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中山医院皮肤科发现一种特殊类型的皮肌炎
2021年01月08日

作者：陶婷婷

  皮肤是人体最大的体表器官，各种皮肤表现某种程度上反映了人体的生理和病理状态。皮肌
炎是一种临床累及皮肤和肌肉的自身免疫性疾病，常伴有肺脏的损伤，表现为肺间质纤维化，严

重者可危及生命。

  近日，复旦大学附属中山医院皮肤科在国际上首次报道了一种特殊类型的皮肌炎，并命名为
脂溢性皮炎样皮肌炎。该类型不同于既往报道的皮肌炎，患者皮疹常常很轻微，仅表现为面部，

如眉弓、眼內龇和鼻唇沟等脂溢性部位的轻微红斑和脱屑，常被误诊为脂溢性皮炎或过敏性皮炎

而延误了病情。该研究成果近期在线发表在美国皮肤学会会刊，通讯作者为皮肤科杨骥主任医

师，医师徐欣植、陈冰琳和黄俊霞为共同第一作者，该研究得到了皮肤科李明教授的指导和帮

助。

  此次发现的脂溢性皮炎样皮肌炎是基于团队对近10年来临床病例的深入分析得出的研究成
果，通过以皮肤的表型变化为线索，对复杂自身免疫性疾病进行早期诊断、早期治疗，减轻重要

内脏器官的损伤，并提高患者预后。该研究发现，患脂溢性皮炎样皮肌炎的患者除了面部有脂溢

性皮炎样皮疹，亦可出现Gottron征/丘疹（指间关节、掌指关节伸侧的扁平紫红色斑疹或丘疹）
和反向Gottron征/丘疹（指间关节、掌指关节掌侧的红色斑疹或丘疹，可伴疼痛）、皮肤溃疡和
脱发等临床表现。患者较少出现皮肌炎特征性的Heliotrope征（又叫向阳征，表现为上眼睑水肿
性紫红斑）、胸前V字征（胸前区V型红斑）和披肩征（颈肩背部红斑），这也是临床上容易被误
诊和漏诊的原因。在实验室检测反应肌肉损伤的肌酶大多数基本正常，但抗黑色素瘤分化相关基

因5抗体常有阳性。

  脂溢性皮炎样皮肌炎是一种特殊类型的皮肌炎，初发临床表现和症状很轻，并没有引起患者
和医生的足够重视。然而病情进展几乎都有肺的累及，主要为肺间质纤维化，并很快进展为呼吸

衰竭，一旦病情启动病死率较高。目前数据表明，患者出现面部皮疹到诊断肺间质纤维化的平均

时间约2-3个月，死亡病例从诊断到死亡约3-4个月，常规糖皮质激素治疗并不能有效阻止病情进
展和提高预后，因此对于此类患者早期诊断和早期积极综合治疗尤为重要。传统暂定诊断无肌病

性皮肌炎需要至少6个月以上、有皮疹、但无肌炎和影像学异常。在本研究中，杨骥主任医师团

https://www.shkjb.com/index.html
https://www.shkjb.com/list.html?id=812
https://www.shkjb.com/index.html


队结合患者皮疹和抗体检测诊断皮肌炎的时间仅为2个月左右，比传统暂定诊断提前了4个月，这
给临床医生提供了更为充足的治疗时间窗。激素联合免疫抑制剂和丙种球蛋白治疗可以帮助脂溢

性皮炎样皮肌炎患者控制病情，缓解和阻止肺的急性进展，并提高患者的整体预后。

脂溢性皮炎样皮肌炎的诊断流程示意图

  复旦大学附属中山医院皮肤科长期致力于通过皮肤病的皮肤表型对复杂自身免疫性疾病进行
早期诊断，为重要器官可能出现的累及进行早期预判，并指导复杂自身免疫性疾病开展治疗，前

期相关研究成果已在英国医学杂志发表。
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