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原发性干燥综合征 １４９ 例临床分析
刘畅，　 张华勇，　 孙凌云
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摘要： 目的　 了解原发性干燥综合征（ｐｒｉｍａｒｙ Ｓｊöｇｒｅｎ′ｓ ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＰＳＳ）患者的临床及实验室特征，为 ＰＳＳ 临床诊治

提供参考。 方法　 回顾性分析自 ２０１０ 年至 ２０１４ 年于南京大学医学院附属鼓楼医院住院确诊的 １４９ 例 ＰＳＳ 患者

的临床表现、实验室检查、药物治疗等相关资料，对结果进行统计学分析。 结果 　 ＰＳＳ 患者的年龄为（４７ ９３ ±
１５ ８）岁，男性 １６ 例，女性 １３３ 例，男女比例为 １∶ ８ ３，病程为（３６ ０６ ± ５６ ０７）个月。 ＰＳＳ 患者最常见腺体外表现依

次为：关节炎 ／关节痛 ６４ 例（４２ ９５％ ）、白细胞减少 ５９ 例（３９ ６％ ）、贫血 ５７ 例（３８ ２６％ ）、血小板减少 ３６ 例

（２４ １６％ ）。 免疫学指标抗 ＳＳＡ 抗体（ ＋ ）８１ 例（５４ ３６％ ），抗 ＳＳＢ 抗体阳性 ３９ 例（２６ １７％ ）。 应用糖皮质激素治

疗的患者有 １２１ 例（８１ ２１％ ），免疫抑制剂治疗的患者有 １３４ 例（８９ ９３％ ），其中糖皮质激素联合免疫抑制剂治疗

患者为 １１３ 例（７５ ８４％ ）。 结论　 ＰＳＳ 患者以女性多见，发病隐匿，诊断时多有腺体外受累，以关节受累和血液系

统受累多见。 激素和免疫抑制剂为 ＰＳＳ 合并系统损害的主要治疗手段，联合用药疗效显著。
关键词： 原发性干燥综合征； 临床特征； 实验室特征
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　 　 原发性干燥综合征（ｐｒｉｍａｒｙ Ｓｊöｇｒｅｎ′ｓ ｓｙｎｄｒｏｍｅ，
ＰＳＳ）是一种以侵犯泪腺、唾液腺等外分泌腺体，具有

高度淋巴细胞浸润为特征的弥漫性结缔组织病，临床

上除有唾液腺和泪腺受损功能下降而出现口干、眼干

外，尚有其他外分泌腺及腺体外器官受累而出现多系

统损害的症状，患者血清中存在多种自身抗体和高免

疫球蛋白。 本文分析住院确诊的 １４９ 例 ＰＳＳ 患者的

临床和实验室特征，以进一步为 ＰＳＳ 患者的诊断治疗

提供有意义的参考。
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１　 资料与方法

１ １　 一般资料　 选择 ２０１０ 年至 ２０１４ 年于南京大学

医学院附属鼓楼医院住院确诊的初发 ＰＳＳ 患者 １４９
例，诊断符合 ２００２ 年干燥综合征美国 － 欧洲分类标

准［１］，所有患者均除外系统性红斑狼疮、类风湿关节

炎、系统性硬化症等其他弥漫性结缔组织病。
１ ２　 方法　 收集所有患者临床症状，包括口干、眼
干、腮腺肿大、关节肿痛、发热、皮疹等。 实验室指标

包括血常规、尿常规、肝肾功能、红细胞沉降率、Ｃ 反

应蛋白、类风湿因子（ＲＦ）、免疫球蛋白和补体、甲状

腺功能及甲状腺相关自身抗体、Ｓｃｈｉｒｍｅｒ 试验、角膜

荧光染色、腮腺造影、唇腺活检、肺部 Ｘ 线或 ＣＴ、腹部

超声或 ＣＴ 等。 自身抗体包括抗核抗体（ＡＮＡ）及滴

度、抗 ＳＳＡ 抗体、抗 ＳＳＢ 抗体等。
１ ３　 统计学处理　 采用 ＳＰＳＳ １９ ０ 统计学软件进行

数据分析，计量资料用 ｘ ± ｓ 表示，计数资料用例数、
百分数表示。

２　 结　 果

２ １　 患者的性别及年龄分布 　 入选的 ＰＳＳ 患者共

１４９ 例，男性 １６ 例，女性 １３３ 例，男女之比为 １ ∶ ８ ３，
年龄 １３ ～ ８０（４７ ９３ ± １５ ８）岁，男性（５０ ± ２０ ９７）岁，
女性（４７ ６７ ± １５ １３）岁。 病程 ２ ｄ ～ ２３ 年（３６ ０６ ±
５６ ０７）个月。
２ ２　 临床及实验室特征

２ ２ １　 临床特征　 １４９ 例 ＰＳＳ 患者中出现口干 １１１
例（７４ ５％ ）、眼干 ５８ 例（３８ ９３％ ）、腮腺肿大 ３ 例

（２ ０１％ ）、关节炎 ／关节痛 ６４ 例（４２ ９５％ ）、发热 ５６
例（３７ ５８％ ）、皮疹 ３９ 例（２６ １７％ ）。
２ ２ ２　 实验室检查 　 患者中伴有抗 ＳＳＡ 抗体阳性

８１ 例（５４ ３６％ ），抗 ＳＳＢ 抗体阳性 ３９ 例（２６ １７％ ），
ＡＮＡ 阳性 ９６ 例（６４ ４３％ ），类风湿因子（ＲＦ）阳性 ７３
例（４８ ９９％ ），抗 ＲＮＰ 抗体阳性 ２５ 例（１６ ７８％ ），抗
ＳＭ 抗体阳性 １１ 例（７ ３８％ ），抗 ｄｓＤＮＡ 抗体阳性 ８
例（５ ３７％ ），抗线粒体抗体 Ｍ２ 阳性 ８ 例（５ ３７％ ），
抗 ＪＯ⁃１ 抗体阳性 １ 例（０ ６７％ ）。 伴血清 ＩｇＧ 升高 ７１
例（４７ ６５％ ），ＩｇＡ 升高 ３４ 例（２２ ８２％ ），ＩｇＭ 升高 １８
例（１２ ０８％ ），补体 Ｃ３ 降低 ２３ 例（１５ ４４％ ），补体

Ｃ４ 降低 ４７ 例（３１ ５４％ ），血沉升高 ９２ 例（６１ ７４％ ），
Ｃ 反应蛋白升高 ３８ 例（２５ ５％ ）。 合并白细胞减少

５９ 例（３９ ６％ ），贫血 ５７ 例（３８ ２６％ ），血小板减少

３６ 例（２４ １６％ ）；肺部受累 ２３ 例（１５ ４４％ ）；肝功损

害 １１ 例（７ ３８％ ）；尿蛋白阳性 ７ 例（４ ７％ ），间质性

肾炎 ３ 例（２ ０１％ ），肾功能受损 １ 例（０ ６７％ ）。 共

有 ９８ 例患者行甲状腺功能检查，其中亚临床甲减 ２１
例（２１ ４２％ ）、亚临床甲亢 ３ 例（３ ０６％ ）、低 Ｔ３ 综合

征 １９ 例（１９ ３９％ ），甲状腺自身抗体中甲状腺过氧

化物酶抗体阳性 ２５ 例（２５ ５１％ ），甲状腺球蛋白抗

体阳性 ２２ 例（２２ ４５％ ）。 １４９ 例患者中行 Ｓｃｈｉｒｍｅｒ
试验 １３９ 例，其中阳性 ８６ 例（６１ ８７％ ）；行角膜荧光

染色 １３０ 例，其中阳性 ８２ 例（６３ ０８％ ）。 共有 １２６ 例

患者行腮腺造影检查，阳性 １２０ 例（９５ ２４％ ）。 全部

患者均行唇腺活检，按照 Ｃｈｉｓｈｏｌｍ 分级：１ 级 ２ 例

（１ ３４％ ）， ２ 级 ５５ 例 （ ３６ ９１％ ）， ３ 级 ５１ 例

（３４ ２３％ ），４ 级 ４１ 例（２７ ５２％ ）。
２ ３　 治疗情况 　 １４９ 例患者中有 １２１ 例（８１ ２１％ ）
患者应用糖皮质激素治疗，其中 ８ 例患者单用糖皮质

激素治疗，其余均联合应用免疫抑制剂，激素的最小

用量为泼尼松 １０ ｍｇ ／ ｄ，１７ 例患者曾在住院期间因合

并症行激素冲击治疗。 应用免疫抑制剂的患者共有

１３４ 例 （ ８９ ９３％ ）， 其中应用硫酸羟氯喹 １０７ 例

（７１ ８１％ ），环磷酰胺 ３４ 例（２２ ８２％ ），来氟米特 ８
例（５ ３７％ ），环孢素 ８ 例（５ ３７％ ），吗替麦考酚酯 ５
例（３ ７３％ ），雷公藤 ５ 例（３ ７３％ ），沙利度胺 ３ 例

（２ ２４％ ），甲氨蝶呤 ２ 例（１ ４９％ ），硫唑嘌呤 １ 例

（０ ７５％ ）。 免疫抑制 剂 治 疗 的 患 者 中 有 ５１ 例

（３８ ０６％ ）为单药治疗，其余均为联合用药。 ６ 例患

者因病情轻未应用激素或免疫抑制剂。 经过治疗，患
者的临床症状包括口干、眼干、关节肿痛、发热等得到

明显改善，合并血液系统损害的患者均在住院期间多

次复查血常规，５９ 例白细胞减少患者中有 ４８ 例

（８１ ３６％ ） 于 出 院 前 白 细 胞 升 至 正 常， ４１ 例

（７１ ９３％ ）患者的贫血得到纠正，血小板减少患者中

亦有 ２８ 例（７７ ７８％ ）在出院前血小板较前升高。 １１
例不同程度肝功损害患者，出院前复查肝功也较前明

显改善。

３　 讨　 论

干燥综合征（ＳＳ）是一种主要累及外分泌腺体的

慢性炎症性自身免疫性疾病，临床上分为 ＰＳＳ 和继发

性干燥综合征（ｓＳＳ） ［２］。 Ｂ 细胞功能亢进是 ＳＳ 的主

要特征，表现为高丙种球蛋白血症和多种自身抗体的

大量产生。 国外研究总结了 ＰＳＳ 患者血清中抗 ＳＳＡ
抗体的阳性率为 ６６ ７％ ，ＲＦ 阳性率 ３６％ ～ ７４％ ，抗
线粒体抗体（ＡＭＡ）阳性率为 １ ７％ ～ ２７％ ［３］，ＡＮＡ
阳性率 ５９％ ～ ８５％ ［４］，本研究结果均与之相符。 研

究发现 ＲＦ 阳性的 ＰＳＳ 患者更易伴有腺体外受累，且
初诊年龄更轻［５］，值得注意的是，以往认为抗 ＣＣＰ 抗

体是类风湿关节炎的一种特异性自身抗体，而国外研
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究报道抗 ＣＣＰ 抗体可出现在 ３％ ～ １０％ 的 ＰＳＳ 患者

血清中，并与 ＰＳＳ 患者的非侵蚀性关节炎相关［６］，因
此在临床上鉴别以关节症状为主要表现的 ＰＳＳ 和类

风湿关节炎时，抗 ＣＣＰ 抗体不能作为绝对依据。 血

液系统受累是 ＰＳＳ 最常见的腺体外损害，本研究结果

也证实了这一点。 研究发现伴有白细胞减少的 ＰＳＳ
患者中 ８０％以上同时伴有其他血细胞的减少，并具

有更高的自身抗体阳性率和低补体血症［７］，这部分

患者的感染风险增高，在应用免疫抑制剂时需慎重。
同时，重度血小板减少（ ＜ ２０ ０００ ／ ｍｍ３）常为 ＰＳＳ 的

首发表现，推荐治疗为大剂量激素冲击联合免疫抑制

剂，部分难治性患者对长春新碱和环孢素有效［８］。
临床工作中应密切关注患者血常规的变化，以及时判

断病情变化和调整治疗。 另外，本研究中 １１ 例 ＰＳＳ
患者伴有不同程度的肝功能损害，主要表现为肝酶升

高，其中 ４ 例患者 ＡＭＡ⁃Ｍ２ 抗体阳性。 国外研究发

现约 １０％ ＰＳＳ 患者血清中可出现 ＡＭＡ⁃Ｍ２ 抗体，这
些患者更易伴有无症状的肝功能异常，熊去氧胆酸对

部分患者有效［９］。 本研究中的肝功损害患者在接受

激素、保肝等治疗后肝功能改善，但在以后的临床工

作中需对 ＡＭＡ⁃Ｍ２ 抗体阳性的 ＰＳＳ 患者进行密切随

访，警惕原发性胆汁性肝硬化的发生。
ＰＳＳ 的治疗方式根据有无腺体外器官受损来区

分，对无外分泌腺体外受损的患者，主要通过人工唾

液、泪液等方法进行局部对症治疗；而对于合并系统

损害的患者，目前国际上尚无统一的治疗标准［１０］。
ＰＳＳ 的外分泌腺体外受损表现包括关节痛、肌痛、疲
劳等全身症状和器官特异性症状，可严重影响患者的

生活质量。 研究表明有氧运动和羟氯喹可以有效缓

解 ＰＳＳ 患者的疲劳、肌肉骨骼疼痛等症状［１１］；而对于

合并特异性器官损害的 ＰＳＳ 患者，其治疗方式与其他

系统性自身免疫性疾病类似，糖皮质激素和免疫抑制

剂仍然作为主要治疗药物［１２］。 ＰＳＳ 患者最常用的免

疫抑制剂包括环磷酰胺、硫唑嘌呤、甲氨蝶呤等，这些

药物可使多数患者的腺体外表现得到有效改善，但对

一些 ＰＳＳ 合并的间质性肾炎和神经病变，激素和免疫

抑制剂的疗效欠佳［１３］。 本研究中因患者大部分合并

了系统损害，故在入院后予以相应的激素和免疫抑制

剂治疗，患者经过治疗也大都得到了明显的临床症状

和实验室指标的改善。
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