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伴抗 Ku或抗 PM‑Scl抗体阳性硬化性肌炎
临床及病理学特征分析

张歆雨 赵亚雯 张巍 王朝霞 袁云

【摘要】 目的 总结抗 Ku或抗 PM‑Scl抗体阳性硬化性肌炎患者临床表现及骨骼肌组织病理学特

征。方法与结果 回顾分析 2010年 1月至 2023年 3月北京大学第一医院明确诊断的 70例硬化性肌炎

患者临床资料，中位发病年龄 36.00（20.75，51.25）岁，77.14%（54/70）以肌无力首发，且以四肢近端肌无

力为主［74.29%（52/70）］，多呈轻至中度［77.14%（54/70）］；52.86%（37/70）病程中伴疲劳感、皮肤受累等

全身症状；血清肌酸激酶中位值为 2775.00（995.50，4995.75）U/L，32.86%（23/70）抗 Ku抗体阳性、65.71%
（46/70）抗 PM‑Scl抗体阳性、1.43%（1/70）二者皆阳性，27.14%（19/70）同时合并其他肌炎抗体阳性。组

织病理改变以炎症性［41.43%（29/70）］或坏死性［24.29%（17/70）］肌病样改变为主，呈肌纤维萎缩

［91.43%（64/70）］、坏死［68.57%（48/70）］和再生［85.71%（60/70）］。抗 Ku抗体阳性与抗 PM‑Scl抗体阳

性患者症状与体征以及骨骼肌组织病理学特征比较，抗 Ku抗体阳性患者女性（χ2 = 4.381，P = 0.036）和

补体 C5b9沉积（χ2 = 4.725，P = 0.030）比例高于抗 PM‑Scl抗体阳性患者。结论 伴抗 Ku或抗 PM‑Scl抗
体阳性硬化性肌炎患者多于中青年期发病，表现为四肢近端轻至中度肌无力，骨骼肌炎症性或坏死性肌

病样损害为特征性病理改变；与抗 PM‑Scl抗体阳性患者相比，抗 Ku抗体阳性硬化性肌炎患者以女性居

多且骨骼肌补体沉积更为明显。

【关键词】 肌炎； 硬皮病，系统性； 抗体； 肌无力； 病理学； 免疫组织化学
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【Abstract】 Objective To summarize the clinical manifestations and histopathological
characteristics of skeletal muscle in scleromyositis patients with positive anti‑Ku or anti‑PM‑Scl antibodies.
Methods and Results Retrospective collection of clinical data from 70 scleromyositis patients diagnosed
at Peking University First Hospital from January 2010 to March 2023, analysis showed the average onset
age of patients was 36.00 (20.75, 51.25) years old. The initial symptoms of 77.14% (54/70) patients was
mainly in the proximal limbs myasthenia [74.29% (52/70)], mild to moderate [77.14% (54/70)], and 52.86%
(37/70) patients had systemic symptoms such as fatigue or skin involvement during the course of the
disease. The serum creatine kinase (CK) level was 2775.00 (995.50, 4995.75) U/L. About 32.86% (23/70)
were positive for anti ‑Ku antibody, 65.71% (46/70) were positive for anti ‑ PM ‑Scl antibody, 1.43% (1/70)
were both positive, and 27.14% (19/70) could also had increased level of other myositis antibodies. The
main histopathological changes were inflammatory [41.43% (29/70)] or necrotic [24.29% (17/70)] myopathic
pathological changes, presenting as muscle fiber atrophy [91.43% (64/70)], necrosis [68.57% (48/70)] or
regeneration [85.71% (60/70)]. Comparison of symptoms, signs and histopathological characteristics of
skeletal muscle between patients with positive anti ‑ Ku antibody and with positive anti ‑ PM ‑ Scl antibody,
female proportion (χ2 = 4.381, P = 0.036) and C5b9 deposition damage (χ2 = 4.725, P = 0.030) were higher in
the former than those in the latter. Conclusions Scleromyositis patients with positive anti‑Ku or anti‑PM‑
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Scl antibodies mostly started in young and middle age, mainly manifesting as mild to moderate myasthenia
in the proximal limbs, and skeletal muscle inflammatory or necrotic myopathic lesions as characteristic
pathological changes. Compared with positive anti ‑ PM ‑ Scl antibody patients, positive anti ‑ Ku antibody
scleromyositis patients were mainly female, and skeletal muscle complement deposition was more notable.

【Key words】 Myositis; Scleroderma, systemic; Antibodies; Muscle weakness; Pathology;
Immunohistochemistry

This study was supported by Peking University Health Science Center Youth Science and Technology
Innovation Training Fund (No. BMU2020PYB012).

Conflicts of interest: none declared

系统性硬化（SSc）是一种以小血管病变、免疫功

能失调和多器官广泛纤维化为特征的自身免疫性

疾病，又称硬皮病，具有临床异质性［1］。肌炎也是一

种临床异质性较大的自身免疫性肌肉病，包括免疫

坏死性肌病、抗合成酶综合征、皮肌炎和包涵体肌

炎［2］。长期临床实践发现，部分系统性硬化患者可

与肌炎重叠发生，即系统性硬化/肌炎重叠综合征，

或称硬化性肌炎（scleromyositis）［3］。硬化性肌炎的

临床表现复杂多样，易与单纯系统性硬化或肌炎相

混淆，抗 Ku抗体和抗 PM‑Scl抗体（又称抗多发性肌

炎/系统性硬化抗体）是相对特异的实验室指标，但

这两项指标目前并未被纳入诊断与分类标准［4‑5］。

由于目前对抗 Ku抗体或抗 PM‑Scl抗体阳性硬化性

肌炎，特别是骨骼肌组织病理的专项研究较少，使

适用于此类患者的指南或共识缺乏，为提高对该疾

病的认识，减少漏诊、误诊，本研究以北京大学第一

医院近 10余年诊断与治疗的 70例血清抗 Ku抗体和

（或）抗 PM‑Scl抗体阳性硬化性肌炎患者为对象，总

结分析其临床表现与骨骼肌组织病理学特征，以为

临床医师提供参考。

对象与方法

一、研究对象

1.纳入与排除标准 （1）表现有肢体无力和

（或）肌肉疼痛，伴或不伴皮肤受累，或血清肌酸激

酶（CK）升高（正常参考值 25 ~ 195 U/L），或四肢骨

骼肌 MRI显示肌肉水肿改变。（2）血清抗 Ku抗体和

（或）抗 PM‑Scl抗体阳性。（3）经骨骼肌组织活检明

确诊断。（4）排除因甲状腺疾病、感染、中毒或药物

所致获得性肌肉损害，以及遗传性肌肉病致病性基

因变异患者（如 DYSF、CAPN3或 ETFDH基因变异）。

（5）本研究所采集骨骼肌标本经北京大学第一医院

伦理委员会审核批准（审批号：2019-181），所有患

者或其监护人对各项检查知情同意并签署知情同

意书。

2.一般资料 选择 2010年 1月至 2023年 3月我

院神经内科明确诊断的硬化性肌炎患者共 70例。

（1）性别与年龄：男性 27例，女性 43例；发病年龄为

1 ~ 79岁，中位值 36.00（20.75，51.25）岁，不同年龄段

所 占 比 例 0 ~ 10 岁 5 例（7.14%）、11 ~ 20 岁 15 例

（21.43%）、21 ~ 30岁 11例（15.71%）、31 ~ 40岁 8例
（11.43%）、41 ~ 50岁 14例（20%）、51 ~ 60例 11例

（15.71%）、61 ~ 70 岁 5 例（7.14%）、71 ~ 80 岁 1 例

（1.43%）。（2）病程：< 1 个月 5例（7.14%）、1 ≤病程 <
3 个月 8例（11.43%）、3 ~ 6 个月 13例（18.57%）、>
6 个月 44例（62.86%）。（3）骨骼肌症状：87.14%（61/
70）患者存在一种或多种骨骼肌症状，肌无力占

77.14%（54/70），其中，轻度 33例、中度 21例，上肢无

力 8例、下肢无力 19例、四肢无力 27例，以近端肌无

力为主者 52例、远端肌无力 2例；其他骨骼肌症状

包 括 颈 部 无 力 51.43%（36/70）、肌 肉 疼 痛 32.86%
（23/70）、吞咽困难 21.43%（15/70）、肌萎缩 17.14%
（12/70）、呼吸困难 15.71%（11/70）。极少数病例呈

现 面 肌 无 力（5.71%，4/70）或 翼 状 肩 胛（2.86%，2/
70）。（4）全身症状：52.86%（37/70）患者伴一种或多

种全身症状，皮肤受累占 28.57%（20/70）、关节受累

27.14%（19/70）、体重减轻 21.43%（15/70）、疲劳感

14.29%（10/70）、间 质 性 肺 病 12.86%（9/70）、发 热

11.43%（8/70）、雷诺现象 11.43%（8/70）、心悸 1.43%
（1/70）。（5）肌酸激酶检测：受检者 62例，血清水平

于 18 ~ 31 851 U/L，中 位 值 2775.00（995.50，
4995.75）U/L。（6）免疫学指标：共 31例行血清抗核

抗体（ANA）检测，阳性者占 64.52%（20/31）。所有

患者均行血清抗 Ku和抗 PM‑Scl抗体检测，32.86%
（23/70）抗 Ku抗体阳性、65.71%（46/70）抗 PM‑Scl抗
体阳性、二者均阳性仅为 1.43%（1/70）；伴其他肌炎
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抗体阳性者占 27.14%（19/70），分别为抗 Ro‑52抗体

（10例）、抗组氨酰 tRNA合成酶（Jo‑1）抗体（2例）、抗

Mi‑2α抗体（1例）、抗苏氨酰 tRNA合成酶（PL‑7）抗

体（1例）、抗异亮氨酰 tRNA合成酶（OJ）抗体（1例）、

抗甘氨酰 tRNA合成酶（EJ）抗体（1例）、抗 Mi‑2α抗

体合并抗 Ro‑52抗体（1例）、抗信号识别颗粒（SRP）
抗体合并抗 Ro‑52抗体（1例）和抗 PL‑7抗体合并抗

EJ抗体（1例）。除 1例抗 Ku和抗 PM‑Scl抗体均阳

性外，余 69例根据是否合并抗 Ku抗体或抗 PM‑Scl
抗体分为抗 Ku抗体阳性组（23例）和抗 PM‑Scl抗体

阳性组（46例），各项指标比较，仅性别一项抗 Ku抗
体阳性组女性比例高于抗 PM‑Scl抗体阳性组（P =
0.036），其余指标组间差异无统计学意义（均 P >
0.05，表 1）。

二、研究方法

1.组织病理学检查 （1）HE染色：观察骨骼肌

病理改变，包括肌束衣水肿、肌束衣结缔组织增生、

肌束衣炎性细胞浸润、肌内衣增生、肌纤维萎缩、肌

纤维肥大、肌纤维坏死、肌纤维再生等病理改变；半

定量计数分为 4 个等级，无（肌纤维异常比例为

0%）、少 数（0% < 肌 纤 维 异 常 比 例 < 3%）、部 分

（3% ≤肌纤维异常比例 ≤ 10%）和许多（肌纤维异常

比例 > 10%）［6］。（2）免疫组化染色：主要观察膜攻击

复合物（MAC，也称 C5b9）沉积，以及主要组织相容

性复合体Ⅰ（MHCⅠ）、CD3+T淋巴细胞、CD4+T淋巴

细胞、CD8+T淋巴细胞、CD20+B淋巴细胞、CD68+巨

噬细胞表达变化；半定量计数分为 4 个等级，正常

［< 5 个浸润细胞/高倍视野（HPF）］、少数（5 ~ 20 个

浸润细胞/HPF）、部分（21 ~ 50 个浸润细胞/HPF）和

许 多（> 50 个 浸 润 细 胞/HPF）［6］。 同 时 ，观 察 抗

dystrophin‑N、‑C、‑R，α‑、β‑、γ‑sarcoglycan，dysferlin
和结蛋白表达。

2.辅助检查 包括肌电图（有无神经源性或肌

源性损害）、心电图（有无心脏传导异常）、超声心动

图（有无心脏结构病变）和骨骼肌 MRI（肌肉组织有

无脂肪浸润或水肿改变）等检查。

3.统计分析方法 采用 SPSS 19.0统计软件进

行数据处理与分析。计数资料以相对数构成比（%）
或率（%）表示，采用 χ2检验或 Fisher确切概率法。

采用 Kolmogorov‑Smirnova检验行正态性检验，呈正

态分布的计量资料以均数 ±标准差（x ± s）表示，采

用两独立样本的 t检验；呈非正态分布的计量资料

以中位数和四分位数间距［M（P25，P75）］表示，采用

Mann‑Whitney U检验。以 P ≤ 0.05为差异有统计学

意义。

结 果

一、辅助检查

两组患者病程中均伴不同程度生物电和影像

学异常改变。（1）肌电图：抗 Ku抗体阳性组呈肌源性

损害 11/14例、神经源性损害 1/14例、正常 2/14例，

抗 PM‑Scl抗体阳性组为 19/26例、2/26例和 5/26例。

观察指标

性别［例（%）］
男性

女性

发病年龄［M（P25，P75），岁］

病程 ≥ 3 个月［例（%）］
肌无力症状［例（%）］
全身症状［例（%）］
ANA检测

ANA阳性［例（%）］
血清 CK［M（P25，P75），U/L］
合并其他肌炎抗体［例（%）］

抗 Ku抗体阳性组（n = 23）

5（21.74）
18（78.26）

33.00（ 21.00， 53.00）
18（78.26）
20（86.96）
16（69.57）

12
8（8/12）

3599.00（2339.50，4901.75）
7（30.43）

抗 PM‑Scl抗体阳性组（n = 46）

22（47.83）
24（52.17）

36.00（ 19.50， 49.25）
38（82.61）
34（73.91）
21（45.65）

18
11（11/18）

1660.00（703.00，5029.25）
11（23.91）

χ2或 Z值

4.381

‑ 0.446
0.012*
0.338
3.526

—

‑ 1.927
0.338

P值

0.036

0.656
0.913
0.561
0.060

1.000
0.054
0.561

表 1 抗 Ku抗体阳性组与抗 PM‑Scl抗体阳性组患者一般资料的比较

Table 1. Comparison of general data in patients between anti ‑ Ku antibody positive group and anti ‑ PM ‑ Sclantibody positive group

—，Fisher's exact probability，Fisher确切概率法。*adjusted χ2 value，校正 χ2值。Mann‑Whitney U test for comparison of age of
onset and serum CK, and χ2 test for comparison of others，发病年龄和血清 CK的比较采用Mann‑Whitney U检验，其余各项的比
较采用 χ2检验。ANA，anti‑nuclear antibody，抗核抗体；CK，creatine kinase，肌酸激酶
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（2）心电图：两组共有 6例接受心电监测，抗 Ku抗体

阳性组仅见左心室高电压（1例）；抗 PM‑Scl抗体阳

性组心电变化呈多样性，包括窦性心动过速（2例）、

左心室高电压（1例）、预激综合征（1例）或完全性右

束支传导阻滞（1例）。（3）超声心动图：抗 Ku抗体阳

性组（共 4例）主要表现为室间隔基底段增厚、主动

脉瓣钙化伴少量反流、二尖瓣反流（1例），升主动脉

增宽、左心室舒张功能减低、三尖瓣及主动脉瓣轻

度反流（1例），或无明显异常（2例）；抗 PM‑Scl抗体

阳性组（共 3例）可见左心室舒张功能降低（1例），左

心房偏大、二尖瓣及三尖瓣中度反流（1例），左心室

增大和舒张功能降低（1例）。（4）肌肉 MRI：抗 Ku抗
体阳性组仅有 1例行双侧大腿 MRI检查，呈弥漫性

轻度脂肪浸润、水肿（图 1a，1b）；抗 PM‑Scl抗体阳性

组 6例主要表现为大腿肌肉弥漫性萎缩、脂肪浸润

（1例），轻度（1例）至中重度（1例）水肿（图 1c，1d），

大腿肌群、盆底肌群、臀部肌群广泛性脂肪浸润、水

肿（1例），臀部和大腿肌肉明显萎缩、水肿（1例），大

腿后肌群和前肌群股中间肌脂肪浸润明显（1例）。

二、组织病理学检查

本组 70例患者均行骨骼肌组织活检术，最终有

68例获得取材部位记录，主要包括左侧肱二头肌

（31例）及筋膜（3例）、右侧肱二头肌（11例）、左侧股

四头肌（7例）、右侧股四头肌（8例）及筋膜（1例）、左

侧腓肠肌（3例）、左侧股外侧肌（2例）、右侧股外侧

肌（1例）、右侧半腱肌（1例）。（1）HE染色（70例）：光

学显微镜下可见炎症性［41.43%（29/70）］或坏死性

［24.29%（17/70）］肌病样改变，部分患者呈轻微炎症

反应（9例）或肌营养不良（5例）、肌病样改变（4例），

以及神经源性骨骼肌损害（4例），重症病例呈终末

期改变（2例）。组织病理改变以肌纤维萎缩最为常

见［91.43%（64/70）］，其次依次为坏死［68.57%（48/
70）］、再生［85.71%（60/70）］；部分患者可见肌束衣

及肌内衣结缔组织增生、水肿和炎性细胞浸润，以

及肌内衣增生和肌纤维肥大（表 2）。（2）免疫组化染

色（68例）：肌营养不良膜蛋白染色（55例）显示，肌

膜 蛋 白 阳 性［83.64%（46/55）］或 轻 度 表 达 下 调

［16.36%（9/55），dystrophin 6例次、sarcoglycan 6例

次 、dysferlin 3 例 次］。 白 细 胞 分 化 抗 原 染 色 有

82.09%（55/67）患 者 存 在 不 同 程 度 的 淋 巴 细 胞

（CD3+、CD4+、CD8+、CD20+）和 CD68+巨噬细胞浸润

（表 3）；89.71%（61/68）MHCⅠ表达上调，呈现弥漫

图 1 双侧大腿骨骼肌MRI检查所见 1a 横断面 T1WI显示抗 Ku抗体阳性患者大腿肌肉呈弥漫性轻度脂肪化 1b 横断面抑
脂 T2‑FLAIR成像显示抗 Ku抗体阳性患者大腿前后肌群呈轻度水肿 1c 横断面 T1WI显示抗 PM‑Scl‑100抗体阳性患者大腿后
肌群呈轻度脂肪化 1d 横断面抑脂 T2‑FLAIR成像显示抗 PM‑Scl‑100抗体阳性患者大腿前后肌群和内侧肌群部分肌肉呈中至

重度水肿

Figure 1 Bilateral thigh muscle MRI findings Axial T1WI showed diffuse mild adiposity of thigh muscle in patients with positiveanti ‑ Ku antibody (Panel 1a). Axial fat suppression T2 ‑ FLAIR showed mild edema of the anterior and posterior thigh muscles in
patient with positive anti‑Ku antibody (Panel 1b). Axial T1WI showed mild adiposity of thigh posterior muscle in patient with positiveanti‑PM‑Scl‑100 antibody (Panel 1c). Axial fat suppression T2‑FLAIR showed moderate to severe edema in the anterior and posteriorthigh muscles and some medial muscles in patient with positive anti‑PM‑Scl‑100 antibody (Panel 1d).

1a 1b

1c 1d
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性肌膜和部分胞质阳性［44.12%（30/68）］或部分肌

膜和胞质阳性［45.59%（31/68）］。约 69.12%（47/68）
患者可见补体 C5b9沉积，其中以坏死和非坏死性肌

纤维［33.82%（23/68）］或单纯坏死性肌纤维［35.29%
（24/68）］补体沉积为主（图 2，3）。各项组织病理学

指标比较，抗 Ku抗体阳性组 C5b9沉积比例高于抗

PM‑Scl抗体阳性组（P = 0.030），余项指标组间差异

无统计学意义（均 P > 0.05，表 4）。

讨 论

抗 PM‑Scl抗体于 1977年首次在硬化性肌炎患

者的骨骼肌中被检出［7］，其靶抗原主要位于核仁的

颗粒成分中，所识别的抗原复合物由 11 ~ 16种多肽

组成，PM‑Scl‑75和 PM‑Scl‑100为其主要抗原，二者

相对分子质量分别为 75 × 103和 100 × 103［8‑9］。既往

文献多将这两种抗体统称为抗 PM‑Scl抗体［10］，本研

究借鉴前人经验，采用 PM‑Scl‑75和 PM‑Scl‑100两种

标志物标记 PM‑Scl抗原，最终纳入的抗 PM‑Scl抗体

阳性硬化性肌炎患者包括抗 PM‑Scl‑75抗体和（或）

抗 PM‑Scl‑100抗体阳性。

1981年，Mimori等［11］首次报告硬化性肌炎患者

体内存在抗 Ku抗体；其后的研究发现，系统性红斑

狼疮（SLE）、系统性硬化症等多种自身免疫性疾

病患者血液中亦可检出抗 Ku抗体和抗 PM‑Scl
抗体［12‑13］，前者在硬化性肌炎患者血清中的阳性

率高达 55%［14］，后者虽然在结缔组织病中的阳

性率较低（< 10%），但在多发性肌炎、系统性硬

化症或重叠综合征患者体内均呈高表达，因此

对于血清抗 PM‑Scl抗体水平升高的自身免疫性

疾病患者提示硬化性肌炎的可能，两种抗体均

为诊断硬化性肌炎的重要生物学标志物［10］。

既往研究显示，硬化性肌炎具有性别、年龄

分布特征，以中青年女性居多，平均发病年龄约

为 42 岁，女性占比 76.92% 甚至更高，可达约

94.9%［15‑16］。本研究入组病例亦具备上述流行病

学特征，中青年期发病，平均发病年龄 36.14岁，

女性占 61.43%（43/70）。硬化性肌炎患者肌无

力以四肢近端肌无力为主，多出现雷诺现象

［84%（21/25）］或诱发间质性肺病（15/18）；肌电

图检查以肌源性损害为主［88%（22/25）］，心脏

超声部分患者（7/19）伴心脏舒张功能障碍［17］。

本研究分析结果与既往研究基本一致，77.14%
（54/70）患者存在肌无力症状且以四肢近端肌无

力为主［74.29%（52/70）］，多为轻至中度［77.14%
（54/70）］，其他症状依次为颈部无力［51.43%（36/
70）］、肌肉疼痛［32.86%（23/70）］、吞咽困难［21.43%
（15/70）］、肌 萎 缩［17.14%（12/70）］和 呼 吸 困 难

［15.71%（11/70）］；全身症状中除雷诺现象和间质性

肺病，亦可伴疲劳感、关节受累、皮肤受累、体重减

轻等；肌电图检查以肌源性损害为主，超声心动图

提示左心室增厚或左心室舒张功能障碍。但与

Szabó等［16］报告的实验室指标相比，本组患者血清

肌酸激酶水平为 2775.00（995.50，4995.75）U/L，明
显高于其（725.67 ± 360.58）U/L，考虑由于本研究重

点观察硬化性肌炎骨骼肌病理改变，因此纳入患者

均进行骨骼肌组织活检术，其骨骼肌受累可能相对

更重。

Giannini等［18］对硬化性肌炎患者的骨骼肌组织

活检结果显示，各种组织病理学改变所占比例分别

为 炎 性 细 胞 浸 润 56.98%（294/516）、肌 纤 维 萎 缩

58.84%（173/294）、骨骼肌坏死 56.44%（219/388）、再

生 44.61%（87/195）；其中 77.55%（114/147）骨骼肌

MHCⅠ阳性，38.88%（28/72）存在补体 C5b9沉积。

Bhansing等［17］的结果略高于 Giannini等［18］，24例硬

化性肌炎患者中 95.83%（23/24）存在肌纤维坏死、

表 2 骨骼肌组织活检HE染色结果［n = 70，例（%）］
Table 2. HE staining results of skeletal muscle tissuebiopsy [n = 70, case (%)]
观察指标

肌内衣增生

肌束衣水肿

肌束衣炎性细胞浸润

肌束衣结缔组织增生

肌纤维肥大

肌纤维萎缩

肌纤维坏死

肌纤维再生

无

58（82.86）
53（75.71）
36（51.43）
49（70.00）
54（77.14）
6（ 8.57）
22（31.43）
10（14.29）

少数

0（ 0.00）
0（ 0.00）
0（ 0.00）
10（14.29）
8（11.43）
40（57.14）
36（51.43）
42（60.00）

部分

12（17.14）
17（24.29）
34（48.57）
6（ 8.57）
8（11.43）
16（22.86）
7（10.00）
12（17.14）

许多

0（ 0.00）
0（ 0.00）
0（ 0.00）
5（ 7.14）
0（ 0.00）
8（11.43）
5（ 7.14）
6（ 8.57）

表 3 骨骼肌组织活检免疫组化染色结果［n = 67，例（%）］
Table 3. Immunohistochemical staining results of skeletalmuscle tissue biopsy [n = 67, case (%)]
观察指标

CD3+T淋巴细胞浸润

CD4+T淋巴细胞浸润

CD8+T淋巴细胞浸润

CD20+B淋巴细胞浸润

CD68+巨噬细胞浸润

正常

39（58.21）
34（50.75）
31（46.27）
47（70.15）
8（11.94）

少数

20（29.85）
21（31.34）
33（49.25）
13（19.40）
33（49.25）

部分

6（ 8.96）
8（11.94）
2（ 2.99）
4（ 5.97）
12（17.91）

许多

2（ 2.99）
4（ 5.97）
1（ 1.49）
3（ 4.48）
14（20.90）
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图 2 抗 Ku抗体阳性硬化性肌炎患者光学显微镜下骨骼肌组织病理学观察所见 2a 肌纤维坏死及再生 HE染色 高倍放大
2b 肌膜 MHCⅠ表达呈强阳性 免疫组化染色（EnVision二步法） 中倍放大 2c 少数非坏死性肌膜补体 C5b9沉积 免疫组化
染色（EnVision二步法） 高倍放大 2d ~ 2f 肌束衣及肌内衣可见 CD3+T淋巴细胞、CD20+B淋巴细胞及 CD68+巨噬细胞浸润 免疫
组化染色（EnVision二步法） 中倍放大

Figure 2 Histopathological findings of skeletal muscle in patients with sclerosing myositis with positive anti ‑Ku antibody under light
microscopy Muscle fiber necrosis and regeneration (Panel 2a). HE staining High power magnified Diffuse positive expression of
MHCⅠ in the sarcolemma (Panel 2b). Immunohistochemical staining (EnVision) Median power magnified C5b9 deposition in some
non‑necrotic sarcolemma (Panel 2c). Immunohistochemical staining (EnVision) High power magnified CD3+ T lymphocytes, CD20+ B
lymphocytes, and CD68+ macrophages infiltration in the perimysium and endomysium (Panel 2d-2f). Immunohistochemical staining
(EnVision) Median power magnified

2a 2b 2c

2d 2e 2f

79.17%（19/24）伴有炎症性改变，绝大多数［91.67%
（11/12）］患者高表达 MHCⅠ。本组病例以炎症性

和坏死性肌病为主要病理特征，多发生肌纤维萎缩

［91.43%（64/70）］、坏 死［68.57%（48/70）］和 再 生

［85.71%（60/70）］，MHCⅠ呈 高 表 达［89.71%（61/
68）］并伴补体沉积［69.12%（47/68）］，与既往研究报

道的骨骼肌组织病理特征相似。此外，本研究有

88.06%（59/67）患者存在 CD68+巨噬细胞浸润，提示

肌纤维破坏后单核‑巨噬细胞吞噬并参与修复机制。

本研究通过对抗 Ku抗体阳性与抗 PM‑Scl抗体

阳性硬化性肌炎患者的对比分析，发现抗 Ku抗体阳

性患者女性比例高于抗 PM‑Scl抗体阳性患者。抗

Ku抗体参与多种结缔组织病的病理过程，如系统性

红斑狼疮、干燥综合征、硬化性肌炎等，其中系统性

红斑狼疮患者血清抗 Ku抗体阳性率高于系统性硬

化症和自身免疫性肌炎［12］，而系统性红斑狼疮患者
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图 3 抗 PM‑Scl抗体阳性硬化性肌炎患者光学显微镜下骨骼肌组织病理学观察所见 3a 肌纤维坏死、再生及炎性细胞浸润 HE
染色 高倍放大 3b 肌膜MHCⅠ表达呈强阳性 免疫组化染色（EnVision二步法） 中倍放大 3c 肌内衣毛细血管、非坏死性
肌膜补体 C5b9沉积 免疫组化染色（EnVision二步法） 高倍放大 3d ~ 3f 肌束衣、肌束衣血管周围及肌内衣可见部分 CD3+T淋
巴细胞、少数 CD20+B淋巴细胞及较多 CD68+巨噬细胞浸润 免疫组化染色（EnVision二步法） 中倍放大

Figure 3 Histopathological findings of skeletal muscle in patients with sclerosing myositis with positive anti‑PM‑Scl antibody under light
microscopy Muscle fiber necrosis, regeneration and inflammatory cells infiltration (Panel 3a). HE staining High power magnified
Diffuse positive expression of MHC Ⅰ in the sarcolemma (Panel 3b). Immunohistochemical staining (EnVision) Median power
magnified C5b9 deposition in the endomysia capillaries and non ‑ necrotic sarcolemma (Panel 3c). Immunohistochemical staining
(EnVision) High power magnified Some CD3+ T lymphocytes, few CD20+ B lymphocytes, and a large number of CD68+ macrophages
infiltration in the perimysium, nearing blood vessels, and endomysium (Panel 3d-3f). Immunohistochemical staining (EnVision) Median
power magnified

3a 3b 3c

3d 3e 3f

又以女性居多［19］，推测抗 Ku抗体阳性患者女性比

例高可能与此有关。对本组病例的观察发现，抗 Ku
抗体阳性硬化性肌炎患者补体沉积较抗 PM‑Scl抗
体阳性患者更为明显，提示抗 Ku抗体阳性患者补体

介导的肌纤维破坏程度更为严重。Lefebvre等［20］汇

总分析 77项不同研究，发现抗 PM‑Scl抗体阳性硬化

性肌炎患者骨骼肌炎性细胞浸润比例明显高于抗

Ku抗体阳性患者，但本研究并未发现两组之间存在

明显差异，一方面可能由于本研究部分患者组织病

理表现为坏死性肌病，而坏死性肌病以肌纤维坏死

和再生为主要病理改变，不伴或仅伴少量炎性细胞

浸润；另一方面可能与不同研究入组患者存在异质

性有关，今后需纳入与排除标准一致的大样本临床

试验加以验证。
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