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属科室风湿免疫科病因本病病因尚未明了。目前多认为其发

病与免疫异常有关，如一些患者中可出现高丙种球蛋白血症

、循环免疫复合物增高、补体低下、类风湿因子阳性，或同

时伴发一些自身免疫性疾病，这些都支持本病系一种免疫性

疾病。对于本病的归属，有认为本病属硬皮病病谱中的一个

类型，即介于局限性硬皮病与系统性硬皮病之间，有些患者

在病程中可转化为系统性硬皮病。但多数学者认为其不属于

硬皮病的一种独立疾病。病理 本病主要病变在筋膜，呈现胶

原纤维增生、变厚、硬化，血管四周有灶性淋巴细胞、浆细

胞和组织细胞，部分有不等量嗜酸性粒细胞浸润，可见细血

管扩张和增生。筋膜中增生的胶原组织可伸向皮下脂肪小叶

间隔内，使部分脂肪小叶可包裹在硬化损害内。直接免疫荧

光检查显示筋膜和肌间隔中有IgG、C3的沉积，真皮深部与

皮下脂肪中的血管四周有IgM、C3沉积，真皮表皮交界部位

可见IgM沉积。 以男性多见，男女之比约为2∶1。发病年龄

以30～60岁为多。发病前常有过度劳累史，剧烈运动、外伤

、受寒及上呼吸道感染等亦可能诱发本病。 常以肢体皮肤肿

胀、绷紧、发硬起病，或兼有皮肤红斑及关节活动受限。病

变初发部位以下肢尤以小腿下部为多见，其次为前臂，少数

从股部、腰腹部或足背等处起病。病程中累及四肢者约占95

％，手足部占48％，躯干部占43％，面部通常不受累及。损

害特征为皮下深部组织硬肿，边缘局限或弥漫不清。患肢上

举时，病损表面凹凸不平，沿浅静脉走向部位可见坑道状凹



陷。患区皮肤可捏起，纹理正常，亦可伴不同程度色素沉着

。 一般无明显全身症状，少数患者可伴关节或肌肉酸痛、乏

力、低热等。病变累及关节四周时可致关节挛缩和功能障碍

。有报道肺、食管、肝、脾、甲状腺和骨髓也可受累，超声

心动图检出心包积液病例，肺功能检查有显示阻塞为主的混

合性通气障碍等。 红细胞计数轻度减少，白细胞计数正常，

嗜酸性粒细胞明显增高。血沉增快，丙种球蛋白增高，IgG和

／或IgM增高，循环免疫复合物增高，类风湿因子、抗核抗

体少数阳性。血清肌浆酶CPK和AST少数增高，24小时尿肌酸

排出量少数可轻度升高。甲皱微循环检查显示管袢变短，畸

形支增多，部分袢顶淤血，血流呈粒状，流速变慢，血粘度

增高。 根据患区特有的皮下深部组织硬肿及皮面有与浅静脉

走向一致的线状凹陷，伴局部酸胀，结合发病前常有过度劳

累、外伤、受寒等诱因，不难诊断，必要时作病损活组织检

查协助诊断。 本病有时需与成人硬肿病相鉴别，后者常起病

于颈项部，随后波及面、躯干，最后累及上、下肢；皮损呈

弥漫性非凹陷性肿胀、发硬；发病前常有上呼吸道感染史；

组织病理显示胶原纤维肿胀、均质化，其间隙布满酸性粘多

糖基质。此外，本病尚需与皮肌炎相鉴别，后者肌肉病变往

往以肩胛带和四肢近端为主；上眼睑有水肿性紫红色斑和手

背、指节背的Gottron征；血清肌浆酶如CPK、LDH和AST以

及24小时尿肌酸排出量显著增高等。 丹参注射液16～20m1

（2ml、生药4g）加入低分子右旋醣酐500ml作静脉滴注，每

日1次，10次为一疗程，连续3～6个疗程常有较好效果。甲氰

咪胍或雷尼替丁口服或静脉滴注对部分病例有效。对早期病

例采用肾上腺皮质激素有一定效果，常用泼尼松，每日30



～60mg，连服1～3个月。非类固醇抗炎剂对缓解关节、肌肉

酸痛有辅助作用。其他亦可酌情采用秋水仙碱（1～1．5mg/

日）、青霉胺（0．25～1．0g/d）或中药积雪甙等。 避免过

度劳累、外伤、受冷等。对有关节活动受限患者应嘱加强体

疗并辅以物理治疗。 100Test 下载频道开通，各类考试题目直

接下载。详细请访问 www.100test.com 


