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病例特点：

患者女，57 岁，既往“类风湿性关节炎”病史 16

年， 自 行 口 服“藏 药 ” 治 疗 2 年 后 停 药。10 年 前 诊 断

为“慢性肾小球肾炎”。高血压病史 10 年，血压最高达

160/100mm/Hg。半个月前无明显诱因出现四肢远端无力

伴疼痛（针刺感）于当地医院行头部 CT+ 腰椎 CT 示头

颅 CT 未见明显异常。腰椎退行性病变，腰 3-4、腰 4-5、

腰 5- 骶 1 椎间盘变性，给予理疗、对症治疗后未见明显

好转，因患者无明显诱因出现意识不清，难以唤醒，言

语不利。为求进一步诊治就诊于我科，以“类风湿性关

节炎”收入我科。病程中无脱发、皮疹、光过敏、口腔

溃疡等，无发热、盗汗，无咳嗽、咳痰，无咽痛、咳

血，无胸闷、气短，无胸痛、心悸、心前区疼痛，无头

晕、头痛，无恶心、呕吐，无腹痛、腹泻，无腰痛，精

神、饮食、睡眠欠佳。24 小时尿量约 500ml，大便不成

形。近期体重未监测。

辅 助 检 查：（2021-02-06） 血 常 规： 白 细 胞 总

数 29.3×10^9/L，中性粒细胞百分比 91.1%，血红蛋白

含量 85g/l；白蛋白 27.9g/L，肌酸激酶 560U/L，肌酸激

酶同工酶 30.0U/L，a- 羟丁酸脱氢酶 192U/L，超敏 C 反

应蛋白 57.89mg/L，尿素氮 36.15mmol/L，尿酸 578umol/

L， 肌 酐 522umol/L， 钾 5.72mmol/L， 钠 131.7mmol/L，

磷 2.11mmol/L，eGFR（肾小球滤过率计算） 7.3ml/min；

D- 二聚体 4.58ug/ml，肌红蛋白 2282.500ng/ml，肌酸激

酶同工酶 26.700ng/ml；ESR 70.0mm；降钙素原 2.7653ng/

ml；C4 降低，类风湿因子 730.0，C- 反应蛋白 205.00mg/

L；ANA 谱、 溶 血 筛 查、 血 管 炎 组 合 等 均 阴 性。 头 部

磁 共 振 平 扫 + 弥 散： 脑 干、 右 侧 基 底 节、 双 侧 放 射

冠、胼胝体膝部急性或亚急性期脑梗塞。多发脑梗死。

（2021.2.25）双侧下肢深静脉、髂静脉彩超：双侧下肢肌

间静脉丛静脉血栓。（2021.3.2）胸部 CT：两肺斑片影增

多。两侧胸腔、左侧叶间裂、心包及腹腔积液。

讨论：

多发性肌炎是一种免疫介导的炎性疾病，多表现为

典型的近端肌无力、肌电图明显异常、肌酸激酶升高、

肌肉活检炎症细胞浸润。估计多肌炎和皮质肌炎的患病

率为每 10 万人 5 至 22 人。这些疾病的发病率恰好在每年

每百万人 1.2 至 1.9 人左右，男女总发病率为 2-3：1[2]。

发病机制尚不明确，但血清中多种特异性抗体的发现已

经证明其源自自身免疫系统异常。国内外多项研究表明

其发病机制与感染及非感染因素相关。除了已经已经

明确的抗体，抗氨酰转移 RNA 合成酶抗体（ARS），包

括 Jo-1 抗体等，肌炎相关性抗体，包括抗多肌炎 / 硬皮

病（PM/Scl）75/100 抗外，其中 Mi-2、抗黑色素瘤分化

相关基因 5（MDA5）、抗核基质蛋白 2（NXP-2）、抗转

录中介因子 1γ（TIF1γ）、抗小泛素样修饰物激活酶抗

体（SAE）均为皮肌炎特异性抗体 [3]。多发性肌炎多有

1. 皮肤损害的表现：可表现为 Gottron 征、向阳疹、裂纹、

红色皮疹、毛细血管异常等等。2. 运动系统：四肢肌力

改变多以四肢近端肢体无力为主，可伴明显肌痛，面部

肌肉、眼外肌也可受累，但远端受累较少。3. 消化器官

受累：胃肠道受累较多，有报道称约有 20% 可导致吞

咽困难；4. 肺部改变多表现为间质性肺疾病，据统计约
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摘　要：类风湿性关节炎和多发性肌炎均为自身免疫性疾病的一种，因其多发性肌炎无明显皮肤表现或其临床表现

不典型时，两种疾病容易混淆，故除外皮肤改变等临床表现外，更应结合激酶谱变化、肌电图、肌肉活检明确临床

诊断。虽其最终治疗有共同之处，激素、免疫抑制剂为经典治疗方法，但具体治疗方案仍有差别[1]。
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37% 可合并间质性损害，或行肺功能明确有无弥散障碍；

5. 肾脏受累：既往研究表明肾脏受累较少见，但近些年，

多发性肌炎患者并发肾小管损害、急性肾损伤逐渐增加；

6. 肌肉骨骼系统，多表现为四肢近端对称性肌无力为主；

7. 神经系统，自身免疫性疾病多数可累计神经系统，但

具体机制尚不明确；既往研究表明在亚洲组统计学分析

表明多发性肌炎患者发生缺血性脑卒中风险比对照组高

约 49%，继发性癫痫在肌炎与皮肌炎发生率也较前增多。

8. 循环系统，主要以心脏循环受累为主，可表现为心力

衰竭、心律失常、心包积液等等。9. 血栓栓塞风险较高，

最严重的为肺栓塞，拉马等 [4] 报道，PM/DM 患者发生血

栓栓塞的风险是正常人群的 3 倍。除了血清特异性抗体

外，激酶谱升高尤其肌酸激酶升高常常升高，但不具有

特异性。肌电图为确诊重要辅助检查，不同报道其阳性

率约为 90% 甚至以上。另外肌肉活检也是确诊的重要方

法，尤其当出现皮肤病变时，其镜下多表现为肌肉纤维

组织变性、坏事、再生以及炎症细胞浸润等，其治疗主

要为激素、免疫抑制剂、生物制剂、丙种球蛋白等 [5]。

类风湿性关节炎临床比较常见，是以对称性、破坏

性关节病变，滑膜炎症为主，关节畸形、晨僵等表现为

主，不经治疗可严重累计运动系统，导致患者运动障碍。

因其病变为免疫系统炎性疾病，可累计多系统病变，关

节外表现可表现为发热、类风湿结节等。当肾脏系统可

表现为肾小球性、肾小管性、间质性肾炎等；累计呼吸

系统可表现为间质性肺疾病、胸膜炎、胸腔积液等；循

环系统可表现为浆膜腔积液如心包炎、心包积液等改变；

累计神经系统可表现为外周神经改变、脊髓病、坏死性

脉管炎、脑梗死，继发性癫痫发生率也较高等；因其为

慢性病变当累计血液系统可表现为轻中度贫血等；此病

还常可累及眼部病变多与其为血管炎症有关，还可累计

消化系统等。其发病机制多与免疫细胞如滑膜 B 细胞、

滑膜巨噬细胞、中性粒细胞、T 细胞等，抗原如 PG、人

类软骨糖蛋白 39 等，细胞因子如 IL-1、IL-6、IL-7、IL-

17、TNF-，MMPs 等，肠道菌群，遗传，环境等息息相关。

该患者既往 16 年前诊断为“类风湿性关节炎”，间

断口服中药治疗（具体成分不详），此次主因“间断双手

关节肿痛 15 年，四肢远端无力伴疼痛 15 天，意识不清 1

天”收入我科，入院后结合患者多关节疼痛，多关节肿

胀，双手对称性关节炎，晨僵，发热，继发性癫痫，脑

梗死请神内会诊后不排除自身免疫性疾病导致，白细胞、

血沉、CRP 升高，抗核抗体谱阴性等结果，考虑类风湿

性关节炎复发，脑梗死，急性肾衰竭。入院第二天患者

明显胸闷伴呼吸困难，意识不清伴肢体活动障碍，故给

予临时颈内静脉置管行血液透析治疗，行规律血液透析

后患者仍间断性意识障碍，请神经内科协助诊治建议待

病情稳定可考虑行肌电图检查，但患者存在语言功能障

碍（混合性失语）和肢体运动功能障碍（肢体活动不灵，

以双下肢为重），不除外合并认知障碍，继发性癫痫，活

动受限，查体极度不配合。故暂未行肌电图及肺功能检

查，给予规律血液透析、康复理疗，但行双下肢血管超

声示存在双下肢深静脉血栓，故双下肢康复理疗予以暂

停。针断患者全身多关节疼痛排除肿瘤等激素禁忌症后

予以加用甲泼尼龙 40mg 静点治疗，静点 3 天后患者出现

呕血、黑便，故给予停用激素，请消化内外科会诊后给予

禁食水、胃肠减压、抑酸、抑酶、输血、补液、止血等对

症、支持治疗，拟待病情允许行胃肠镜检查明确病因。

但患者入院后 1 周考虑患者近端肌肉无力明显，肌

痛明显并伴有肌酸激酶升高等阳性体征，考虑不除外多

发性肌炎，故再次提检肌炎抗体谱，该患者行肌炎抗体

谱示 SAE1 抗体阳性，其它肌炎特异性抗体正常。抗 SAE

抗体以 SAE1 和 SAE2 异质二聚体为靶点，分子量分别为

40kd、90kd。该抗体近些年发现为皮肌炎特异性抗体，

其阳性率较低，约为 1.5-8%，但其特异性较高，其与炎

性疾病相关，研究表明，在皮肌炎与多发性肌炎患者临

床表现为肌病时，其阳性率可达约 77%。其阳性时亚洲

患者更易发生肌病、弥漫性红斑、吞咽困难、间质性肺

疾病、恶性肿瘤等。

故更正临床诊断为多发性肌炎，但也不除外重叠综

合征。但无论是皮肌炎或者类风湿性关节炎，其治疗原

则殊途同归，均为激素与免疫抑制剂（如甲氨蝶呤、环

磷酰胺、环孢素）等联合应用，但具体剂量存在差异。

类风湿性关节炎除非甾体类抗炎药物的应用外，激素一

般为小剂量，可联合改变病情类抗风湿类药物；而多发

性肌炎一般为足量激素联合免疫抑制剂。据统计约 78%

皮肌炎患者抗 SAE1 阳性患者中经激素和 / 或免疫抑制剂

治疗后病情有所好转。免疫抑制剂在多发性肌炎的疾病

当中也起到了不可替代的作用，除此之外，一项研究表

明，使用丙种球蛋白后大约 70% 患者病情可有所改善 [6]。

回想为什么我们第一时间考虑为类风湿性关节炎复

发，而未考虑多发性肌炎，除了其既往病史，且其因突

发脑梗死暂时丧失自我表达能力，不能有效进行症状描

述，抗核抗体谱阴性（据统计其在皮肌炎及多发性肌炎

患者阳性率可达 70%）且不能进行对多发性肌炎具有确

诊意义的肌电图及肌肉活检，故不能因无明显皮疹就忽
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略多发性肌炎诊断。（临床上一些自身免疫性疾病往往也

不具有特异性的表现，从而影响我们对疾病的判断）因

患者本身有肺部感染情况，未避免延误治疗时机在给予

充分抗炎基础上加用激素治疗，因患者体重约为 42Kg，

故给予甲泼尼龙 40mg，给予激素治疗后患者意识转清，

全身肌肉疼痛明显好转，可床上活动，肌酸激酶明显回

降，但三天后该患出现消化道出血，故暂停止激素治

疗，停用激素后再次出现明显全身肌肉疼痛，四肢近端

肌无力症状明显，血沉、CRP 等均明显升高。为避免延

误治疗最佳时机待消化道出血控制后立即再次给予激素

静点，针对明显胸闷伴呼吸困难，肾功能逐渐恶化至肾

衰竭，给予血液透析及胸腔引流术后患者出院时仍维持

血液透析状态，多发性肌炎虽很少累计肾脏，但当升高

的肌红蛋白升高等导致肾小管损伤时可导致急性肾衰竭，

如若行肾活检可见肾小球内皮细胞肿胀，纤维蛋白血栓

和毛细血管腔中的红细胞破碎导致溶血性尿毒症综合征

（HUS）、血栓性微血管病（TMA）等病理表现，当持续

血液透析仍未改善时可导致纤维蛋白血栓填充肾小球血

管和大多数肾小球小动脉，导致肾小球塌陷和肾小球基

底膜复制 [7]。但患者自身状态较差，基础疾病较多，故

考虑预后较差。出院后改为甲泼尼龙 30mg，每日 1 次口

服，羟氯喹 0.2g，每日 2 次口服，肌酸激酶等均降至正

常，多关节疼痛明显减轻，但因患者消化道出血影响治

疗效果及急性肾衰竭难以纠正，最后演变为持续血液透

析状态，我们也将对患者进行持久性随访，观察其预后

及治疗效果。

综上：多肌炎是一种慢性疾病，临床与多种自身免

疫性疾病存在交叉，难以区分，但通过临床表现、辅助

检查、诊疗思路、疾病预后等等均要求我们临床医生做

好每一步的判断，从长远来看，它的预后与疾病轻重有

关，除了造成残疾和影响患者的生活质量外，这种疾病

还被发现与 10% 的死亡率有关，特别是在那些也发展成

心脏功能障碍或恶性疾病的人中，预后最差。
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