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硬皮病主要分为以下两种
类型：

1. 局限性硬皮病：局限性

硬皮病一般会累及皮肤或周围
结缔组织，但基本不影响内脏
系统。

2.系统性硬皮病：系统性硬
皮病的病变不仅侵犯皮肤，还可
能同时累及内脏等多个器官。

硬皮病，也称全身性硬化
症，是一种以皮肤变硬及内脏硬
化为特征的慢性结缔组织病。

患有硬皮病的患者会观察到自
己局部的皮肤会变硬，常常存在
一种“无法言喻”的紧绷感。

韩光明介绍，目前硬皮病的
病因尚不明确，可能与免疫、遗
传、环境等因素有关。

什么是硬皮病？

系统性硬化是一种慢性
多系统疾病。初发症状往往是
非特异性的，包括雷诺现象、乏
力、肌肉骨骼痛，这些症状持续
几周或几个月后才出现其他指
征。具有特异性的硬皮病早期
临床表现是皮肤肿胀增厚，开
始于手指和手。随后出现多种
多样的表现，主要在皮肤、肺、
心脏、消化道或肾脏。无雷诺
现象的病人中，肾脏受累的危
险性增加。

1.雷诺现象
韩光明曾接诊过一位 20

多岁就患上系统性硬皮病的
姑娘，她患上硬皮病后，情绪
激动时便会手指发麻发白，并
且在冬天到来的时候会明显
加重——这种症状是系统性
硬皮病的患者几乎都会出现
的雷诺现象，这是一种由微血
管系统紊乱所引起的细小动脉
痉挛性现象，当患者受寒或情
绪激动时，手指、足趾等部位皮
肤会出现苍白、紫绀和潮红等
变化，并伴随有疼痛和麻木感，
情绪平复或身体转暖后，血管
痉挛解除，皮肤会转为潮红，伴
随麻木、烧灼、刺痛感，通常需
10到 15分钟。在寒冷的冬天，
系统性硬皮病患者会因为温度
降低而加重症状。

2.皮肤
在疾病的早期(水肿期)，皮

肤显示轻度红肿，部分病人有
红斑、瘙痒和水肿，早期手指水
肿期可持续很久，皮肤的改变
停止在上肢远端，也可以蔓延
至前臂、前胸、腹、背和颜面
部。在弥漫性硬皮病，皮肤广
泛硬化伴色素加深或减退，使
皮肤像撒了盐和胡椒粉一样。

随着病情的进展，皮肤绷
紧发亮，正常的皱纹和皮肤皱
襞消失，面部皮肤菲薄，呆板无
表情。口唇薄而紧缩，张口受
限，全身性黑色素同时出现，有
些病例甚至更早。手指、脸、口
唇、舌和前臂等部位可出现斑
片状毛细血管扩张及皮下钙
化，以手指尖最为常见，从小斑
点至大的团块，大小不等覆盖
分布在膝、肘或其他最突出部
位。系统硬皮病的亚型病人，
其钙质沉着及毛细血管扩张往
往更为明显。

当硬皮病进展到硬化期
时，皮肤更加增厚，皮肤的干燥
引起皮肤瘙痒，这一阶段呈进
行性发展，持续 1-3年或更长，
最后炎症和纤维化停止，进入
萎缩期，皮肤萎缩变薄，纤维化
的组织紧贴于皮下组织，不易
用手捏起。屈曲挛缩的部位可
出现骨性溃疡，如接近指（趾）
关节处。萎缩后期，有些部位
的皮肤渐渐软化，可恢复到正
常皮肤，特别是躯干和四肢近
端的皮肤。

3.肌肉与骨骼
非特异性的肌肉、骨骼症

状如关节痛和肌痛是硬皮病最
早的表现。有时也会有症状明
显的关节炎，但关节处的疼痛
和僵硬感总是较客观上的炎症
指征严重。患者的肌肉萎缩是
由失用引起的，这是由于皮肤、
关节和肌键受累引起关节活动
受限的结果。

4.肺
硬皮病中普遍存在肺功能

的受损，但临床症状往往不十
分显著，直到疾病晚期，肺的受
累可以成为患者致死的原因。
常见的临床症状是劳累后气短
（运动性呼吸困难），劳累后干
咳，一般不引起胸痛。硬皮病
患者的胸痛往往是由于肌肉炎
症、反流性食管炎、胸膜炎或心
包炎所致。由纤维化肺泡炎进
展为肺间质纤维化或血管内膜
纤维化，以及平滑肌增生造成
的肺血管病变都会损伤肺的换
气功能。

5.胃肠道
患者可以出现口裂缩小、

黏膜干燥、牙周疾病引起咀嚼
困难、牙齿脱落和营养不良。
反酸、烧心、胸骨后烧灼感是硬
皮病中最常见的症状。反流性
食管炎持续不愈可导致出血、
溃疡、狭窄和 Barrett（巴雷特）
食管，后者容易转变为食管
癌。并发反流性食管炎的原因
是与食管黏膜下和肌层过多的
胶原纤维沉积和纤维化而致食
管蠕动功能障碍、下食管括约
肌压力降低、胃排空能力下降
等因素有关。胃的排空时间延
长后，除可以加重胃食管反流
外，还可以导致患者出现上腹
胀、嗳气等消化不良症状。

6.心脏
在病程的晚期时才发现，

大部分患者有左心功能不全的
迹象，可出现劳累后呼吸困难、
心悸，偶有胸痛。心脏的病理
检查和敏感性诊断试验说明心
肌、心肌血管和心包均可受累，
心肌病的表现有顽固性充血性
心力衰竭，各种房性与室性心
律不齐。任何心脏病的症状都
是预后不良的指征。透壁性的
斑片状心肌纤维化是硬皮病的
特征，它决定着心脏病变的性
质和严重程度。30%-40%的硬
皮病病人通过超声心动检查可
发现心包积液，但明显的心包积
液不常见。大量心包积液是预
后差的指征，但很少发生心包填
塞。心电图上常见心脏传导系
统损伤和无症状的心律失常。

7.肾脏
硬 皮 病 常 伴 有 肾 脏 受

累。硬皮病性肾危象是弥漫
性硬皮病的一个主要死亡原
因。肾病性高血压和/或急进
性肾衰比较常见。80%的肾危
象发生于病初 4-5 年内，常常
发生于血压高于 150/90 毫米
水银柱的弥漫性硬皮病患者，
无预兆即可发生恶性高血压，
并有高血压脑病。

8.其他表现
50%的硬皮病病人常有抑

郁的表现，主要是对治疗反应
的抑郁。性功能减退也比较常
见，器质性神经血管性疾病常
可造成男性患者的阳痿。大多
数患者合并有干燥综合征、腕
管综合征引起的神经病变，继
发于甲状腺纤维化或自身免疫
性甲状腺炎（桥本甲状腺炎）所
引起的甲状腺功能减退也是硬
皮病常遇到的临床问题。并发
肝脏疾病及原发性胆汁性肝硬
化，尤其容易发生于女性系统
硬皮病的亚型患者。

关于硬皮病的治疗

目前还没有方法能根治这
种疾病，但通过治疗，可以减轻
症状、延缓病情进展并改善生
活质量。就像高血压糖尿病一
样，硬皮病同样也需要被看作
一种慢病进行长期管理，患者
需要按医生的处方定时服药，
定期随访，及时调整药物种类
和剂量，以最少和最小的药物
剂量来控制病情，减少药物带
来的副作用。

南方医科大学皮肤病医院

硬皮病专病团队在临床研究中
发现，一种新的口服生物制剂
（JAK抑制剂）可以在一定程度
缓解皮肤硬化和肺纤维化。

除了药物治疗，患者在日
常生活中也可以通过一些基本
的康复训练来缓解病情。在

《中国硬皮病患者康复需求调
研报告》中指出，系统性硬皮病
的康复，首要需求是提升心肺
功能，其次是提升手指精细功
能，之后是改善躯体关节活动

以及心理问题。具体的康复训
练需要在医生指导下进行。

韩光明表示，在日常生活
中，硬皮病患者要留意天气变
化，做好保暖，保持平稳的心
态，有助于改善雷诺现象。但
如果该症状已严重影响患者的
生活质量，则需要适当增加药
物治疗。

凛冬已至，家属们要给予
患者更多的关爱，帮助他们共
克难关，早日康复。

冬天注意这种疾病
会让皮肤“石化”

从一开始身体某处皮肤变得又紧又硬，到身体肢端不受控制
地弯曲并无法自由活动，再到肺部发生不可逆的肺纤维化，最后进
展到呼吸困难，究竟是什么疾病如此可怕？答应就是“硬皮病”。
记者特意采访了南方医科大学皮肤病医院红斑狼疮/硬皮病专病
主诊教授韩光明主任医师，给大家科普一下这个对于大多数人来
说是陌生的疾病。

临床表现


