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幼年皮肌炎
第？版本

 1.什麼是幼年皮肌炎 

 1.1什麼是幼年皮肌炎? 
幼年皮肌炎(JDM)是肌肉和皮膚受影響的一種少見病。如果起病年齡小於16歲，則稱為"幼年"。
幼年皮肌炎（JDM）屬於自身免疫性疾病。通常情況下免疫系統用於説明機體抵抗感染。在自身免疫性疾病中，免疫系統異常反應，在
正常組織中過度活化，引起機體組織的發炎，導致組織腫脹甚至破壞。
在皮肌炎中，皮膚和肌肉的小血管受影響，從而引起"皮炎"和"肌炎"。典型的表現為肌肉無力和疼痛，主要侵犯肢帶肌、腰胯部及肩頸
部肌肉。多數病人有典型皮疹。皮疹常常出現在顏面部、眼瞼、指間關節、膝關節和肘關節。皮疹和肌無力往往不是同時發生的：皮疹可
先於或晚於肌無力出現。在少數病人中，可能出現其他器官的小血管炎。
兒童、青少年和成人均可以患皮肌炎，但成人皮肌炎與幼年皮肌炎有差異。30%的成人皮肌炎和惡性腫瘤相關，但幼年皮肌炎與惡性腫
瘤沒有相關性。

 1.2這種病常見嗎？ 
幼年皮肌炎在兒童是一種罕見病，發病率大約為4/100萬。女孩發病較男孩多見，好發年齡為4—10歲，但任何年齡均可發病。所
有國家和種族的兒童均可能患幼年皮肌炎。

 1.3 幼年皮肌炎的病因是什麼？這種病遺傳嗎？為什麼我的孩子得這種病，它能預防嗎？ 
皮肌炎的確切病因並不清楚。目前國際上正在進行許多研究來試圖找到幼年皮肌炎的病因。
皮肌炎目前被認為是一種自身免疫性疾病，其發病可能是多種原因引起的：包括遺傳、暴露於環境中的危險因素如紫外線及感染等。研究
表明有些致病菌（如病毒和細菌）可能觸發免疫系統異常活化。部分幼年皮肌炎病童有家族史，可能患其他自身免疫性疾病（如糖尿病或
關節炎）。然而，家族其他成員發展為皮肌炎的危險性並不增加。
目前尚無有效方法來預防幼年皮肌炎的發生。所以，父母所做的防治措施並不能預防孩子患幼年皮肌炎。

 1.4它有傳染性嗎？ 
幼年皮肌炎不是感染性疾病，所以它是不傳染的。
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 1.5本病主要的臨床表現是什麼？ 
每個幼年皮肌炎病人的症狀是不同的。大多數孩子有:

 疲勞 
病童常常有疲乏無力，表現為運動時活動受限，最終出現日常活動的潛在受限。

 肌痛和肌無力 
四肢近端肌肉、腹部、背部和頸部的肌肉容易受影響。病初病童表現為拒絕走路和參加體育運動，年齡較小的兒童表現為煩躁，需要家長
抱著。隨著疾病的發展，爬樓梯和下床可能都成問題。有些病童患病肌肉可能繃緊變短（攣縮），受影響的四肢不能完全伸展，肘關節及
膝蓋可能固定為屈曲，伴有功能的喪失。

 關節痛、腫脹和僵硬 
大關節和小關節均可能發生發炎反應可導致關節腫脹、疼痛和活動受限。但關節炎治療效果很好，極少發生關節破壞。

 皮疹 
幼年皮肌炎皮疹可表現為眼睛周圍腫脹（眼眶周水腫）和眼瞼紫丁香樣皮疹，也可能是面頰部紅斑（向陽疹）。皮疹也可能出現在身體的
其他部位，如指間關節、膝關節和肘關節，表現為皮膚增厚（高春氏結節 Gottron’s papules）。皮疹可先於肌肉痛和肌無
力之前很早出現。也可出現其他類型的皮疹。在甲床邊緣和上眼瞼可以看見淺表血管的改變，表現為紅色小斑點。皮疹常常在日光照射後
加重（日光過敏），可能發生潰瘍（痛性）。

 鈣質沉著 
在病程中，鈣質沉積在皮下，形成硬性結節，稱為鈣質沉著。有時在起病初即出現。結節頂端可出現潰瘍，有乳白色鈣質流出。一旦出現
鈣化結節則很難治療。

 腹痛 
一些病童可能有腸道受影響，表現為腹痛、便秘。腸道血管受影響者有時可發生嚴重的腹部疾病。

 肺受影響 
因肌無力可發生呼吸道疾病，也可以導致聲音嘶啞、吞咽困難。有時可發生肺炎，甚至呼吸困難。
實際上，在重症病人中，附著在骨骼上的所有肌肉（骨骼肌）都可能受影響，從而發生呼吸、吞咽及發音的問題。因此，聲音嘶啞、進食
及吞咽困難、咳嗽、呼吸困難是非常重要的病情嚴重的表現。

 1.6每個患者表現是相同的嗎？ 
本病病情輕重不一，輕者僅有皮膚改變，不伴有肌無力（無肌炎的皮肌炎），或者僅在體格檢查中才能發現有輕微的肌無力。也可能多部
位受影響，可以影響皮膚、肌肉、肺和內臟。
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