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皮肌炎合并布加综合征1例报道

徐前成 张新军

布加综合征是由于各种原因所致的肝静脉和

邻近的下腔静脉狭窄闭塞，肝静脉和下腔静脉血液

回流障碍，产生肝大及疼痛、腹水，肝脏功能障碍等

系列临床表现。其病因可分为原发性和继发性，皮

肌炎合并布加综合征目前尚无相关病例报道。现

报道1例皮肌炎合并布加综合征病例如下。

1 临床资料

患者男性，41岁，因四肢肌力减退4年，腹胀1月
于 2016年 12月 25日收入宁波大学医学院附属医

院。患者4年前在家中无明显诱因下出现四肢肌力

减退，伴肌肉痛，有吞咽异常感，四肢及面部多发红

色皮疹，伴瘙痒，无腹痛、腹泻，无腰酸、腰痛，无咳

嗽、咳痰，无胸闷、气促，于外院确诊为皮肌炎。患者

曾服用强的松片最大剂量 40 mg/d，最小剂量 20
mg/d，目前服用强的松片 35 mg/d。上述症状 4年内

反复出现，程度、性质基本同前。1月前因腹胀于当

地医院住院治疗，期间查生物化学检测显示：丙氨酸

氨基转移酶 143 U/L，天冬氨酸转氨酶 65 U/L，碱性

磷酸酶623 U/L，丙氨酰基转肽酶468 U/L，上腹部彩

超：肝肿大，脾偏大，腹腔积液。为进一步治疗来本

院就诊，门诊拟皮肌炎、肝功能异常收入院。既往

史：否认乙型肝炎、结核、高血压、糖尿病、肿瘤病史，

否认饮酒、吸烟史。入院查体：体温：36.80 ℃，脉搏：

生物学特性，手术切除的范围应包括距乳腺肿瘤

1～2 cm以外的正常乳腺组织；如果肿瘤大小与乳

房相比不能达到安全切缘或肿瘤直径＞10 cm时才

可考虑单纯乳房切除术。如手术时发现肿大淋巴

结，可行术中活检快速冰冻病理证实是否转移[5]，否

则无需行腋窝淋巴结清扫。目前，认为恶性乳腺叶

状肿瘤术后放化疗治疗无显著疗效。因此，早发

现、早诊断对治疗乳腺叶状肿瘤有非常重要意义。

且手术是治疗本病的最主要手段。
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80次/分，呼吸：20次/分，血压：159/98 mmHg，神志

清，精神可，全身皮肤及巩膜无黄染，未见肝掌、蜘

蛛痣，颈静脉未见怒张。颈部及锁骨上浅表淋巴结

未及肿大。心肺查体无异常。腹部稍膨隆，未见腹

壁静脉曲张，未见胃型及蠕动波。质软，无压痛、

反跳痛，肝脾肋下及边，肝区、肾区无叩痛，肠鸣音

4次/分，移动性浊音阳性，双下肢不肿，病理征阴

性。入院后完善相关检查：血常规：白细胞计数

5.40×109/L，血红蛋白108 g/L，血小板计数70×109/L，
中性粒细胞百分比83.70％。尿常规：胆红素阴性（-），

尿胆原正常。生物化学检测：总胆红素43.30 μmol/L，间
接胆红素22.50 μmol/L，丙氨酸氨基转移酶283 U/L，
天冬氨酸转氨酶107 U/L，碱性磷酸酶780 U/L，丙氨

酰基转肽酶 696 U/L，白蛋白 36.50 g/L。凝血功能+
D-二聚体：血浆凝血酶原时间 10.60 s，凝血酶原国

际比值 0.92，血浆凝血酶时间 19.30 s，D-二聚体

1058 μg/L。抗核抗体1:80，抗可溶性抗原、抗SSa抗
体、抗 Jo-1抗体阳性，抗线粒体抗体、抗 ds DNA抗

体、抗 Sm抗体、抗 SSb抗体均为阴性。抗中性粒细

胞胞浆抗体：p-ANCA、c-ANCA阴性。免疫常规：

IgG 23.90 g/L，IgA 4.80 g/L，IgM 2.28 g/L，C3 1.05 g/L，
C4 0.15 g/L。甲型、乙型、丙型、戊型肝炎病毒标志

物均为阴性。肿瘤标志物（甲胎蛋白、癌胚抗原、糖

类相关抗原 199）均正常。肝胆脾胰彩超见肝脏形

态增大，肝右叶最大斜径约 174 mm，肝左叶前后径

118 mm，上下径 76 mm，至第五肋间，边缘欠光滑，

内部回声密集增强，分布均匀，血管网显示欠清

晰。腹腔可见液性暗区，肝前液性暗区深约28 mm，

肝肾间液性暗区深约 80 mm，脾周液性暗区深约

26 mm，考虑肝脏增大、腹腔积液。下腔静脉彩超见

下腔静脉肝后端宽约 12.50 mm，管腔内充满低回

声，内未见明显血流信号，考虑下腔静脉肝后端栓

塞可能。门脉CT血管造影术见肝脾增大，下腔静

脉肝后段管腔明显变扁、狭窄。门脉高压考虑，腹

腔大量积液。胸部 CT：两肺间质性改变。骨髓穿

刺及活组织检查未见异常。请风湿免疫科、介入科

会诊，考虑皮肌炎合并布加综合征，行球囊扩张+
支架植入术，术后造影示：下腔静脉狭窄段管腔恢

复，术后予以抗凝、护肝、利尿治疗，1月后复查门

静脉彩超提示支架植入术后再次狭窄、闭塞见下腔

静脉近段宽约 10 mm，肝后段血流束明显变窄，较

窄处约 2.30 mm。转外院进一步治疗救治无效，

死亡。

2 讨论

皮肌炎是一种以肌肉和皮肤损害为主、补体介

导的自身免疫性微血管病，临床特点是出现特征性

皮疹、对称性四肢近端肌肉力弱、血清肌酸磷酸激

酶升高和肌电图呈肌源性改变，肌肉病理特点主要

表现为束周分布的肌纤维缺血性坏死、再生和肌束

衣为主的炎细胞浸润 [1]。该患者在外院就诊时，出

现对称性肌无力、血清肌酶升高、肌电图示肌源性

损害，并伴有Gottron征。根据Bohan/Peter建议的皮

肌炎诊断标准：本例患者皮肌炎诊断明确。

布加综合征是由肝静脉和/或下腔静脉肝段阻

塞性病变引起肝静脉回流障碍，以肝细胞淤血坏死

为病理基础，主要以门静脉高压和/或下腔静脉高压

为临床表现的综合征[2]。布加综合征目前比较公认

的分型为肝静脉阻塞型、下腔静脉阻塞型和混合型

三种类型。布加综合征目前没有明确的诊断标准，

多依靠影像学并结合临床症状诊断。多普勒超声

明确提示肝静脉和/或下腔静脉肝段阻塞者可诊断

为布加综合征，但多为进展期[3，4]。本例布加综合征

患者以腹胀、腹水的非特异性症状起病，生物化学

检测提示慢性胆汁淤积性肝损害，肝脏血管超声及

门脉CT血管造影术均提示：下腔静脉肝后段栓塞。

根据影像学结果及患者临床表现，该患者诊断布加

综合征明确。

布加综合征分为原发性和继发性两类。原发

性布加综合征病因复杂，涉及遗传、后天及环境因

素。包括FVLeiden突变、抗凝因子（蛋白C、蛋白S）
缺乏等遗传因素，骨髓异常增生综合征、红细胞增

多症、抗磷脂综合征、贝赫切特病、阵发性睡眠性血

红蛋白尿等后天因素，口服避孕药、妊娠、分娩等环

境因素导致的血液高凝状态。继发布加综合征是

继发于静脉外的病灶对静脉的压迫或侵犯，如肿

瘤、手术、外伤等[5～7]。本例患者属于原发性布加综

合征。患者有皮肌炎病史4年，无其他原发、继发引

起布加综合征的危险因素。虽皮肌炎合并布加综

合征目前尚无报道，但皮肌炎导致其他血栓性疾病

发生并不罕见，故考虑其布加综合征为皮肌炎所致

可能性较大。

皮肌炎患者血管肌能不全，广泛的血管炎为其

病理基础，是一种弥漫性炎性血管内皮细胞病 [8]。

根据德国病理学家菲尔研究显示，静脉血栓形成的

三个主要原因是静脉淤血、血凝过快和内皮损

伤 [9]。首先，皮肌炎全身炎症反应可通过减少血液
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流动增加静脉淤血的风险。同时，炎症反应通过增

加促凝物质如组织因子，减少抗凝物质如蛋白C和

蛋白 S，抑制纤溶系统导致高凝状态，促进血栓形

成[10]。此外，有研究显示，皮肌炎导致血管内皮细胞

损伤，血栓调节蛋白与内皮细胞一氧化氮合酶在该

疾病患者中减少，提示血管的抗凝和舒张功能下

降[8]。以上因素为该患者下腔静脉血栓形成的高危

因素。

目前，布加综合征的治疗经历了由外科手术向

介入治疗转变的过程，介入治疗已成为布加综合征

的首选治疗方法，但介入治疗容易并发再狭窄。据

报道，下腔静脉阻塞行球囊扩张和血管内支架植入

后均可发生再狭窄，其发生率为10％左右。球囊扩

张后再狭窄的发生机理尚不明确，可能与病因未能

去除、致病因素持续存在有关；下腔静脉内支架植

入后再狭窄发生的主要原因是血栓形成。本例布

加综合征患者行球囊扩张+支架植入术后，予以华

法林抗凝治疗，虽国际标准化比值达标，但腹胀、腹

水无明显缓解，复查彩超提示下腔静脉再次阻塞，

考虑与皮肌炎致病因素持续存在及支架内血栓形

成相关。

综上所述，从本例布加综合征患者诊治过程可

总结如下：①风湿免疫疾病为全身性疾病，需警惕

血栓事件，当患者出现不明原因腹胀、腹水时，需考

虑布加综合征可能。②布加综合征为少见病之一，

对于其病因需多方面探究，不能局限于目前已报道

病因。③布加综合征介入治疗后存在再狭窄风险，

是否能够找到合适的实验室指标提前预测阻塞风

险，减少再狭窄率。
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