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　　患者，男，５７岁，因“全身多关节对称性肿痛伴四肢乏力、肌
肉酸痛２周”于２０１５年５月首次就诊于我科。患者２周前开始
出现双侧手多关节、肩关节、肘关节肿痛，曾至外院予消炎止痛

等对症治疗后症状无明显改善，后关节肿痛逐渐加重，并累及

双侧膝、踝关节，伴乏力、肌肉酸痛、肢体活动困难，同时出现双

侧手掌、指腹、甲周及背部皮疹，来我院就诊。入院体格检查：体

温３６．５℃，脉搏８６次／分，呼吸１８次／分，血压１３４／７５ｍｍＨｇ。肿
痛关节局部皮肤温度升高，伴双侧手掌指关节、双侧肘关节伸

侧面鲜红色皮疹，双侧手指甲增厚、甲周轻度红肿，四肢活动困

难，双下肢水肿；心、肺、腹体格检查未见明显异常。辅助检查

结果示：自身抗体：抗核抗体及抗ＪＯ１抗体（＋）；肌酶：肌酸激
酶（ＣＫ）３４５７Ｕ／Ｌ（２６～１７４Ｕ／Ｌ，括号内为正常参考值范围，以
下相同），肌酸激酶同工酶（ＣＫＭＢ）６９．１Ｕ／Ｌ（０～２０Ｕ／Ｌ），
α羟丁酸脱氢酶（ＨＢＤＨ）３８６Ｕ／Ｌ（９５～２５５Ｕ／Ｌ），乳酸脱氢酶
（ＬＤＨ）４９１Ｕ／Ｌ（９５～２４５Ｕ／Ｌ）；肝功能：ＡＬＴ１５１Ｕ／Ｌ（９～
５０Ｕ／Ｌ），ＡＳＴ２８９Ｕ／Ｌ（１５～４５Ｕ／Ｌ）。肌电图检查：肌源性损害
（运动单位电位呈现低波幅、短时限多相波，募集充分但波幅

低）。临床诊断考虑为皮肌炎。予甲泼尼龙（５００ｍｇ每天１次
静脉滴注，共３天）冲击治疗、球蛋白（２０ｍｇ每天１次静脉滴注
，共５天）、甲氨蝶呤（１５ｍｇ每周１次口服）、环孢素（５０ｍｇ每天
２次口服）、免疫吸附治疗（ＨＡ２８０珠海建帆免疫吸附柱，３次）
及其他对症治疗后症状缓解，肌酶恢复正常。予强的松（１０ｍｇ
每天１次口服）、环孢素（５０ｍｇ每天２次口服）、甲氨蝶呤（１０ｍｇ
每周１次口服）维持治疗２年半后自行停药。停药半年后患者
再次出现四肢酸痛乏力、活动困难。肌酶检查结果示：ＣＫ
３２９２Ｕ／Ｌ、ＣＫＭＢ９８．４Ｕ／Ｌ、ＨＢＤＨ３９６．２Ｕ／Ｌ、ＬＤＨ５８９．２Ｕ／Ｌ。
考虑病情复发，予甲泼尼龙（４０ｍｇ每天１次口服）、吗替麦考酚
脂片（０．２５ｇ每天３次口服）、环磷酰胺（０．８ｇ每月１次静脉滴
注）及免疫吸附治疗（３次）。治疗 ２０天后，患者开始出现发
热，体温最高达３８．７℃，伴右侧大腿窝上１０ｃｍ处肌肉红肿
热痛。体格检查示：体温波动于３８．７～３９．８℃，心率波动于７８
～９０次／分，右侧大腿窝上１０ｃｍ处明显肿胀，局部皮肤温度
升高，肤色潮红，肿胀部位压痛，右侧髌上１０ｃｍ腿围５７ｃｍ，左
侧髌上１０ｃｍ腿围５２ｃｍ。血常规：白细胞计数５．８８×１０９／Ｌ
［（３．６～９．７）×１０９／Ｌ］，中性粒细胞比例７６．９％，血小板计数
３２０×１０９／Ｌ［（１２５～３５０）×１０９／Ｌ］；肝功能：ＡＬＴ１４８Ｕ／Ｌ，ＡＳＴ

２５７Ｕ／Ｌ。肌酶：ＣＫ３０４９．９Ｕ／Ｌ、ＣＫＭＢ６６．０２Ｕ／Ｌ、ＨＢＤＨ
５７５．１Ｕ／Ｌ、ＬＤＨ５１７．７Ｕ／Ｌ；血培养：未见细菌生长；真菌Ｄ葡
聚糖４５．５ｐｇ／ｍｌ；降钙素原０．４６ｎｇ／ｍｌ；红细胞沉降率１００ｍｍ／ｈ
（＜１５ｍｍ／ｈ），Ｃ反应蛋白５６．３９ｍｇ／Ｌ（０～６ｍｇ／Ｌ）。考虑诊断
为“皮肌炎合并急性蜂窝织炎”，予头孢哌酮他唑巴坦（４ｇ每天
１次静脉滴注）、强的松（５０ｍｇ每天１次口服）、吗替麦考酚脂
（０．２５ｇ每天３次口服）。治疗３天后患者仍反复发热，呈间歇
性发作，体温最高可达４０．３℃。右侧大腿肿胀面积持续性扩
大，腿围增加至６５ｃｍ。右侧大腿肌肉活检结果示：慢性炎症急
性活动，局部可见肉芽肿形成伴出血，周边可见横纹肌组织（图

１Ａ）。对比健侧上肢肌肉活检结果示：少量横纹肌组织及纤维
组织（图１Ｂ）。右侧大腿 ＭＲＩ检查示：肌肉及肌筋膜间隙见散
在片絮状异常信号影，以大收肌为著，Ｔ１呈等信号，快速自旋回
波Ｔ２呈稍高信号影，边界模糊不清；未见肿物及结节信号影；
皮下脂肪层内见片状稍高信号影（图２Ａ）。经多学科会诊后考
虑诊断为坏死性筋膜炎（ＮＦ）。根据文献［１］报道的 ＮＦ常见感
染类型调整使用万古霉素（１ｇ每２ｈ１次静脉滴注）抗感染治
疗，并立即进行右大腿感染灶清创 ＋负压引流术（共行６次），
高压氧舱治疗３次。术后组织病理检查结果示：（右侧大腿炎
性组织）符合ＮＦ。术后引流液查结核杆菌 ＤＮＡ定性（＋），多
次血培养、坏死组织细菌培养、真菌培养、结核杆菌培养、结核

菌素试验皮试、结核感染Ｔ细胞斑点试验（ＴＳＰＯＴ．ＴＢ）检查结
果等均未见异常，考虑存在结核杆菌感染的可能，调整抗感染方

案为“利福平（０．４５ｇ每天１次口服）＋吡嗪酰胺（０．４５ｇ每天
１次口服）＋乙胺丁醇（０．７５ｇ每天１次口服）＋异烟肼（３００ｍｇ
每天１次口服）”，并停用抗生素，经抗结核治疗后患者发热、右
大腿肿痛逐渐消退，于２０１８年９月病情好转出院。出院后随访
半年，肢体状况良好，活动正常。复查右侧大腿ＭＲＩ结果示：肌
肉、筋膜间隙及周围皮下脂肪内仍见散在片絮状异常信号影，

范围较前减小，信号较前相仿，Ｔ１呈等信号，Ｔ２／ＦＳＥ呈稍高信
号影，边界模糊不清；未见肿物及结节信号影（图２Ｂ）。

图１　患者大腿肌肉活检结果（Ａ：右侧，Ｂ左侧；ＨＥ染色，×２００）
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图２　患者右侧大腿ＭＲＩ检查结果（Ａ：术前；Ｂ：术后半年）

　　讨　　论
皮肌炎是一组获得性、炎症性肌肉疾病，其特征是慢性肌

肉炎症伴肌无力，可并发皮肤血管炎等。ＮＦ在临床较为少见，
是由多种细菌入侵引起的以皮肤、皮下组织及深浅筋膜进行性

坏死为特征的软组织感染，其发展迅速、病情凶险［２］。皮肌炎

出现ＮＦ时可能并发有皮肤血管炎，引起局部血管闭塞，导致皮
肤组织微循环障碍，外部感染源经皮肤进入组织最终导致 ＮＦ；
另一个可能原因为免疫功能障碍者在长期使用糖皮质激素类

药物及免疫抑制剂时发生感染的风险增高［３］，感染的细菌可通

过血运播散至其他组织部位；而皮肌炎合并感染往往是复杂的，

其感染可由结核分枝杆菌、水痘带状疱疹病毒等引起［４］。四肢

筋膜由于组织致密，容易导致细菌聚集［５］，最终可能发生ＮＦ。
肢体ＮＦ早期表现大多为非特异性，很难与丹毒、蜂窝织炎

鉴别，三者均有皮肤红肿、发热、疼痛等表现，鉴别点在于ＮＦ的
病变部位可达筋膜层，可伴有全身中毒症状、血性水疱、异味分

泌液等；丹毒主要是由于链球菌等引起的真皮浅层淋巴管感

染，病变部位边界清晰；而蜂窝织炎的主要病变部位为真皮及

皮下组织，但三者之间在疾病早期的区别并不明显，导致临床

诊断困难。为了能更准确地诊断ＮＦ，有学者提出了 ＮＦ诊断的
评分标准（表１）［６］。本病例评分为９分，并结合影像、病理检查
结果才明确诊断，提示我们在高度怀疑ＮＦ时，也需完善影像学
和病理学检查等，以避免漏诊、误诊。在明确诊断后，需进行病

原学检测以寻找感染源。令人意外的是，该病例整个过程仅在

一次术后引流液中检测出结核杆菌 ＤＮＡ定性阳性，其余结核
相关检测均为阴性，但经抗结核治疗后病情好转，提示我们在

寻找ＮＦ的感染源时，应结合基础疾病进行相关高危的感染因
素进行筛查，如结核杆菌、疱疹病毒等。

对ＮＦ的治疗，为了避免病情急剧加重，需要早期使用广谱
抗生素，并且尽早清创［７］，同时积极寻找感染源以调整治疗方

案。对于 ＮＦ的清创，如术中出现筋膜完整性丧失、筋膜灰白
色、洗碗水色脓液、恶臭分泌物、坏死、明显水肿等典型表现，需

对这类病灶进行清除［８９］，同时使用负压引流，有利于创面恢复

及控制感染［１０］。

综上所述，对于皮肌炎出现肢体疼痛、肿胀、发热等情况

时，需高度怀疑ＮＦ可能，并且及早进行抗感染、清创引流治疗。

表１　ＮＦ诊断的评分标准

项目 评分（分）

实验室参数

Ｃ反应蛋白　　＞１５００ｍｇ／Ｌ ４
白细胞计数　　＜１５×１０９／Ｌ ０
　　　　　　　 １５～２５×１０９／Ｌ １
　　　　　　　＞２５×１０９／Ｌ ２
红细胞计数　　＜４×１０１２／Ｌ １
血红蛋白　　　＞１３５ｇ／Ｌ ０
　　　　　　　 １１０～１３５ｇ／Ｌ １
　　　　　　　＜１１０ｇ／Ｌ ２
肌酐　　　　　＜１３５ｍｍｏｌ／Ｌ ２
纤维蛋白　　　＞７５００ｇ／Ｌ ２

临床参数

疼痛　　　　　轻度／无 ０
　　　　　　　中度 １
　　　　　　　强烈 ２
体温　　　　　≤３７．５℃ ０
　　　　　　　３７．６～３７．９℃ １
　　　　　　　≥３８℃ ２
心率　　　　　＞１００次／ｍｉｎ １
急性肾损伤征象　　有／无 １／０

　　注：≥８分：强烈怀疑ＮＦ；６～７分：怀疑ＮＦ；≤５分：排除ＮＦ
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ｎｅｃｒｏｔｉｓｉｎｇｆａｓｃｉｉｔｉｓ（ＬＲＩＮＥＣ）ｓｃｏｒｅｆｏｒｔｈｅａｓｓｅｓｓｍｅｎｔｏｆｅａｒｌｙ
ｎｅｃｒｏｔｉｓｉｎｇｆａｓｃｉｉｔｉｓ：ａｓｙｓｔｅｍａｔｉｃｒｅｖｉｅｗｏｆｔｈｅｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ［Ｊ］．ＡｎｎＲ
ＣｏｌｌＳｕｒｇＥｎｇｌ，２０１７，９９（５）：３４１３４６．

［８］ＨｅｒｒＭ，ＧｒａｂｅｉｎＢ，ＰａｌｍＨＧ，ｅｔａｌ．Ｎｅｃｒｏｔｉｚｉｎｇｆａｓｃｉｉｔｉｓ．２０１１ｕｐｄａｔｅ
［Ｊ］．Ｕｎｆａｌｌｃｈｉｒｕｒｇ，２０１１，１１４（３）：１９７２１６．

［９］ＲｙｓｓｅｌＨ，ＧｅｒｍａｎｎＧ，ＫｌｏｅｔｅｒｓＯ，ｅｔａｌ．Ｎｅｃｒｏｔｉｚｉｎｇｆａｓｃｉｉｔｉｓｏｆｔｈｅ
ｅｘｔｒｅｍｉｔｉｅｓ：３４ｃａｓｅｓａｔａｓｉｎｇｌｅｃｅｎｔｒｅｏｖｅｒｔｈｅｐａｓｔ５ｙｅａｒｓ［Ｊ］．Ａｒｃｈ
ＯｒｔｈｏｐＴｒａｕｍａＳｕｒｇ，２０１０，１３０（１２）：１５１５１５２２．

［１０］付焱，王自兵，张冰，等．改良负压封闭引流术治疗肛周坏死性筋膜
炎的临床疗效观察［Ｊ］．中华结直肠疾病电子杂志，２０１９，８（１）：５４
５７．

（收稿日期：２０１９０６１０）

（本文编辑：张一冰）
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