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 1.什么是幼年皮肌炎 

 1.1�是一种什么�的病? 
幼年皮肌炎(JDM)是肌肉和皮肤受累的一种少�病。如果起病年�小于16�，�称�"幼年"。
幼年皮肌炎（JDM）属于自身免疫性疾病。通常情况下免疫系�用于帮助机体抵抗感染。在自身
免疫性疾病中，免疫系�异常反�，在正常��中�度活化，引起机体��的炎症，�致���
�甚至破坏。
在皮肌炎中，皮肤和肌肉的小血管受累，从而引起"皮炎"和"肌炎"。典型的表��肌肉无力和疼痛
，主要侵犯肢�肌、腰胯部及肩�部肌肉。多数病人有典型皮疹。皮疹常常出�在�面部、眼�
、指�关�、膝关�和肘关�。皮疹和肌无力往往不是同��生的：皮疹可先于或晚于肌无力出
�。在少数病人中，可能出�其他器官的小血管炎。
儿童、青少年和成人均可以患皮肌炎，但成人皮肌炎与幼年皮肌炎有差异。30%的成人皮肌炎和
�性�瘤相关，但幼年皮肌炎与�性�瘤没有相关性。

 1.2�种病常��？ 
幼年皮肌炎在儿童是一种罕�病，�病率大��4/100万。女孩�病�男孩多�，好�年��4̶
10�，但任何年�均可�病。所有国家和种族的儿童均可能患幼年皮肌炎。

 1.3 幼年皮肌炎的病因是什么？�种病���？�什么我的孩子得�种病，它能�防�？ 
皮肌炎的确切病因并不清楚。目前国�上正在�行�多研究来��找到JDM的病因。
皮肌炎目前被��是一种自身免疫性疾病，其�病可能是多种原因引起的：包括��易感性、暴
露于�境中的危�因素如紫外�及感染等。研究表明有些致病菌（如病毒和�菌）可能触�免疫
系�异常活化。部分JDM患儿有家族史，可能患其他自身免疫性疾病（如糖尿病或关�炎）。然
而，家族其他成��展�皮肌炎的危�性并不增加。
目前尚无有效方法来�防JDM的�生。所以，父母所做的防治措施并不能�防孩子患JDM。

 1.4它有�染性�？ 
幼年皮肌炎不是感染性疾病，所以它是不�染的。
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 1.5本病主要的�床表�是什么？ 
每个JDM病人的症状是不同的。大多数孩子有:

 疲� 
患儿常常有疲乏无力，表��运��活�受限，最�出�日常活�的潜在受限。

 肌痛和肌无力 
四肢近端肌肉、腹部、背部和�部的肌肉容易受累。病初患儿表��拒�走路和参加体育运�，
年��小的儿童表���躁，需要家�抱着。随着疾病的�展，爬楼梯和下床可能都成��。有
些患儿患病肌肉可能���短（挛�），受累的四肢不能完全伸展，肘关�及膝盖可能固定�屈
曲位，伴有功能的�失。

 关�痛、��和僵硬 
大关�和小关�均可能�生炎症。炎性反�可�致关���、疼痛和活�受限。但关�炎治�效
果很好，极少�生关�破坏。

 皮疹 
JDM皮疹可表��眼睛周���（眶周水�）和眼�紫丁香�皮疹，也可能是面�部�斑（�部
皮疹）。皮疹也可能出�在身体的其他部位，如指�关�、膝关�和肘关�，表��皮肤增厚（
高春氏征，Gottron’s征）。皮疹可先于肌肉痛和肌无力之前很早出�。也可出�其他类型的皮疹
。在甲床��和上眼�可以看�浅表血管的改�，表���色小斑点。皮疹常常在日光照射后加
重（日光�敏），可能�生��（痛性）。

 ��沉着 
在病程中，��沉�在皮下，形成硬性��，称���沉着。有�在起病初即出�。���端可
出���，有乳白色��流出。一旦出��化���很�治�。

 腹痛 
一些患儿可能有�道受累，表��腹痛、便秘。�道血管受累者有�可�生�重的腹部疾病。

 肺受累 
因肌无力可�生呼吸道疾病，也可以�致声音嘶�、吞咽困�。有�可�生肺炎，甚至呼吸困�
。
��上，在重症病人中，附着在骨骼上的所有肌肉（骨骼肌）都可能受累，从而�生呼吸、吞咽
及�音的��。因此，声音嘶�、�食及吞咽困�、咳嗽、呼吸困�是非常重要的病情�重的表
�。

 1.6每个患者表�是相同的�？ 
本病病情�重不一，�者�有皮肤改�，不伴有肌无力（无肌炎的皮肌炎），或者�在体格��
中才能��有�微的肌无力。也可能多部位受累，可以累及皮肤、肌肉、肺和内�。
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