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以运动迟缓、肌强直为首发表现的原发性干燥综

合征临床上罕见，现报告南昌大学第二附属医院收治

的患者 1 例。

1    病例资料

患者，女性，55 岁，因运动迟缓、肢体无力 5 年余，

口干、眼干 2 年，于 2017 年 3 月 10 日收入南昌大学第

二附属医院。患者自诉 2012 年 2 月无明显诱因下出现

运动迟缓，有肢体无力感，睡眠质量下降，便秘，在当

地医院诊断为帕金森综合征。给予口服多巴丝肼片治

疗后患者诉运动迟缓、肌强直有所好转。2 年前患者

开始抱怨口干，进食干性食物常需饮水，眼干，伴有磨

砂感，舌前区无味觉，伴有抑郁、失眠，发现服用多巴

丝肼片疗效减退，就诊于外地三甲医院，予以口服马来

酸氟伏沙明片、阿普唑仑、多巴丝肼片，患者自感焦

虑、失眠稍有缓解，但口干、眼干、运动迟缓、肌强

直症状无明显改善。今为求进一步诊治收住本院。既

往否认类似家族史，否认农药、化学品接触史。入院

查体 ：意识清楚，嗅觉正常，伸舌居中，舌面有裂纹，

龋齿，有牙齿脱落。心肺查体无异常。四肢肌张力增

高，呈铅管样强直，四肢肌力 V 级。起步困难、小碎步、

步行缓慢、身体前曲。后拉实验（+）。对指实验、拍

掌实验右侧较左侧笨拙。四肢腱反射正常。病理征未

引出。实验室检验 ：人免疫缺陷病毒抗体、梅毒抗体、

乙肝等 6 项正常。肝功能 + 血脂全套 ：高密度脂蛋白

0.82 mmol/L，载脂蛋白 -A 0.89 g/L。抗 SS-A 抗体 ：阳

性，ANA 谱 1 ∶ 6 400。类风湿因子 ：230.00 u/ml，红细

胞沉降率 57 mm/h。颅脑 MRI 平扫 ：双侧大脑半球白

质内见散在斑点状缺血灶。UPDRS Ⅲ评分 28 分。服

用大剂量的多巴丝肼片 625 mg/d 1 周，患者仍诉运动

迟缓、肌强直，UPDRS III 24 分，改善率约 14% ；故

不诊断为原发性帕金森综合征，诊断为继发性帕金森

综合征。病理组织学检查 ：（唇腺）腺泡间见多量淋

巴细胞浸润 >50 个 /4 mm2（见图 1）。既往否认有颈

头面部放疗史、丙肝、艾滋病等病史，故诊断原发性

干燥综合征。最终诊断 ：①继发性帕金森综合征，②

原发性干燥综合征。给予口服强的松片 60 mg/ 周，根

据激素减量原则缓慢减量，患者四肢铅管样强直、拍

掌实验、对指实验、小碎步均显著改善，口干、眼干、

抑郁也得到缓解。定期随访，至今临床症状控制尚可。

图 1    唇腺组织病理    （HE×200）

2    讨论

原发性干燥综合征是以眼干、口干为主要特征的
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一种慢性自身免疫性疾病，累及中枢神经系统较为少

见，以运动迟缓、肌强直为首发症状的原发性干燥综

合征临床上罕见，且不易识别，至今其发病机制尚不清

楚。KAPOOR 等 [1] 认为干燥综合征可能通过血管炎症

机制累及基底神经节而出现帕金森综合征，血管炎症

介导的微小血管病变累及蓝斑核和黑质，血管受抗 SSA

抗体的攻击所致。它被认为影响小血管相关的炎症过

程而不会造成显著的结构损伤。最近研究 [2] 认为可能

机制是抗 β2-GPI 抗体与抗原结合，在补体参与下形成

免疫复合物，引起小血管炎累及基底神经节而出现帕

金森综合征的临床症状。

目前尚无该病的特效疗法，既往文献报道 [2-5] 大

多使用糖皮质激素或糖皮质激素联合免疫抑制剂。本

例患者给予强的松片治疗临床症状改善显著。总之，

单纯给予帕金森病药物治疗，较多患者临床症状改善

不明显。建议使用糖皮质激素，患者可能获益更多，

这符合大多数文献报道，是当前对该病最有效的治疗。

综上所述，运动迟缓、肌强直的神经系统表现是

原发性干燥综合征的罕见表现，因此，对帕金森综合

征患者出现口干、眼干症状需警惕是否是原发性干燥

综合征。
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