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原发性干燥综合征引起颅内出血一例

李咏梅，罗天友
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　图１　轴面Ｔ１ＷＩＦｌａｉｒ示小脑半球偏左侧大片低信号影（箭），边界模糊，第四脑室轻度受压，延髓和

两侧小脑脚呈相对高信号影。　图２　轴面Ｔ２ＷＩ示病灶中心偏后呈低信号影（箭），周围呈边界不

清的高信号影（短箭），其中低信号影的左侧高信号影稍低于右侧。　图３　增强后轴面Ｔ１ＷＩＦｌａｉｒ

示病灶基本上无强化，其中心为出血，前方的水肿区无强化，但病灶的左侧可见较多纤细的小血管

影（箭）。

　　病例资料 　 患者，

女，３５岁。因口、眼、鼻和

阴道干燥１０年入院，既

往曾住院３次，并确诊为

原发性干燥综合征。本

次因肢体无力和头痛及

视力下降再次入院，入院

后１０天，患者突发头痛

加剧，并很快出现意识模

糊，呼之不应，迅速出现

两侧 瞳 孔 不 等 大。抗

ＳＳＡ、抗 ＳＳＢ阳性，滤纸

（Ｓｃｈｉｖｍｅｒ）试验阳性，即

≤５ｍｍ／５ｍｉｎ或角膜荧

光染色阳性者。

ＣＴ检查示后颅窝左

侧半球可见大小为３ｃｍ×３ｃｍ密度不均匀，边界不清楚的混杂

密度影。诊断考虑为左侧小脑半球出血或肿瘤伴出血。ＭＲＩ

平扫和增强：平扫见后颅窝左侧半球信号不均匀、边界不清楚

的混杂信号影，大小与ＣＴ所见相似（图１、２）。增强后呈不均

匀强化，颅内幕上未见其他异常强化病灶（图３）。诊断：考虑为

炎症伴有出血性改变。

手术见小脑半球左侧病灶内组织坏死伴出血，其周围呈炎

症组织反应，于是作坏死组织切除和幕下减压手术。术后患者迅

速意识恢复，治疗好转出院，病理结果为炎性病变及坏死。

讨论　干燥综合征（Ｓｊｏｇｒｅｎ′ｓｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＳＳ）由瑞典医师

在１９９３年首先描述，是一种以侵犯外分泌腺，尤其是唾液腺和

泪腺为主的系统性自身免疫性疾病。表现为口眼干燥，血清中

有抗ＳＳＡ、ＳＳＢ等多种自身抗体。是一种主要累及外分泌腺的

慢性自身免疫性疾病，通常将其分为原发性及重叠型两种，前

者不合并有类风湿性关节炎或其他自身免疫性疾病，而后者常

合并这些疾病。约１０％～３０％的干燥综合征患者可以合并神

经系统损害，由于神经组织的炎症性血管病变导致缺血或出血

改变或由于淋巴细胞的浸润所致。临床表现多样，可为局灶性

或弥漫性损害，包括：认知障碍、偏盲、类似多发性硬化症、进行

性痴呆的症状。根据董怡等［１］报道将原发性干燥综合征合并

神经系统损害归纳为癫痫型、多发硬化型、偏瘫型、偏盲型、精

神障碍型、颅神经病变型和周围神经病变型７个类型。其中以

周围神经病变型为多见。文献报道［２］神经及肌肉的病理改变

都是由于缺血造成的，而这种缺血性改变是因干燥综合征患者

免疫功能异常，引起广泛的急性或慢性血管或（和）血管周围炎

性痉挛或因炎性细胞直接作用于神经或肌肉组织而引起一系

列病理改变：血管腔内有纤维素样物质，血管基底膜不同程度

的增厚，呈纤维素性变。在美国现已被认为是仅次于类风湿性

关节炎的第二位常见的自身免疫病。本病出现淋巴瘤显著高

于正常人群。

本病易被忽视，且少数患者并无自觉的口干、眼干症状。

董怡等提出了适于国内的论断标准，经对照分析认为在敏感性

和特异性方面相对较高。其中主要标准为抗ＳＳＡ抗体和／或

抗ＳＳＢ抗体阳性。预后取决于病变累及范围以及严重程度，

肺纤维化、肾小管酸中毒、淋巴结及腮腺重度肿大者，提示预后

不良。原发性患者易发展为淋巴增殖性疾患和非霍奇金淋巴

瘤。鉴于本病易于误诊为类风湿关节炎、系统性红斑狼疮、混

合性结缔组织病等，因此对一些以系统损害为早期或重要症状

者应考虑到有本病的可能性，应进行相关检查以期得到早期正

确的诊断。继发性干燥综合征的症状往往不严重并被另一结

缔组织病症状所覆盖。
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