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进行性核上性麻痹患者生活质量相关分析

陈德智 欧汝威 魏倩倩 侯炎冰 张灵语 刘坤成 蒋政 林隽羽 刘焦 杨天米 杨静 商慧芳

【摘要】 目的 探讨进行性核上性麻痹患者生活质量的相关因素。方法 连续纳入 2012年 1月至

2019年 12月共 218例进行性核上性麻痹患者，采集其社会人口学和临床资料，采用 39项帕金森病调查

表（PDQ⁃39）评估生活质量，进行性核上性麻痹评价量表（PSPRS）评估运动症状和非运动症状，非运动症

状量表（NMSS）评估非运动症状，汉密尔顿抑郁量表 24项（HAMD⁃24）、汉密尔顿焦虑量表（HAMA）和里

尔淡漠评定量表（LARS）评估情绪，额叶功能评价量表（FAB）评估额叶功能，蒙特利尔认知评价量表

（MoCA）评估认知功能。对 PDQ⁃39评分与社会人口学和各项量表评分行相关分析以及线性数量关系的

验证。结果 相关分析显示，PDQ⁃39评分与病程（r = 0.301，P = 0.000）、查尔森合并症指数（CCI）评分

（r = 0.147，P = 0.031）、左旋多巴日等效剂量（r = 0.225，P = 0.001）、PSPRS评分（r = 0.551，P = 0.000）、NMSS
评分（r = 0.484，P = 0.000）、HAMD⁃24评分（r = 0.515，P = 0.000）、HAMA评分（r = 0.439，P = 0.000）和 LARS
评分（r = 0.476，P = 0.000）呈正相关，而与 FAB评分（r = ⁃ 0.325，P = 0.000）和 MoCA评分（r = ⁃ 0.355，P =
0.000）呈负相关。多因素线性逐步回归分析显示，女性（P = 0.021）、病程（P = 0.026）、左旋多巴日等效剂

量（P = 0.008），以及 PSPRS评分（P = 0.000）、NMSS评分（P = 0.002）、HAMD⁃24评分（P = 0.004）和 LARS评
分（P = 0.000）均与 PDQ⁃39评分存在线性回归关系。结论 女性、长病程、高左旋多巴日等效剂量以及

严重的运动症状和非运动症状均与进行性核上性麻痹患者生活质量存在线性回归关系，应引起临床医

师的高度重视。
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【Abstract】 Objective To explore the associated factors for quality of life in patients with
progressive supranuclear palsy (PSP). Methods A total of 218 PSP patients were included from January
2012 to December 2019. Demographic and clinical data were collected. The quality of life was evaluated
by the 39 ⁃ Item Parkinson's disease Questionnaire (PDQ ⁃ 39). The Progressive Supranuclear Palsy Rating
Scale (PSPRS) was used to assess the severity of PSP related motor and non⁃motor symptoms, while the Non⁃
Motor Symptoms Scale (NMSS) was used to elevate the non ⁃motor symptoms, Hamilton Depression Rating
Scale ⁃24 (HAMD⁃24), Hamilton Anxiety Rating Scale (HAMA), Lille Apathy Rating Scale (LARS), Frontal
Assessment Battery (FAB), and Montreal Cognitive Assessment (MoCA) were used. The Pearson and partial
correlation followed by the multiple linear regression were used to explore the correlates of the PDQ ⁃ 39
score. Results Correlation analysis indicated that the PDQ⁃39 score was positively correlated with disease
duration (r = 0.301, P = 0.000), Charlson Comorbidity Index (CCI; r = 0.147, P = 0.031), levodopa equivalent
daily dose (LEDD; r = 0.225, P = 0.001), and scores for the PSPRS (r = 0.551, P = 0.000), NMSS (r = 0.484,
P = 0.000), HAMD⁃24 (r = 0.515, P = 0.000), HAMA (r = 0.439, P = 0.000) and LARS (r = 0.476, P = 0.000),
but was negatively correlated with scores of FAB (r = ⁃ 0.325, P = 0.000) and MoCA (r = ⁃ 0.355, P = 0.000).
Multiple linear stepwise regression model indicated that the PDQ⁃39 score was significantly associated with
female (P = 0.021), longer disease duration (P = 0.026), higher LEDD (P = 0.008), higher PSPRS score (P =
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0.000), higher NMSS score (P = 0.002), higher HAMD ⁃ 24 score (P = 0.004), and higher LARS score (P =
0.000). Conclusions Female, longer disease duration, higher LEDD, and more severe motor and non ⁃
motor symptoms contribute to the reduced quality of life in patients with PSP. Our study is beneficial to the
clinical management of patients with PSP.

【Key words】 Supranuclear palsy, progressive; Quality of life; Linear models
This study was supported by 1·3·5 Project for Disciplines of Excellence, West China Hospital,

Sichuan University (No. ZYJC18038).
Conflicts of interest: none declared

进行性核上性麻痹（PSP）是临床罕见的神经变

性病，患病率约为 4.9/10万［1］。运动症状主要包括

早期姿势不稳、跌倒、帕金森综合征和垂直核上性

麻痹［2］；此外，还可表现出多种非运动症状，例如神

经精神症状、睡眠障碍、认知功能障碍和行为异常

等［3⁃6］。国外研究显示，进行性核上性麻痹的运动症

状和非运动症状均可显著影响患者生活质量［7⁃9］，但

目前我国尚无关于进行性核上性麻痹患者生活质

量影响因素的系统研究报道。基于此，本研究拟就

影响进行性核上性麻痹患者生活质量的相关因素，

主要包括社会人口学、运动症状和非运动症状进行

初步分析，以为临床治疗提供指导。

资料与方法

一、临床资料

1.纳入与排除标准 （1）所有患者均符合美国

国立神经病学与卒中研究所及国际进行性核上性

麻 痹 协 会（NINDS ⁃ SPSP）制 定 的 临 床 确 定 的

（definite）或很可能的（probable）进行性核上性麻痹

的诊断标准［2］。（2）本研究经四川大学华西医院道德

伦理委员会审核批准（审批号：2015⁃236），所有患者

或其家属均知情同意并签署知情同意书。（3）排除

以下情况：①头部 CT和（或）MRI提示脑血管病、脑

炎、颅脑创伤等导致的帕金森综合征。②合并痴

呆、严重构音障碍、听力丧失和严重运动障碍等不

能配合完成检查。③严重运动障碍不能完成所有

量表评估。④合并严重心肺疾病、肿瘤、肝肾疾病

等慢性不稳定性疾病。

2.一般资料 连续纳入 2012年 1月至 2019年
12月在四川大学华西医院神经内科门诊或住院治

疗的进行性核上性麻痹患者共 218例，男性 152例，

女性 66例；年龄 43.59 ~ 86.61岁，中位年龄 68.62
（63.13，75.06）岁；发病年龄 40.60 ~ 85.38岁，中位发

病年龄为 64.35（59.60，70.82）岁；受教育程度为 1 ~

19年，中位值 9（6，12）年；病程 0.25 ~ 12.84年，中位

病程 3.03（1.77，5.25）年；151例（69.27%）有跌倒史；

查尔森合并症指数（CCI）为 0 ~ 7，中位值 3（2，3）；左

旋多巴日等效剂量（LEDD）0 ~ 1950 mg/d，中位值

400（150，600）mg/d。根据运动障碍协会（MDS）分

型标准，119例诊断为进行性核上性麻痹理查森型

（PSP⁃RS型），99例诊断为进行性核上性麻痹帕金森

综合征型（PSP⁃P型）。

二、研究方法

1.社会人口学及临床资料采集 主要包括性

别、年龄、发病年龄、受教育程度、病程、是否跌倒、

合并症和药物治疗方案等，并计算 CCI评分［10］和左

旋多巴日等效剂量［11］。

2.量表评估 （1）生活质量评估：采用 39 项帕

金森病调查表（PDQ⁃39）［12］对进行性核上性麻痹患

者的生活质量进行评估。该量表包括 39 项条目，总

评分为 156，评分越高、生活质量越差。（2）核心症状

评估：采用进行性核上性麻痹评价量表（PSPRS）［13］

对运动症状和非运动症状进行评估。该量表包括

病史、心理状态、延髓症状、眼动、肢体运动、步态和

中轴症状共 6 个维度，总评分为 100，评分越高、运

动症状和非运动症状越严重。（3）非运动症状评估：

采用非运动症状量表（NMSS）［14］对总体非运动症状

严重程度进行评估。该量表包括 30 项条目，总评分

为 360，评分越高、非运动症状越严重。（4）情绪评

估：采用汉密尔顿抑郁量表 24项（HAMD⁃24）［15］评

估抑郁情绪，包括 24 项条目，总评分为 76；采用汉

密尔顿焦虑量表（HAMA）［16］评估焦虑症状情绪，包

括 14 项条目，总评分为 56；采用里尔淡漠评定量表

（LARS）［17］评估淡漠情绪，包括 9 个维度计 33 项条

目，评分范围为 ⁃ 36 ~ 36。上述评分越高、情绪症状

越严重。（5）额叶功能评估：采用额叶功能评价量表

（FAB）［18］评估额叶功能。该量表包括 6 项条目，总

评分为 18，评分越低、额叶功能越差。（6）认知功能
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评估：采用蒙特利尔认知评价量表（MoCA）［19］评估

整体认知功能。该量表包括视空间/执行功能、命

名、注意力、语言、抽象力、记忆力和定向力共 6 个维

度，总评分为 30，评分越低、认知功能越差。

3.统计分析方法 采用 SPSS 20.0统计软件进

行数据处理与分析。采用 Kolmogorov ⁃ Smirnov检
验进行正态性检验，呈非正态分布的计量资料以中

位数和四分位数间距［M（P25，P75）］表示；计数资料

以相对数构成比（%）或率（%）表示。将所有资料近

似看作呈正态分布，采用 Pearson相关分析和偏相关

分析对 PDQ⁃39评分与社会人口学和各项量表评分

进行相关分析，并采用多因素线性逐步回归分析对

其进行线性数量关系的验证（α 入 = 0.05，α 出 = 0.10）。

以 P ≤ 0.05为差异具有统计学意义。

结 果

经正态性检验，本研究所用资料均为非正态分

布资料（P < 0.05），PSPRS评分为 10 ~ 74，中位评分

29（22，39）；NMSS评分为 2 ~ 187，中位评分 52（28，
79）；FAB评分为 8 ~ 18，中位评分 12（10，15）；MoCA
评分为 14 ~ 28，中位评分 19（15，24）；HAMD⁃24评分

为 0 ~ 42，中位评分 12（6，20）；HAMA评分为 0 ~ 39，
中位评分 9（4，13）；LARS评分为 ⁃ 36 ~ 35，中位评分

⁃ 11（⁃ 22，3）；PDQ⁃39评分为 1 ~ 115，中位评分 51
（32，69）。为探寻真正的相关关系并消除混杂因素

的影响，本研究将所有资料均近似看作正态分布，

根据临床经验，纳入年龄、病程、CCI评分、左旋多巴

日等效剂量、PSPRS评分、NMSS评分、HAMD⁃24评
分、HAMA评分、LARS评分、FAB评分和 MoCA评分

进行 Pearson相关分析和偏相关分析，结果显示，

PDQ⁃39评分与病程（r = 0.301，P = 0.000）、CCI评分

（r = 0.147，P = 0.031）、左 旋 多 巴 日 等 效 剂 量（r =
0.225，P = 0.001）、PSPRS评分（r = 0.551，P = 0.000）、

NMSS评分（r = 0.484，P = 0.000）、HAMD⁃24评分（r =
0.515，P = 0.000）、HAMA评分（r = 0.439，P = 0.000）
和 LARS评分（r = 0.476，P = 0.000）呈正相关，而与

FAB评分（r = ⁃ 0.325，P = 0.000）以及 MoCA评分（r =
⁃ 0.355，P = 0.000）呈负相关（表 1）。

以 PDQ⁃39评分作为因变量，以性别、年龄、病

程、诊断分型、跌倒、CCI评分、左旋多巴日等效剂

量、PSPRS评分、NMSS评分、HAMD⁃24评分、HAMA
评分、LARS评分、FAB评分和 MoCA评分作为自变

量，行多因素线性逐步回归分析。经检验，回归分

析中自变量满足残差的方差齐性、残差近似正态分

布、残差之间不存在自相关，且不存在多重共线性。

多因素线性逐步回归分析显示，女性（P = 0.021）、长

病 程（P = 0.026）、高 左 旋 多 巴 日 等 效 剂 量（P =
0.008），以 及 PSPRS 评 分（P = 0.000）、NMSS 评 分

（P = 0.002）、HAMD⁃24评分（P = 0.004）和 LARS评分

（P = 0.000）评分均与 PDQ⁃39评分存在线性回归关

系（表 2，3）。

讨 论

本研究首次针对中国进行性核上性麻痹患者

的生活质量进行大样本相关分析，包括社会人口学

资料、运动症状和非运动症状，结果显示，进行性核

上性麻痹患者生活质量评分与女性、长病程、高左

旋多巴日等效剂量，以及严重的运动症状和非运动

症状（包括淡漠和抑郁）存在线性回归关系，提示临

床上及早有效干预上述因素，有助于提高进行性核

上性麻痹患者的生活质量。

英国的一项研究发现，进行性核上性麻痹患者

项目

年龄

受教育程度

病程

CCI
LEDD
PSPRS
NMSS
HAMD⁃24
HAMA
LARS
FAB
MoCA

Pearson相关分析

r值

0.099
⁃ 0.108
0.265
0.133
0.205
0.571
0.486
0.530
0.445
0.472
⁃ 0.339
⁃ 0.368

P值

0.144
0.112
0.000
0.049
0.002
0.000
0.000
0.000
0.000
0.000
0.000
0.000

偏相关分析

r值

0.127
⁃ 0.090
0.301
0.147
0.225
0.551
0.484
0.515
0.439
0.476
⁃ 0.325
⁃ 0.355

P值

0.063
0.190
0.000
0.031
0.001
0.000
0.000
0.000
0.000
0.000
0.000
0.000

表 1 进行性核上性麻痹患者 PDQ⁃39评分与各项临床资
料的相关分析

Table 1. Correlative analysis for PDQ ⁃ 39 score andclinical data in patients with PSP

CCI，Charlson Comorbidity Index，查 尔 森 合 并 症 指 数 ；LEDD，
levodopa equivalent daily dose，左旋多巴日等效剂量；PSPRS，
Progressive Supranuclear Palsy Rating Scale，进行性核上性麻痹
评价量表；NMSS，Non⁃Motor Symptoms Scale，非运动症状量表；
HAMD⁃24，Hamilton Depression Rating Scale⁃24，汉密尔顿抑郁量
表 24项；HAMA，Hamilton Anxiety Rating Scale，汉密尔顿焦虑量
表；LARS，Lille Apathy Rating Scale，里尔淡漠评价量表；FAB，
Frontal Assessment Battery，额叶功能评价量表；MoCA，Montreal
Cognitive Assessment，蒙特利尔认知评价量表
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变量

女性

病程

LEDD
PSPRS
NMSS
HAMD⁃24
LARS
常数项

回归系数

6.043
1.019
0.011
0.602
0.138
0.512
0.347
5.417

SE

2.759
0.454
0.004
0.118
0.043
0.174
0.086
5.277

t值

2.321
2.244
2.660
5.105
3.170
2.938
4.040
1.027

P值

0.021
0.026
0.008
0.000
0.002
0.004
0.000
0.306

标准化偏
回归系数

0.115
0.115
0.137
0.287
0.189
0.184
0.225

表 3 进行性核上性麻痹患者 PDQ⁃39评分与各项临床资
料的多因素线性逐步回归分析

Table 3. Multiple linear stepwise regression analysis forthe linear regression relationship between PDQ ⁃ 39 scoreand clinical variables in patients with PSP

LEDD，levodopa equivalent daily dose，左 旋 多 巴 日 等 效 剂 量 ；
PSPRS，Progressive Supranuclear Palsy Rating Scale，进行性核上
性麻痹评价量表；NMSS，Non⁃Motor Symptoms Scale，非运动症状
量表；HAMD⁃24，Hamilton Depression Rating Scale⁃24，汉密尔顿
抑郁量表 24项；LARS，Lille Apathy Rating Scale，里尔淡漠评定
量表

变量

性别

跌倒

诊断分型

赋值

0
男性

无

PSP⁃RS型

1
女性

有

PSP⁃P型

表 2 多因素线性逐步回归分析的变量赋值表

Table 2. Variable assignment of multiple linear stepwiseregression analysis

PSP ⁃ RS，progressive supranuclear palsy with Richardson's
syndrome，进 行 性 核 上 性 麻 痹 理 查 森 型 ；PSP ⁃ P，progressive
supranuclear palsy with parkinsonism，进行性核上性麻痹帕金森
综合征型

的生活质量不存在性别差异［20］，但在校正相关混杂

因素后，本研究发现，女性与进行性核上性麻痹患

者的生活质量（PDQ⁃39评分）存在线性回归关系，提

示女性进行性核上性麻痹患者的生活质量更差，本

研究结果与德国的一项回顾性研究［21］和塞尔维亚

的一项队列研究［7］结果相一致。这可能与女性患者

更容易合并抑郁，且可能遭受更大的社会压力有

关。此外，依赖他人照料会让女性感到内疚和心理

负担［22⁃24］。因此，中国的医护人员应多关注女性进

行性核上性麻痹患者的生活质量。

既往国外多项研究显示，运动症状的严重程度

是影响进行性核上性麻痹患者生活质量的重要因

素［21，25］，与本研究和我们课题组既往发表的研究结

果相一致［26］。且本研究发现，进行性核上性麻痹患

者患者的生活质量（PDQ⁃39评分）还与疾病病程进

展和更高的药物剂量存在线性回归关系。较高的

药物剂量也反映疾病更加严重，同时亦提示患者存

在更严重的疾病负担。研究发现，与帕金森病患者

相比，进行性核上性麻痹患者的疾病进展更迅速、

功能残疾更严重、生存期更短，且对药物的治疗反

应更差［7，27］。上述研究结果表明，进行性核上性麻

痹患者的生活质量与疾病严重程度、疾病进展和药

物治疗反应密切相关。然而，进行性核上性麻痹的

进展是不可逆的，且治疗反应差强人意［28］，因此明

确进行性核上性麻痹的确切病理生理学机制，从而

开发相应药物以改善症状或缓解疾病进展显得十

分重要。

与帕金森病患者类似，进行性核上性麻痹患者

也合并多种非运动症状，如早期合并认知功能障碍

和行为异常［3⁃4］，这些非运动症状也显著影响患者生

活质量［8⁃9］，提示临床医师应提高警惕。本研究不仅

总体非运动症状与进行性核上性麻痹患者的生活

质量（PDQ⁃39评分）具有线性回归关系，其非运动症

状中的抑郁和淡漠也与患者的生活质量（PDQ⁃39评
分）具有相关性。尽管采用的评估量表不同，但国

外的研究同样证实，抑郁［21，25，29］和淡漠［7，25］是影响进

行性核上性麻痹患者生活质量的重要因素，提示识

别并管理这些非运动症状在神经变性病中具有重

要作用。抑郁和淡漠可能通过对症治疗而改善，提

示在临床工作中应关注患者的抑郁和淡漠情绪并

给予及时合理的对症治疗。

本研究存在以下局限性：（1）采用横断面设计，

不能探究进行性核上性麻痹患者生活质量的预测

因素。（2）本研究排除痴呆、严重构音障碍、听力丧

失和严重运动障碍的患者，可造成选择偏倚。（3）本

研究为单中心研究，尚待多中心研究结果的证实。

综上所述，女性、长病程、高左旋多巴日等效剂量以

及严重的运动症状和非运动症状均与进行性核上

性麻痹患者生活质量存在线性回归关系。临床医

师在管理进行性核上性麻痹患者时，应积极对以上

因素相行干预和治疗，从而提高患者生活质量。
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