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特发性炎性肌病影像学研究进展

余玮怡 朱晔丽 袁超 郑卉 吴元魁 任道坤 王建平 张禄飞 何烨 潘速跃 蒋海山

【摘要】 特发性炎性肌病是一组以肌无力和肌肉炎症反应为临床表现的自身免疫性疾病。影像学

检查较肌电图、肌肉组织活检更具无创、便捷特点，可辅助炎性肌肉病的诊断、病情评价和预后判断，其

中 MRI 因具有对软组织分辨力高的特点而被广泛应用于临床实践。
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【Abstract】 Idiopathic inflammatory myopathy (IIM) is a group of autoimmune diseases with clinical
features presented with muscle weakness and inflammation in muscle. Compared with EMG and muscle
biopsy, imaging examination is more convenient and non ⁃ invasive, and is valuable in the assessment of
diagnosis, evaluation of disease extent and prognosis. MRI is widely used in clinical practice as its high
resolution of soft tissue, which may provides detailed information about muscle.
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特发性炎性肌病（IIM）是一组以肌无力和肌肉

炎症反应为临床表现的自身免疫性疾病，男女比例

约为 1 ∶2，高峰发病年龄在 40 ~ 50 岁，发病率为 5 ~
22/10 万［1］。除累及肌肉组织外，部分特发性炎性肌

病亚型还可合并呼吸系统疾病［2⁃4］、心肌病［5⁃8］和肿

瘤［9］等。1975 年，Bohan 和 Peter［10⁃11］提出的 B/P 诊断

标准将特发性炎性肌病分为皮肌炎（DM）和多发性

肌 炎（PM）。 2017 年 ，在 欧 洲 抗 风 湿 病 联 盟

（EULAR）/美国风湿病学会（ACR）公布的特发性炎

性肌病分类标准中以 6 大类 16 项临床表现或检查

项目为特点，分为皮肌炎、多发性肌炎［包含免疫介

导 的 坏 死 性 肌 病（IMNM）］、无 肌 病 型 皮 肌 炎

（ADM）、包涵体肌炎（IBM）、幼年皮肌炎（JDM）、除

幼年皮肌炎外的幼年多发性肌炎［12⁃13］。不同抗体阳

性的特发性炎性肌病患者具有不同的特异性临床

表现，鉴于此，2018 年 Selva⁃O'Callaghan 等［14］提出了

基于抗体的特发性炎性肌病分类标准，对探究各种

亚型发病机制和临床靶向治疗具有指导意义。

特发性炎性肌病的诊断方法包括血清肌酶谱

检测、肌电图检查、肌炎特异性抗体检测、肌肉组织

活检、影像学检查等。部分患者血清肌酶谱水平可

于正常值范围；肌电图提示肌源性损害为传统诊断

依据，可辅助肌肉组织活检定位；肌炎特异性抗体

检测有助于肌炎的诊断与分型，但受限于地区检测

技术的发展水平；以肌肉组织活检为最重要的诊断

依据，有助于肌炎的分型，但是存在组织取材要求

高、无法动态观察病情、有创性等缺点；影像学检查

包括 MRI、CT、PET⁃CT、超声等，具有无创、快捷、全

面、实时等优点，可全面、动态观察肌肉病变、了解

疾病进展、辅助肌肉组织活检定位，日益受到重

视。本文拟就特发性炎性肌病的影像学研究进展

进行综述，重点阐述 MRI 研究进展，旨在为特发性
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炎性肌病的临床诊疗提供借鉴。

一、MRI 在特发性炎性肌病中的研究进展

1. MRI 技术进展 （1）常规 MRI：自旋回波序列

（SE）为 最 常 用 的 扫 描 序 列 ，分 为 T1WI 和 T2WI。
T1WI 肌肉组织呈等或稍低信号，脂肪组织呈高信

号，水肿改变呈低信号，主要用于结构识别，可用于

评估是否存在肌萎缩或脂肪浸润及其程度；T2WI 肌
肉组织呈低信号，脂肪组织和水呈高信号，由于肌

肉组织中游离水较少，故 T2WI 和 T1WI 表现类似，因

此 T2WI 的诊断意义有限。由于水肿和脂肪组织在

T2WI 上均为高信号，常规 T2WI 难以区分二者信号，

而 T2WI 抑脂序列［短时间反转恢复（STIR）序列最常

见］［15］可降低脂肪信号，排除皮下脂肪对水肿的影

响，有利于鉴别水肿与肌肉脂肪化。STIR 序列异常

信号提示存在水肿，结合 DWI 序列可进一步鉴别细

胞内水肿与细胞间隙水肿。在肌炎活动期，膜攻击

复合物（MAC）沉积于肌肉组织内毛细血管，毛细血

管密度降低使邻近肌肉组织缺血，引起的 ATP 降低

使钠⁃钾泵（sodium⁃potassium pump）功能障碍，进而

导致水自细胞间隙向细胞内转移，引起肌肉水肿；

至肌炎慢性期和晚期，肌细胞大量死亡和被脂肪细

胞替代，表现为肌纤维萎缩和脂肪化。增强扫描

（钆对比剂）使患者检查时间显著增加且不会提高

临床诊断效益，因此在临床实践中是非必要的［16］。

（2）fMRI 技术：随着 MRI 技术的发展，fMRI 在炎性肌

病中的诊断价值逐渐受到重视。T2 mapping 技术通

过测量组织 T2 值定量分析组织内部成分变化，不仅

可以定量反映皮肌炎和多发性肌炎的亚临床肌肉

受累情况、辅助动态评价疾病进展［17］，而且可以显

示皮肌炎和多发性肌炎肌肉损害程度。有研究显

示，受累肌肉 T2 弛豫时间延长与疾病活动增强有

关，但 T2 值与血清肌酸激酶（CK）水平无关联性［17］。

磁化转移成像技术通过氢质子在自由水、结合水和

蛋白质之间的能量传递，以反映肌肉组织中水分子

的分布。有研究显示，散发性包涵体肌炎（sIBM）患

者无脂肪浸润的肌肉组织中磁化传递率（MTR）降

低，表明 MTR 值对肌肉组织中水分子分布的早期和

潜在可逆性变化较为敏感［18］。肌肉组织的结构和

通透性差异使水分子扩散方向和扩散速度不同，

DTI 序列在 DWI 序列的基础上施加至少 6 个方向的

扩散梯度并采集数据，可以显示出水分子的运动方

向和运动速度。近年有多项研究显示，DTI 序列可

以在微观结构水平非侵入性地反映肌肉结构［19］、肌

肉肿胀程度和肌纤维损害程度［20］。Ai 等［21］采集皮

肌炎和多发性肌炎患者的肌肉 DTI 数据并进行统计

分析，结果发现平均扩散率（MD）和本征值升高，提

示肌肉组织中的水分子扩散运动增强，与肌肉炎症

反应活动性相一致。脂肪浸润可影响 DTI 数据分

析，故需适当的脂肪抑制［22］。动态对比增强 MRI
（DCE⁃MRI）技术通过注射小分子细胞外对比剂，以

肌肉组织内毛细血管微循环系统功能作为生理学

基础，对组织内微循环进行定性和定量分析，以了

解炎症反应程度、肌纤维和毛细血管坏死和萎缩情

况［20］。目前关于 DCE⁃MRI 应用于特发性炎性肌病

的研究较少，李成博和范国光［20］认为，由于在疾病

早期以肌肉组织内毛细血管系统功能改变为主，故

DCE⁃MRI 较 DTI 序列具有更高的诊断价值，但至疾

病晚期 DTI 序列通过对肌纤维走行、密度等评价肌

萎缩并预测预后，则较 DCE⁃MRI 更具优势。MRI 通
过上述各种模式非侵入性观察肌肉组织的一项或

多项生物物理学特征，但个体 MRI 参数特征建立在

多种病理学基础上，且特发性炎性肌病的复杂性和

异质性使得无法采用单个参数变化解释疾病活动

和进展，因此，一种可行的解决方法是建立基于独

立的病理学特征的多参数谱模型［22］，尚待大量临床

回顾性临床研究和前瞻性研究。（3）磁共振波谱

（MRS）：是近年发展的新技术，可以提供组织代谢产

物的化学信息，目前主要包括 1H⁃MRS、31P⁃MRS 和
23Na⁃MRS 等。有关 1H⁃MRS 的研究显示，与健康对

照者相比，特发性炎性肌病患者 T1WI 和 STIR 序列

正常的肌肉组织肌酸（Cr）水平升高，表明 MRS 可先

于常规 MRI 提示特发性炎性肌病的病理改变［23］。

目前认为，1H⁃MRS 是非侵入性脂肪定量分析的参考

标准，是量化肌营养不良症患者脂质含量的有效方

法，但是骨骼肌 1H⁃MRS 的绝对定量研究多以水分

子为参照，其前提是肌肉含水量变化很小，而特发

性炎性肌病常有肌肉水肿，因此限制了该项检测技

术在炎性肌肉病患者肌肉脂肪定量研究中的应

用。 31P⁃MRS 通过测定各种磷代谢产物的相对浓度

以了解细胞能量代谢状态，同时通过检测运动或静

息状态下相对浓度变化以定量评价线粒体运动功

能，从而在特发性炎性肌病患者肌肉能量代谢的评

估和监测中发挥应用价值［24］，常用于线粒体肌病的

相关研究。散发性包涵体肌炎患者肌肉组织中常

见多种线粒体 DNA 缺失，Lodi 等［25］采用 31P⁃MRS 对

12 例散发性包涵体肌炎患者的小腿肌肉线粒体功
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能进行评价，发现所有病例均存在小腿肌肉代谢异

常，其中 11 例行肌肉组织活检术提示线粒体 DNA
（mtDNA）缺失。钠离子在维持细胞功能和完整性

中发挥至关重要的作用，钠⁃钾（Na+⁃K+）泵是维持浓

度梯度的主要因素，在一定的生理或病理条件下，

肌细胞可发生总钠含量及其跨膜通量率的异常，由

于钠离子在肌肉组织中的含量远低于氢离子，因此
23Na⁃MRS 的临床应用及临床研究较少，目前尚无特

发性炎性肌病与 23Na ⁃MRS 的相关研究。高场强

MRI 的发展或可解决部分问题，使 23Na⁃MRS 在临床

研究中具有潜在的应用前景。

2. MRI 在临床的应用价值 MRI 为无创性检查

方法，较肌肉组织活检术和电生理学检查具有可重

复性强、检测范围广泛等特点，尤其适用于疑似炎

性肌肉病但血清肌酶谱正常的患者。既往研究显

示，约 56%的活动性皮肌炎患者和 15%的活动性多

发性肌炎患者 MRI 显示肌肉水肿，但血清肌酸激酶

水平正常，且 MRI 异常所见可能出现于肌无力症状

或肌酸激酶水平升高之前［26］。MRI 检测活动性肌

炎患者肌肉水肿的灵敏度为 80% ~ 90%［27］，但肌肉

水肿并非特异性，亦可见于创伤、肌肉坏死、感染、

失神经、横纹肌溶解等非炎性肌肉病。肌肉脂肪浸

润同样也是多种肌肉病的晚期表现，因此应将 MRI
检查结果与临床病史相结合［28］。经过大量临床观

察，发现不同类型的炎性肌肉病具有不同的病理学

和临床表现，例如，多发性肌炎主要表现为近端肌

受累，活动期 T2WI 和 STIR 序列表现为大腿内侧肌

肉和臀部肌肉对称性、弥漫性高信号，肌纤维和肌

束形态无明显异常，肌束间界限清晰，晚期可见脂

肪浸润、肌纤维和肌束形态改变；皮肌炎也以下肢

近端肌受累为主，但约有 1/3 的患者累及股四头肌、

髂腰肌和耻骨肌，而多发性肌炎患者少见［29］；与多

发性肌炎和皮肌炎患者相比，散发性包涵体肌炎患

者大腿前肌和远端肌受累较多且不对称，脂肪浸润

和肌萎缩可能更早、更广泛［30］；抗信号识别颗粒

（SRP）抗体免疫介导的坏死性肌病（IMNM）患者则

以股外侧肌、股直肌、股二头肌和内收肌水肿为主，

而脂肪浸润较为少见［31］。因此，基于各亚型的病理

学特点和常见肌肉受累分布，可以形成各亚型的高

特异性 MRI 表现，从而有助于诊断与鉴别诊断（表

1）［30⁃37］。既往研究显示，MRI 表现可以反映肌肉炎

症活动性和严重程度，可以通过 MRI 表现动态纵向

评价疾病进展、指导治疗和预测预后［27⁃28］。脂肪浸

润常被认为是肌肉病预后不良的表现［32］，但是随着

发病时间和 MRI 检查时间间隔的延长，MRI 可见肌

肉水肿程度降低，肌肉纤维化、肌萎缩和脂肪替代

增加，提示 MRI 表现在疾病早期的进展更为迅速，

因此需对疾病时间进行对数变换，使其与 MRI 特征

的关系呈线性化［33］。

二、其他影像学技术在特发性炎性肌病中的研

究进展

严重的幼年皮肌炎患儿常存在广泛的皮下和

肌肉组织内钙质沉着［38⁃39］，怀疑钙质沉着时可以行

X 线检查。肌肉超声通过显示肌肉横截面积、肌层

厚度等反映肌肉形态和变化［40］，与特发性炎性肌病

的活动性具有良好的相关性，可以作为病情的辅助

评价工具［41］。实时肌肉超声可以获得肌肉舒张和

收缩的动态影像，或者可以用于临床实践中肌肉功

能的评价。

有 75% ~ 86%的抗合成酶综合征患者合并间质

性肺疾病［42⁃43］。存在不同抗合成酶抗体的患者间质

性肺疾病表型之间存在一些潜在的、临床相关的差

异［4，44］，Richards 等［43］对 90 例抗合成酶综合征患者

的临床资料进行回顾分析，发现随着时间的推移，

抗 Jo⁃1 抗体阳性患者的肺部 CT 评分和肺功能较其

他亚型明显下降。对于间质性肺病，CT 与全身 MRI
在诊断敏感性上无显著差异［45］，胸部 CT 应作为常

规检查项目纳入此类患者的初步检测中。传统 CT
对骨骼肌肉系统的诊断作用远不及 MRI，限制其在

骨骼肌肉系统疾病中的应用。人体由多种元素构

成，不同元素的原子结构所对应的 K⁃edge 特性存有

差异，基于此特性，双源 CT（DECT）可对人体不同组

织进行识别，已初步在骨髓水肿、骨骼、肌腱和韧带

病变以及痛风石检测中显示出其独特的临床应用

价值［46］，目前尚未应用于肌肉或特发性炎性肌病的

研究，有待进一步探索。

特发性炎性肌病可伴恶性肿瘤，但其与肌肉病

出现的时间先后顺序及合并肿瘤的种类，目前尚无

明确结论。黄斌等［47］对 2000 年以来国内文献报道

的合并恶性肿瘤的皮肌炎和多发性肌炎患者的临

床资料进行回顾分析，发现皮肌炎或多发性肌炎患

者大多合并恶性肿瘤，尤其对于年龄 > 40 岁的患者

应提高警惕，确诊时及其后 1 年内应积极寻找肿瘤

的证据。Thogersen 等［48］的研究结果支持 SPECT 作

为辅助工具用于特发性炎性肌病的初步诊断。Li
等［49］纳入最终诊断为特发性炎性肌病并曾行 18F⁃脱
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氧葡萄糖（18F⁃FDG）PET 显像的患者，发现 18F⁃FDG
PET 对恶性肿瘤、间质性肺疾病及快速进展性间质

性肺疾病的及时检测可以使患者获益，因此建议在

特发性炎性肌病的临床诊断与治疗过程中应用 PET
显像，表现为代谢增高。Fernández⁃Rodríguez 等［50］

认为，骨扫描有助于诊断炎性肌肉病并可辅助肌肉

组织活检定位。

三、展望

影像学技术尤其是肌肉 MRI 安全、无创、便捷，

对特发性炎性肌病的诊断及确定其活动性具有重

要意义，可辅助肌肉组织活检定位，亦可用于动态

观察疾病进展、指导治疗和预测预后。影像学的发

展可能为特发性炎性肌病的诊断带来新的变革：

MRI 从定性图像解释到定量范式的转变，对肌肉一

项或多项生物物理学特征的非侵入性观察，基于病

理学基础的多参数技术和功能生物学标志物的发

展提示对特发性炎性肌病发病机制的认识进一步

加深，但目前相关临床研究较少，以国外文献为主，

仍需进一步回顾分析或进行前瞻性研究。目前，

MRI 图像的解读部分基于影像科医师和临床医师的

经验，有一定主观性，未来研究可能需要寻求开发

和验证一种可靠的分级模式。
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