
中国现代神经疾病杂志 2021年 10月第 21卷第 10期 Chin J Contemp Neurol Neurosurg, October 2021, Vol. 21, No. 10

·病例报告·
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患者 女性，47岁，主因反复头晕 2年，行走不

稳 4 个月，于 2019年 6月 20日首次入院。患者于

2017年 4月 26日中午突发头晕，伴恶心呕吐，无头

痛、视物旋转、肢体活动障碍，外院急诊行头部 MRI
检查提示左侧小脑陈旧性梗死，MRA和 MRV未见

明显异常，临床诊断“短暂性脑缺血发作可能”，予

以倍他司汀（12 mg/次、3 次/d）口服 5天后头晕好

转。2019年 2月 12日再次出现头晕，仰头时偶有视

物旋转，伴左侧肢体活动不协调，自觉行走不稳，上

楼梯肢体晃动明显，无肢体麻木，再次至外院就诊，

头部和颈椎 MRI显示双侧额叶、左侧小脑多发缺血

腔隙灶，提示左侧小脑陈旧性梗死可能、脑萎缩、颈

椎退行性变，未予特殊处理。2019年 6月行走不稳

加重，并出现左侧咀嚼无力伴左眼不能完全闭合，

口角歪斜，复视，左耳偶有耳鸣，无听力减退，无声

音嘶哑、饮水呛咳、发热，否认多饮、多尿。患者自

发病以来，精神、睡眠、饮食尚可，大小便正常，体重

无明显变化。既往史、个人史及家族史无特殊。

首次入院（2019年 6月 20日）体格检查：血压

128/90 mm Hg（1 mm Hg = 0.133 kPa），体型消瘦，心

肺腹部查体无异常，全身浅表淋巴结未触及肿大；

神志清楚，语言流利，双侧凝视性眼震，双侧瞳孔等

大、等圆，直径约 2.50 mm，对光反射灵敏，左眼外展

受限、不能完全闭合，左侧额纹和鼻唇沟浅，伸舌居

中，咽反射正常，四肢肌力 5级、肌张力均正常，腱反

射正常，病理征未引出，双侧深浅感觉无异常，左侧

指鼻试验和跟 ⁃膝 ⁃胫试验欠稳准，Romberg征阳性，

脑膜刺激征阴性。实验室检查：血清总胆固醇（TC）
6.29 mmol/L（3.90 ~ 6.00 mmol/L），甘 油 三 酯（TG）
0.96 mmol/L（0.70 ~ 1.70 mmol/L），低密度脂蛋白胆

固醇（LDL⁃C）4.26 mmol/L（2.10 ~ 3.36 mmol/L），高密

度 脂 蛋 白 胆 固 醇（HDL ⁃ C）为 1.41 mmol/L（0.40 ~
2.00 mmol/L）；乙型肝炎病毒表面抗原（HbsAg）和 E
抗 体（HbeAb）阳 性 ，表 面 抗 体（HbsAb）和 E 抗 原

（HbeAg）阴性，核心抗体（HbcAb）阳性；C⁃反应蛋白

（CRP）于正常值范围，红细胞沉降率（ESR）40 mm/h
（0 ~ 20 mm/h）；副肿瘤综合征抗体 12项 IgG、自身免

疫性脑炎（AE）抗体 10项 IgG和血管炎相关抗体均

阴性，胶质纤维酸性蛋白（GFAP）、水通道蛋白 4
（AQP4）和髓鞘少突胶质细胞糖蛋白（MOG）抗体

IgG均阴性，抗心磷脂抗体（ACA）呈阴性，自身免疫

性抗体抗核抗体（ANA）谱、抗着丝点抗体和 Jo⁃1抗
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体呈阳性。腰椎穿刺脑脊液检查压力为 90 mm H2O
（1 mm H2O = 9.81 × 10 ⁃ 3 kPa，80 ~ 180 mm H2O），常

规、生化于正常值范围，脑脊液涂片未见抗酸杆菌、

革兰染色未见细菌、墨汁染色未见隐球菌，寡克隆

区带（OB）阴性，EB病毒 DNA定量阴性。心脏超声

显示静息状态下心脏结构无异常，射血分数（EF）为

69%（50% ~ 70%）。腹部超声未见明显异常；子宫及

双侧附件超声显示子宫小肌瘤，双侧附件区未见明

显异常，宫内节育环；乳腺和甲状腺超声显示左侧

甲状腺结节，右侧甲状腺未见明显肿大；双侧乳腺

腺体组织增生。心电图呈窦性心律，左胸导联低电

压。脑电图检查未见异常。纯音电测听显示双侧

听力正常。视觉诱发电位（VEP）正常。脑干听觉诱

发电位（BAEP）显示左侧听觉诱发电位Ⅲ波和Ⅴ波

潜伏期延长，Ⅰ ~Ⅲ波和Ⅰ ~Ⅴ波峰间期延长，右侧

未见异常。胸部 CT显示双肺纹理增多，右侧胸膜稍

增厚。头部 MRI提示左侧小脑病变（血管源性病变

可能大，考虑血管炎但待排除胶质瘤等肿瘤性病

变；图 1）。MRS显示左侧小脑病变胆碱（Cho）峰明

显升高，N⁃乙酰天冬氨酸（NAA）峰降低，Cho/NAA
比值倒置，病灶中心数值为 4.10，提示左侧小脑病

变，考虑肿瘤性病变，胶质瘤可能大（图 2）。DSA无

明显异常。临床考虑小脑脑干病变，血管炎、肿瘤

性病变待排除。予口服阿司匹林（100 mg/d）抗血小

板、阿托伐他汀（20 mg/d）调脂、倍他司汀（12 mg/次、

3 次/d）抗头晕、甲钴胺（500 μg/次、3 次/d）营养神

经，以及静脉滴注地塞米松（10 mg/d）抗炎症，共治

疗 6天，头晕、行走不稳及左侧周围性面瘫有所改

图 1 首次入院时（2019年 6月 20日）头部 MRI检查所见 1a 横断面 T1WI显示，左侧小脑、左侧桥臂和脑桥背侧偏左片
状低信号影（箭头所示） 1b 横断面 T2WI显示，左侧小脑、左侧桥臂和脑桥背侧偏左片状高信号影，第四脑室轻度受压变
形（箭头所示） 1c 冠状位 T2WI显示，左侧桥臂和脑桥偏左斑片样高信号影（箭头所示） 1d 横断面增强抑脂 T1WI显
示，左侧桥臂和脑桥偏左斑片样强化，左侧小脑可见一环形强化（箭头所示） 1e 矢状位增强抑脂 T1WI显示，脑桥背侧斑
片样强化（箭头所示） 1f 冠状位增强抑脂 T1WI显示，左侧桥臂和脑桥偏左斑片样强化

Figure 1 Brain MRI findings at first admission on June 20, 2019 Axial T1WI showed patchy hypointensity on the leftcerebellum, left brachium pontis and left dorsal pons (arrow indicates, Panel 1a). Axial T2WI demonstrated patchy
hyperintensity on the left cerebellum, left brachium pontis and left dorsal pons, with the fourth ventricle slightly deformed by
compression (arrow indicates, Panel 1b). Coronal T2WI showed patchy hyperintensity on the left pons and brachium pontis
(arrow indicates, Panel 1c). Axial enhanced fat suppression T1WI showed patchy enhancement on the left pons and brachiumpontis, with a ring enhancement on the left cerebellum (arrow indicates, Panel 1d). Sagittal enhanced fat suppression T1WIshowed patchy enhancement on the dorsal pons (arrow indicates, Panel 1e). Coronal enhanced fat suppression T1WI showedpatchy enhancement on the left pons and brachium pontis (arrow indicates, Panel 1f).
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善，但复视仍存在。患者共住院 10天，家属要求转

至外院处理左侧小脑肿瘤性病变。于 2019年 9月
15日在外院行神经导航下左侧小脑肿瘤切除术，术

后病理学检查可见小脑组织胶质增生，斑片状钙

化，部分蛛网膜下腔可见淋巴细胞浸润，小脑实质

内少量血管周围淋巴细胞套和少量组织细胞反应，

最终病理诊断为左侧小脑局部皮质排列紊乱、水

肿，多发钙化灶、胶质增生、小血管增生。术后症状

未进一步改善。

2020年 4月 12日患者自觉头晕、行走不稳和左

侧肢体活动障碍加重，易跌倒，右手手指有麻木感，

复视无改善，且出现口干、眼干、多饮，语言含糊，吞

咽干性食物困难，自觉有反复低热（未测体温），无

饮水呛咳、咳嗽咳痰，无肢体麻木无力，无尿频、尿

急、尿痛，无关节和脊柱疼痛，于 2020年 5月 13日再

次入院。体格检查：体重指数 16.32 kg/m2，舌面干，

舌乳头萎缩而光滑；表情焦虑，轻度构音障碍，左眼

外展受限，右眼外展不完全，双侧凝视性眼震，左侧

鼻唇沟较浅，左侧指鼻试验和跟⁃膝⁃胫试验欠稳准，

独立行走不能，左侧肢体意向性震颤。实验室检

查：复查肿瘤标志物 12项、空腹血糖（FBG）、糖化血

红蛋白（HbA1c）均正常；甲状腺功能试验游离 T3
3.20 pmol/L（3.50 ~ 5.50 pmol/L）、T3 0.82 nmol/L
（0.92 ~ 2.79 nmol/L）、游离 T4 11.34 pmol/L（11.50 ~
22.70 pmol/L）、T4、促甲状腺激素（TSH）以及抗甲状

腺过氧化物酶（TPO）、甲状腺球蛋白（TG）和促甲状

腺素受体抗体均于正常值范围；自身免疫性抗体

ANA谱阳性（1∶320，正常参考值 < 1∶100），抗着丝

点抗体和 Jo⁃1抗体阳性，免疫球蛋白及补体 C3、C4
均于正常值范围。胸部 CT未见双肺活动性病变。

头部 MRI显示左侧小脑占位性病变术后局部软化

灶形成，左侧小脑和脑干结节样强化（图 3）。口腔

科会诊行左下唇腺组织活检术，病理学检查提示小

涎腺组织，部分腺泡萎缩，腺泡及导管周围炎性细

胞散在灶性浸润，部分导管周围浸润灶淋巴细胞数

目 > 50 个（图 4）。肌电图显示右上肢未见明显肌源

性或周围神经或根性损害。请风湿免疫科会诊，根

据患者病史特点临床最终诊断为伴中枢神经系统

损害的原发性干燥综合征（pSS），予以甲泼尼龙

（500 mg/d × 5 d、250 mg/d × 5 d、120 mg/d × 3 d）静脉

滴注冲击序贯治疗，硫酸羟氯喹（0.20 g/次、2 次/d）
和白芍总苷（0.60 g/次、3 次/d）口服，以及其他抗感

染及免疫调节治疗。患者共住院共 15天，出院后遵

医嘱服用醋酸泼尼松 60 mg/d，每周序贯减量 5 mg，
以 及 硫 酸 羟 氯 喹（0.20 g/次 、2 次/d）和 白 芍 总 苷

（0.60 g/次、3 次/d）治疗。出院时口干、眼干症状减

轻，仍有复视，行走需搀扶。出院后 3 个月（2020年
9月 8日）门诊随访，头晕症状减轻，口干、眼干症状

基本缓解，各向眼动正常，可独立行走，复查头部

MRI显示左侧小脑和脑干结节样强化灶减少（图

5），遵医嘱继续服用醋酸泼尼松（5 mg/d）和白芍总

苷（0.60 g/次、3 次/d）维持治疗。

讨 论

干燥综合征（SS）是一种以侵犯泪腺、唾液腺等

外分泌腺体为主，以组织局部淋巴细胞浸润为特征

的慢性炎症性自身免疫性疾病［1］，不合并其他结缔

组织病者称为原发性干燥综合征，早期主要表现为

干燥性角膜炎、口腔干燥综合征。干燥综合征患者

血清可检测到多种自身抗体，ANA阳性率达 80%，

其中抗干燥综合征 A型抗体（SSA）阳性率最高，而

抗干燥综合征 B型抗体（SSB）是诊断干燥综合征的

图 2 首次入院时（2019 年 6 月 20 日）头部
MRS检查所见 2a 横断面 T2WI选择左侧小
脑病灶中心为兴趣区（方形区域所示） 2b
兴趣区 Cho峰明显升高，NAA 峰降低，Cho/
NAA比值为 4.10
Figure 2 Brain MRS findings at first
admission on June 20, 2019 The center of the
left cerebellar lesion was selected as the area
of interest on axial T2WI (square area
indicates, Panel 2a). The peak of choline
(Cho) was significantly increased, and the peak
of N ⁃acetyl aspartic acid (NAA) was decreased
on the area of interest, and the ratio of Cho/
NAA was 4.10 (Panel 2b).

Cho

NAA

2a 2b
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图 3 再次入院时（2020年 5月 13日）头部 MRI检查所见 3a 横断面 T2WI显示，脑桥和左侧桥臂片状高信号影（箭头所
示） 3b 横断面 T1WI显示，脑桥背侧和左侧桥臂片状低信号影，左侧小脑术后局部软化灶形成（箭头所示） 3c 冠状位
T2WI显示，脑桥背侧偏左和左侧桥臂片状高信号影，范围较 2019年 6月 20日扩大（箭头所示） 3d 横断面增强 T1WI显
示，脑桥背侧偏左和左侧桥臂斑片样强化（箭头所示） 3e 矢状位增强 T1WI显示，脑桥背侧偏左和左侧小脑斑片样强化
（箭头所示） 3f 冠状位增强 T1WI显示，脑桥背侧偏左和左侧桥臂斑片样强化，范围较 2019年 6月 20日扩大（箭头所示）

Figure 3 Brain MRI findings at the second admission on May 13, 2020 Axial T2WI demonstrated patchy hyperintensity onthe pons and left brachium pontis (arrow indicates, Panel 3a). Axial T1WI showed patchy hypointensity on the dorsal pons andleft brachium pontis, with the formation of postoperative local softening lesion on the left cerebellum (arrow indicates, Panel
3b). Coronal T2WI showed patchy hyperintensity on the left dorsal pons and left brachium pontis, and the lesion was larger
than the one on June 20, 2019 (arrow indicates, Panel 3c). Axial enhanced T1WI showed patchy enhancement on the leftdorsal pons and left brachium pontis (arrow indicates, Panel 3d). Sagittal enhanced T1WI showed patchy enhancement on theleft dorsal pons and left cerebellum (arrows indicate, Panel 3e). Coronal enhanced T1WI showed patchy enhancement on theleft dorsal pons and left brachium pontis, and the lesion was larger than the one on June 20, 2019 (arrow indicates, Panel 3f).

标记性抗体。抗着丝点抗体、抗胞衬蛋白抗体等亦

通常呈阳性［2］。原发性干燥综合征除外分泌腺受

损外，还同时出现多脏器多系统受累［3］，如皮肤、关

节、肾脏、血液系统、呼吸系统、神经系统等，可造成

多种临床表现，给早期准确诊断带来困难。我国原

发性干燥综合征患病率为 0.33% ~ 0.77%，是最常见

的中老年人自身免疫性结缔组织病［2］。原发性干

燥综合征女性多见，女性与男性的比例为 9∶1，通
常发生于 40 ~ 60岁［3］。目前，国内干燥综合征的诊

断多采用 2002年美国 ⁃欧洲协作组修订的国际干燥

综合征分类（诊断）标准［4］。为进一步提高诊断准

确性，经多国专家研究分析，于 2016年正式公布新

的仅用于原发性干燥综合征的欧洲抗风湿病联盟

（EULAR）/美国风湿病协会（ARA）分类标准［5］。因

原发性干燥综合征临床表现复杂多样，目前各种类

型的分类标准仍然无法作为诊断之“金标准”，抗

SSA和 SSB抗体对诊断该病有很大帮助，但上述两

种抗体阴性并不能排除诊断。因此，需要风湿免疫

科与口腔科、眼科等多学科协作。本文患者为 47岁
女性，有口干、眼干及低热表现，存在 ANA谱、抗着

丝点抗体、抗 Jo⁃1抗体阳性，且下唇腺组织活检术可

见多个淋巴细胞浸润灶，依据干燥综合征的国际分

类标准以及风湿免疫科、口腔科会诊意见，支持诊

断为原发性干燥综合征。该例患者在出现典型干

3a 3b 3c

3d 3e 3f
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燥综合征临床表现前的 2年，主要以小脑、脑干等中

枢神经系统损害表现为主，在疾病早期曾有自行缓

解，再复发进展加重，经头部 MRI，脑脊液常规和生

化检查，血管炎相关抗体，抗 AQP4抗体，自身免疫

性脑炎相关抗体，ACA，神经系统副肿瘤综合征

（PNS）相关抗体，脑干诱发电位，DSA，小脑病变组

织活检术等，明确存在小脑、脑干病变，并排除感

染、肿瘤、原发性脑血管病，此外，也不支持自身免

疫性脑炎、视神经脊髓炎（NMO）、多发性硬化（MS）、

副肿瘤综合征、抗心磷脂抗体综合征、系统性红斑

狼疮（SLE）、抗中性粒细胞胞质抗体（ANCA）相关血

管炎等自身免疫性疾病。患者首次就诊于我院神

经内科未能确诊，除与该例患者早期临床表现主要

以单纯性中枢神经系统损害为主，无典型的抗 SSA

和 SSB抗体阳性，且头部 MRI增强扫描和 MRS均提

示不排除肿瘤可能外，还与临床医师对疾病认识不

足、警惕性不高有关。

神经系统损害是原发性干燥综合征常见的腺

外表现，其类型多样，解剖学可分为中枢神经系统、

周围神经病变和自主神经系统表现［6］。研究显示，

具有高滴度抗 SSA抗体和低滴度抗 SSB抗体的原发

性干燥综合征患者发展为神经系统损害的风险相

对较高［7］。有 8.5% ~ 70%诊断为原发性干燥综合

征的患者存在神经系统症状［8］，如此大的差异是由

于原发性干燥综合征的诊断标准不同，所引起的神

经系统损害症状不同，以及与风湿免疫科住院患者

相比，神经内科住院患者更多表现为神经系统症

状。周围神经系统较中枢神经系统和自主神经系

图 4 下唇腺组织活检所见 HE染色 4a 可见含 7 个腺体小叶的唇黏膜组织，部分腺泡萎缩，成簇淋巴细胞浸润 × 40 4b 可
见腺泡和导管周围炎性细胞散在灶性浸润，及 2 个淋巴细胞数目 > 50 个的聚集灶伴挤压 × 400 图 5 出院后 3 个月（2020年 9月
8日）复查头部MRI所见 5a 横断面 T2WI显示，脑桥及左侧桥臂片状高信号影（箭头所示） 5b 冠状位 T2WI显示，脑桥及左侧桥
臂片状高信号影，范围较 2020年 5月 13日缩小（箭头所示） 5c 横断面增强 T1WI显示，脑桥背侧偏左及左侧桥臂少量斑片样强化
（箭头所示） 5d 冠状位增强 T1WI显示，脑桥及左侧桥臂少量斑片样强化，范围较 2020年 5月 13日缩小（箭头所示）

Figure 4 Pathological results of lower lip gland biopsy after admission on May 13, 2020 HE staining Labial mucosal tissue with 7
glandular lobules, partial acinar atrophy with clusters of lymphocytes were seen here (Panel 4a) × 40 Scattered inflammatory cells
infiltrated around acinus and duct, 2 aggregation foci of lymphocyte count > 50 with extrusion were seen here (Panel 4b). × 400
Figure 5 Brain MRI findings in outpatient follow ⁃up on September 8, 2020 Axial T2WI demonstrated patchy hyperintensity on thepons and left brachium pontis (arrow indicates, Panel 5a). Coronal T2WI showed patchy hyperintensity on the pons and left brachiumpontis, and the lesion was smaller than the one on May 13, 2020 (arrow indicates, Panel 5b). Axial enhanced T1WI showed a smallamount of patchy enhancement on the left dorsal pons and left brachium pontis (arrow indicates, Panel 5c). Coronal enhanced T1WIshowed a small amount of patchy enhancement on the pons and left brachium pontis, and the lesion was smaller than the one on May 13,
2020 (arrow indicates, Panel 5d).

4a 4b

5a 5b 5c 5d
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统更易受累，特别是感觉性多神经病变［9］，较少累

及中枢神经系统（2% ~ 25%）［10⁃11］，部分患者可有周

围神经系统和中枢神经系统同时受累，因此，需临

床医师仔细评估。中枢神经系统症状可见于干燥

综合征的任何时期［12］，有文献报道，25% ~ 60%的患

者在诊断原发性干燥综合征 2年前即已存在神经系

统症状，余患者在诊断原发性干燥综合征后 6 ~ 8年
可出现神经系统症状［8］。本文患者中枢神经系统

损害早于原发性干燥综合征典型症状 2年，首发表

现主要为小脑、脑桥症状与体征，这在原发性干燥

综合征累及中枢神经系统的报道中鲜见。

原发性干燥综合征中枢神经系统损害的临床

表现复杂多样，包括认知功能障碍、无菌性脑膜炎、

癫 发作、头痛、横贯性脊髓炎、视神经炎、播散性脑

病、多发性硬化样表现的中枢神经系统病变［1］。应

注意与多种疾病相鉴别，其中最易混淆的是多发性

硬化。Yerdelen等［13］报告，原发性干燥综合征患者

亦可出现小脑、脑干受累，且干燥综合征症状不明

显，头部 MRI偶见脑桥、小脑、中脑“胡椒粉”样斑点

状强化灶，与本文患者相似。还应与激素反应性慢

性 炎 症 性 淋 巴 细 胞 性 脑 桥 血 管 周 围 强 化

（CLIPPERS）综合征相鉴别，后者是一种脑桥、中脑

和小脑血管周围以淋巴细胞浸润为主、对皮质类固

醇激素治疗有效的中枢神经系统慢性炎症性病变，

以步态性共济失调、复视、感觉障碍和构音障碍为

特征性临床表现，头部 MRI增强扫描可见以脑桥、

中脑和小脑结节状或者“胡椒粉”样高信号病灶为

主［14］。本文患者中枢神经系统损害与 CLIPPERS综
合征的临床和影像学表现有相似之处，但本文患者

影像学可见左侧小脑病变有轻度占位效应、坏死及

钙化，故不符合 CLIPPERS综合征。

关于原发性干燥综合征中枢神经系统损害的

病理生理学机制尚不清楚，多数学者认为与血管炎

有关［1］。Ramos⁃Casals等［15］认为，原发性干燥综合

征是继发性中枢神经系统血管炎的重要病因，其造

成血管损伤的病理生理学机制可能是单核细胞炎

症反应介导的脑血管炎，主要累及小血管，以中小

静脉为主，也可累及小动脉，表现为炎性细胞浸润、

血管壁纤维化、动脉瘤形成或血管闭塞。中枢神经

系统最易累及的部位是皮质下白质和脑室周围血

管，可表现为急性脑梗死、脑出血或慢性缺血致弥

漫性缺血性脱髓鞘［11，16］。除血管炎外，慢性炎性细

胞直接浸润脑组织和无菌性脑膜炎也是中枢神经

系统损害的可能发病机制。目前研究显示，原发性

干燥综合征中枢神经系统损害与 ANA和抗 SSB抗

体均无相关性，且抗 Sm、核糖核蛋白（RNP）、神经元

抗体均呈阴性，但抗 SSA抗体阳性患者较阴性患者

中枢神经系统损害更严重、更广泛［17⁃18］。本文患者

首次入院时抗 SSA和 SSB抗体均呈阴性，以单侧小

脑、脑桥局灶性病变为主，根据其病理学结果，考虑

与小血管炎导致局部微梗死并继发营养不良性钙

化、胶质增生，以及慢性炎性细胞直接浸润脑组织

有关。

原发性干燥综合征目前尚无根治方法，通常针

对受累器官予以局部症状治疗和系统症状治疗（包

括非甾体抗炎药、糖皮质激素、免疫抑制剂和生物

制剂）［14，19］，免疫抑制剂和生物制剂在原发性干燥

综合征中的应用主要基于其对其他自身免疫性疾

病的疗效，如系统性红斑狼疮和类风湿关节炎，以

及专家意见（共识）和非随机对照研究的结果［20］，还

缺乏具有较高级别循证医学证据的支持。一般来

说，静脉注射糖皮质激素是原发性干燥综合征神经

系统损害的一线治疗方法。环磷酰胺或静脉注射

免疫球蛋白可用于糖皮质激素治疗无效的患者［19］。

原发性干燥综合征中枢神经系统损害可予以大剂

量糖皮质激素［1 ~ 2 mg/（kg·d）］治疗，严重者予以

冲击治疗，同时联合免疫抑制剂，如环磷酰胺、吗替

麦考酚酯或硫唑嘌呤等，可提高激素诱导缓解的疗

效并减少维持期复发［2］，大部分患者病情稳定和缓

解。对于器官受累严重的患者，大剂量甲泼尼龙和

环磷酰胺业已证实有效［21］。本文患者予以激素、羟

氯喹等免疫调节治疗后症状明显改善，复查可见小

脑、脑干强化病灶缩小，也支持原发性干燥综合征

中枢神经系统损害的诊断以及符合免疫介导的中

枢神经系统血管炎性病变。总体来说，原发性干燥

综合征预后良好，经恰当治疗后多可以控制病情，

预期寿命与一般人群相当［22］。原发性干燥综合征

预后不良的危险因素主要包括进行性肺纤维化、中

枢神经系统病变、肾功能障碍、合并恶性淋巴瘤［2］，

而合并心血管病、感染、实体肿瘤和淋巴瘤是原发

性干燥综合征患者死亡的主要原因［21］，约 5%的原

发性干燥综合征患者可发生 B细胞淋巴瘤［23］，需密

切随访。

综上所述，原发性干燥综合征中枢神经系统损

害的临床表现多样，为诊断和治疗带来困难，临床

医师应提高对疾病的认识，避免误诊误治。对于以
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中枢神经系统损害为首发症状的中青年女性患者，

应密切观察有无口干、眼干等外分泌腺症状及其他

系统合并症如肺、血液系统、肾脏等，对于可疑患者

一定要尽早完善MRI、风湿免疫学指标、唇腺组织活

检术等检查，以便尽早明确诊断，合理治疗，改善患

者远期预后。
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