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中枢神经精神狼疮（
:,)06/2 ),-614;<:'121=(:/2

2-4-; ,6<0',./01;-;

，
!"#$%&

）是风湿性疾病的危重

症之一，如不能及时诊断和规范治疗，将导致严重的

系统损害，甚至危及生命，给家庭及社会带来极大疾

病负担。引起
!"'$%&

的病因及致病机制复杂，目前

尚不明确，可能与遗传、环境及性激素等因素有关>?@。

!"'$%&

异质性强，临床表现多种多样，给临床诊疗

带来一定困难>!@。

·专家共识·

中国成人中枢神经精神狼疮临床实践

专家共识（
!"!#

版）

国家皮肤与免疫疾病临床医学研究中心 中华医学会风湿病学分会

风湿免疫病学教育部重点实验室 中国系统性红斑狼疮研究协作组（
&3AB+

）

辽宁省狼疮脑病分子机制研究重点实验室

通信作者：李梦涛，中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医院风湿免疫科 国家皮肤

与免疫疾病临床医学研究中心 风湿免疫病学教育部重点实验室 疑难重症及罕见病国家

重点实验室，北京
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；杨娉婷，中国医科大学附属第一

医院风湿免疫科 辽宁省狼疮脑病分子机制研究重点实验室，沈阳
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，
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【摘要】 中枢神经精神狼疮（
:9G3HC

）是由系统性红斑狼疮（
3HC

）导致的一系列中枢神经系统异常，

严重威胁人们的健康。为进一步提高中国成人
:9G3HC

的诊断与治疗水平，促进疾病诊治的规范化，由国

家皮肤与免疫疾病临床医学研究中心（
9&+&(IJI

）、中华医学会风湿病学分会、风湿免疫病学教育部重点

实验室、中国系统性红斑狼疮研究协作组（
&3AB+

）联合发起，对
?"

个
:9G3HC

诊治中的重要临床问题，基

于最新的循证医学证据及专家意见，结合我国临床实际，制定了中国成人
:9G3HC

临床实践专家共识。

【关键词】 狼疮血管炎，中枢神经系统；诊断；治疗；共识

基金项目：国家重点研发计划项目（
!"!?KL&!M"?F""

）；国家自然科学基金重点支持项目

（
N!!B!"F"$

）；中国医学科学院医学与健康科技创新工程项目（
!"!?(J!O(?(""M

）；中央高水平医院临床科

研业务费资助（
!"!!(GNO&P(I(""$

）

实践指南注册：国际实践指南注册与透明化平台（
G+CGB+C(!"!#&9!%?

）
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!"""

年
#$%

制订了神经精神狼疮（
&'()*

）的

命名法:;<，
+,!-

年意大利风湿病学会
&'()*

研究组

提出并验证了归因于
&'()*

的新方法 :#<，
+,!,

年

*.)#%

提出了
&'()*

的管理建议 :=<，虽然这些国

际指南和管理建议促进了
&'()*

的合理诊疗，但我

国医务工作者在
&'()*

诊疗的临床实践中仍存一

些问题，可能与以下因素有关：
!&'()*

异质性强，

通常病情复杂且个体差异性大；
"

目前有关
&'()*

的高质量临床研究及系统评价数量较少；
#

不同临

床医生对于国际管理指南的理解程度和依从性差异

较大，使得其实施效果欠佳；
$

国外指南并不完全适

用于我国情况，通常没有纳入以中文发表的临床研

究，缺乏来自中文的文献证据。我国目前尚无针对

/&'()*

的临床指南或共识，为进一步提高中国成人

/&'()*

的诊断与治疗水平，促进风湿免疫科临床实

践规范化，由国家皮肤与免疫疾病临床医学研究中

心（
&$%$0121

）、中华医学会风湿病学分会、风湿免

疫病学教育部重点实验室、中国系统性红斑狼疮研

究协作组（
$(3#%

）、辽宁省狼疮脑病分子机制研究

重点实验室联合发起，根据目前我国风湿免疫科医

师关注的
/&'()*

诊断与评估、治疗原则与目标、常

见并发症处理等重要临床问题，遵循临床实践指南

制定的方法和步骤，制定了“中国成人中枢神经精神

狼疮临床实践专家共识（
+,+-

版）”。

!

共识形成方法

本共识的制订严格遵循“世界卫生组织指南制

订手册”:><和中华医学会发布的“中国制订
?

修订临床

诊疗指南的指导原则（
+,++

版）”:@<，按照指南研究与

评价工具
%

（
#4%**%

）:%<的要求，并参考卫生保健

实践指南的报告条目（
567859:;< :96=> ?85 75@/9:/6

<A:B6C:;6> :; D6@C9D/@56

，
%24E3

）:$<制作共识实施方

案，并按方案执行，最终形成共识全文。

!F!

共识的适用范围

本共识拟定题目为“中国成人中枢神经精神狼

疮临床实践专家共识（
!"!#

版）”。适用于接诊对象

为成人的医疗机构。使用人群为诊疗成人患者的临

床医师、临床药师和护师。目标人群为成人
/&'()*

患者。

!F!

共识制订委员会

主要纳入风湿免疫科、神经科、影像科、临床流

行病学等多个学科专家，由指导委员会、共识专家

组、秘书组和证据组共同构成。

!F;

共识注册与计划书撰写

本共识已在国际实践指南注册与透明化平台

（
45@/9:/6 <A:B6C:;6 6,<:>95@9:8; ?85 95@;>4/6,;/G

，
'%*0

'#%*

，
D997

：
AAHHHF<A:B6C:;6>056<:>95GF/;

）进行双语注

册（注册号：
'%*'#%*0+,+-$&+I!

）。计划书由秘书

组起草并提交专家组，完成最终计划书撰写。

!F#

临床问题的收集、确定及重要性评价

秘书组成员针对国内外
&'()*

指南、管理建议

及高质量系统评价进行分析，整理出临床问题清单，

然后交由共识指导委员会成员讨论，形成初始临床

问题列表，通过调查问卷征询共识专家组成员意见。

专家对临床问题是否需要纳入本共识进行评价（
!BJ

分，重要性依次递增：
!

分
C

不纳入，
+

分
C

可不纳入，
K

分
C

不确定，
-

分
C

可以纳入，
J

分
C

必须纳入）。根据问

卷调查及专家评分结果最终确定纳入共识的临床问题。

!F=

证据检索与筛选

证据组按照人群、干预、对照、结局的原则对最

终纳入的临床问题进行解构和检索，检索中国知网、

万方全文数据库、中国生物医学文献服务系统、

'ALM6B

、
*MN#(*

、
$8/D5@;6 ):L5@5G

和
O6L 8? (/:0

6;/6

等中英文数据库，主要纳入系统评价、
M69@

分

析、随机对照试验、队列研究、病例对照研究、病例系

列等类型的证据。检索时限为从建库至
+,+-

年
!

月

+,

日，发表语言限定中文、英文。完成证据检索后，

每个临床问题由
+

名证据组成员独立筛选文献，确

定纳入符合具体临床问题的文献，若存在分歧，则共

同讨论解决或咨询第
K

位研究者。

!F>

证据质量评价与分级

使用系统评价偏倚风险评价工具（
#M(3#%

）

量表 :D"< 评价系统评价或
M69@

分析质量，使用

$8/D5@;6

偏倚风险评价工具 :DD< 评价随机对照试验

（
%$3

）研究质量，使用纽卡斯尔
E

渥太华量表:D!<评价

队列研究或病例对照研究质量。评价过程由
!

人独

立完成，存在争议时讨论或征求第
;

位研究人员的

意见。

采用
4%#1*

（
F5@B:;< 8? 66/8==6;B@9:8;> />0

>6>>=6;9

，
G6P6C87=6;9 @;B ,P@CA@9:8;

）证据质量分级

系统对证据和推荐意见进行分级，见表
D

:D;<。对于部

分无证据支持的临床问题，依据专家临床经验，形成

基于专家共识的推荐意见，即良好实践主张（
F88B

45@/9:/6 H9@96=6;9

，
4'(

）。

!F@

推荐意见形成

基于证据组提供的证据总结表，同时考虑中国

患者偏好与价值观、干预措施成本和利弊后，拟定推

>D#

! !
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证据质量

分级

高（
:

） 非常有把握：观察值接近真实值

中（
;

） 对观察值有中等把握：观察值有可能接近

真实值，但也有可能差别很大

低（
&

） 对观察值的把握有限：观察值可能与真实

值有很大差别

极低（
<

） 对观察值几乎没有把握：观察值与真实值

可能有极大差别

推荐强度

分级

强（
=

） 明确显示干预措施利大于弊或弊大于利

弱（
!

） 利弊不确定或无论证据质量高低均显示利

弊相当

>+:<?

分级 具体描述

表
! >+:<?

证据质量分级

荐意见。通过改良的德尔菲方法调查，就推荐意见达

成共识。参与共识投票的专家若超过
!@"

同意该条

推荐意见，达成共识；对于未达成共识的推荐意见，

根据专家意见进行修改后进行第二轮专家投票，直

到达成共识。推荐意见达成共识后，交由共识指导委

员会审定通过。

#$%

共识的撰写、外审及批准

推荐意见达成共识后，共识专家组参考国际指

南报告规范与卫生保健实践指南报告条目完成共识

初稿撰写，并提交外审组专家审阅，根据其反馈意见

对初稿进行修改，形成共识终稿，最后由共识专家组

提交指导委员会批准。

#$$

共识的发布、推广与评价

本共识发布后将有计划地在全国范围内通过专

业期刊、网站和学术会议等多种方式进行推广，组织

风湿免疫科等相关领域医务工作者学习相关内容及

正确使用方法，并对医疗机构实施共识的效果进行

监测，评估共识实施对我国
A%&'()

临床决策的影响。

#$#"

共识更新

按照国际临床实践指南更新推荐的方法，预计

在
"*+

年内对本共识提出的推荐意见进行更新。

"

专家共识

!$#

问题
#

：
,%&'()

包括哪些临床表现

推荐意见
!

：根据
!"""

年
#$%

对
&'()*

的命

名和定义，
&'()*

主要有
!+

种中枢神经系统

（
$&(

）的临床表现，分为弥漫性和局灶性两大类

（
!#

）。

#---

年
./0

提出
#!

种
,%&'()

表现，分为弥

漫性和局灶性两大类。其中弥漫性包括急性意识混

乱、认知功能障碍、精神病、焦虑症和情绪障碍；局灶

性则包括脑血管病、癫痫、脱髓鞘综合征、脊髓病、无

菌性脑膜炎、头痛（包括偏头痛和良性颅内高压）和

运动障碍（如舞蹈病）。以上表现考虑为
,%&'()

的

前提是其归因于
'()

疾病本身活动BCD。

多个系统性综述和
1234

分析显示，
,%&'()

的

最常见表现是认知功能障碍，但轻度的认知障碍常

被忽略。如果去除轻度认知障碍，发病率较高的是脑

血管病和癫痫发作（
+5E#+6

）；其次是严重的认知

功能障碍、急性意识混乱和精神病（
#6E+6

）；其余

临床表现罕见（
7#6

）BF

，
=#8=GD。

急性意识混乱是弥漫性表现的较严重类型，特

点为急性发作，注意力显著下降，并伴有认知、情绪、

情感和
H

或行为的障碍BC

，
FD。局灶性表现中的脑血管病

（血栓性
H

栓塞性脑血管病占该类型的
9:6

以上）和

复发性癫痫预后较差BFD。狼疮性精神病的重要特征是

妄想或幻觉，但预后较好。大剂量激素治疗可诱发精

神异常，其主要表现为情绪障碍（
-"6

），伴随激素减

量而缓解BC

，
FD。

部分视神经脊髓炎谱系疾病（
%1;'<

）和可逆

性后部脑病综合征可能为
'()

的
/%'

表现 B=%8=$D，需

明确病因后确定是否归类为
,%&'()

。

!$!

问题
!

：当
'()

患者出现
/%'

症状，如何通过

实验室检查辅助诊断和鉴别诊断

推荐意见
"

：脑脊液及血清学检查对于诊断

,&'()*

的特异性有限，需要结合临床表现、实验室

检查、影像学检查及治疗结局而定（
+-

）；脑脊液常

规及病原学检测对
$&(

感染的鉴别诊断有重要作

用（
!-

）；血清中抗磷脂抗体（
.')

）、抗核糖体
'

抗

体、抗神经成分抗体阳性对
,&'()*

诊断有利

（
!-

）；血清或脑脊液中抗水通道蛋白
/

（
#0'/

）、抗

髓鞘少突胶质细胞糖蛋白（
123

）抗体阳性需警惕

神经脱髓鞘病变（
+-

）。

'()

患者的
/%'

症状可能由多种原因引起，故

,%&'()

的诊断需要结合临床表现、实验室检查、影

像学检查及治疗结局最终确定。

大型队列研究及
I234

分析结果均显示：脑脊液

检查对鉴别
,%&'()

与
/%'

感染有一定帮助。

,%&'()

患者脑脊液常规检测白细胞通常无升高或

轻度升高，且以单个核细胞为主，蛋白质增高，氯化物

和葡萄糖多正常或轻度降低；而
/%'

细菌感染患者

脑脊液通常多核白细胞增多，葡萄糖显著降低，部分

患者可在脑脊液中检测到病原体B!"8!!D。血清及脑脊液

多重聚合酶链反应（
&/0

）与宏基因组测序可显著提

高
/%'

感染诊断的灵敏度，但特异度不高，需要紧

密结合临床实际应用B!CD。一项西班牙的前瞻队列研究

J=F

! !
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中华风湿病学杂志
!"!#

年
$

月第
!%

卷第
$

期
&'() * +',-./012

，
3,40,.5,6 !"!#

，
7128 !%

，
918$

提示，近一半的
!"#

病毒感染患者脑脊液和血清病原

学
$!%

及相关感染抗体检测均阴性:!#;。

&"$#'(

患者血清或脑脊液中存在数十种针对

神经元表面及胞质、星型胶质细胞表面蛋白、寡突细

胞表面糖蛋白、细胞因子及补体的抗体:!<)!=;。
")

甲基
)

>)

天冬氨酸受体（
"*+,%

）是谷氨酸的离子型受体，

对维持海马正常功能至关重要。约
-./

的
"$#01

患

者血清存在
"*+,%

亚单位
"%-,?2

的抗体，且该

抗体与双链
>9@

（
34)+",

）存在交叉反应并导致其

海马功能障碍 :!%)!$;；抗
!)

氨基丁酸受体（
5,2,%

）抗

体常导致难治性癫痫:A";；血清抗
,6$7

抗体阳性者常

伴发视神经脊髓炎:AB)A!;；而血清抗
*85

抗体阳性者

可伴发急性播散性脑脊髓炎:AA;。

与非神经系统受累的
#01

患者相比，
&"$#01

患

者脑脊液中
90):

水平显著升高:A#)A<;。此外，多个研究

提示血清抗心磷脂抗体、狼疮抗凝物与
&"$#01

患

者中的脑血管事件存在显著相关性。血清抗核糖体

$

抗体可能与精神病、癫痫发作、情绪障碍等存在一

定相关性:A#CAD)A=;。

-;<

问题
<

：如何选择影像学工具辅助诊断
&"$#0(

推荐意见
!

：根据
!"#

神经精神表现类型及检

查设备的可及性，选择不同的影像学工具（
$%!

）。颅

脑
&'

、脑电图、传统的
()*

、正电子发射计算机体

层显像（
"#$%&$

）及单光子发射计算机断层显像

（
!%#&'

）均可用于神经系统结构和功能的评估

（
+&

）。建议首选传统的
()*

技术来辅助诊断

,-%!".

（
+/

）。选择脑电图对
!".

癫痫发作患者进

行评估（
+&

）。

颅脑
=>

可发现
-?/E@?/

患者的梗死、钙化和

脑实质萎缩，但对弥漫性神经心理综合征、脱髓鞘、

脊髓炎和血管炎不敏感 :A%;。传统
*%9

（
>

A

?>

-

加权成

像、流体衰减反演恢复序列（
BCDEF

）、弥散加权成像

（
+G9

）和钆增强
>

A

加权序列是诊断
&"$#0(

的首选

影像学技术，对脑梗死、脑出血、脑膜和脊髓病变等

敏感，有助于排除颅内感染性疾病，也可监测治疗反

应。合并静脉窦血栓时，磁共振静脉血管成像（
*%H

）

是其诊断的金标准:A$;。

一项大型多中心队列研究发现
@?;</

的

"$#01

患者脑
*%9

存在异常，其中小血管病变

（
#H+

）最常见，其次是大血管病变和炎性病变；
#H+

常见为
>

-

加权白质高强度信号（
G*I

）、脑萎缩及

微出血等 :#";，
G*J

常位于额顶叶区皮质下和脑室

周围多灶性改变，但缺乏特异性。其他病变还包括

侧脑室扩张，少见脑钙质沉着:#B;。一项前瞻性队列

研究显示，以
*%9

评价的
&"$#01

患者
G*J

体积

大于非
&"$#01

患者；以炎性特征为表现的

&"$#01

患者脑总体积、脑白质体积均低于缺血性

患者:#!;。

当常规
*%9

不能满足临床需求时，可进行高

级神经影像学检查 : #A ;，包括磁化传递成像

（
*>9

）:##;、磁共振波谱成像（
*%#

）:#<;、扩散张量成

像（
+>9

）: #D ;、动态对比增强
*%9

:#=;、动态磁敏感对

比增强 :#%;、动脉自旋标记 :#$; 和放射性核素脑扫描

（
#$1=>

或
$1>?=>

）:<";。

脑电图是
#01

癫痫发作的基础工具。局灶性癫

痫样放电提示缺血性病灶，弥漫性无序活动提示炎

症。典型癫痫样模式通常在颞侧，可预测癫痫复发，

有助于指导抗癫痫药物的使用:#=

，
<B;。

-;7

问题
7

：如何评估
&"$#01

的疾病活动度

推荐意见
'

：应结合患者的临床症状、体征、实

验室和影像学检查对
,-%!".

的病情进行综合评估

（
0%!

）。建议使用英岛狼疮评定组指数（
1*"2$3

+445

）神经系统指数结合狼疮活动度快速评估

（
"673)#2"

）的视觉模拟量表（
82!

）对
,-%!".

的疾病活动度进行评估（
9&

）。

#01+,9)-...

、欧洲共识狼疮活动测量（
1=0,*

）、

3FG

活动测定（
#0,*

）、
290,5)-..7

等均是
#01

整

体疾病活动度评估的重要工具，其中
290,5)-..7

还可用于评估单个器官
?

系统的疾病活动度:<!)<A;。目

前，已有多个临床试验应用
290,5)-..7

评估
#01

患者神经精神疾病活动度:<#;。

290,5)-..7

量表评估由
#01

引起的近
7

周内

$

个器官
?

系统（包括神经精神系统）的疾病活动度，

以及评估该系统病情与前
7

周相比的变化情况（
AH

改善，
-H

不变，
<H

恶化，
7H

新发）。其中，
="#)290,5)

-..7

指数根据
="#

的不同表现分为
,

、
2

、
=

、
+

、
1

共
@

个等级（表
!

）:<A

，
<<)<%;，并按等级赋分（

,KA-

，
2KL

，

=KA

，
+K.

，
(K.

）:<D;。

仅基于量表进行
#0(

疾病活动度的评估存在

一定的局限性。为此，美国狼疮基金会（
0M,

）制定了

一种狼疮活动度快速评估（
0M,)%(,0

）的
H,#

，用

于医生整体评估（
$N,

），其中包括单独的神经精

神系统
H,#

:<$;。该量表为一段长度
A.. OO

的三等

分横线，刻度
.E<

，分别表示无活动、轻度、中度和重

度活动，刻度
A;@

可作为启动免疫抑制治疗的潜在

切点（图
B

）:<$;。

DBD

! !
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$
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!

级 以下任何一项记录为
"

（相同）、
#

（恶化）或
$

（新发）：无

菌性脑膜炎、脑血管炎、脱髓鞘综合征、脊髓炎、急性混

乱状态、精神病、癫痫持续状态、小脑性共济失调

%

级
!

级中任何一项记录为
&

（改善）或以下任何一项记录

为
'

（相同）、
(

（恶化）或
$

（新发）：癫痫、脑血管病（非血

管炎导致）、认知功能障碍、运动障碍、狼疮性头痛（严

重且持续无缓解）、颅高压性头痛

)

级
%

级中任何一项记录为
&

（改善）

*

级 既往受累，目前无活动

+

级 既往未受累

分级 评估方法

表
!

英岛狼疮评定组指数
,'--$

中枢神经精神系统分级

"./

问题
/

：
01234+

的治疗原则和治疗目标是什么

推荐意见
"

：
!"#$%&

的治疗原则为早期、多学

科和个性化的管理，制定合理的免疫抑制治疗及抗

血小板
#

抗凝治疗方案，定期随访（
'#$

）。
!(#$%&

治

疗的短期目标为控制病情，实现临床缓解或低疾病

活动度；长期目标为预防复发和中枢神经系统损伤，

改善预后和提高生活质量（
)#$

）。

01234+

神经精神表现及混杂因素复杂，临床上

早期诊断及治疗仍具有挑战。鉴于
01234+

病理生

理机制的异质性，治疗策略应依据不同机制进行分

类处理:;

，
<"=。

对于
34+

引起的活动性、炎症性神经精神疾病

应首选糖皮质激素（
5)

）或联合免疫抑制剂进行

治疗:;

，
<>,<!=。对于重症或难治性患者，推荐采用生物制

剂、血浆置换及静脉注射人免疫球蛋白（
6765

）治

疗 :<"

，
<?,<;=。与

8249

相关的
01234+

，特别是血栓性脑

血管疾病，应实施抗血小板和
@

或抗凝治疗，以减少

血栓事件的发生:<<,<A=。

在治疗活动性
01234+

时，倡导由风湿免疫科

医师主导的多学科协作诊疗模式，及时控制病情、诱

导缓解及减少神经系统损伤:;

，
<>,<!=。在长期管理中，通

过定期随访与监测，适时调整治疗方案，以确保患者

长期维持缓解状态，提高生存率和生活质量，实现

01234+

治疗的长期目标:;

，
>#

，
<"=。

".:

问题
:

：如何对活动性
01234+

进行诱导缓解

治疗

推荐意见
$

：对于活动性
!(#$%&

，推荐使用

)*

联合免疫抑制剂治疗 （
+,

）。对于轻、中度

!"-$%&

，建议中等至足量
)*

治疗，免疫抑制剂可

考虑应用吗替麦考酚酯（
%%&

）（
./

）。对于重度

!"-$%0

，建议优先使用大剂量甲泼尼龙（
1-

）冲击

联合环磷酰胺（
*23

）治疗（
+/

）；难治性
!(-$%0

可

考虑应用利妥昔单抗（
./

）、
454)

（
.*

）及血浆置换

（
.*

）。

活动性
01234+

的诱导治疗遵循
5)

联合免疫

抑制剂的策略:<"

，
<%=。一项

;)<

研究显示:<!=，静脉注射

=2

后序贯口服
5)

联合静脉注射
)<>

（
-.?/ @BA

"，

每月
&

次）疗效优于单用
5)

治疗。

轻、中度
C1234+

（如轻度认知功能障碍等），推

荐使用
"- A@BB

泼尼松口服，根据病情可适当增加

剂量，最高不超过
> .D

·
ED

F>·
G

F>。对于重度
C1234+

（如脊髓病、急性意识混乱、癫痫持续状态等），推荐

早期大剂量
=2

冲击治疗（
=2 & --- A@

每日
&

次静

脉滴注，连用
(H/ B

）:#A，<$,A"=。多项非对照研究及系统综述

均报道，利妥昔单抗治疗难治或重度
1234+

有效果，

常用方案为间隔
"

周静脉注射
& --- A@

（
"

次）或每

周静脉注射
(?/ A@@A

"（
$

次）:<;

，
A>=。

)<>

和
==C

是
01234+

诱导缓解期的常用药

物。一项比较
==C

和静脉注射
)<>

的
;)<

研究事

后分析显示 :A!=，
!

种药物治疗对于
C1234+

患者均有

缓解效果，差异无统计学意义。考虑到钙调磷酸酶抑

制剂（
&9IJ

）潜在的神经毒性，在
C9K3LM

的鉴别诊

断及治疗中应给予充分关注:A?,A;=。

病例报告研究显示，贝利尤单抗治疗
1234+

可

能有效且安全 :A<,AA=，但对其复发无明确保护作用 :;#=。

目前关于泰它西普和阿尼鲁单抗在
01234+

中的作

用尚缺乏确切的证据。

虽然有研究报告了鞘内注射地塞米松（
*>=

）及

甲氨蝶呤（
=<>

）可提高临床缓解率（
DD.EF

和

E&.?F

），并与高生存率及低复发率相关:A%,%"=，但由于

=<>

对敏感个体具有神经毒性 :%>,%!=，
*>=

单独鞘内

注射更为安全。部分观察性研究及病例报告研究显

示，血浆置换、
6765

可能对
01234+

临床缓解起到一

定作用，可作为难治性或重度
01234+

的联合治疗:<?

，
%?=。

".?

问题
?

：如何对缓解期或低疾病活动度的

01234+

进行维持治疗

推荐意见
'

：当
!(#$%&

病情达到缓解后，推荐

在免疫抑制剂［
116

、硫唑嘌呤（
()(

）等］维持下，

)*

逐渐减量，建议尽可能降至维持剂量
!7 89#*

图
+

狼疮活动度快速评估神经精神系统医师整体评估

" > >N; ! ?

<>A

! !
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泼尼松或等效剂量的其他
!"

（
!"

）。

一项观察性研究显示，
!"#$%

患者在
&'

联合

(()

诱导缓解基础上，
&'

逐渐减量，
*

年时泼尼松

维持剂量为
+:*, -.;/

，应答率从
0

个月时的

+01223

上升到
451*+3

<%#=。另一项针对
>!"#$%

的长

期（
657+*

）周开放性研究中，经
&'

及
'89

诱导缓

解治疗后，
&'

逐渐减量至泼尼松
+:*, -.;/

，联合

:;:

维持治疗，所有患者对此疗法均有应答，平均应

答时间为（
<<726

）
?

，观察周期内复发率仅为
63

（
*;*0

）<%@=。以上研究提示，
(()

或
:;:

联合小剂量

&'

是
>!"#$%

维持期治疗的有效选择。

一项关于
#$%

停用激素后复发情况的
(=>?

分

析纳入了
*@

项研究，分析
#$%

患者激素停药后器

官受累情况<%A=。所纳入的
062

例患者中有
05

例患者

出现神经系统受累，发病率为
41<23

。与
&'

继续治

疗相比，
&'

停药虽未增加
!"#$%

的发病风险，但对

于既往已患
!"#$%

患者完全停用
&'

仍有争议<%A=。

此外，观察性研究发现抗疟治疗是
#$%

患者神

经系统受累，尤其是癫痫发作的保护性因素，也是

#$%

停药复发和死亡的保护性因素 <%B=，在无禁忌的

情况下，建议所有缓解期
A!"#$%

患者使用羟氯喹。

不同研究关于
B'C

减量或停药的数据结果不一致，

故缓解期患者是否减少
B'C

剂量应根据个体情况

而定<A"=。

216

问题
6

：
?"$

阳性
A!"#$%

患者的抗栓处理原则

是什么

推荐意见
#

：对于
#$%

阳性的
&'$(%)

患者，

建议抗血小板治疗，以降低血栓事件的发生风险

（
!"

）。当存在血栓性脑血管疾病相关表现时，建议

应用标准强度维生素
*

拮抗剂［目标国际标准比值

（
+',

）
-./$0.1

］治疗（
!"

）。

前瞻性队列研究显示，狼疮抗凝物是
#$%

患者

血栓形成最重要的危险因素<%%=。多项研究显示，同种

?"$

中
D.&

型抗体阳性患者血栓形成风险最高<%$E$"=。

目前缺乏针对
?"$

阳性
!"#$%

患者抗血小板和抗

凝治疗的高质量研究证据。多个国际指南均推荐当

!"#$%

表现与
?"$

有关时，特别是在血栓性脑血管

病时，需要抗血小板和
;

或抗凝治疗<@

，
@B

，
$C=。

前瞻性队列研究及荟萃分析显示，低剂量阿司

匹林（
$F:

，
*,, -.;/

）可使
?"$

阳性
#$%

患者发生

血栓的风险明显降低，且无严重出血事件<$!E$D=。另有

一项在
?"$

阳性患者中进行的为期
+

年的
G'8

研

究显示，
$F:

与
$F:

联合低强度华法林治疗相比，

血栓发生率差异无统计学意义，但华法林的安全性

和耐受性较差<$#=。综上，抗血小板对于持续中或高滴

度
?"$

阳性的
A!"#$%

血栓形成可能具有一级预防

作用。

在
?"$

阳性
#$%

脑血管病患者的二级预防方

面，应考虑应用标准强度维生素
H

拮抗剂（
7EF

，目

标
D!G 21,:01,

）治疗。一项针对
#$%

相关
:"#

的

回顾性队列研究报告了单用华法林治疗的血栓复

发率（
0,153

）明显低于单用
$F:

治疗的患者

（
+@1*3

）<$@=。两项针对
:"#

患者的
G'8

研究发现，

高强度华法林治疗（目标
D!G 01*:<1+

）在预防复发

性血栓事件方面并不优于标准强度治疗（目标
D!G

21,:01,

），且出血的风险更高<$AE$B=。

在标准强度
IH:

治疗时发生复发性动、静脉血

栓形成的
:"#

患者，可以考虑提高
D!G

目标至
01,:

<1,

，或联合
$F:

或改用低分子肝素<$%=。几项针对抗

磷脂综合征（
:"#

）的
G'8

研究发现，与华法林相比，应

用新型口服抗凝药患者发生动脉血栓形成事件的风

险更高<$$EC"C=。

一项前瞻性研究显示，停用抗凝治疗显著增加

?"$

阳性患者血栓复发的风险<C"!=。国际指南推荐对

于低风险分层（中低滴度、单一类型和非持续性
?"$

阳性）并有可逆性因素的
:"#

患者，抗凝治疗时间

为
0:5

个月，对于高风险分层（多次、多种类或持续

高滴度
?"$

阳性）或没有可逆性因素的患者应长期

抗凝治疗<$%

，
C"D=。以上结果对

?"$

阳性的
A!"#$%

患者

抗栓治疗具有借鉴作用。

214

问题
4

：如何对
A!"#$%

常见神经精神症状进

行对症治疗

推荐意见
$

：频繁癫痫发作的
A!"#$%

患者可考

虑长期抗癫痫治疗（
2F

）；伴明显情绪障碍和精神症

状的患者可考虑抗焦虑、抗抑郁和抗精神病药物及

心理治疗（
2F

）；奥氮平、利培酮和阿立哌唑常用于

治疗
#$%

患者的偏执妄想或视听幻觉（
2F

）。

A!"#$%

患者单次或不频繁的癫痫发作不需要

抗癫痫治疗。存在以下特征则考虑抗癫痫治疗：
!!

次间隔至少
2< '

的非诱发性发作；严重脑损伤；与发

作有关的颅脑
(GD

结构性异常；局灶性神经系统体

征；部分性发作和癫痫样脑电图<@=。治疗首选丙戊酸，

初始推荐口服丙戊酸钠缓释片
*,J*+ -.

·
K.

GC·
/

GC，

随后递增至
2,J0, -.

·
K.

GC·
/

GC；拉莫三嗪或左乙拉

西坦可作为替代治疗<C"#EC"@=。终止癫痫持续状态发作，

首选地西泮
*,J2, -.

静脉缓慢推注，之后可序贯

AC%

! !
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静脉滴注（
$' (

）。替代治疗可考虑使用氯硝

西泮、苯巴比妥、丙戊酸或左乙拉西坦:;"<=。

焦虑及抑郁的一线药物包括艾司西酞普兰（
$"

%&>)

）、帕罗西汀（
'" %&>)

）和度洛西汀（
*" #+"

%&>)

）:;"?,;"%=。在狼疮相关的精神病的治疗中，奥氮平、

利培酮和阿立哌唑常用于治疗
-./

患者的偏执妄

想或视听幻觉:;"$,;;;=。另有前瞻性研究显示，进行
+

个

月的心理干预后，
-./

患者的焦虑及抑郁症状均得

到良好改善:;;!=。

'0$"

问题
$"

：
-./

相关横贯性脊髓炎的处理原则

是什么

推荐意见
!!

：对于活动性
"#$

相关横贯性脊髓

炎患者，建议大剂量
%&

冲击治疗（
'(

）；免疫抑制

剂首选
)*+

（
',

），无法耐受
)*+

者可选择
--.

（
",

）；当横贯性脊髓炎为
/#0"1

的脊髓表现时，

可优先考虑使用利妥昔单抗（
2&

）；鞘内注射
1+-

和
-*+

可作为有效的补充治疗方法（
3)

）；重症或

难治性的患者，可考虑使用利妥昔单抗、
454%

和血

浆置换（
3&

）。

-./

相关脊髓炎患者中
'$1@*!1

合并
234-5

:;;A=，

'"1@+"1

患者
67.

阳性:;;#=，故在开启治疗前建议筛

查
897*

及
67.

，并且充分除外感染。

横贯性脊髓炎
:

年内复发率可达
;+1

，预后不

良的高危因素包括长节段脊髓病变、严重肌力下降

或括约肌功能障碍:;;#,;;B=。目前治疗首选静脉
<=

冲

击治疗（
37 $ """ %&

每日
;

次静脉滴注，连用
;@: C

）

序贯泼尼松
">:@$8" %&

·
?&

D;·
)

D;或等效剂量的其他

<=

:B=。对于预后不良高危患者，起病早期（前
'

周）进

行
<=

冲击治疗，可显著改善预后:;;#

，
;;<=。免疫抑制剂建

议首选静脉
=@A

，可有效降低疾病的复发:<!=。若患者

无法耐受
=@A

，可选择
33B

:;;#=。当横贯性脊髓炎为

234-5

的脊髓表现时，应用萨特利珠单抗（
EF,<+

拮抗剂）、利妥昔单抗、伊奈利珠单抗（
&G;$

单抗）

或依库珠单抗（补体
&B

抑制剂）可显著降低疾病

复发率:;;?,;!!=。

此外，有研究显示鞘内注射
5A3

及
3@A

可以

明显改善预后，尤其是对于脑脊液中蛋白质水平升

高的患者:?$,%"=，但仍需充分考虑
3@A

潜在的神经毒性。

对于难治性的患者，可以考虑使用利妥昔单抗:;;?,;;%=

或血浆置换:B=。重症
-./

相关横贯性脊髓炎患者应

用
CDC<

联合治疗可有效减轻症状:;;$=。

E27-./

是我国
-./

患者预后不良的重要因素

之一，早期诊断、规范治疗是改善患者长期预后和提

高生存率的关键。本共识以循证医学证据为基础，参

考了国际上已公开发表的指南和管理建议，并结合

我国临床实践情况，特别是纳入了源自我国的临床

研究文献证据，针对我国成人
E27-./

诊治中的问

题给出推荐与建议，弥补了国际指南并不完全适应

我国临床实践的不足。本共识将对提高我国
E27-./

的诊疗水平，规范临床实践起到重要的指导作用，从

而使广大的
E27-./

患者获益。
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类风湿关节炎（
+D

）

系统性红斑狼疮（
3EF

）

骨关节炎（
GD

）

成人斯蒂尔病（
DG3H

）

强直性脊柱炎（
D3

）

脊柱关节炎（
34D

）

银屑病关节炎（
I@D

）

干燥综合征（
33

）

原发性干燥综合征（
433

）

多发性肌炎（
IJ

）

皮肌炎（
HJ

）

结缔组织病（
&KH

）

混合性结缔组织病（
J&KH

）

系统性硬化病（
33L

）

抗磷脂综合征（
DI3

）

狼疮肾炎（
E9

）

白细胞介素（
ME

）

肿瘤坏死因子（
K9N

）

转化生长因子（
KON

）

干扰素（
MN9

）

核因子
7!P

（
9N7!P

）

基质金属蛋白酶（
JJI

）

红细胞沉降率（
F3+

）

&

反应蛋白（
&+I

）

高敏
&

反应蛋白（
'@7&+I

）

人类白细胞抗原（
QED

）

类风湿因子（
+N

）

抗角蛋白抗体（
DRD

）

抗核周因子（
DIN

）

抗核抗体（
D9D

）

抗环瓜氨酸肽抗体（抗
&&I

抗体）

抗中性粒细胞胞质抗体（
D9&D

）

抗双链
H9D

抗体（抗
A@H9D

抗体）

磁共振成像（
J+M

）

聚合酶链反应（
I&+

）

食品药品管理局（
NHD

）

世界卫生组织（
SQG

）

酶联免疫吸附试验（
FEM3D

）

美国风湿病学会（
D&+

）

欧洲抗风湿病联盟（
FTED+

）

间充质干细胞（
J3&@

）

丙氨酸转氨酶（
DEK

）

天冬氨酸转氨酶（
D3K

）

乳酸脱氢酶（
EHQ

）

碱性磷酸酶（
DEI

）

肌酸激酶同工酶（
&R7JP

）

磷酸盐缓冲液（
IP3

）

体质指数（
PJM

）

甘油三酯（
KO

）

总胆固醇（
K&

）

低密度脂蛋白胆固醇（
EHE7&

）

高密度脂蛋白胆固醇（
QHE7&

）

人类免疫缺陷病毒（
QM7

）

自然杀伤细胞（
9R

细胞）

外周血单个核细胞（
IPJ&@

）

!%

个关节疾病活动指数（
HD3!%

）

系统性红斑狼疮疾病活动指数（
3EFHDM

）

P/0'

强直性脊柱炎疾病活动指数（
PD3HDM

）

P/0'

强直性脊柱炎功能指数（
PD3NM

）

甘油醛三磷酸脱氢酶（
ODIHQ

）

乙二胺四乙酸（
FHKD

）

异硫氰酸荧光素（
NMK&

）

碘化丙啶（
IM

）

达氏修正依氏培养基（
HJFJ

）

非甾体抗炎药（
93DMH@

）

改善病情抗风湿药（
HJD+H@

）

血管紧张素转换酶抑制剂（
D&FM

）

胎牛血清（
NP3

）

抗可提取核抗原抗体（抗
F9D

抗体）
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