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摘  要 

皮肌炎(dermatomyositis, DM)是一种由自身免疫介导的主要累及皮肤和肌肉，也可能损伤心、肺、肾

及消化道等多个系统的弥漫性骨骼肌炎症性结缔组织病，少数患者合并其他自身免疫病，如类风湿性关

节炎、系统性红斑狼疮及进行性系统性硬化等。典型临床表现为对称性四肢近端肌肉无力、肌肉疼痛、

眶周和上下眼睑水肿性淡紫色斑和Gottron征。遗传、感染、免疫及肿瘤等均可能参与发病。多数患者

血清或脑脊液可检测到一种类型自身抗体，而多种自身抗体重叠较罕见。本研究分析了2023年3月1日
就诊于陕西省人民医院神经内一科的1例多重自身抗体阳性的皮肌炎，并结合文献从发病机制、临床表

现、辅助检查及治疗等方面进行讨论。本次研究经过本院医学伦理委员会同意。 
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Abstract 
Dermatomyositis (DM) is a diffuse skeletal muscle inflammatory connective tissue disease pri-
marily affecting the skin and muscles, which can also damage multiple systems such as the heart, 
lungs, kidneys, and digestive tract. A minority of patients may also develop other autoimmune 
diseases, such as rheumatoid arthritis, systemic lupus erythematosus, and progressive systemic 
sclerosis. Typical clinical manifestations include symmetrical weakness of the proximal muscles of 
the limbs, muscle pain, periorbital and eyelid edema with a dusky violet color, and Gottron’s sign. 
Genetic factors, infections, immune dysregulation, and tumors may all contribute to the develop-
ment of the disease. Most patients can be detected with a specific type of autoantibody in their se-
rum or cerebrospinal fluid, although the overlap of multiple autoantibodies is rare. This study 
analyzed a case of dermatomyositis with multiple positive autoantibodies, which was treated at 
the Department of Neurology, Shaanxi Provincial People’s Hospital on March 1, 2023, and con-
ducted a discussion on the pathogenesis, clinical manifestations, auxiliary examinations, and 
treatment based on existing literature. This study was approved by the Medical Ethics Committee 
of our hospital. 
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1. 前言 

皮肌炎(dermatomyositis, DM)是一种由自身免疫介导的主要累及皮肤和肌肉的炎症性疾病。典型表现

为对称性四肢近端肌肉无力和肌肉疼痛，伴颜面部、颈肩及胸背部皮肤红斑。遗传、感染、免疫及肿瘤

等均可能参与发病，女性多见。肌电图多提示肌源性损害，肌肉核磁多表现为皮下脂肪及肌肉广泛水肿

[1] [2]。多数患者血清或脑脊液可检测到自身抗体，而多种抗体重叠较罕见，笔者暂未在国内外数据库中

检索到皮肌炎合并多重自身抗体的病例报道。本研究报道了 1 例多重自身抗体阳性的 DM，并结合文献

从发病机制、临床表现、辅助检查及治疗等方面进行讨论。 

2. 病例简介 

患者，男性，50 岁，以“头面部、躯干及双手皮疹 6 月，四肢无力 3 月”之主诉于 2023 年 3 月 1
日就诊于我院。患者于 2022 年 9 月 10 日下田干农活时出现双上肢前臂疼痛、肿胀不适，影响工作及生

活，当时就诊于当地诊所，予以服用活血化瘀胶囊(剂量不详)，受凉后出现全头皮、前额、眼睑、双耳及

耳后皮肤红斑，伴瘙痒，自行停服上述药物，症状持续存在，未治疗。2022 年 10 月 1 日因既往肝硬化

病史，在家自行服用肝爽颗粒后原有皮肤红斑颜色加深呈深紫色，皮疹范围扩大，蔓延至颈前、颈后、

前胸、腹部、双肘及双手背部皮肤，伴皮肤瘙痒及鳞片状脱屑，未重视，未诊治。2022 年 11 月 20 日在

家干重体力农活后逐渐出现四肢乏力，表现为双手向上过肩举物及梳头等动作完成困难，系纽扣等精细

动作完成尚可。平地行走 100 米后感双下肢困乏无力，爬楼梯及爬坡时双腿抬举费力，下蹲起身困难，

需停下休息，休息后症状稍缓解。无颅神经受损及晨轻暮重现象，无其他伴随症状。当时就诊于洛南县
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人民医院，行颅脑计算机断层扫描(CT)、颈椎 + 腰椎磁共振成像(MRI)平扫均未见异常。给予活血化瘀

等治疗效果不理想，整体病程症状无明显波动。 
既往有肝硬化、门静脉海绵样变、脾大、胃底食管静脉曲张病史 12 年。无类似家族史。查体：体温

36.5℃，血压 103/56 mmHg (1 mmHg = 0.133 kPa)，脉搏 85 次/min，呼吸频率 20 次/min。心肺未见异常，

脾脏 II 度肿大。神经系统：神志清楚，右利手，高级智能正常，颅神经(−)。左上肢肌力近端 III+级远端

V−级，左下肢肌力近端 III 级远端 V−级，右上肢肌力近端 III+级远端 V−级，右下肢肌力近端 III 级远端

IV+级。肌张力正常，双侧指鼻试验稳准，双侧轮替试验稍笨拙，双侧跟膝胫试验欠合作，闭目难立征睁

闭眼均阴性。双侧肱二头肌反射、肱三头肌反射、桡骨膜反射、膝腱反射、跟腱反射等均未引出，浅深

感觉均正常，双侧病理征阴性。脑膜刺激征阴性。 
辅助检查：电解质：钾 3 mmol/L。床旁心电图、颈部血管 B 超、心脏 B 超、双下肢血管 B 超、胸

椎 MRI 平扫、双侧腕关节超声及血清肿瘤标志物等均未见异常。颅脑 MRI 平扫 + 磁共振血管成像(MRA) 
+ 磁共振弥散加权成像(DWI)示：双侧额部硬膜下积液，余未见异常。双下肢肌肉 MRI 平扫示：双侧臀

部、大腿诸肌群肿胀、肌间隙、皮下脂肪可见对称性弥漫性片状异常信号。考虑双髋关节、下肢浅深部

肌肉软组织及皮下脂肪广泛水肿，见图 1。胸部 CT 平扫示：纵隔内淋巴结稍大，双侧胸膜增厚，未见肿

瘤迹象。全腹 + 盆腔 CT 平扫示：肝脏形态学改变，门脉高压，脾大，食管下段–胃底静脉曲张，未见

肿瘤迹象。上腹部 B 超 + 弹性成像示：肝脏硬度处于 F3 期。四肢肌电图 + 神经传导速度 + F 波、H
反射结果示：所检左侧腓总神经、右侧正中神经、左侧尺神经运动电位波幅减低，右侧腓总神经、左侧

正中神经运动电位波幅正常低值，右侧尺神经近端运动电位波幅减低，右侧尺神经肘上–肘下局部传导

速度减慢；左侧肥肠神经感觉电位波幅减低；左侧正中神经运动传导 F 波出现率减低。结论示：右侧股

直肌、左侧三角肌可见肌源性损害，左侧股直肌、双侧肱二头肌、右侧三角肌可疑性肌源性损害。在获

得患者及家属充分知情同意并签署知情文件后，于 2023 年 3 月 6 日抽取患者外周静脉血 2 ml，外送杭州

欧蒙未一医学检验实验室，采用间接免疫荧光技术(IIFT)和蛋白质印迹(Western blotting)法检测血清特发

性炎性肌病谱和副瘤性神经综合征谱，结果显示：抗核抗体 ANA 核颗粒型+ (1:320)，抗转录中介因子 1-γ 
(TIF1-γ)抗体 IgG+++ (1:3200)；抗谷氨酸脱羧酶 65 (GAD65)抗体免疫球蛋白 IgG+ (1:10)，见图 2。2023
年 3 月 20 日于西安市交通大学第一附属医院行胸腹部 + 盆腔正电子发射计算机断层扫描(PET-CT)示：

暂未见原发肿瘤迹象。诊断：成人皮肌炎肝硬化失代偿期门静脉海绵样变。 
 

     
(a)                                (b)                                (c) 

Figure 1. Bilateral swelling of hip and thigh muscles, muscle gaps, and subcutaneous fat on axial T1-weighted imaging (a); 
Axial T2-weighted imaging (b); Coronal T2-weighted imaging (c) 
图 1. 双侧臀部、大腿诸肌群肿胀、肌间隙及皮下脂肪轴位 T1 加权成像(a)；轴位 T2 加权成像(b)；冠状位 T2 压脂像
(c) 
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(a) 

 
(b) 

Figure 2. Serum results of idiopathic inflammatory myopathy spectrum (a); Serum results of 
paraneoplastic neurological syndrome spectrum (b) 
图 2. 血清特发性炎性肌病谱结果(a)；血清副瘤性神经综合征谱结果(b) 

3. 诊疗经过及随访 

外送血清特发性炎性肌病谱和副瘤性神经综合征谱结果回归后予“人免疫球蛋白 0.4 g/(Kg∙d)静滴共

5 d，0.9%氯化钠 250 ml + 银杏内酯 10 ml 静滴，胞磷胆碱钠片 0.2 g 一日三次口服，维生素 B1 片 5 mg
一日三次口服，甲钴胺片 0.5 mg 一日三次口服”调节免疫、改善循环、神经保护等治疗，病情稳定后于

2023 年 3 月 20 日出院。2023 年 11 月复查胸部 + 全腹 + 盆腔 CT 暂未发现肿瘤迹象，近期电话随访患

者症状减轻，病情稳定。 

4. 讨论 

皮肌炎(dermatomyositis, DM)是一种进行性对称的以近端肌肉无力和皮肤损害为主的自身免疫性疾

病，几乎所有的患者均可出现典型的皮肤表现，包括向阳疹、披肩征、V 字征及 Gottron 征，约 30%~50%
的患者先出现皮肤损害，3~6 个月后出现肌无力症状，10%的患者肌肉症状出现在皮肤损害之前[3]。DM
的发病率约为 0.5/10 万~8.4/10 万，多见于 40~60 岁人群，女性患病率约为男性的 2 倍[4]，总体呈上升趋

势，一方面由于实验室检验技术的提高，可以被检测到的抗体类型越来越多。另外，近年来纳武利尤单

抗等抗肿瘤药物诱发皮肌炎等免疫相关不良事件被频繁报道[5]。病因尚不清楚，可能与遗传、感染、免

疫及肿瘤相关。目前公认的发病机制是体液免疫失调，一种解释是病原体感染改变了肌纤维的抗原性，
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从而诱发免疫反应。另一种猜测是某些病毒肽段与患者肌纤维中某些蛋白肽段结构相似，病毒感染后机

体通过交叉免疫对自身肌细胞进行错误攻击[6] [7]。但最近 Megremis 等[8]研究发现分子模拟和表位扩散

事件可能在皮肌炎的发病机制中发挥作用。 
肌电图(EMG)异常的 DM 患者多为四肢近端的肌源性损害，且间质性肺疾病的发生率更低[9]。EMG

上的复杂重复放电是 DM 合并恶性肿瘤的一个独立危险因素[10]，本例患者肌电图未发现复杂重复放电

的自发电位。DM 在 EMG 上出现的肌源性损害表现为运动单位动作电位(MUP)平均时限缩短、自发电位

增多、收缩波型异常和峰值波幅降低等[5] [9]。本例患者在肌肉核磁 T1 加权成像(T1WI)上表现为双髋关

节、下肢浅深部肌肉软组织及皮下脂肪低信号，在 T2 加权成像(T2WI)上表现为高信号，在脂肪抑制 T2WI
上表现为高信号，这提示皮下脂肪与肌肉广泛水肿。最近的几项影像学研究表明除上述特征之外表观弥

散系数(ADC)为高信号，弥散张量成像(DTI)为高信号，这提示肌肉慢性炎症损伤。但肌肉核磁与肌肉活

检相比，前者敏感性高，特异性差[11] [12]。 
本例患者除抗 TIF1-γ抗体、抗核抗体 ANA 是强阳性外，抗 GAD65 抗体为弱阳性。新加坡的一项回

顾性研究结果显示，在确诊 DM 的患者中，抗 TIF1-γ抗体占比 37.5%，而抗 TIF1-γ抗体的 DM 患者发生

恶性肿瘤的比例高达 63.9%~88% [13] [14]，多见于鼻咽癌和乳腺癌，其次是消化道肿瘤、肺癌及非霍奇

金淋巴瘤，死亡率约为 36.1%。同时，高水平的抗 TIF1-γ抗体可能是癌症相关性 DM 患者生存率较低的

预测因子。 
Solimena 等于 1988 年在《新英格兰医学杂志》发表的一篇文献中首次介绍了谷氨酸脱羧酶(GAD)抗

体[15]。GAD 抗体是合成抑制性神经递质 γ-氨基丁酸(GABA)的限速酶，与多种神经系统综合征相关，包

括僵人综合征、小脑共济失调、边缘性脑炎、癫痫等[16] [17]。GAD 抗体包括 GAD65 和 GAD67 两种构

型，其中以 GAD65 更多见，而 GAD65 锚定在突触囊泡上，能够快速介导 GABA 合成，并促进含有 GABA
的突触囊泡转运至突触末端并释放[17]。本例患者血清检测到 GAD65 抗体，但并未表现出相关症状，推

测可能是 GAD-65 抗体水平达到阈值后方可表现出“抗 GAD 抗体综合征”[18]。有研究发现在确诊 DM
的患者中 ANA 阳性约占队列的 50%~78%，ANA 阳性者发生吞咽困难及皮疹的可能性较低，而 ANA 阴

性者更易出现恶性肿瘤[19] [20]。本例患者虽出现 TIF1-γ、抗核抗体 ANA 和 GAD65 三种自身抗体阳性，

但仅体现出 TIF1-γ 的临床表现。多重抗神经元抗体阳性可能会出现症状的叠加或改变[21]。邱占东等在

136 例自身免疫性脑炎患者的研究中发现 6 例多重自身抗体阳性，其中 1 例为抗 GAD65 抗体合并抗 Hu
抗体、抗 γ-氨基丁酸受体(GABABR)抗体及抗神经元突触前膜蛋白(Amphiphysin)抗体阳性[22]。田春艳等

报道了一例边缘性脑炎患者，合并 GAD65、Ma2、SOX1 及 GABABR 多重自身抗体阳性[23]。抗 GAD65
抗体与抗核抗体 ANA 一般代表了非副肿瘤特性，而抗 TIF1-γ 抗体多提示肿瘤特性。本例患者虽未筛查

到原发肿瘤，但 3 年内仍有较大可能发生肿瘤。 

DM 的一线治疗以激素和免疫球蛋白为主，非重症患者予口服泼尼松片，重症 DM 则予静脉滴注甲

强龙快速控制疾病进展，同时应联合甲氨蝶呤、环磷酰胺、硫唑嘌呤及吗替麦考酚酯等免疫抑制剂预防

疾病复发[12]。有研究表明，DM 患者在接受利妥昔单抗治疗后临床症状有所缓解[24] [25]，但利妥昔单

抗在降低 DM 复发率方面疗效暂不确切，后续可进行大样本的随机对照试验进一步研究讨论。最近，T
细胞调节剂阿巴西普和非免疫抑制性的选择性 2 型大麻素受体激动剂 lenabasum 等新型药物正在进行后

期临床试验[26] [27]。另外，托法替布、巴瑞替尼、乌帕替尼等 Janus 激酶(JAK)抑制剂已在国外上市用

于治疗风湿免疫病。本例患者存在应用激素禁忌症，故予人免疫球蛋白调节免疫治疗，随访至今患者症

状减轻，病情稳定。2023 年 11 月复查胸部 + 全腹 + 盆腔 CT 提示未见肿瘤迹象。因抗 TIF1-γ抗体与

肿瘤强相关，故在 3 年内应加强随访，定期复诊，警惕肿瘤，以免遗漏，争取早发现，早治疗。 
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