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弥漫性嗜酸性筋膜炎伴肌炎１例

陈梅，罗分平，封志纯

（北京军区总医院儿科，北京　１００７００）
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１　临床资料

患儿，男，７岁６个月。四肢皮肤肌肉发硬２月
余（右侧为重）入院。入院前３个月受凉后出现四
肢皮肤、肌肉发硬，局部无发热、水肿、皮疹、疼痛，未

诉肌痛、关节疼痛，无肌肉无力、行走困难，无雷诺现

象。既往体健，计划免疫。否认传染病、中毒、特殊

用药及过敏史，未到过疫区。母亲病世，病因不详，

父体健，否认家族遗传病史。查体：Ｔ３８℃，浅表淋
巴结成串分布，大小不等，右腋下可及一 ３ｃｍ×
４ｃｍ淋巴结，双上臂肘内侧两枚３ｃｍ×４ｃｍ皮下
结节，质韧，活动度差。心肺听诊无异常，腹部皮肤

发韧，肝脾触诊不满意。全身皮肤散在色素脱失斑，

以四肢背侧为主，四肢皮肤肌肉发硬，右外侧为甚。

双手指僵硬变细，不能伸直，右手呈蜡样改变，活动

受限，关节挛缩，右下肢变细，肌肉挛缩，双下肢无水

肿，关节活动无明显受限。脊柱呈生理弯曲，生理反

射存在，病理反射未引出。

院外抗核抗体、类风湿因子阳性，曾口服中药，

皮肤肌肉发硬有所好转，但皮肤表面色素脱失斑增

多，右手指呈蜡样改变。曾怀疑硬皮病，做下肢皮肤

活检：真皮浅深层血管及附属四周可见少量淋巴细

胞浸润，胶原纤维轻度疏松水肿，未见特异性病变。

入院后查：血沉 ２２ｍｍ／ｈ，γ球蛋白、循环免疫
复合物高。α羟丁酸脱氢酶２８７Ｕ／Ｌ，乳酸脱氢酶
３５２Ｕ／Ｌ，肌酸激酶２４Ｕ／Ｌ，肌酸激酶同工酶３２Ｕ／Ｌ，
碱性磷酸酶 １２７Ｕ／Ｌ。自身抗体 ＡＮＡ滴度 ＞
１∶２５６０，为强阳性，ＤＮＰ（＋），ｄｓＤＮＡ（±），ＥＮＡ
（－），免疫荧光分型：膜型、核均质型。两次查找狼
疮细胞阳性，类风湿因子阳性（１∶４０），尿、粪常规、
血尿酸、Ｃ反应蛋白、补体 Ｃ３、ＣＨ５０、Ｃ４、Ｃ９、ＣＨ１０

正常。Ｃｏｏｍｂｓ试验阴性，ＰＰＤ阴性。ＷＢＣ８．９×
１０９／Ｌ，Ｈｂ１２２ｇ／Ｌ，ＰＬＴ３４９×１０９／Ｌ（第１次）；嗜酸
性粒细胞４４０×１０６／Ｌ（第２次）；ＷＢＣ８．４×１０９／Ｌ，
Ｈｂ１１３ｇ／Ｌ，ＰＬＴ４０６×１０９／Ｌ，嗜酸性粒细胞９００×
１０６／Ｌ，比例７％，网织红细胞３．８％（第３次）；ＷＢＣ
１１．４×１０９／Ｌ，Ｈｂ１１４ｇ／Ｌ，ＰＬＴ３９３×１０９／Ｌ，嗜酸性
粒细胞２２０×１０６／Ｌ，比例１％，网织红细胞３．０％（第４
次）；ＷＢＣ９．３×１０９／Ｌ，Ｈｂ１１２ｇ／Ｌ，ＰＬＴ３８７×１０９／Ｌ，
嗜酸性粒细胞４０×１０６／Ｌ（第５次）。

眼科：双眼无虹膜炎、巩膜炎，眼底正常。超声：

心脏大致正常。肝右肋下 ２．９ｃｍ，脾不大。肌电
图：未见肯定肌源性损害。脑电图、胸片正常。心电

图示预激综合征Ａ型。
淋巴结活检：反应性增生。骨髓检查：颗粒巨核

细胞 ５５（正常 ０～０．２）明显增多，嗜酸性细胞 ＞
１８％，嗜酸性细胞增多。染色体正常。

右侧肱二头肌及筋膜活检：①组织学：肌筋膜内
可见大量灶性炎细胞浸润（主要为单核和淋巴细

胞），导致血管壁结构破坏，可见成纤维细胞和毛细

血管增生改变，肌束衣内脂肪和结缔组织无明显增

生，可以看到少量淋巴细胞浸润。靠近肌外衣的肌

纤维之间也可见少量淋巴细胞浸润，未见肌纤维坏

死、再生、核内移、分裂、环行肌纤维和空泡形成。②
酶组织化学染色：未见肌纤维深染或酶活性缺乏，

ＮＳＥ染色显示个别肌间小血管明显深染，肌外衣内
浸润的炎细胞深染。肌肉病理诊断：肌外衣小血管

周围的炎细胞浸润，符合炎性肌肉病。由于肌纤维

改变不明显，结合临床考虑为弥漫性肌筋膜炎。

诊断明确后予泼尼松２０ｍｇ２次／日及维生素
Ｅ、Ｂ，复方丹参片口服，局部皮肤按摩、活血中药治
疗。患儿皮肤发硬好转，皮肤出褶，肌肉变软，色素

脱失斑变浅，淋巴结明显缩小、变软，关节挛缩及活
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动改善。复查：血沉、免疫球蛋白转正常，免疫复合

物下降。一月后来院复查，皮肤肌肉发硬改善不明

显，散在色素脱失斑仍有，四肢活动受限进一步改善。

复查血、尿、便常规、血沉及离子正常，类风湿因子阳

性，乳酸脱氢酶８１６Ｕ／Ｌ，α羟丁酸脱氢酶８５６Ｕ／Ｌ，
肌酸激酶同功酶１４０Ｕ／Ｌ。肺功能正常。改泼尼松
３５ｍｇ１次／日顿服，同时加甲氨喋呤每周 １０ｍｇ／ｍ２

口服及潘生丁、免疫调节剂。

２　讨论

筋膜炎是临床少见的结缔组织病，属炎性肌病

的一种特殊类型，国内外报道仅几百例，儿童发病罕

见。该病发病机制尚不明，有人认为该病的重要诱

因系疫苗接种，特别是疫苗中的佐剂铝，由于该患儿

家长无法明确发病前有无疫苗接种史，本例患儿发

病与疫苗接种的关系不明，但该病可急性或隐匿起

病，发病前多有劳累、受凉史。国内报道的筋膜炎为

嗜酸细胞性筋膜炎（ＥＦ），又称 Ｓｈｕｌｍａｎ综合征。诊
断依赖于：①临床早期主要表现为皮肤损害如皮肤
肿胀、发硬，可合并内脏、血液系统等其他系统并发

症，有报道［５］可合并血Ｔ３降低、硬化性萎缩性苔藓
及鳞屑性红斑等；②实验室检查有血沉增快，球蛋白
增高，抗核抗体及类风湿因子可阳性，肌电图可有或

无肌源性损害，血常规示嗜酸性粒细胞增高超过

２０％～３０％，最终明确需皮肤、筋膜及肌肉的活检；
③该病是否为独立疾病曾有争议，朱氏等［４］１９７６年
报道１１例嗜酸性筋膜炎认为，ＥＦ与硬皮病有区别，
亦有联系，可能是一种特殊类型的硬皮病或其中间

过渡型，该病可与干燥综合征及硬皮病等结缔组织

病重叠发病，但该病主要表现为筋膜弥漫性肿胀、硬

化，无硬皮病的雷诺现象，无肌炎的肌无力，对激素

的治疗效果好，远期预后亦较好，目前倾向于将其细

化为一类疾病［６］。本例患儿血常规提示嗜酸性粒

细胞增多，始终未达到嗜酸性筋膜炎的诊断标准，最

后皮肤、筋膜、肌肉活检明确为筋膜炎，伴单核巨噬
细胞增多。检索国内外文献，法国肌病联合会关于

获得性和免疫机制紊乱性肌病组织（ＲＥＶＭＥＤＩＮ
ＴＥＲＮＥ），报道过此类疾病，称为巨噬细胞性筋膜炎
（ＭＭＦ），目前国内尚无报道。报道显示［１～３］该病是

一种最少见的炎性肌病，１９９３年首例报道后，到

１９９９年１０月，共有６５例报道。对最初２２例进行
统计显示男女比例为 １∶３，疑诊为多发性肌炎 １１
例，多发性肌病性类风湿５例，线粒体肌病４例，先
天性肌病及肌萎缩各 １例。常见症状有：肌痛
（９１％）、关节炎（６８％）、肌无力（５５％）、肌萎弱
（４５％）、发热（３２％）。实验室检查异常有：ＣＫ升高
（５０％）、ＥＳＲ升高（３７％）、肌电图异常（３５％）。肌
活检显示特异性的肌病理改变，包括：沿肌外膜、肌

内膜、肌束膜周围有单核巨噬细胞阳性标志物向心
性浸润，无上皮细胞、巨细胞坏死征象，肌纤维损害

不明显。这些表现很容易与硬化性疾病及肌膜炎
脂膜炎综合征鉴别。本症患者不存在感染性疾病，

应用类固醇治疗，症状均有改善。本研究以为，目前

国内将筋膜炎定义为嗜酸性筋膜炎，有待商榷，检索

国内报道的２００多例 ＥＦ病例，其活检中亦有单核
巨噬细胞增多的，故在诊断上可进一步细化。本病

总体预后较好，对皮质类固醇激素反应良好，但激素

长期应用副作用大，病情容易反复。故在治疗上目

前有人建议可合用活血化瘀类中药扩张血管、降低

血液粘稠度、改善微循环及调节免疫等综合治疗。

有报道［７］用甲氰咪胍减少嗜酸性细胞分化，用有免

疫抑制作用的抗生素霉酚酸酯治疗筋膜炎，均提供

了一些临床治疗上思路。
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