时间20~132 d，平均53 d。出院时肌力恢复正常、临床痊愈者6 例(7.2 %)，好转66例

(79.5%)，无效7例(8.4%)，死亡4例(4.8%)，治疗总有效率86.7 %。痊愈者中肌酶恢复正常2例。死亡者中2例死

于肺部感染，其中1例为肺间质纤维化并发肺部感染；1例死于肺癌；1例死于鼻咽癌。 

    

3  讨论 

    PM/DM是一类原因未明的以肌力减弱和肌酶升高为特征的骨骼肌炎性疾病。其病因和发病机制尚不清楚，一

般认为与遗传因素有关，许多人认为与感染因素亦有关。虽然目前尚未从病肌中分离出病毒，也没有发现其中有

病毒的核酸序列，但发现多种病毒感染可诱发PM/DM[2]，故病毒感染可能作为启动自身免疫应答的始动因子参与

发病。成人和儿童PM/DM多与柯萨奇A9病毒有关，包涵体肌炎多与流行性腮腺炎病毒有关。因此，目前认为PM/DM

可能是某些具有特定遗传易感性的个体受环境因素的影响，触发机体发生免疫应答的改变，导致肌组织受损的一

组病症。在PM中只有细胞免疫异常，而DM中主要是体液免疫在起作用[3]。各型之间临床与病理表现的差异提示

可能存在不同的发病机制。 

    本组病人PM以近端肌无力为主，DM以伴皮肤损害为主。DM多为急性或亚急性起病，而PM多为慢性起病。有学

者提出来源于肌肉的血清酶大都在急性期升高，自然缓解或治疗后降至正常水平，通常在肌力改善前3~4周下降，

血清酶升高预示复发。也有人认为血清酶升高与病情严重程度有关[4]。所以动态观察血清酶的变化在治疗和随访

期都很有必要。抗Jo-1抗体目前被认为是PM/DM特异性较强的自身抗体，它仅在PM/DM患者中检出，而其他结缔组

织病中则无此抗体。但其阳性率较低，本组抗Jo-1抗体阳性率仅为10.5%。 

    肌电图检查对本病诊断帮助很大，早期表现肌无力而无明显肌肉萎缩者，肌电图可做到早期诊断，但肌电图

异常非特异性。肌肉活检对本病最具诊断价值，活检的取材部位非常重要，一定要选择病变明显的部位进行，同

时要避开肌电图直接刺激的部位，必要时可重复活检。Bohan等[5]认为肌电图的神经源性改变是由肌膜易激惹性

增高所致，而不代表原发性神经源性损害。李越星等[6]用免疫化学方法证实了在PM患者的周围神经中有大量的

免疫球蛋白及补体沉积，证实了PM患者的周围神经改变是免疫球蛋白及补体C3参与的体液免疫反应损伤过程，与

肌肉的免疫病理损害基本一致，表明周围神经损害是PM患者多系统损害的一部分。 

    急性或亚急性起病的PM/DM病死率较高，但及时规则用药，多数病情可缓解。而慢性起病的病人病程较长，

对药物耐受性差，易迁延不愈。故对PM/DM应早期诊断，经及时治疗可明显提高患者的生存率和生活质量。 

    本组病例中肺部感染为最常见的并发症。这一方面是由于在治疗过程中激素和免疫抑制剂易造成继发性感

染，另一方面是由于严重的肌损害常导致吞咽、呼吸无力，引起吸入性肺炎或肺部分泌物潴留。故在治疗原发病

的同时应加强抗感染措施。DM并发肿瘤可发生在任何年龄，以40岁以上多发。故对确诊为肌炎患者应进行较为全

面的详细检查，尤其是>40岁患者[7][8]。DM患者还可伴发其他风湿性疾病，形成重叠综合征。 

    皮质类固醇激素是治疗PM/DM的首选药物，但约有20%的患者对类固醇激素治疗无效或不能耐受。激素减量时

间应根据肌力改善程度而定，而不能以血清酶的下降作为减量指标，因为血清酶的下降不一定伴有肌力的改善。

要取得最佳疗效，用药必须足量，尤其初始治疗剂量要大，减量亦不宜过快。近年来采用细胞毒性免疫抑制剂与

皮质类固醇激素合用治疗难治性DM患者，取得较好效果。免疫抑制剂首选氨甲喋呤，其次考虑使用硫唑嘌呤、环

磷酰胺、环孢菌素A等。对各种疗法均无效的难治性的PM/DM患者，全身放疗亦可以作为一种选择。本组6例病人

采用静脉注入大剂量免疫球蛋白取得较好的疗效，其机制可能为抑制B细胞产生的有交叉反应基因型的自身抗体及



抑制T细胞介导的细胞毒性作用。 

    综上所述，PM/DM是一类病因未明的疾病，各型之间临床与病理表现的差异提示可能存在不同的发病机制。

神经损害是全身系统损害的一部分。PM/DM的预后与分型、治疗时机有关，早期强有力的治疗可望改善预后。 
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