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嗜酸性筋膜炎研究进展
蒲晓英，杨南萍

(四J11大学华西医院，四川成都610041)

嗜酸性筋膜炎(EF)是以筋膜炎症、胶原增殖、邻

近的皮下脂肪组织与肌外膜等的纤维化为主要表现的

慢性、全身性免疫疾病。临床上以皮肤疼痛性肿胀、躯

干四肢皮肤结节、关节挛缩、血中嗜酸粒细增多等为主

要特征，由shulIIl明于1974年首先报道，又称为Shul—

m肌综合征⋯。本病较少见，近年来报道病例数逐年

增多。如无系统受累，多数预后良好。

I流行病学及病因、发病机制

主要见于成人，尤其是30—40岁女性，儿童和老

年人也可见。确切的病因及发病机制至今不清，研究

表明可能与免疫、感染、过劳、外伤等因素有关。细胞

免疫与体液免疫均参与发病。有人认为是因紧张的运

动或外伤后，皮下组织释放的抗原引起的变态免疫反

应。Mosconi S等从患者血清中检出特异性抗伯氏包

柔螺旋体抗体幢j，推测伯氏包柔螺旋体(Bo玎elia bu学
do如ri)与人体筋膜等组织具有相似的抗原或者抗原

决定簇，感染后机体产生的特异性抗体同时成为针对

筋膜组织的自身抗体，从而认为伯氏包柔螺旋体感染

可能是重要病因。

2病理改变

病变主要在筋膜。特征性改变为筋膜炎症、水肿、

增厚和硬化，胶原纤维增生硬化变性。筋膜中出现以

小血管为中心的非特异性淋巴细胞、组织细胞、嗜酸性

细胞和浆细胞浸润。筋膜中嗜酸性细胞的分布多呈局

灶性。组织与血液中的嗜酸性细胞往往密切相关。嗜

酸性细胞可刺激DNA合成和皮肤成纤维细胞产生基

质，同时被激活的嗜酸性细胞产生的碱性蛋白等生物

活性物质能诱导一系列细胞因子包括转化生长因子

(TGF—B)、成纤维细胞分泌结缔组织生长因子(CT-

GF)产生。在TGF—B和CTGF等的共同刺激下，成

纤维细胞不断增殖，并分泌过多的细胞外基质成分，从

而引起组织纤维化【3】。

3临床表现

常有过度运动或活动的诱因，多缓慢起病，少数起
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病急。四肢为好发部位，可侵犯内脏及血液系统。早

期肢体受损处出现红肿、僵硬，可凹性水肿，皮肤表面

有如同桔子皮样的微凹，但可提起。病变可侵犯身体

任何部位。皮肤外损害最常见表现为关节痛、关节炎、

关节挛缩和腕管综合征等。关节挛缩多因皮下组织纤

维化所致，出现在55％一75％患者，多见于肘、膝、腕、

踝、肩等。EF常通过筋膜水肿、肌腱滑膜增生等引起

继发四肢神经嵌压，特别是腕管综合征，出现受压神经

支配区麻木等感觉异常及关节活动障碍【4】。严重病

变，皮肤和皮下组织与其下面的肌肉和骨紧紧相连，不

能移动。雷诺现象少见。可出现色素沉着、色素缺失、

。鳞屑性红斑及坏疽性脓皮病等皮损¨J。有20％一30％

患者同时有硬斑病。随着病情发展筋膜炎症可进一步

波及到深部肌肉组织，早期症状不明显，肌酸激酶可正

常。

早年认为该病不侵犯内脏，但近年来陆续发现可

累及食管、肺、甲状腺、肝、脾、肾、骨髓、膀胱等器官，出

现继发淀粉样变、问质性肺炎、血尿、再生障碍性贫血、

自身免疫性甲状腺炎、甲状腺功能减退等表现№J。偶

见肝、肺、骨髓等多器官同时受累¨】。此外与部分肿瘤

如多发性骨髓瘤等血液系统肿瘤可能同时出现或提前

出现。慢性移植物抗宿主病侵犯部位较深时也可表现

为嗜酸性筋膜炎悍J。

4实验室检查

最常见外周嗜酸性细胞增多，多发生于疾病的早

期。血沉增快，高1球蛋白血症。类风湿因子、抗核因

子、肌酶等大多正常。影像学方法中，核磁共振(MR)

平扫和增强最受重视。特征性的表浅筋膜增厚在MR

T1wI平扫图像上可清晰显示。通过观察MR增强所

示的病灶范围可以评价病情进展及疗效。MR增强和

抑脂序列相结合对显示嗜酸性筋膜炎的筋膜变化敏感

性较高。经过类固醇治疗后，实验室指标差异性很大，

MR可以监测疗效和病情变化。MR还是指导活检的

最好方法【9】。病理学检查：筋膜中水肿、增厚和硬化，

出现以小血管为中心的非特异性淋巴细胞、组织细胞、
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嗜酸性细胞和浆细胞浸润，胶原纤维增生硬化变性。

真皮及肌受累少见。

5诊 断

主要依靠组织病理学检查。以皮肤疼痛性肿胀、

躯干四肢皮肤结节、关节挛缩、血中嗜酸粒细增多等为

主要特征，同时病理学检查发现筋膜中嗜酸性细胞、淋

巴细胞浸润及胶原纤维增生硬化性改变即可确诊。

6鉴别诊断

需要鉴别的主要有嗜酸性细胞增多——肌痛综合

征、硬皮病、皮肌炎、多发性肌炎和坏死性筋膜炎等。

嗜酸性细胞增多——肌痛综合征较罕见，与过量摄食

L2色氨酸有关【l0|，常有严重弥漫性肌痛及肌力减退，

皮疹及系统损害常见，剧痒是早期特征之一。血液中

嗜酸性细胞增多，可高于1 ooO·咖一。组织学中肌
肉组织受累，肌束膜间明显炎细胞浸润，深筋膜中慢性

炎细胞浸润，可无嗜酸性粒细胞增生。嗜酸性筋膜炎

少有肌痛及肌力减退。硬皮病的特征为局限于真皮和

表皮内，筋膜受累少见。此外极少并发嗜酸性筋膜炎，

可以并发脂膜炎。本病与SSc不同点为：EF病变主

要在前臂、腿、臀，偶见躯干、不在手、足与脸；皮肤可被

提起：无雷诺现象；累及内脏者少；80％一90％患者有

高嗜酸粒细胞增多症；组织学表现筋膜增厚、嗜酸细

胞浸润。硬皮病表皮萎缩、真皮纤维化、筋膜正常；EF

大多数对肾上腺皮质激素较敏感：硬皮病一般无效。

皮肌炎和多发性肌炎是侵犯肌肉为主的疾病，累及肌

外膜，筋膜受累少见，无筋膜增厚及嗜酸性粒细胞增

生。

7治 疗
?

药物首选糖皮质激素。大多对激素治疗的初期反

应良好，但单用激素治疗疗程长，病情易反复。多用中

小剂量。对于激素反应不佳者，甲基强的松龙冲击疗

法可获得较好疗效。难治性及有系统损害时应尽早加

用免疫抑制剂如环磷酰胺、霉酚酸酯(商品名骁悉)、

甲氨蝶呤、环孢素A【lu等。刘湘源等以霉酚酸酯

1．5 g·d一治疗难治性嗜酸性筋膜炎，2周后皮下硬化

即明显缓解。但其确切疗效还需大量病例证实[121。

西咪替丁部分有效。此外有人认为尽早合理配合治疗

性血浆置换术，可以缩短疗程，效果、安全性好，减少长

期应用激素引起的医源性并发症¨”。近年有报道用

骨髓移植法效果佳。生物治疗如抗肿瘤坏死因子o【

治疗(包括重组人Ⅱ型肿瘤坏死因子受体一抗体融合

蛋白等)已经有成功报道【l4。。EF并腕管综合征，除了
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药物治疗嗜酸性筋膜炎外，如嵌压症状明显，可考虑行

腕管减压、正中神经松解术，但术后仍需继续治疗本

病。否则会因术后炎症反应刺激造成神经嵌压症状加

重。这是临床常见的腕管综合征与嗜酸性筋膜炎引起

的腕管综合征在治疗上的区别。关节炎、关节挛缩应

注意功能锻炼及康复治疗u引。
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