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　　病例资料：患者，女，66岁，因“活动后胸闷、气促1月
余”于2023年10月5日入郴州市第一人民医院心内科就诊，患
者抗核抗体(1:1000)阳性，胸部CT示双肺间质性肺炎改变，
见图1。考虑患者胸闷、气促为结缔组织病所致，2023年10月
17日转诊至风湿免疫科。患者1月来反复出现活动后胸闷、气
促，并逐渐加重，伴头晕、乏力。无口干、眼干，无发热，无
雷诺现象，无关节疼痛。既往史：有阵发性室上性心动过速
病史，曾行射频消融术治疗，术后未再发心悸。无其他特殊病
史，家族成员无类似病史。专科查体：眶周皮肤可见点状紫色
皮疹，双手手掌面和侧面皮肤过度角化，双手握力减退，四肢
活动可，肌力4级，肌张力正常。双肺呼吸音粗，左下肺听诊
可闻及爆裂音，无双下肢水肿。影像学资料：10月17日胸部
CT：双肺纹理增多、紊乱，双肺见多发网格状、斑片状高密
度影，以胸膜下分布为主，见图2。双肺间质性肺炎改变。实
验室及其他检查：血沉95mm/h； C 反应蛋白44.7mg/L；乳
酸脱氢酶585.5U/L、肌酸激酶1581.9U/L、肌红蛋白849.6ng/
mL；谷丙转氨酶97.3U/L、谷草转氨酶103.4U/L；抗核抗体
(1:1000)阳性；抗Ro-52抗体阳性1+；肌炎抗体谱：抗PL-7
抗体阳性(59AU)。抗中性粒细胞胞浆抗体、抗PR3抗体和抗
MPO抗体均为阴性。抗SCL-70、抗dsDNA、抗RNP、抗Sm、
抗SSA、抗SSB、抗肾小球基底膜、抗Jo-1和抗磷脂抗体检测
均为阴性。诊断及治疗：患者查体可见眶周“向阳征”，双
手“技工手”表现，肌力减弱，血清学示激酶升高，抗PL-7
抗体阳性，影像学提示肺间质纤维化。根据国内外指南[1]，患
者抗合成酶综合征、肺间质病变诊断明确，10月18日开始予

以糖皮质激素80mg/d，联合环磷酰胺 0.2g qod治疗。10月
24日胸部CT提示肺部病变较前增多，见图3，10月25日开始
予以新鲜冰冻血浆2000mL qod行血浆置换治疗。10月30日
胸部CT：大致同前，见图4。患者胸部CT示肺部病变未进一
步进展，血清学指标较前下降明显(血沉8mm/h；C反应蛋白
2.84mg/L；乳酸脱氢酶292.4U/L、肌酸激酶487.8U/L、肌红
蛋白349.3ng/mL；谷丙转氨酶54.1U/L、谷草转氨酶21.8U/
L)，患者症状较前好转，但肺部病变无明显改善，10月31日
开始使用糖皮质激素500mg/d冲击治疗，连续3天，冲击期间
联合血浆置换2次(10月31日、11月2日)，并加用复方磺胺甲
恶唑0.8g BID预防卡氏肺孢子虫肺炎。3天后糖皮质激素调整
为60mg/d维持治疗。11月6日胸部CT示：病灶减少，患者症
状较前明显好转，见图5。出院后11月16日复查胸部CT：病灶
较前减少，该患者治疗有效，见图6。

　　讨论：抗合成酶综合征(anti-synthetase syndrome, ASS)
是一种罕见的自身免疫性疾病，是特发性炎性肌病(idiopathic 
inflammatory myopathy, IIM)中的一种亚型，特征性表现为
血清中存在某种氨酰tRNA合成酶的自身抗体，确诊主要依靠
其特异性抗体及相关的临床表现和影像学特征[2]。目前已鉴别
出8种抗体，其中抗Jo-1抗体最常见，其他抗合成酶抗体主要
包括抗OJ、EJ、PL-7、PL-12、KS、Zo和Ha抗原的抗体，其
中抗PL-7抗体阳性的ASS临床较少见，约占10%~15%[3]。ASS
发病机制暂不明确，目前有研究认为其发生发展是机体产生了
自身抗体，且抗体的产生来源很大可能为肺部[4]，所以合并有
肺间质病变为本病的一个常见表现。与IIM相关的间质性肺疾
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病(IIM-associated interstitial lung disease, IIM-ILD)是IIM患
者致残和致死的重要原因之一，而IIM-ILD患者的起病方式、
临床表现、发展过程、治疗反应和疾病预后呈异质性[5]。目前
对于ASS的治疗尚无统一标准，但多主张首选治疗药物为糖皮
质激素，同时可联合免疫抑制剂治疗[6]。
　　血浆置换(plasma exchange, PE)是一种血液净化方法，
将患者血液引至体外, 通过离心法或膜分离法分离血浆和细胞
成分, 弃去血浆成分, 将细胞成分以及所需补充的白蛋白、血浆
及平衡液等回输入体内, 达到清除体内致病物质 (包括自身抗
体、免疫复合物、胆红素、胆固醇、药物和毒物) 的目的，从
而治疗一般疗法无效的多种疾病[7]。20世纪80年代，PE已被
用于治疗自身免疫性疾病[8]，随着医疗技术的不断进步，其适
应证也在不断扩大，但使用PE治疗IIM多年来一直存在争议。
目前已有文献报道IIM-ILD对糖皮质激素及免疫抑制剂治疗不
敏感患者，可进行血浆置换治疗[9] 。Omotoso等[10]发现PE对
糖皮质激素和其他免疫抑制疗法难治性ASS相关ILD患者的治
疗有益，且多项病例报告显示[8]，当常规治疗失败时，将PE作
为一种挽救疗法进行治疗，将对患者有益。ILD在IIM患者中非
常常见，即使经过标准治疗也可能出现危及生命的并发症。很
大一部分急性IIM-ILD患者对包括糖皮质激素和免疫抑制剂在
内的常规治疗没有反应，导致不受控制的侵袭性肺受累，最终
因呼吸衰竭而死亡[8]。
　　在本病例的治疗过程中，一经确诊，早期使用中等量糖皮
质激素联合免疫抑制剂治疗，但患者疾病仍在进展。糖皮质
激素作为治疗炎性疾病的一线药物，可以抑制组织炎症，控制
疾病活动度，但有研究表明，大剂量激素虽减少IIM患者的肌
组织炎症，但同时抑制了肌肉的再生修复，从而加重后期肌萎
缩、肌无力。考虑到全身应用大剂量糖皮质激素的不良反应
及感染风险，我们在常规激素加免疫抑制剂治疗效果欠佳后，
未立即使用糖皮质激素冲击治疗，而是选择更为安全保守的
血浆置换清除患者体内的自身抗体。此方案治疗期间，患者的
血清学指标，包括：血沉、C-反应蛋白、肌酸激酶、转氨酶等
较治疗前明显减少，这表明PE可以快速有效地清除多种血清
激酶，去除致病的自身抗体，降低血浆中的炎性递质，减少免
疫炎症反应，从而减轻患者的症状，缩短急性期病程。在此期
间，患者的症状较前好转，肺部CT提示病变未进展，患者在
进行PE治疗期间也未出现不良反应，这体现了PE对ASS治疗

的安全性和有效性。为进一步改善患者肺间质病变，在血浆置
换治疗同时联合使用大剂量糖皮质激素冲击3天后，患者复查
肺部CT示病灶较前减少。这也提示我们，对于合并有肺间质
病变，且肺部病变进展迅速的患者，早期使用大剂量糖皮质激
素冲击，或许可有效逆转肺间质病变。
　　目前关于PE治疗ASS的相关报道较少，PE对ILD期间急性
呼吸衰竭的影响尚未完全确定。对于ASS伴有ILD患者，糖皮
质激素仍为其一线治疗方案，但当传统疗法治疗效果欠佳时，
血浆置换也不失为一种安全有效的治疗方式[11]。但基于多方面
条件的限制，只有少数医院在自身免疫疾病方面开展该技术，
推广该技术还需要更多的临床证据支持。
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图1 10月5日胸部CT。图2 10月17日胸部CT。图3 10月24日胸部CT。图4 10月30日胸部CT。图5 11月6日胸部CT。图6 11月16日胸部CT。
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