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全身性
自體免疫
疾病

全身性自體免疫疾病有許多種，

具有多樣的表徵，花些時間接觸與了解，

就不再那麼神祕了。

■蔡智能　劉明火軍



免疫系統就如同一個國家的軍隊，是用來抵禦外來

敵人（病原）入侵的。但有時調節的機制出了問題，卻

反而攻擊自身的組織或器官而引發了所謂的「自體免疫

疾病」。自體免疫疾病的型式可從單一器官的疾病，如橋

本氏甲狀腺炎，至廣泛的全身性疾病，如全身性紅斑狼

瘡。這些自體免疫疾病的病理變化特徵，是在發炎的組

織或器官中發現大量淋巴球的異常侵潤，在患者血中亦

可偵測到自體抗體的存在。

本文簡單介紹免疫系統的自身耐受性，自體免疫疾

病發生的可能機轉、及常見的幾種全身性自體免疫疾

病，包括全身性紅斑狼瘡、多發性肌炎與皮肌炎、硬皮

症和修格連氏乾燥症等。

免疫系統的自身耐受性

正常的免疫系統能辨識自己，而對自己的物質不發

生免疫反應，這便是所謂的「自身耐受性」。免疫系統的

主力細胞是淋巴球，乃是由胸腺產生的 T細胞及由骨髓

產生的B細胞所組成的。一般免疫反應是由體內抗原呈

現細胞，藉著其表面的組織相容複合物分子與外來或自

己的抗原結合，再與T細胞結合而引發後續的反應。T細

胞負責的是細胞性免疫，以產生各種細胞激素，及轉變

成具毒殺性的 T細胞以執行任務。而B細胞負責的是抗

體性免疫，以產生抗原特異性的抗體來結合抗原，以達

到中和或排除抗原的作用。

免疫系統為避免攻擊自己，在 T細胞與 B細胞成熟

的過程中會產生自身的耐受性。T細胞產生耐受性的機

轉是在胸腺中能與自己的抗原強烈結合的大部分T細胞

會經由所謂的「負選擇」的機制而死亡。至於少量離開

胸腺而能自體反應的T細胞，也因完整的免疫反應條件

不足而處在不活化狀態。另外，T細胞中有一群調節性 T

細胞亦會對免疫反應有抑制的作用。至於 B細胞，其功

能大多需要T細胞的協助才能發揮，所以B細胞的自身耐

受性一部分可用T細胞的耐受性來解釋，另外，能與自

身抗原結合的B細胞在骨髓發育或成熟的過程中亦會經

負選擇的機制而死亡。

自體免疫疾病發生的機轉

如上所述，絕大部分會辨識自身抗原的 T細胞與

B細胞會在發展的過程中遭到除去的命運，然而還是有

少數能辨識自身抗原的淋巴球存活下來，導致自體免疫

疾病的發生。

由此可知自體免疫疾病發生的機轉可推測如下：

一、與自體抗原結合力較低的 T細胞被自體抗原相似的

外來抗原激發之後，提高其與自體抗原的結合力。二、

有些外來抗原可不經過 T 細胞的協助而逕自引發 B細胞

的反應，產生自體抗體。三、有些細胞表面會表現出不

適當的組織相容複合物分子以呈現自身抗原，而引發自

體免疫反應。四、調節性 T 細胞及荷爾蒙等異常，以致

無法產生應該正常抑制自體免疫的反應。五、有些容易

被自體免疫反應攻擊的器官本身即有自體的缺陷，以致

容易引發自體免疫的反應。

經由上述可能的機轉，人體的免疫系統會失去原來

的自身耐受性而對自己發生不該產生的免疫反應，產生

毒殺性T細胞或致病性的自體抗體，因而導致臨床自體免

疫疾病。以下簡單介紹一些常見的自體免疫疾病。

全身性紅斑狼瘡

在台灣全身性紅斑狼瘡的盛行率與全球相似，約是

二千分之一，好發於年輕女性，男女比例為1：10.5。目

前的致病機轉認為與清除免疫複合體、B細胞的耐受性

及T細胞的功能發生缺陷有關。而有關的危險因子包括

女性激素、病毒感染、某些化學物質的暴露等。

全身性紅班狼瘡的臨床表徵廣泛而多樣，列舉數種

如下：一、皮膚：出現典型的蝴蝶狀皮疹，分布在兩頰

鼻梁及眉毛上，外表呈突起的紅斑，可合併癢感及疼
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全身性紅斑狼瘡 全身性紅斑狼瘡的命名可回溯到十九世紀，

發現患者面部赤紅的病症，像狼咬過的傷痕，而拉丁文中狼是

lupus，以後有位皮膚科醫師觀察到患者鼻梁和兩頰有明顯的

紅斑，其英文為erythematosus紅斑，之後，發現這種疾病不僅

影響皮膚，亦影響全身各個器官，再加上systemic（全身性），

從此正名為systemicclupus erythematosus， 全身性紅斑狼瘡，

簡稱為SLE。

ht
tp

:/
/m

er
ck

.p
ra

xi
s.

m
d/

bp
m

/b
pm

vi
ew

al
l.

as
p?

pa
ge

=
C

P
M

02
D

E
40

7



mofetil：應用在器官移殖的免疫抑制劑，目前有研究指

出對狼瘡腎炎的效果不亞於Cyclophosphamide，且耐受度

亦較佳，七、其它：如Dehydroepiandrosterone：對輕度至

中度活動性狼瘡病人有正面的效果，而靜脈注射免疫球

蛋白可用在嚴重的血小板減少症。

多發性肌炎與皮肌炎

對稱性近端肌無力是特發性發炎肌肉病變的特徵。

當下肢受影響時，病人可能無法從椅子上站起來或蹲下

去後卻站不起來；當上肢受到影響，病人可能無法梳

頭、洗頭，但握手、扣鈕扣等則沒有問題。

最新的診斷標準共包含六項準則：一、對稱性近端

肌無力。二、血清中的肌肉酵素上升。三、異常的肌電

圖。四、肌肉切片顯示發炎性肌肉病變。五、出現一種

以上的肌炎特異性自體抗體。六、典型皮肌炎的皮膚

疹。若符合其中的四項準則，則是確定的特發性發炎肌

肉病變，若符合其中三項，則是可能的特發性發炎肌肉

病變。

多發性肌炎及皮肌炎是特發性發炎肌肉病變中最常

見的。成人的多發性肌炎好發於四十至六十歲左右，女

性為男性的二倍。病程的進展常是漸進式的，約數周至

數個月，但有少數亦可以急性發作來表現。除近端肌肉

無力外，亦可發生咽肌及上食道肌肉無力，導致吞嚥困

難而易發生吸入性肺炎。有少數病人會出現呼吸肌肉無

力，甚至需要呼吸器的輔助。多發性肌炎也可以有全身

性的症狀如發燒、疲倦、體重減輕等。有10∼30％的病

人會有間質性肺疾病，這是病人死亡的重要原因之一。

成人皮肌炎的定義是持續性的多發性肌炎再加上具

有特色的皮膚表徵如常見於指間關節、掌指關節及手肘

的Gottron氏皮疹、眼瞼周圍的向陽疹等。皮膚的表徵常

與肌肉無力一同出現，有時亦可出現在肌肉無力之前。

在治療方面，基本上是以類固醇為主。

硬皮症

硬皮症的發病原理仍然不甚清楚，但可觀察到體內

有不正常的纖維化反應及血管壁增厚所導致的血管腔狹

窄現象。

病人最常見的症狀包括：一、出現雷諾氏現象（即
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痛，另外也會出現其他症狀，如皮膚的盤狀病變、毛髮

脫落、及口腔潰瘍等。二、肌肉骨骼：有高達 95％的病

人會出現關節痛或關節炎。三、漿膜：人體的漿膜包括

肋膜、心包膜及腹膜，常以積水來表現。四、神經與精

神：可以神經症狀（含中樞神經及周邊神經如抽蓄、腦

神經異常）或精神症狀（如精神病、器官性腦症候群及

憂鬱症）來表現，或表現神經及精神混合的症狀。五、

肺臟：包括肺炎、肺動脈高壓、肺出血及肺栓塞等。

六、心臟：包含心包膜炎、心內膜炎、心肌炎、或冠狀

動脈疾病。七、腸胃道：如腹痛、食欲不振、噁心、嘔

吐等。八、腎臟：有 50∼70％的病人會有腎臟侵犯，臨

床表現包括蛋白尿、血球圓柱體、顯微鏡下的血尿及膿

尿、腎功能不全甚至末期腎衰竭需要透析治療。九、其

它：包括發燒、體重減輕、倦怠、淋巴腺病變等。

目前的診斷是依一九九七年美國風濕病學會最新修

訂的十一點全身性紅斑狼瘡分類標準，同時或連續出現

四個以上的標準，即可歸類為全身性紅斑狼瘡。

在治療方面，對光線敏感的病人，應避免強烈陽光

的曝曬。至於藥物治療方面則包括：一、非類固醇抗炎

藥物：主要用於治療骨骼肌肉症狀，輕度的漿膜炎，及

體質症狀如發燒等。此類藥物的副作用則包含腸胃道出

血、腎功能異常等。二、類固醇：包括皮疹的局部藥膏

製劑、關節炎的關節腔內注射，及針對全身性症狀所使

用的口服或注射針劑。三、抗瘧疾藥物：主要用於皮膚

症狀，對骨骼肌肉及體質症狀亦有效。低劑量抗瘧疾藥

物的使用，耐受性相當良好，不良反應非常少見，副作

用則是對視網膜的毒性，所以應定期做眼科的檢查。

四、Cyclophosphamide：高劑量靜脈注射療法廣泛應用在

治療狼瘡病。副作用如噁心、嘔吐、掉髮、骨髓毒性、

卵巢衰竭、無精

蟲症、及出血性

膀胱炎等。五、

Azothioprine：一

般 認 為 療 效 比

Cyclophosphamide

小 ， 毒 性 也 較

小 。 六 、

Mycopheno la t e
多發性肌炎及皮肌炎 肌肉切片顯示發

炎性肌肉病變。
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少於 0.5公分，則乾眼症的診斷是確定的，若只有一邊，

則只是可能的診斷）及Rose Bengal染劑檢查，（Rose

Bengal是一種染劑，能染出角膜或結膜被破壞的表皮細

胞）。乾口症的檢查則包括唾液腺的切片檢查，唾液腺的

核子醫學掃瞄等。在腺體外的表現，如肺臟以間質性肺

炎、肺纖維化來表現，腎臟較常見的是腎小管酸化症，

在肝臟方面常見的是肝功能異常、肝臟腫大、慢性活動

性肝炎及原發性膽道硬化症。

診斷的標準有美國及歐洲的版本，將自體抗體與唾

液腺切片的結果列為必備的要件。在治療方面，以症狀

為主，乾眼症可使用人工淚液，乾口症則多喝水，或以

食物或藥劑刺激唾液分泌。另外抗瘧疾藥物奎寧具有免

疫調節的功能，亦有

部分病人的唾液分泌

會獲得改善。

全身性自體免疫

疾病是一群因免疫系

統失去自身耐受性，

而對自己發生不正常

的免疫反應，所導致

的多重器官組織受侵

犯傷害的發炎性疾

病。好發於年輕女

性，發病的真正原

因，尚不清楚，然一

旦發病，病程時好時

壞，不易治癒。常使

用類固醇或其它免疫

抑制藥來治療。這群

疾病的特徵是血中可偵測到抗核抗體的存在，且同一疾

病輕重度差異極大。嚴重者可能失去生命，輕微者甚至

不用服用任何藥物，生活也如正常人。

這種病不是感染症，因此不會傳染；也不是絕症，

可藉由藥物的治療而獲得良好的病情控制，因遺傳下一

代的機率甚低，因此可結婚生子，惟懷孕的適當時機最

好在病情後緩解期。

蔡智能 劉明火軍
成功大學醫學院醫學系
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在乾冷天氣時，肢體末端會變得蒼白，而當血管重新暢

通時反而會變紅）及皮膚變硬、增厚。二、腸胃道：包

括吞嚥困難、胃酸逆流、腸蠕動變低等。三、肺臟：間

質性肺臟纖維化及肺動脈高壓，是目前全身性硬化症最

常見的死因。四、腎臟：最嚴重的是腎性高血壓危象，

指因血管的病變造成突發性的高血壓，並導致腎功能快

速變壞、視網膜病變、毛細血管性溶血及高血壓腦病變

等。五、心臟：少數可以有心率不整、心衰竭、心包膜

炎等。六、肌肉骨骼：全身關節痛和晨間僵硬是典型的

症狀。七、惡性腫瘤：硬皮症的患者罹患肺部腫瘤的機

率較一般人為高。

在治療方面：一、皮膚：天冷時保暖是非常重要

的，應避免使用血管收縮劑，可使用藥物如鈣離子阻斷

劑以增加局部血流。至於皮膚的增殖、變厚，目前並無

藥物有足夠的療效。二、肺臟：肺纖維化屬於不可逆的

變化，早期治療可能提高治療的希望，Cyclophosphamide

的治療試驗仍在進行中。靜脈注射血管擴張劑可短暫舒

緩肺動脈高壓，嚴重的患者可考慮肺臟移植。三、腎危

象：有少數患者需要短暫或長期的透析治療。

乾燥症

乾燥症可發生在各個年齡層，好發於40∼50歲的女

性，男與女的比例約為1：9。致病機轉至今尚未完全了

解。臨床表現早期以乾眼症、乾口症、外分泌腺腫、關

節炎等為主，晚期則可能侵犯內臟器官，包括肺臟、腎

臟、肝臟等。亦有少數病人可能罹患惡性腫瘤，尤其是

淋巴瘤。

乾眼症的檢查方法包括修門氏檢查（將長條型的濾

紙放在下眼瞼，若五分鐘後，濾紙被雙眼濕潤的長度皆

修格連氏乾燥症 眼睛的症狀是砂

粒般的異物感、眼乾、眼結膜紅

腫，或淚腺腫大，眼睛外突等。

正常的淚膜有三層由內至外（黏

液、水及脂肪）內面二層包含

水、電解質、黏液、抗菌蛋白

質，免疫球蛋白，生長因子等組

成一層凝膠，修格連氏症的病患

就是這層凝膠分泌減少，使得眼

角膜的屏障減少而易受傷害、發

炎。
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硬皮病 額部帶狀硬皮病。
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