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摘  要 

特发性炎性肌病(IIMs)，简称肌炎，以骨骼肌无力和慢性炎症为特征。其他器官也经常受累，包括皮肤、

心脏、胃肠道和肺。根据临床和组织病理学发现的差异，已经确定了不同的IIM亚型，传统上分为多发

性肌炎(PM)、皮肌炎(DM)和散发性包涵体肌炎(sIBM)。其中皮肌炎(DM)是一种多因素慢性自身免疫性

疾病，具有特征性的皮肤变化，累及不同器官系统，包括肌肉、血管、关节、食管和肺，其种常见的肌

外表现包括各种心脏异常、间质性肺疾病(ILD)和恶性肿瘤。DM与特定的恶性肿瘤有很强的相关性，包

括卵巢癌、肺癌、胰腺癌、胃癌和结直肠癌。本文概述了皮肌炎的临床表现、治疗以及与恶性肿瘤的相

关性。 
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Abstract 
Idiopathic inflammatory myopathies (IIMs), referred to as myositis, characterized by skeletal mus-
cle weakness and chronic inflammation. Other organs are often involved, including skin, heart, 
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gastrointestinal tract and lungs. According to the different clinical and histopathological findings, 
different IIM subtypes have been identified, traditionally divided into multiple myositis (PM), der-
matomyositis (DM) and sporadic inclusion body myositis (sIBM). Dermatomyositis (DM) is a chronic 
autoimmune disease, has the characteristic of skin changes, involving different organ systems, in-
cluding muscles, blood vessels, joints, esophagus and lung, and its common muscle performances in-
clude a variety of cardiac abnormalities, interstitial lung diseases (ILD) and malignant tumor. DM 
is strongly associated with specific malignancies, including ovarian, lung, pancreatic, gastric and co-
lorectal cancers. This article summarized the clinical manifestation, treatment of dermatomyositis 
and the correlation with malignant tumor. 
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1. 引言 

患者男，70 岁，因“体重减轻 1 月余”于 2022 年 3 月 21 日收治于济宁医学院附属医院全科医学科。

患者近 1 月余无明显诱因出现体重减轻，约 3 千克，伴纳差，进食量较前减少约 1/2，自诉吞咽困难，进

食固体食物时需用水送服，流质食物尚可，伴有四肢疼痛，起初为双侧大腿疼痛，现自诉双肩部疼痛、

双上肢抬举受限，面部、颈部可见红色皮疹。入院后查体：BP 152/73 mmHg，神志清，精神可，面、颈

部可见散在红色斑疹、无渗出，双肺呼吸音清，无明显干湿性罗音。心律齐，心音可，各瓣膜听诊区无

明显杂音。腹软，无压痛，肝脾肋下未及，肝肾区无叩痛，双上肢抬举受限，左髋关节至左大腿外侧可

见长约 15 CM 陈旧性斜行手术瘢痕，双下肢无水肿。入院后完善相关检查提示：2022-03-22，肝功肾功

心肌酶血脂糖：天门冬氨酸氨基转移酶 51 U/L，总蛋白 51.6 g/L，白蛋白(溴甲酚绿比色法) 31.5 g/L，γ-
谷氨酰基转移酶 9 U/L，肌酸激酶 499 U/L，肌酸激酶同工酶 MB 10.47 ng/ml，乳酸脱氢酶 503 U/L，α-
羟丁酸脱氢酶 393 U/；D-二聚体(FEU) 1.91 mg/L；神经元特异性烯醇化酶测定(NSE)：27.490 ng/ml；抗

核抗体测定定量：核颗粒型 1:100；血管炎五项、抗核抗体谱测定、抗环瓜氨酸肽抗体(抗 CCP 抗体)测定、

尿常规检查加沉渣、粪便沉渣分析 + 隐血试验、甲胎蛋白测定、鳞状细胞癌相关抗原测定、癌胚抗原测

定、CA125、CA199 测定、总前列腺特异性抗原测定、甲功三项、细胞角蛋白 19 片段测定、游离前列腺

特异性抗原测定、糖化血红蛋白测定、免疫球蛋白定量测定、补体活性测定、电解质、风湿三项未见明

显异常。肌电图示：左三角肌、右胫前肌呈肌源性损害，轻收缩右第一骨间肌时限缩短，余未见明显异

常，结果请结合临床。2022-03-23，PET/CT 全身显像：1)、所示全身肌肉弥漫性轻度代谢增高，考虑皮

肌炎可能性大，请结合临床；2)、左肺少许斑片影，轻度代谢增高，考虑炎性病变，建议治疗后复查；

3)、食管下段旁增大淋巴结，代谢增高，炎性淋巴结可能，建议定期随诊复查；4)、双肺上叶局限性肺气

肿；左肺少许慢性炎症；左肺上叶舌段支气管局部扩张；5)、右肺上、下叶实性微小结节，无代谢增高，

建议随诊观察；6)、心腔密度减低，考虑贫血所致；主动脉壁、主动脉瓣及冠状动脉壁多发钙化灶；7)、
胃窦部胃壁显示增厚，无代谢增高，考虑炎性病变；8)、肝左叶小囊肿；肝顶钙化灶；9)、右侧腮腺区小

结节，代谢增高，腺瘤可能，请结合超声检查；10)、右侧上牙槽代谢增高灶，考虑炎性病变，建议口腔
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专科检查；11)、前列腺钙化灶；12)、左侧髋关节置换术后改变；13)、双侧半卵圆中心、基底节区及放

射冠区多发腔隙性脑梗塞灶；脑萎缩改变。外送肌炎谱均阴性。治疗上给予甲泼尼龙(国药集团容生制药

有限公司，40 mg 国药准字 H20030727) 200 mg，每日 1 次，连用 5 天，后改为醋酸泼尼松片(山东鲁抗辰

欣药业有限公司，国药准字 H37021900) 70 mg，每日 1 次，每周减 1 片。给予静注人免疫球蛋白(pH4) (华
兰生物工程股份有限公司，国药准字 S10970032) 20 g，每日 1 次，连用 3 天，停用该药后加用甲氨蝶呤

片(上海上药信谊药厂有限公司，国药准字 H31020644)，10 mg，每周 1 次。病情好转出院。 
出院后患者规律于风湿免疫科门诊随诊，时间分别为： 
2022-04-14，2022-05-12 复查心肌酶、血常规 + CRP、血沉、肝功、免疫球蛋白定量大致正常。 
2022-07-21，复查指标提示：心肌酶：CK-MB 14.05 ng/ml，乳酸脱氢酶 2242 U/L，α-羟丁酸脱氢酶

1315 U/L，γ-谷氨酰基转移酶 1326 U/L，碱性磷酸酶 555 U/L，肌酸激酶 474 U/L。CRP 31.82 mg/L。血

沉 17 mm/H。血常规正常。肝功：ALT 109.8 U/L，AST 175 U/L，TP 64.9 g/L，ALB 36.2 g/L。 
2022-07-30，患者因“腹痛、腹胀 7 天”就诊于我院急诊门诊，完善辅助检验提示：肝功 ALT 186.5 

U/L，AST 335 U/L，TBIL 104.2 mmol/L，DBIL 87.9 mmol/L，IBIL 16.3 mmol/L，TP 58 g/L，ALB 33.9 g/L。
心肌酶：CK-MB 21.9 ng/ml，乳酸脱氢酶 2696 U/L，α-羟丁酸脱氢酶 1644 U/L，γ-谷氨酰基转移酶 1536 U/L，
碱性磷酸酶 566 U/L，肌酸激酶 596 U/L。因病情重遂收入消化内科，入院后辅助检查：B 型钠尿肽测定

149 pg/ml；心肌损伤标记物：肌酸激酶同工酶 9.50 ng/ml，肌红蛋白 125.60 ng/ml，高敏肌钙蛋白 I 0.0344 
ng/ml；神经特异性烯醇化酶 > 370.000 ng/ml；细胞角蛋白 19 片段测定 72.840 ng/ml；甲功三项：游离三

碘甲状腺原氨酸 2.01 pmol/L，游离甲状腺素 9.98 pmol/L，促甲状腺激素 4.83 mIU/L；鳞状上皮细胞癌相

关抗原 2.2 ng/ml；凝血常规 + D-二聚体测定：凝血酶时间 21.0 S，血浆纤维蛋白原 1.7 g/L，D-二聚体(FEU) 
11.37 mg/L；血脂：甘油三酯 1.75 mmol/L，高密度脂蛋白胆固醇 0.86 mmol/L；钾、钠、氯、二氧化碳结

合力：钠 130 mmol/L，氯 97 mmol/L，碳酸氢盐 21.7 mmol/L；肾功：β2 微球蛋白 4.34 mg/L，半胱氨酸

蛋白酶抑制剂 C 2.00 mg/L；CA19-9 142.11 U/ml；TPSA、FPSA/TPSA、游离前列腺抗原、AFP、CEA 正

常。全腹部 CT 直接增强扫描 + 胸部 CT 直接增强扫描(双源 CT)，1) 肝内多发低密度、腹腔多发肿大淋

巴结：考虑肿瘤性病变，转移瘤可能性大，建议进一步 MRI 平扫及增强检查；2) 腹膜增厚、腹腔内脂

肪间隙模糊、腹盆腔大量积液；3) 升结肠局部管壁较厚；4) 肝内钙化灶，胆囊内密度增高；5) 胰腺钩

突后方囊状低密度，囊肿可能，建议必要时进一步 MRI 检查；6) 食管裂孔疝；腰 5 左侧峡部裂并椎体

前滑脱(I˚)，左髋关节置换术后改变；7) 双肺上叶局限性肺气肿；8) 双肺多发炎症可能，建议治疗后复

查；9) 双侧胸腔积液，合并右肺下叶部分肺膨胀不全；10) 主动脉及冠状动脉壁钙化；11) 右侧第 2、7、
8、10、11 形态欠规整建议必要时结合 PET-CT 检查全身情况。于 2022-07-31 开始应用甲泼尼龙(国药集

团容生制药有限公司，40 mg 国药准字 H20030727) 40 mg，每日 1 次。患者 2022-08-02 感心慌、憋喘，

完善心电图提示 1)、异位节律，2)、阵发性室上性心动过速，3)、ST-T 改变。急查心肌损伤标记物提示：

CK-MB 36.80 ng/ml，给予加用琥珀酸美托洛尔(阿斯利康制药有限公司，国药准字 J20150044) 23.75 mg，
每天 1 次，并转入急诊监护室。入室后立即给予面罩吸氧、心电监护，心电监护示窦性心律，心室率 83
次/分，血压 100/66 mmHg，指脉氧 97%，血气分析：血液酸碱度 7.30，二氧化碳分压 33 mmHg，氧分压

109 mmHg，血红蛋白 112 g/L，血糖 4.20 mmol/L，乳酸 15.3 mmol/L，细胞外剩余碱−10.2 mmol/L，碳酸

氢盐 16.2 mmol/L，钠 125.00 mmol/L，钾 5.80 mmol/L；2022-08-03，肝功：丙氨酸氨基转移酶 885.0 U/L，
天门冬氨酸氨基转移酶 1820 U/L，白蛋白(溴甲酚绿比色法) 25.9 g/L，总胆红素 162.3 umol/L，结合胆红

素 109 umol/L，非结合胆红素 19 umol/L；肌酐 + 尿素氮：肌酐(酶法) 152.5 umol/L，尿素 13.23 mmol/L；
患者家属要求自动出院，并出院当天于家中死亡。 
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2. 讨论 

研究背景：皮肌炎与特定的恶性肿瘤有很强的相关性，包括卵巢癌、肺癌、胰腺癌、胃癌和结直肠

癌。大约 15%的成年皮肌炎患者，尤其是 40 岁以上的患者，要么已经有恶性肿瘤，要么将来会发展为恶

性肿瘤。青少年皮肌炎患者患白血病和淋巴瘤的风险增加了 16 倍。随着研究的进展，皮肌炎合并肿瘤的

病例备受重视，因此皮肌炎的诊断以及合并肿瘤筛查也成为了重点。 
皮肌炎(Dermatomyositis)是一种特发性炎症性肌病，临床上异质性强，诊断困难[1]。具有特征性的

皮肤变化，累及不同器官系统，包括皮肤、肌肉、血管、关节、食管和肺[2]。一个明确的诊断需要以下

4 个或以上的标准：对称近端肌肉乏力、血清肌酶水平升高、特征性肌电图改变、特征性肌肉活检改变，

以及典型的皮肤病变[3]，其典型的皮肤病变主要包括哥特朗丘疹，哥特隆征，V 征或披肩征，角化过度、

鳞屑和手掌水平裂，爪周毛细血管扩张，颧部皮疹，角质层厚变形[4]。皮肌炎首发症状表现不一，临床

症状轻重不同，容易出现漏诊和误诊，本例患者起初表现为全身肌肉疼痛，因诊断困难，需要排除疾病

较多，如风湿性多肌痛、纤维肌痛综合征、肿瘤骨转移等疾病，故该患者多次就诊于各科门诊均未明确

诊断，造成延误治疗。现综合分析该患者临床表现，该患者有以上 5 个诊断标准中的近端肌肉乏力(表现

为吞咽困难，上臂肌肉受累致上肢抬起困难，股四头肌受累致下蹲困难)、肌酶升高、特征性肌电图(肌电

图提示肌源性损害)、典型皮肤病变等 4 个诊断标准，故诊断上符合。目前肌肉磁共振成像(mri)可以评估

肌肉炎症或萎缩的存在，肌肉活检是进行诊断的重要工具[5]，除此之外，肌炎谱检查可以明确皮肌炎的

种类和预后。该病的疾病特异性自身抗体，如抗 mi-2 抗体、抗 mda 5 抗体、抗 tif1-γ抗体等均有报道[6]。 
皮肌炎的发病机制尚不明确，但目前的研究表明为炎症过程的触发，主要触发因素是补体系统成分

的激活和沉积，使内皮的自身抗体和免疫球蛋白沉积在内皮壁上导致末端补体成分的激活，引起肌内毛

细血管溶解，导致血管损伤，导致肌肉缺血，进一步激发炎症过程[7]。肌炎发病机制的最大进展之一是

发现这些患者体内有针对核或胞质自身抗原的自身抗体。Anti-Mi-2、Anti-TIF1γ、Anti-NXP2、Anti-SAE
和 Anti-MDA5 是最常见的皮肌炎自身抗体[8]。其中 Anti-Mi-2 阳性提示点状指甲周围出血发病率增加；

Anti-TIF1γ阳性、Anti-NXP2 阳性提示恶性肿瘤发病率增加，且后者提示皮肤钙质沉着，肌肉挛缩、萎缩、

近端肌无力和肌肉痉挛发病率增加；Anti-SAE 阳性提示吞咽困难发病率增加；Anti-MDA5 阳性提示患者

肺间质性疾病发病率增加[8] [9] [10]。 
皮肌炎根据受累器官不同选择的治疗方案也不同，若仅为肌肉受累，可接受的起始剂量为 0.5~1 

mg/kg/天的强的松或泼尼松龙，持续至少 1 个月，预防疾病复发通常需要长期治疗(6~12 个月)；若多器

官受累，可能需要脉冲静脉注射皮质类固醇治疗，通常起始剂量为 1 mg/天，连续 3 天，然后开始长时间

高剂量口服皮质类固醇。常规免疫调节剂和免疫抑制剂(如甲氨蝶呤、环孢霉素、硫唑嘌呤和霉酚酸酯)
是有效的类固醇保留剂。使用低剂量甲氨蝶呤(7.5 至 20 mg/周)可能是治疗糖尿病皮肤临床表现的有效方

法。静脉注射免疫球蛋白(IVIG)也可用于难治性患者的治疗。通常，使用 2~5 天内 2.0 g/kg 的剂量。该患

者表现为皮肤、肌肉、胃肠道等多器官的受累，故治疗上给予甲泼尼龙联合免疫球蛋白、甲氨蝶呤共同

治疗，且治疗后症状明显缓解[2] [4] [6]。 
与正常人群相比，皮肌炎患者发生恶性的风险增加了 6~12 倍。Gottron 征、典型的面心红斑以及上

臂和/或前臂的典型红斑、年龄大于 50 岁、口咽肌肉组织受累等表现均提示癌症相关性皮肌炎的可能性

增加[11]，结合该患者病例特点，该患者发病年龄为 50 岁，且有口咽肌受累的吞咽困难表现，有典型的

面心性红斑等表现，为恶性肿瘤高危因素，而在男性中，呼吸系统和泌尿生殖系统肿瘤是最常见的肿瘤

[12]，且患者肺部肿瘤标记物指标明显升高，故早期给予该患者积极排查肿瘤，但该患者完善 PET/CT 未

见明显肿瘤迹象，故给予药物治疗，且治疗后患者肌无力、皮疹、吞咽困难、纳差等症状明显缓解，且
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化验指标肌酶明显下降，但皮肌炎与恶性肿瘤有很强的相关性[4]，并被认为是一种副肿瘤现象，在诊断

后的第一年发病率最高[13]，所以第一年应积极随访早期筛查肿瘤[14]，故患者明确诊断 3 个月后门诊随

访复查时出现肿瘤转移至肝脏多发转移，治疗效果欠佳，患者家属最终放弃治疗，并于家中死亡。多个

研究表明，与皮肌炎相关的恶性肿瘤中，其中最常见的主要是卵巢、支气管、结直肠、胃、非霍奇金淋

巴瘤、乳房、颈部、胰腺、食管、膀胱和肾脏恶性肿瘤[15] [16] [17]。抗转录中介因子 1ƴ (anti-TIF-1ƴ)和
抗核基质蛋白 2 (anti-NXP-2)与恶性肿瘤风险增加相关[16] [18]。皮肌炎患者早期临床症状表现不一，不

容易诊断且容易延误治疗，且该病与恶性肿瘤存在很强相关性，早期诊断、治疗并积极筛查肿瘤至关重

要。本例患者虽给予明确诊断及治疗，但后期复查过程中未及时筛查肿瘤，且复查时间间隔较长，造成

病情进展迅速，最终导致患者死亡。我们在此建议明确诊断为皮肌炎的患者，特别是 anti-NXP-2、
anti-TIF-1ƴ 阳性的患者，应在确诊 1 年内频繁随访复查、积极筛查肿瘤，早期诊断并治疗，避免病情进

展过快而影响治疗。 
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