
因素共同驱动。 临床需基于这些危险因素构建综合评

估体系，对高风险患者实施早期、个体化营养干预，以
降低发生率并改善预后。 本研究构建的列线图预测模

型作为科学、实用的决策支持手段，在卒中后营养不良

的早期防控中具有重要推广价值。
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·病例报告·

Ｒｏｓｓ 综合征伴干燥综合征一例
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　 　 患者，女，５４ 岁，因“视物发白、少汗 ２３ 年，颈肩面部麻木

４ 年”于 ２０２３ 年 １０ 月 ５ 日收入我院。 ２０００ 年患者妊娠 ３ ～ ４ 月

时出现左眼视物发白，阳光下刺眼，右眼正常，双眼暗适应时间

变长，就诊于首都医科大学宣武医院，考虑“颈椎病？ 交感神经

兴奋？”，未治疗；同年（具体时间不详）出现右侧面部、左上肢及

躯干、双下肢出汗减少，余部位出汗多。 ２００３ 年患者右侧面部

及躯干完全不出汗，左侧面部及躯干、双侧臀部出汗增多。

２０１９ 年出现阵发性右颈部麻木，数月后麻木范围扩至面部。
２０２０ 年出现右手麻木、发硬，伴口干，经针灸治疗后未见好转。
为求进一步治疗，遂前往我院就诊。 既往史：两次流产史，类风

湿性关节炎 ２５ 年。 个人史、月经史、家族史均无特殊。 入院体

格检查：Ｔ ３６ ℃、Ｐ ７４ 次 ／分、Ｒ １８ 次 ／分、Ｂｐ ９２ ／ ７６ ｍｍＨｇ，神志

清，双侧瞳孔不规则，左侧椭圆形，约 ２ ｍｍ ×３ ｍｍ，右侧类圆形，
约 ３ ｍｍ ×３ ｍｍ，暗处强光照射见缓慢收缩，光照停止后又缓慢

散大（埃迪瞳孔），左侧鼻唇沟浅，右上肢及左侧面部痛觉减退，
四肢腱反射消失，余未见异常。 辅助检查：血、尿、便常规、肝、
肾功能、血糖、血脂、电解质、凝血功能、红细胞沉降率、维生素

Ｂ１ ＋ Ｂ１２检查结果均未见异常。 甲状腺功能示游离甲状腺素

（ＦＴ４）１０． ９０ ｐｍｏｌ ／ Ｌ、促甲状腺素（ＴＳＨ）９． ４１ ｍＩＵ ／ Ｌ。 甲状腺彩

色超声检查结果示甲状腺不均质改变。 胸部 ＣＴ 示双肺下叶磨

玻璃结节，右肺下叶轻度间质性改变，肝内多发病变。 颈部血
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管彩色超声检查结果示双侧颈动脉内中膜稍增厚并斑块形成。
心脏超声未见异常。 颅脑 ＭＲＩ ＋ 磁共振血管成像（ＭＲＡ）示脑

内多发缺血灶；脑动脉未见异常，可排除脑梗死、脑出血和脑肿

瘤等。 完善脊椎 ＭＲＩ 示 Ｃ５⁃６、Ｃ６⁃７ 椎间盘轻度突出；颈椎退行

性变伴 Ｃ３⁃４ 椎间盘膨出；Ｔ６⁃７ 椎间盘膨出；胸椎轻度退行性

变，可排除脊髓炎、脊髓空洞症、脊髓肿瘤等。 四肢肌电图示右

上肢正中神经腕管段轻度损害；皮肤交感反应示交感神经损

害，提示存在周围神经损害。 经风湿免疫科会诊，完善风湿两项、
免疫功能检测均未见异常；抗核抗体谱示抗干燥综合征 Ａ 抗原

（抗 ＳＳＡ） ／ ６０ＫＤ 蛋白抗体（６０ＫＤ 抗体）、抗核糖核蛋白 ５２ 抗体

（抗 ＲＯ⁃５２ 抗体）均为阳性；唇腺组织活检示涎腺组织，腺泡间

及导管周围见多灶淋巴细胞、浆细胞浸润（３ 灶、４ ｍｍ２， ＞ ５０ 个

细胞 ／灶），初步诊断：干燥综合征。 结合患者存在节段性无汗、
埃迪瞳孔及腱反射消失等症状体征，最终诊断为 Ｒｏｓｓ 综合征合

并干燥综合征。 予甲泼尼龙 ４０ ｍｇ 每日 １ 次静脉滴注、吗替麦

考酚酯 ０． ７５ｇ 每日早晚各 １ 次口服、营养神经及对症支持治疗，
持续 ７ 天。 患者颈肩部麻木较入院时减轻，遂于 ２０２３ 年 １０ 月

２５ 日出院。 出院后激素改用泼尼松片 ３０ ｍｇ 每日 １ 次口服，吗
替麦考酚酯治疗方案不变。 出院后随访半年，患者症状部分改

善，右侧躯干可见少量汗液。
　 　 讨　 　 论

Ｒｏｓｓ 综合征是一种罕见的神经系统变性疾病，最早由学者

Ａｌｅｘａｎｄｅｒ Ｒｏｓｓ 发现，主要表现为单侧或双侧节段性无汗、埃迪

瞳孔及腱反射减弱或消失。 干燥综合征是一种自身免疫性疾

病，主要影响外分泌腺，导致口干和眼干，也可波及多个器官和

系统，从而引发多系统、多器官的损害症状［１］ 。 本例患者体格

检查示右侧面部及躯干无汗，埃迪瞳孔及腱反射消失，符合

Ｒｏｓｓ 综合征的临床表现。
研究表明，Ｒｏｓｓ 综合征节段性无汗可能与胆碱能纤维选择

性受损有关，损伤的胆碱能运动纤维影响了毛囊和血管的运

动［２］ 。 此外，交感神经节后纤维受损也可能是引起 Ｒｏｓｓ 综合征

患者节段性进行性少汗的原因［３］ 。 相关研究表明，瞳孔散大及

对光反射迟钝可能是由于睫状神经节受累导致了神经的异常

再生，原本应该支配睫状体的神经纤维进入瞳孔，导致瞳孔散

大，对光反射及调节反射异常，在普通光线下检查明显减弱甚

至消失，即出现强直埃迪瞳孔［４］ 。 由于外周自主神经系统和背

根神经节均由神经嵴细胞发育而来，因此其可能易受类似损

伤。 考虑到背根神经节的受累，可能是由于 Ιａ 类传入神经纤维

或其与运动神经元的单突触联系出现选择性功能障碍，从而导

致腱反射减弱或消失［５⁃７］ 。
有关 Ｒｏｓｓ 综合征的病因，国内外均尚未确切描述。 目前主

要描述有：（１）α⁃突触核蛋白病：主要影响自主神经系统中的胆

碱能神经纤维，导致 α⁃突触核蛋白错误折叠和异常聚集，进而

在神经元、神经纤维或胶质细胞中形成包涵体沉积。 最终导致

神经退行性变化，以致出现受累侧少汗或无汗、健侧代偿性多

汗、埃迪瞳孔和腱反射减弱等临床表现［４］ 。 （２）病毒感染：巨细

胞病毒［８］和丙型肝炎病毒［９］ 已在 Ｒｏｓｓ 综合征患者中被报道。
（３）免疫因素：Ｒｏｓｓ 综合征合并系统性硬化、干燥综合征和抗核

抗体阳性，表明可能存在自身免疫病因［１０⁃１１］ 。 我们考虑本例患

者 Ｒｏｓｓ 综合征的发病机制可能由免疫因素导致，支持点如下：
（１）病前存在反复流产史，可导致体内激素水平波动，继而对免

疫功能会产生影响［１２］ ；（２）既往疑似诊断为类风湿性关节炎；
（３）发病多年后出现干燥综合征。

目前 Ｒｏｓｓ 综合征尚无特效治疗，临床主要以对症治疗为

主。 有文献指出，节段性无汗导致的代偿性多汗，可考虑局部

应用 ０． ００５％格隆溴铵水乳膏、离子电渗疗法及局部滴注 Ａ 型

肉毒杆菌毒素等［１３］ ，但需要注意肉毒杆菌毒素可能会增加运动

过程中的热不耐受和昏厥风险［１４］ 。 对于药物保守治疗无效的

严重致残性多汗症，可考虑采用离子导入治疗或胸廓交感神经

切除术［１５］ 。 对于伴有自身免疫性疾病者，可尝试应用类固醇激

素和静脉注射免疫球蛋白［１６］ 。 然而这些治疗方法的有效性还

需要得到更多循证医学证据的支持。
综上所述，Ｒｏｓｓ 综合征作为一种罕见临床病症，其误诊率

和漏诊率相对较高。 本文旨在提高对该疾病的认识，以便早期

诊断与干预，进而改善患者预后。
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