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摘  要 

耶氏肺孢子虫肺炎(Pneumocystis Jirovecii Pneumonia, PJP)是一种机会性感染，其发病率低但死亡率

高，既往多发于人类免疫缺陷病毒(Human Immunodeficiency Virus, HIV)患者中。由于免疫抑制治疗

的广泛使用，PJP已成为免疫功能低下的非HIV感染患者的新威胁。PJP患者的临床表现、诊断方法、危

险因素、治疗及预后在HIV患者及非HIV患者中不完全相同。在非HIV患者中PJP往往进展迅速，容易出现

呼吸衰竭导致预后不良。PJP的诊断方法有多种包括肺囊虫镜检、聚合酶链反应(PCR)、宏基因组二代测

序(NGS)，但上述方法均为有创操作且适用范围受限。血清学检查β-D葡聚糖( beta-D glucan, β-DG)是一

种较为简便的无创操作，有较高的灵敏度及阴性预测值，目前越来越多地运用于PJP的辅助诊断。因合并

PJP往往导致较差结局，故寻找其危险因素很重要，以便早期预防及治疗。有研究表明PJP好发于特发性

炎性肌病(Idiopathic Inflammatory Myopathies, IIM)患者中，故本文对PubMed及知网数据库进行了全

面的文献检索，对特发性炎性肌病合并耶氏肺孢子虫肺炎患者的发病机制、临床特征、诊断方法、危险

因素、治疗及预防等方面做一个系统阐述。 
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Abstract 
Pneumocystis jirovecii pneumonia (PJP) is an opportunistic infection with low morbidity but high 
mortality that has been prevalent in patients with human immunodeficiency virus (HIV). Due to the 
widespread use of immunosuppressive therapy, PJP has emerged as a new threat to immunocompro-
mised non-HIV-infected patients. The clinical presentation, diagnostic approach, risk factors, treat-
ment, and prognosis in patients with PJP are not identical in HIV patients and non-HIV patients. In 
non-HIV patients, PJP tends to progress rapidly and is prone to respiratory failure, leading to a poor 
prognosis. There are a variety of methods for the diagnosis of PJP, such as microscopic examination 
of pneumocystis, polymerase chain reaction (PCR), and metagenomic next-generation sequencing 
(NGS), but these methods are invasive and have limited applicability. Serological beta-D glucan (β-
DG) is a relatively simple and non-invasive operation with high sensitivity and negative predictive 
value, which is increasingly used as an auxiliary diagnosis of PJP. Because the combination of PJP 
tends to lead to worse outcomes, it is important to look for risk factors for early prevention and 
treatment. Studies have shown that PJP is more common in idiopathic inflammatory myopathy 
(IIM), so this paper conducted a comprehensive literature search of PubMed and CNKI databases to 
systematically elaborate on the pathogenesis, clinical features, diagnostic methods, risk factors, 
treatment and prevention of idiopathic inflammatory myopathies complicated with pneumocystis 
jirovecii pneumonia. 

 
Keywords 
Idiopathic Inflammatory Myopathies, Pneumocystis Jirovecii Pneumonia, Pulmonary Infection 

 
 

Copyright © 2025 by author(s) and Hans Publishers Inc. 
This work is licensed under the Creative Commons Attribution International License (CC BY 4.0). 
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/ 

  
 

1. 引言 

特发性炎性肌病(Idiopathic inflammatory myopathies, IIM)是一组罕见的自身免疫性疾病，具有广泛的

临床表现，最常见的特征是具有免疫介导的肌肉损伤[1]。根据特征性临床表现、血清学和病理学结果，

特发性炎性肌病患者分为皮肌炎、抗合成酶综合征、免疫介导的坏死性肌病、包涵体肌炎和多发性肌炎

五种类型[2]。IIM 容易并发感染，耶氏肺孢子虫肺炎(Pneumocystis jirovecii pneumonia, PJP)是 IIM 患者中

发生的一种机会性真菌感染性疾病。PJP 是由肺孢子菌引起的肺部感染，其主要表现为发热、干咳、呼吸

困难、低氧血症，典型的影像学特征为双侧弥漫性的肺间质病变。在过去 PJP 好发于人类免疫缺陷病毒

(Human Immunodeficiency Virus, HIV)患者，但随着免疫抑制剂、糖皮质激素、生物制剂的广泛使用，PJP
在非 HIV (如恶性肿瘤、器官移植术后及自身免疫性疾病)患者中的发病率显著升高[3] [4]。患者是否合并

HIV 在临床特点、诊治方法、预后等方面均有所不同。据报道，非 HIV 但是使用免疫抑制剂患者的 PJP
较 HIV 患者发病更隐匿，进展更快，死亡率更高[5]，因此，特发性炎性肌病患者发生耶氏肺孢子虫肺炎

感染的情况需要引起高度重视。 

2. 发病机制 

2.1. 特发性炎性肌病发病机制 

IIM 发病机制目前不明确，但考虑与病毒感染、T 细胞免疫、B 细胞免疫、遗传因素等有关。部分 IIM

Open Access

https://doi.org/10.12677/acm.2025.152311
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/


李俊麒，唐琳 
 

 

DOI: 10.12677/acm.2025.152311 30 临床医学进展 
 

患者发病前有病毒感染史，如巨细胞病毒、流感病毒、细小病毒，提示病毒感染可能是 IIM 发病的诱因，

但具体机制不详[6]。IIM 患者受累的肌纤维周围可发现大量浸润的 T 淋巴细胞，提示 T 细胞介导的细胞

免疫在 IIM 患者肌肉损伤中起重要作用，CD8+ T 细胞可释放穿孔素、颗粒酶从而诱导肌细胞坏死[7]，
活化的 CD4+ T 细胞发展成不同类型的 T 辅助细胞(TH)协同促进巨噬细胞及树突状细胞产生 β趋化因子

进而促进单核细胞的迁移至肌肉内膜和肌周间隙导致局部炎症浸润[8]。B 细胞在特发性炎性肌病的免疫

机制中起主要作用，它们分化成的浆细胞不仅可以合成和分泌大量免疫球蛋白，还可以调节其他免疫细

胞，分泌细胞因子并呈递抗原。遗传因素上 HLA-II 类基因 HLA-DRB1*0301 和与它连锁的等位基因

DQA1*0501 是 IIM 的主要遗传风险因子[9]。IIM 发病机制除上述潜在的遗传、免疫易感因素外，还需要

环境触发因素，包括紫外线辐射、吸烟、某些污染物、药物等。 

2.2. 耶氏肺孢子虫肺炎发病机制 

肺孢子菌是一种有独特嗜肺性的机会性真菌，通常定植在肺组织中，流行病学表示与该微生物的初

次接触发生在婴儿期[10]，PJP 是潜伏感染重新激活的结果。PJP 发病几乎只存在于免疫功能障碍患者中

如自身免疫性疾病、实体器官移植、肿瘤等，肺孢子菌感染开始于滋养体，肺孢子菌附着于 I 型肺泡细胞

与之相互作用并增殖引起肺泡损伤、嗜酸性肺泡内泡沫基质和间质性炎症反应，导致肺部疾病、进行性

低氧血症和死亡[11] [12]。肺泡巨噬细胞是防御 PJP 的中心效应细胞，巨噬细胞对肺孢子菌的吞噬作用是

通过多种受体系统实现的，其中包括甘露糖受体与肺孢子菌表面的 gpA/MSG 相互作用，以及肺孢子菌的

β-D-葡聚糖与 dectin-1 受体之间的相互作用[13]-[15]。肺孢子虫一旦被纳入吞噬溶酶体中，就会被降解

[16]。但在没有肺部炎症的情况下，肺孢子虫对肺功能几乎没有直接影响[17] [18]。炎症会诱导弥漫性肺

泡损伤并损害气体交换，导致呼吸衰竭，有研究表明肺部炎症程度的相关性比微生物负荷更密切[19]，这

表明有效的宿主炎症反应是消除肺孢子虫感染所必需的。 

3. 临床表现 

3.1. IIM 的临床表现 

特发性炎性肌病是一组异质性的自身免疫性疾病，通常以慢性肌肉炎症为特征，IIM 最典型的症状

是对称性的近端肌无力，最常受影响的是臀部和大腿肌肉，颈部肌肉则常影响颈曲肌，有时伴有肌肉疼

痛。除此之外 IIM 常常伴有皮肤、肺和关节病变引起的肌外表现。根据不同的肌炎类型及肌炎抗体分型

其临床症状有不同表现[20]。 

3.2. PJP 的临床表现 

PJP 多以发热、干咳起病，病情进展迅速者可发展为低氧血症甚至呼吸衰竭，其临床症状不特异，肺

部听诊多正常[21] [22]。 

4. PJP 诊断方法 

PJP 的临床表现有时不典型，且其进展迅速，这可能导致抗 PJP 治疗延迟。因此，具有高灵敏度和特

异性的诊断工具一直是临床医生所追求的。肺孢子菌的检查主要为肺囊虫镜检、聚合酶链反应(PCR)、宏

基因组二代测序(NGS)、β-D-葡聚糖(β-DG)。 

4.1. 肺囊虫镜检 

肺囊虫镜检是诊断 PJP 的金标准，它在特异性和阴性预测值方面具有优异性能，但其灵敏度低仅有
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9.3% [23]，吉姆萨染色可能低估 PJP 感染率[24]，故阴性结果不能排除 PJP。而且此检查方法依赖于观察

者的技能和经验，故目前较少使用。 

4.2. 聚合酶链反应 

PCR 比镜检快速且更敏感，阴性 PCR 高度提示不存在肺孢子虫，但其诊断价值在识别混合感染方面

有限。阳性 PCR 不能区分定殖和活动性感染，而混合性感染在免疫抑制患者中常见，PCR 可能导致病原

体漏诊，故目前也较少使用。 

4.3. 宏基因组二代测序 

NGS 近年来快速发展，成为诊断 PJP 的新工具，其诊断性能与 PCR 相比在灵敏度和特异性方面没有

显示出显著差异，但 NGS 可以同时测量数百万甚至上亿条核酸序列，可以检测出样本中包括细菌、病毒、

真菌、寄生虫在内的所有微生物，在常合并多种病原体感染的免疫抑制患者中具有出色表现。既往有研

究表明 NGS 诊断 PJP 的敏感性为 100.0%，特异性为 90.0%，曲线下面积最高为 0.95，是当前首选的病原

体检测方法[23]。 
以上三种检查均为侵入性检查，因 HIV 阴性的特发性炎性肌病患者较 HIV 阳性患者更易出现快速进

展的呼吸功能不全，支气管镜检作为侵入性操作往往难以获得，会增加呼吸衰竭的风险。故大家寻找了

一种简便且无创的指标：β-DG 作为 PJP 的辅助诊断。 

4.4. 血清学检查 β-D-葡聚糖 

β-D-葡聚糖是包括 PJP 在内的许多真菌细胞壁的多糖组分，它已成为一些侵袭性真菌疾病(IFD)的有用

生物标志物，该检测通常在感染 HIV 的 PJP 患者中具有良好的灵敏度[25]，并显示出较高的阴性预测值。但

因为非 HIV 患者中真菌负荷较 HIV 患者低，非 HIV-PJP 的血清 β-DG 临界值被认为低于 HIV-PJP 且其灵敏

度低。有研究纳入合并 PJP 的非 HIV 患者，得出 β-DG 的临界值为 8.5 pg/mL，并以此为分界点，其敏感度、

特异度、阳性预测值和 NPV 分别为 76%、76%、57%和 89% [26]。Ariel D. Szvalb 等人纳入合并癌症的 PJP
患者，使用不同的 β-DG 阈值(≥80 pg/mL、200 pg/mL 和 400 pg/mL)，灵敏度随着阈值的升高而降低，特异

度随着阈值的升高而升高，当 β-DG 阈值为 400 pg/mL 时，特异性增加至 93.2%，阴性预测值为 97.7%，而

灵敏度和阳性预测值分别为 35.6%和 15.2% [27]。在 HIV 患者中当 β-DG 截止水平为 200 pg/ml 时其敏感性

和特异性分别为 92%和 90% [28]。虽然非 HIV 患者真菌负荷低，阴性结果不能用于排除，但有研究表明 β-
DG 可区分 PJP 定植和感染。虽然 β-DG 不是 PJP 的特异性真菌标志物，其他真菌对气道的定殖也会使 β-DG
浓度升高，也可受到静脉输注免疫球蛋白、白蛋白和其他物质的影响[29]。但结合患者的临床背景、临床症

状、影像学特征通常可以帮助区分 PJP 和其他致病因素，β-DG 检测可用作诊断 PJP 的辅助手段[30]。 

5. 诊断标准 

确诊 PJP：1) 临床症状：发热、呼吸困难、咳嗽、低氧血症。2) 放射学标准：胸部计算机断层扫描

(CT)中肺部双侧毛玻璃样阴影或胸部 X 线中双侧弥漫性肺泡浸润。3) 镜检阳性：通过显微镜检查，采用

常规或免疫荧光染色法在呼吸道标本中发现肺孢子菌。 
可能 PJP：1) 适当的宿主因素：过去 60 天使用≥0.3 mg/kg 的泼尼松大于 2 周或 CD4+ T 淋巴细胞计

数 < 200 个或合并不同的基础疾病(原发性免疫缺陷、非霍奇金淋巴瘤、实体瘤、实体器官移植、自身免

疫性疾病、高炎性疾病等)。2) 与明确 PJP 定义中相同的临床症状和放射学标准。3) 镜检阴性但通过 PCR
检测到呼吸道标本(支气管肺泡灌洗液、诱导痰液或口腔洗液)中的肺孢子菌 DNA 或排除侵袭性真菌感染

后血清中的 β-D-葡聚糖阳性[31]。 
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6. 特发性炎性肌病患者发生耶氏肺孢子虫肺炎的危险因素 

6.1. 抗黑色素瘤分化相关基因 5 抗体 

风湿性疾病患者接受强化免疫抑制治疗，因此免疫功能低下，经常遭受机会性感染[32]。最近的一项

研究表明，潜在的多发性肌炎/皮肌炎(PM/DM)显著使患者易患耶氏肺孢子虫肺炎[33]。在免疫功能低下

(非 HIV)患者中死亡率为 30-60%。抗黑色素瘤分化相关基因 5 抗体阳性皮肌炎(Anti-melanoma differenti-
ation-related gene 5 antibody positive dermatomyositis，抗 MDA5 + DM)是 IIM 的一种独特亚型。它的特点

是皮肤表现、淋巴细胞减少和间质性肺疾病(Interstitial lung disease, ILD)。既往已有研究表明抗 MDA5 + 
DM 是发生 PJP 的独立危险因素[34]。可能是由于抗 MDA5 + DM 常并发 ILD，尤其是快速进展 ILD 
(Rapidly progressive interstitial lung disease, RP-ILD)导致肺基础结构异常，潜在的呼吸道疾病导致肺粘膜

屏障受损从而为机会性病原体提供了更易感染的环境。 

6.2. 间质性肺疾病 

间质性肺疾病(Interstitial lung disease, ILD)是最常见的 IIM 肺部表现，主要特征是肺间质的炎症或纤

维化导致气体交换受损，从而出现呼吸困难、运动耐量下降。在动物模型中，已经证明少量肺孢子虫生

物体诱导肺泡巨噬细胞活化，增加促炎性白细胞介素水平，并引起肺表面活性成分的变化[35] [36]。这种

肺部炎症以及肺孢子虫引起的肺泡损伤会引发适应性免疫反应，这种免疫反应可能在 ILD 的发病机制和

疾病向纤维化的进展中发挥作用。IIM-ILD 患者目前生存时间较前延长，但若是发展为 RP-ILD 可能预后

不良。IIM-ILD 患者通常会并发生咳嗽和呼吸困难，与 PJP 患者具有相似的临床症状，因此可能导致 PJP
被低估或误诊。胸部高分辨率 CT (HRCT)是疑似间质性肺病患者的关键检查，故特发性炎性肌病患者应

行 HRCT 以评估肺部病变。 

6.3. 淋巴细胞 

淋巴细胞是体内免疫反应的重要组成部分，是人体免疫功能的主要执行者之一。特发性炎性肌病患

者大多处于免疫抑制状态，淋巴细胞计数可能是一个用于确定无 HIV 的免疫抑制患者 PJP 风险的有用指

标。T 淋巴细胞缺陷与 PJP 的发病机制有关。许多研究证明淋巴细胞绝对数减少是发生 PJP 的危险因素。

可能是由于 IIM 患者多使用糖皮质激素治疗，糖皮质激素可以导致淋巴细胞绝对值减少[37]。但也有研究

表明无论患者是否使用糖皮质激素，淋巴细胞减少都可能是 PJP 的危险因素[38]。 

6.4. 乳酸脱氢酶 

乳酸脱氢酶(Lactate dehydrogenase, LDH)是一种普遍存在的酶，由于 PJP 损伤肺导致细胞质膜受损从

而 LDH 从细胞中释放，因此 LDH 可能反应潜在的肺部炎症和损伤。回顾性研究发现，LDH 是 PJP 患者

疾病严重程度和死亡率的预测指标，也是治疗期间评估患者状况的标志物[39]。超过 90%的 HIV-PJP 患

者血清 LDH 水平升高[40]。但有研究表明在非 HIV 患者中 LDH 不会升高，故 LDH 对特发性炎性肌病合

并 PJP 的诊断性能还有待进一步研究。 
除了上述危险因素外，高炎症状态、低白蛋白血症、疾病严重程度、合并其他基础疾病等都是发生

PJP 的危险因素[41] [42]。 

7. 治疗及预防 

由耶氏肺孢子虫引起的耶氏肺孢子虫肺炎是免疫功能低下患者可能危及生命的感染，非 HIV 感染者

的肺孢子虫肺炎通常表现出比 HIV 感染者更严重的症状，死亡率也更高，故治疗及预防尤为重要。甲氧
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苄啶–磺胺甲恶唑(TMP-SMX)是治疗及预防 PJP 的一线药物，其作用于二氢叶酸合成酶和二氢叶酸还原

酶，双重阻断叶酸合成，干扰病菌蛋白质的合成[43] [44]。除了磺胺甲恶唑，其他药物如阿托伐醌用于轻

度 PJP，喷他脒由于其显著的毒性是二线药物。一项系统性综述得出结论，肺孢子虫肺炎和免疫抑制之间

的强相关性表明风险应集中在免疫抑制的净状态，而不是基础疾病，包括使用糖皮质激素和治疗条件，

特别是损害 T 细胞介导的免疫[31]。 
特发性炎性肌病患者往往使用糖皮质激素、免疫抑制剂、生物制剂进行治疗，这些药物也在既往的

研究中明确为非 HIV 感染者发生 PJP 的重要风险因素。全身大剂量类固醇治疗是对抗风湿性疾病最重要

的武器之一，但激素的用量、持续用药时间对特发性炎性肌病发生 PJP 的危险程度不同。有研究表明类

固醇治疗患者发生 PJP 的风险具有剂量依赖性。长期(≥4 周)、高剂量泼尼松(>30 mg/天)与 PJP 发生相关

[45] [46]。有研究表明接受≥60 mg/天泼尼松的患者中，TMP-SMX 预防的获益超过风险。但在接受高剂量

类固醇激素的非 HIV 患者中停止 PJP 预防的最佳时间仍不清楚。值得注意的是，大多数 PJP 病例(90%)
发生在患者接受≥15 mg/天泼尼松或等效药物治疗时，这与先前研究的结果一致[17]。这表明，将类固醇

剂量逐渐减少至<15 mg/kg，可能是考虑停止预防的相关时间点。但如果存在其他 PJP 风险因素，应强烈

考虑继续使用[47]。 
虽然预防 PJP 的发生很重要，但 TMP-SMX 副作用也会导致严重后果甚至危及生命，TMP-SMX 的

潜在副作用包括恶心、腹泻、超敏反应(皮疹、发热)、肌酐升高、转氨酶升高、白细胞减少症和罕见的重

度免疫介导反应[48]。所以需要降低剂量或者采用二线药物治疗来减少药物不良事件的发生，临床医生在

进行耶氏肺孢子虫肺炎预防时要注意平衡收益与风险。 

8. 总结 

随着对自身免疫疾病的深入认识，IIM 被大家所了解，目前有不少抗体及血清标志物对 IIM 诊断具

有高度特异性，PJP 作为 IIM 的一个容易出现严重后果的并发症，我们有必要进一步探索。因 IIM 患者

的某些呼吸道临床症状与 PJP 感染时类似，这对临床医生判断疾病造成了干扰，可能导致诊断及治疗滞

后。因此我们需要充分了解其发病机制、临床表现、诊断方法、危险因素等以早期识别出 PJP 患者从而

进行预防及治疗。 
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