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摘要　 目的　 了解 ２０２０—２０２２ 年中国临床诊断散发型克雅病患者的生存时间，探讨其影响因素。 方法　 回顾性分析 ２０２０—
２０２２ 年经中国克雅病监测网络诊断的有完整信息散发型克雅病临床诊断病例，从病例档案中获得患者的基线资料，电话随访

获得患者确诊后的治疗及生存状况，寿命表法估算生存率，Ｋａｐｌａｎ⁃Ｍｅｉｅｒ 法计算中位生存时间和 ９５％ ＣＩ，Ｃｏｘ 回归模型进行单

因素和多因素分析，筛选生存时间的影响因素。 结果　 ３００ 例患者的中位生存时间为 ５ 个月（９５％ ＣＩ：４. １６５ ～ ５. ８３５）。 通过

单因素分析结果显示，患者的发病年龄、地区分布、首发症状中有无锥体 ／锥体外系症状、首发症状的数量、临床表现有无锥

体 ／锥体外系功能异常、主要临床表现的数量、临床检查结果有无典型脑电图表现、病程中是否使用鼻饲，这些因素可能是患

者生存时间的影响因素（Ｐ ＜ ０. １）。 多因素分析结果显示，发病年龄 ＞ ６５ 岁的患者死亡风险是发病年龄≤６５ 岁患者的 １. ３５０
倍（Ｐ ＝ ０. ０２１，９５. ０％ ＣＩ：１. ０４６ ～ １. ７４２）；临床表现无锥体 ／锥体外系功能异常患者的死亡风险是有此症状患者的 ０. ６７４ 倍（Ｐ
＝ ０. ０２０，９５. ０％ ＣＩ：０. ４８３ ～ ０. ９３９）；未使用鼻饲患者的死亡风险是使用鼻饲患者的 １. ８１７ 倍（Ｐ ＜ ０. ００１，９５. ０％ ＣＩ：１. ４０６ ～
２. ３４９）。 结论　 发病年龄、临床表现锥体或锥体外系功能异常、病程中未使用鼻饲，是影响临床诊断散发型克雅病患者生存

时间的风险因素。
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　 　 朊病毒病又称可传播性海绵状脑病（ ｔｒａｎｓｍｉｓｓｉ⁃
ｂｌｅ ｓｐｏｎｇｉｆｏｒｍ ｅｎｃｅｐｈａｌｏｐａｔｈｉｅｓ，ＴＳＥｓ），是由朊病毒

感染所引起的一类致死性神经系统退行性疾病，可
以感染人或动物，朊病毒（Ｐｒｉｏｎ）是一种没有核酸但

具有自我复制能力的错误折叠的感染性蛋白粒子。
人朊病毒病包括克雅病（Ｃｒｅｕｔｚｆｅｌｄｔ⁃Ｊａｋｏｂ ｄｉｓｅａｓｅ，
ＣＪＤ）、致死性家族型失眠症（ ｆａｔａｌ ｆａｍｉｌｉａｌ ｉｎｓｏｍｎｉａ，
ＦＦＩ）、库鲁病、吉斯特曼 － 斯召斯列综合征，其中克

雅病又分为散发型、家族型、医源型和变异型［１］。
散发型克雅病（ ｓｐｏｒａｄｉｃ ＣＪＤ，ｓＣＪＤ）较为普遍，占整

个人朊病毒病的 ８５％左右，发病率为每年 １ ～ ２ 人 ／
百万［２］，病程短暂，生存时间一般不超过 ２ 年，临床

表现复杂且非特异性，主要包括认知障碍、运动障

碍、视觉障碍、行为异常等症状［３］。 此病目前没有

针对性的特效治疗，临床上对患者的护理及治疗侧

重于症状管理和支持性治疗，以帮助患者提高生存

质量、延长生存时间。 国内外 ｓＣＪＤ 患者的平均病程

约在 ３ ～ ５ 个月［４］，ｓＣＪＤ 患者生存时间的影响因素

尚不明确，本文回顾性分析中国 ２０２０—２０２２ 年间的

３００ 例临床诊断 ｓＣＪＤ 患者，探究其生存时间的影响

因素，为延长患者生存时间提供方向。

１　 材料与方法

１． １　 病例资料 　 数据来源于中国 ＣＪＤ 监测网络，
选择 ２０２０—２０２２ 年经中国 ＣＪＤ 监测网络诊断的

５３８ 例 ｓＣＪＤ 临床诊断病例。 纳入标准：① 发病年

龄 ＞ ３０ 岁；② 临床资料完整；③ 至少 １ 次随访记

录。 排除标准：① 排除基本信息不全的病例；② 排

除患有心肌梗塞、心力衰竭、严重心律失常、癌症、器
官衰竭、重度呼吸系统疾病等致死性疾病病例；③
排除患有其他神经系统疾病的病例；④ 排除随访结

果病情无变化或好转的病例。 最终纳入 ３００ 例

ｓＣＪＤ 临床诊断病例。
１． ２　 研究方法　 通过查阅病历档案和电话随访的

方式获得患者的信息，包括患者的人口学特征、首发

·２４８１· 安徽医科大学学报　 Ａｃｔａ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔａｔｉｓ Ｍｅｄｉｃｉｎａｌｉｓ Ａｎｈｕｉ　 ２０２４ Ｏｃｔ；５９（１０）



症状、临床表现、实验室和临床检查结果、营养支持、
呼吸支持、对症治疗及抗生素治疗情况等内容。 随

访截止时间为 ２０２３ 年 １２ 月 ３１ 日；生存时间为患者

出现首发症状到死亡或随访截止的时间；截尾删失

包括失访、截止到随访时间仍然存活的病例。
１． ３　 统计学处理 　 以 Ｅｘｃｅｌ 软件建立数据库进行

数据录入，ＳＰＳＳ ２１. ０ 进行数据分析，用生存时间、
结局作为因变量，死亡 ＝ １，删失 ＝ ０，寿命表法估算

生存率，Ｋａｐｌａｎ⁃Ｍｅｉｅｒ 法计算中位生存时间及 ９５％
ＣＩ，采用单变量和多变量 Ｃｏｘ 回归模型分析生存时

间的影响因素，将单因素分析结果中 Ｐ ＜ ０. １ 的因

素纳入多因素分析，比较 ＨＲ 值（９５. ０％ ＣＩ）。 双侧

检验，Ｐ ＜ ０. ０５ 为差异有统计学意义。

２　 结果

２． １　 基本情况　 截至 ２０２３ 年 １２ 月 ３１ 日，３００ 例临

床诊断 ｓＣＪＤ 患者死亡人数 ２８５ 例（９５. ０％ ），删失

人数为 １５ 例（５. ０％ ），男性 １４０ 例，占 ４６. ７％ ，女性

１６０ 例，占 ５３. ３％ ，男女比例为 １ ∶ １. １４，平均发病年

龄为 ６５ 岁（范围：３９ ～ ８０ 岁）。 ３、６、１２ 个月的累积

生存率分别为 ４９％ 、３５％ 、２０％ ，中位生存时间为 ５
个月（９５％ ＣＩ：４. １６５ ～ ５. ８３５）。 见表 １。
２． ２ 　 单因素分析 　 ３００ 例患者中，发病年龄在 ６５
岁及以下的患者 １６６ 例（５５. ３％ ），中位生存时间 ６
个月，发病年龄 ６５ 岁以上的患者 １３４ 例（４４. ７％ ），

中位生存时间 ５ 个月，组间差异比较 Ｐ ＜ ０. １；地区

分布、首发症状中有无锥体 ／锥体外系症状、首发症

状数量、主要临床表现有无锥体 ／锥体外系功能异

常、主要临床表现数量、有无典型脑电图表现、病程

中是否使用鼻饲，各组间差异比较均 Ｐ ＜ ０. １。 见表

２。
２． ３　 多因素分析 　 将单因素分析结果中，Ｐ ＜ ０. １
的因素纳入到多因素分析中，结果显示，患者的地区

分布、首发症状有无锥体 ／锥体外系症状、首发症状

数量、临床表现有无锥体 ／锥体外系功能异常、主要

临床表现数量、有无典型脑电图表现，各组差异无统

计学意义。 发病年龄 ＞ ６５ 岁的患者死亡风险是发

病年龄≤６５ 岁患者的 １. ３５０ 倍（Ｐ ＝ ０. ０２１，９５. ０％
ＣＩ：１. ０４６ ～ １. ７４２）；临床表现无锥体 ／锥体外系功能

异常患者的死亡风险是有此症状患者的 ０. ６７４ 倍

（Ｐ ＝ ０. ０２０，９５. ０％ ＣＩ：０. ４８３ ～ ０. ９３９）；未使用鼻饲

患者的死亡风险是使用鼻饲患者的 １. ８１７ 倍（Ｐ ＜
０. ００１，９５. ０％ ＣＩ：１. ４０６ ～ ２. ３４９）。 见表 ３。

３　 讨论

　 　 该研究回顾性调查中国 ２０２０—２０２２ 年临床诊

断 ｓＣＪＤ 患者的人口学特征、首发症状、主要临床表

现、临床和实验室检查结果及确诊后的治疗情况，并
分析各因素与生存时间的关系，为进一步探讨该疾

病的临床特点、诊断和治疗策略以延长患者生存时

表 １　 ｓＣＪＤ 患者生存情况

Ｔａｂ． １　 Ｓｕｒｖｉｖａｌ ｓｔａｔｕｓ ｏｆ ｓＣＪＤ ｃａｓｅｓ

Ｉｎｔｅｒｖａｌ
ｓｔａｒｔ ｔｉｍｅ
（ｍｏｎｔｈｓ）

Ｎｕｍｂｅｒ
ｅｎｔｅｒｉｎｇ
ｉｎｔｅｒｖａｌ

Ｎｕｍｂｅｒ
ｗｉｔｈｄｒａ ｗｉｎｇ
ｄｕｒｉｎｇ ｉｎｔｅｒｖａｌ

Ｎｕｍｂｅｒ ｏｆ
ｔｅｒｍｉｎａｌ
ｅｖｅｎｔｓ

Ｐｒｏｐｏｒｔｉｏｎ
ｔｅｒｍｉｎａｔｉｎｇ

Ｐｒｏｐｏｒｔｉｏｎ
ｓｕｒｖｉｖｉｎｇ

Ｃｕｍｕｌａｔｉｖｅ ｐｒｏｐｏｒｔｉｏｎ
ｓｕｒｖｉｖｉｎｇ ｅｎｄ
ｏｆ ｉｎｔｅｒｖａｌ

Ｓｔｄ． ｅｒｒｏｒ ｏｆ ｃｕｍｕｌａｔｉｖｅ
ｐｒｏｐｏｒｔｉｏｎ ｓｕｒｖｉｖｉｎｇ

ｅｎｄ ｏｆ ｉｎｔｅｒｖａｌ
０ ３００ ０ ７４ ０． ２５ ０． ７５ ０． ７５ ０． ０２
３ ２２６ ０ ７８ ０． ３５ ０． ６５ ０． ４９ ０． ０３
６ １４８ ０ ４３ ０． ２９ ０． ７１ ０． ３５ ０． ０３
９ １０５ ０ ２４ ０． ２３ ０． ７７ ０． ２７ ０． ０３
１２ ８１ １ ２０ ０． ２５ ０． ７５ ０． ２０ ０． ０２
１５ ６０ ２ １６ ０． ２７ ０． ７３ ０． １５ ０． ０２
１８ ４２ ２ １７ ０． ４１ ０． ５９ ０． ０９ ０． ０２
２１ ２３ １ ６ ０． ２７ ０． ７３ ０． ０６ ０． ０１
２４ １６ ２ ４ ０． ２７ ０． ７３ ０． ０５ ０． ０１
２７ １０ ３ ０ ０ １ ０． ０５ ０． ０１
３０ ７ ０ ２ ０． ２９ ０． ７１ ０． ０３ ０． ０１
３３ ５ １ １ ０． ２２ ０． ７８ ０． ０３ ０． ０１
３６ ３ ０ ０ ０ １ ０． ０３ ０． ０１
３９ ３ １ ０ ０ １ ０． ０３ ０． ０１
４２ ２ ０ ０ ０ １ ０． ０３ ０． ０１
４５ ２ ０ ０ ０ １ ０． ０３ ０． ０１
４８ ２ ２ ０ ０ １ ０． ０３ ０． ０１
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表 ２　 ｓＣＪＤ 患者生存时间影响因素的单因素分析

Ｔａｂ． ２　 Ｕｎｉｖａｒｉａｔｅ ａｎａｌｙｓｉｓ ｏｆ ｔｈｅ ｆａｃｔｏｒｓ ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｔｉｍｅ ｏｆ ｓＣＪＤ ｃａｓｅｓ

Ｆａｃｔｏｒ ｎ（％ ） Ｍｅｄｉａｎ（ｍｏｎｔｈ） ＨＲ（９５％ ＣＩ） Ｗａｌｄ ／ χ２ ｖａｌｕｅ Ｐ ｖａｌｕｅ
Ｄｅｍｏｇｒａｐｈｙ
　 Ｇｅｎｄｅｒ
　 　 Ｍａｌｅ １４０（４６． ７） ５ １
　 　 Ｆｅｍａｌｅ １６０（５３． ３） ６ ０． ９６１（０． ７６０ － １． ２１４） ０． １１３ ０． ７３７
　 Ｏｎｓｅｔ⁃ａｇｅ （ｙｅａｒ）
　 　 ≤６５ １６６（５５． ３） ６ １
　 　 ＞ ６５ １３４（４４． ７） ５ １． ２６７（１． ００２ － １． ６０３） ３． ９１３ ０． ０４８
　 Ｇｅｏｇｒａｐｈｉｃ ａｒｅａ
　 　 Ｅａｓｔｅｒｎ １１７（３９． ０） ６ １
　 　 Ｍｉｄｄｌｅ ８５（２８． ３） ６ ０． ９７７（０． ７３０ － １． ３０７） ０． ００７ ０． ９３５
　 　 Ｗｅｓｔｅｒｎ ７６（２５． ５） ４ １． ３７４（１． ０２３ － １． ８４５） ４． １１４ ０． ０４３
　 　 Ｎｏｒｔｈｅａｓｔｅｒｎ ２２（７． ３） ６ ０． ８２５（０． ５２０ － １． ３０７） ０． ６７０ ０． ４１２
　 Ｒｅｓｉｄｅｎｃｅ
　 　 Ｕｒｂａｎ １２１（４０． ３） ６ １
　 　 Ｒｕｒａｌ １７９（５９． ７） ５ １． １０９（０． ８７４ － １． ４０７） ０． ７２６ ０． ３９４
Ｉｎｉｔｉａｌ ｓｙｍｐｔｏｍ
　 Ｒａｐｉｄ ｄｅｍｅｎｔｉａ
　 　 Ｙｅｓ ２３６（７８． ７） ５ １
　 　 Ｎｏ ６４（２１． ３） ６ ０． ９９５（０． ７４９ － １． ３２２） ０． ００１ ０． ９７３
　 Ｓｌｏｗ ｄｅｍｅｎｔｉａ
　 　 Ｙｅｓ １７（５． ７） １０ １
　 　 Ｎｏ ２８３（９４． ３） ５ １． ４０１（０． ８３２ － ２． ３５８） １． ６１１ ０． ２０４
　 Ｍｅｎｔａｌ ｐｒｏｂｌｅｍ
　 　 Ｙｅｓ １０９（３６． ３） ６ １
　 　 Ｎｏ １９１（６３． ７） ５ ０． ９７４（０． ８６３ － １． ０９９） ０． １８５ ０． ６６７
　 Ｃｏｒｔｉｃａｌ ｂｌｉｎｄｎｅｓｓ
　 　 Ｙｅｓ ３１（１０． ３） ４ １
　 　 Ｎｏ ２６９（８９． ７） ６ ０． ９００（０． ７４３ － １． ０９２） １． ４１４ ０． ２８５
　 Ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒ ｄｉｓｔｕｒｂａｎｃｅ
　 　 Ｙｅｓ １０５（３５． ０） ４ １
　 　 Ｎｏ １９５（６５． ０） ６ ０． ９０７（０． ８０３ － １． ０２４） ２． ４８７ ０． １１５
　 Ｐｙｒａｍｉｄａｌ ｏｒ ｅｘｔｒａｐｙｒａｍｉｄａｌ ｄｙｓｆｕｎｃｔｉｏｎ
　 　 Ｙｅｓ １００（３３． ３） ５ １
　 　 Ｎｏ ２００（６６． ７） ６ ０． ８９８（０． ７９４ － １． ０１６） ２． ９２３ ０． ０８７
　 Ｎｕｍｂｅｒ ｏｆ ｉｎｉｔｉａｌｔ ｓｙｍｐｔｏｍｓ
　 　 １ １２５（４１． ７） ６ １
　 　 ２ ８０（２６． ７） ６ ０． ９７０（０． ７２５ － １． ２９９） ０． ０４１ ０． ８３９
　 　 ３ ６２（２０． ７） ５ １． １６２（０． ８５１ － １． ５８８） ０． ８９７ ０． ３４４
　 　 ４ ２７（９． ０） ５ １． ２７１（０． ８３６ － １． ９３４） １． ２６１ ０． ２６１
　 　 ５ ６（２． ０） ２ ２． ０２８（０． ８９０ － ４． ６２２） ２． ８２９ ０． ０９４
Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎ
　 Ｍｙｏｃｌｏｎｕｓ
　 　 Ｙｅｓ ２００（６６． ７） ５ １
　 　 Ｎｏ １００（３３． ３） ６ ０． ９４０（０． ８３１ － １． ０６４） ０． ９５０ ０． ３３０
　 Ｖｉｓｕａｌ ｏｒ ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒ ｄｉｓｔｕｒｂａｎｃｅ
　 　 Ｙｅｓ ２２２（７４． ０） ５ １
　 　 Ｎｏ ７８（２６． ０） ７ ０． ９１０（０． ７９５ － １． ０４０） １． ９１０ ０． １６７
　 Ｐｙｒａｍｉｄａｌ ｏｒ ｅｘｔｒａｐｙｒａｍｉｄａｌ ｄｙｓｆｕｎｃｔｉｏｎ
　 　 Ｙｅｓ ２４８（８２． ７） ５ １
　 　 Ｎｏ ５２（１７． ３） ７ ０． ７９５（０． ６７７ － ０． ９３３） ７． ９０４ ０． ００５
　 Ａｋｉｎｅｔｉｃ ｍｕｔｉｓｍ
　 　 Ｙｅｓ ２３８（７９． ３） ６ １
　 　 Ｎｏ ６２（２０． ７） ４ １． １１１（０． ９６２ － １． ２８４） ２． ０３９ ０． １５３
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续表

Ｆａｃｔｏｒ ｎ（％ ） Ｍｅｄｉａｎ（ｍｏｎｔｈ） ＨＲ（９５％ ＣＩ） Ｗａｌｄ ／ χ２ ｖａｌｕｅ Ｐ ｖａｌｕｅ
　 Ｎｕｍｂｅｒ ｏｆ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ
　 　 ２ １７（５． ７） ７ １
　 　 ３ ５３（１７． ７） ６ １． ８０２（０． ９５８ － ３． ３９０） ３． ３３５ ０． ０６８
　 　 ４ １３４（４４． ７） ６ １． ８４９（１． ０２１ － ３． ３４９） ４． １１８ ０． ０４２
　 　 ５ ９６（３２． ０） ４ １． ９８５（１． ０８５ － ３． ６３３） ４． ９４３ ０． ０２６
Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｅｘａｍｉｎａｔｉｏｎ
　 ＥＥＧ （ＰＳＷＣ）
　 　 Ｙｅｓ ８２（２７． ３） ４ １
　 　 Ｎｏ ７７（２５． ７） ６ ０． ７８２（０． ５６９ － １． ０７５） ２． １６６ ０． １３０
　 　 Ｕｎｃｌａｓｓｆｉｅｄ １４１（４７． ０） ６ ０． ７５７（０． ５７２ － １． ００１） ３． ６０８ ０． ０５１
　 Ａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓ ｏｎ ＭＲＩ
　 　 Ｙｅｓ ２５５（８５． ０） ５ １
　 　 Ｎｏ ４５（１５． ０） ５ １． ０１４（０． ８６１ － １． １９５） ０． ０２９ ０． ８６５
Ｌａｂｏｒａｔｏｒｙ ｔｅｓｔ
　 ＣＳＦ １４ － ３ － ３
　 　 ｐｏｓ ２１３（７１． ０） ５ １
　 　 ｎｅｇ ８７（２９． ０） ６ ０． ８４１（０． ６４８ － １． ０９２） １． ６８２ ０． １９５
　 Ｃｏｄｏｎ １２９
　 　 ＭＭ ２９５（９８． ３） ５ １
　 　 ＭＶ ４（１． ３） ２ ０． ６５４（０． ２０９ － ２． ０４４） ０． ５３４ ０． ６５４
　 　 ＶＶ １（０． ３） ９ ０． ９５０（０． １３３ － ６． ７７９） ０． ００３ ０． ９５９
Ｎｕｔｒｉｔｉｏｎ ｓｕｐｐｏｒｔ
　 Ｎａｓａｌ ｆｅｅｄｉｎｇ
　 　 Ｙｅｓ １４６（４８． ７） ８ １
　 　 Ｎｏ １５４（５１． ３） ４ １． ６９９（１． ３７１ － ２． １１４） １８． ０２７ ＜ ０． ００１
　 Ｎｕｔｒｉｔｉｏｎ ｉｎｊｅｃｔｉｏｎ ｉ． ｖ．
　 　 Ｙｅｓ １１４（３８． ０） ５ １
　 　 Ｎｏ １８６（６２． ０） ５ ０． ９２９（０． ８２７ － １． ０４８） １． ４３１ ０． ２３２
　 Ｎｕｔｒｉｔｉｏｎ ｏｒａｌ
　 　 Ｙｅｓ ２９（９． ７） ７ １
　 　 Ｎｏ ２７１（９０． ３） ５ １． ０２０（０． ８３９ － １． ２４０） ０． ０３９ ０． ８４３
Ｒｅｓｐｉｒａｔｏｒｙ ｓｕｐｐｏｒｔ
　 　 Ｙｅｓ ９５（３１． ７） ５ １
　 　 Ｎｏ ２０５（６８． ３） ６ １． ０２０（０． ９００ － １． １５６） ０． ０９３ ０． ７６０
Ｓｙｍｐｔｏｍａｔｉｃ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ
　 Ｓｙｍｐｔｏｍａｔｉｃ ｃａｒｅ
　 　 Ｙｅｓ ２８０（９３． ３） ６ １
　 　 Ｎｏ ２０（６． ７） ４ １． １０４（０． ８６９ － １． ４０２） ０． ６５５ ０． ４１８
　 Ａｌｌｏｐａｔｈｉｃ ｍｅｄｉｃｉｎｅ
　 　 Ｙｅｓ ８８（２９． ３） ６ １
　 　 Ｎｏ ２１２（７０． ７） ５ １． ０８９（０． ９５９ － １． ２３８） １． ７２５ ０． １８９
Ａｎｔｉｂｉｏｔｉｃ ｔｈｅｒａｐｙ
　 　 Ｙｅｓ ３５（１１． ７） ７ １
　 　 Ｎｏ ２６５（８８． ３） ５ １． １８０（０． ８２０ － １． ６９７） ０． ７９２ ０． ３７４

间提供了参考。 由于 ｓＣＪＤ 的罕见性和诊断难度，加
强医护人员和家属对该疾病的认识、早期诊断和有

效干预仍具有重要意义。
　 　 该研究结果显示，３００ 例临床诊断 ｓＣＪＤ 患者的

中位生存时间为 ５ 个月（９５％ ＣＩ：４. １６５ ～ ５. ８３５），过
去 １０ 年的国内监测数据显示，中国临床诊断 ｓＣＪＤ
患者的中位生存期为 ５. ３ 个月［５］，欧洲国家 ｓＣＪＤ 患

者的平均病程约在 ３ ～ ５ 个月［４］，与该研究结果接

近，但明显短于日本，日本的 ｓＣＪＤ 患者的平均病程

在 １５. ７ 个月，这可能是由于日本的医疗保障体系可

以给患者提供较为健全完善的生命支持治疗［６］。
另外有研究［７］ 表明 ｓＣＪＤ 患者的发病年龄越小，发
病后的生存时间也越长，该研究得出发病年龄≤６５
岁的患者比发病年龄 ＞ ６５岁的患者生存时间长，这
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表 ３　 ｓＣＪＤ 患者生存时间影响因素的多因素分析

Ｔａｂ． ３　 Ｍｕｌｔｉｖａｒｉａｔｅ ａｎａｌｙｓｉｓ ｏｆ ｔｈｅ ｆａｃｔｏｒｓ ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｗｉｔｈ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｔｉｍｅ ｏｆ ｓＣＪＤ ｃａｓｅｓ

Ｆａｃｔｏｒ β ＳＥ Ｗａｌｄ ／ χ２ ｖａｌｕｅ Ｐ ｖａｌｕｅ ＨＲ
ＨＲ ／ ９５． ０％ ＣＩ

Ｌｏｗｅｒ Ｕｐｐｅｒ
Ｄｅｍｏｇｒａｐｈｙ
　 Ｏｎｓｅｔ⁃ａｇｅ （ｙｅａｒ）
　 　 ≤６５ １
　 　 ＞ ６５ ０． ３００ ０． １３０ ５． ３２３ ０． ０２１ １． ３５０ １． ０４６ １． ７４２
　 Ｇｅｏｇｒａｐｈｉｃ ａｒｅａ
　 　 Ｅａｓｔｅｒｎ １
　 　 Ｍｉｄｄｌｅ － ０． ０５０ ０． １５３ ０． １０７ ０． ７４３ ０． ９５１ ０． ７０５ １． ２８４
　 　 Ｗｅｓｔｅｒｎ ０． ２９４ ０． １５７ ３． ５１２ ０． ０６１ １． ３４２ ０． ９８７ １． ８２７
　 　 Ｎｏｒｔｈｅａｓｔｅｒｎ － ０． １２４ ０． ２４５ ０． ２５８ ０． ６１１ ０． ８８３ ０． ５４７ １． ４２６
Ｉｎｉｔｉａｌ ｓｙｍｐｔｏｍ
　 Ｐｙｒａｍｉｄａｌ ｏｒ ｅｘｔｒａｐｙｒａｍｉｄａｌ ｄｙｓｆｕｎｃｔｉｏｎ
　 　 Ｙｅｓ １
　 　 Ｎｏ ０． １８０ ０． １７８ １． ０１６ ０． ３１３ １． １９７ ０． ８４４ １． ６９７
　 Ｎｕｍｂｅｒ ｏｆ ｉｎｉｔｉａｌｔ ｓｙｍｐｔｏｍｓ
　 　 １ １
　 　 ２ － ０． １８６ ０． １６６ １． ２５１ ０． ２６３ ０． ８３１ ０． ６００ １． １５０
　 　 ３ － ０． １３４ ０． ２００ ０． ４４５ ０． ５０５ ０． ８７５ ０． ５９１ １． ２９５
　 　 ４ － ０． １２９ ０． ２８５ ０． ２０６ ０． ６５０ ０． ８７９ ０． ５０３ １． ５３６
　 　 ５ ０． ６８１ ０． ４７１ ２． ０９０ ０． １４８ １． ９７５ ０． ７８５ ４． ９６９
Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎ
　 Ｐｙｒａｍｉｄａｌ ｏｒ ｅｘｔｒａｐｙｒａｍｉｄａｌ ｄｙｓｆｕｎｃｔｉｏｎ
　 　 Ｙｅｓ １
　 　 Ｎｏ － ０． ３９５ ０． １７０ ５． ４１９ ０． ０２０ ０． ６７４ ０． ４８３ ０． ９３９
　 Ｎｕｍｂｅｒ ｏｆ ｃｌｉｎｉｃａｌ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ
　 　 ２ １
　 　 ３ ０． ４８６ ０． ３５１ １． ９２４ ０． １６５ １． ６２６ ０． ８１８ ３． ２３４
　 　 ４ ０． ５１４ ０． ３４３ ２． ２４０ ０． １３４ １． ６７２ ０． ８５３ ３． ２７６
　 　 ５ ０． ５９３ ０． ３７２ ２． ５３７ ０． １１１ １． ８０９ ０． ８７２ ３． ７５４
　 ＥＥＧ （ＰＳＷＣ）
　 　 Ｙｅｓ １
　 　 Ｎｏ － ０． ０９６ ０． １７３ ０． ３０８ ０． ５７９ ０． ９０８ ０． ６４７ １． ２７６
　 　 Ｕｎｃｌａｓｓｆｉｅｄ － ０． １７２ ０． １５５ １． ２３２ ０． ２６７ ０． ８４２ ０． ６２１ １． １４１
Ｎｕｔｒｉｔｉｏｎ ｓｕｐｐｏｒｔ
　 Ｎａｓａｌ ｆｅｅｄｉｎｇ
　 　 Ｙｅｓ １
　 　 Ｎｏ ０． ５９７ ０． １３１ ２０． ７９５ ＜ ０． ００１ １． ８１７ １． ４０６ ２． ３４９

可能与年轻患者可能具有更好的基础身体素质和抵

抗力相关，年龄较大的患者在确诊后，可能还存在其

他慢性疾病和并发症，这些因素都可能影响患者的

生存时间［７］。 国外研究［８］ 指出 ｓＣＪＤ 患者女性的生

存时间比男性生存时间长，在该研究中女性的中位

生存时间为 ６ 个月，比男性的中位生存时间长，但并

差异无统计学意义，可能与存在一定的种族差异有

关。
　 　 该研究表明，主要临床表现的锥体 ／锥体外系功

能异常是临床诊断 ｓＣＪＤ 患者生存期的影响因素，
３００ 例患者有 ８２. ７％ 的患者出现此症状，意味着患

者更短的生存期，较为严重的锥体 ／锥体外系功能异

常可能表明异常朊蛋白在相关区域的沉积和神经损

害较为显著，主要表现为震颤、姿势和步态异常、肢
体共济失调、肌张力异常和肌肉痉挛等，几乎所有

ＣＪＤ 患者在发病时或病程中都存在运动障碍，一般

出现在疾病晚期，在所有类型的朊病毒病中超过一

半的病例中都存在［９］，随着疾病的进展，这些症状

会更加普遍和严重［１０］，可能会导致患者意外跌倒死

亡，使患者出现使临床的护理工作更加困难。 基于

该研究结果，对于出现锥体 ／锥体外系功能异常的

ｓＣＪＤ 患者在患者的临床照护工作中，更要注重患者

的安全防护，并进行症状管理，减少患者死于并发症

的风险。 在接诊或随访中遇到此类的患者应提高重
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视、加强关注，及时随访，为延缓病情进展提供方向。
　 　 该研究对患者确诊后的治疗措施进行分析，结
果显示，未使用鼻饲患者的死亡风险是使用鼻饲患

者的 １. ８１７ 倍（９５. ０％ ＣＩ：１. ４０６ ～ ２. ３４９），说明鼻饲

是 ｓＣＪＤ 患者生存期的影响因素，在对于晚期患者的

营养支持起着重要的作用，国际上也有研究得出同

样的结论［１１］。 目前仍没有针对性的药物能显著改

善 ｓＣＪＤ 的病程［１２］，因此，患者被诊断为 ｓＣＪＤ 之后，
可能在各种环境中被照顾，包括普通病房、养老院、
重症监护室或者家庭等，该研究对基本的护理情况

和其他的对症和支持治疗进行生存分析，但并未得

出其与生存时间的相关性，这可能与中国居民的经

济状况和医疗条件存在明显差异有关，为进一步探

讨其他治疗方式对延长 ｓＣＪＤ 患者生存时间的作用，
未来需要开展更多高质量的研究。
　 　 ＰＲＮＰ 基因的 １２９ 位密码子多态性被认为是影

响 ｓＣＪＤ 患者的易感性和临床进展的影响因素［１３］，
也有证据表明亚型对药物治疗的反应可能不同［１４］。
中国 ｓＣＪＤ 患者 １２９ 位密码子 ＭＶ 和 ＶＶ 型非常罕

见，该研究纳入的 ３００ 例病例 １２９ 位密码子 ＭＭ 型

占 ９８. ３％ ，ＭＶ 和 ＶＶ 型分别占 １. ３％和 ０. ３％ ，所以

并未得出 １２９ 位多态性对患者生存时间有影响；此
外，３００ 例病例的 ２１９ 位密码子全部为 ＥＥ 型，因此，
并未对此因素进行分析，需继续进行监测和筛选，有
助于了解 １２９ 位和 ２１９ 位密码子多态性在中国人群

中 ｓＣＪＤ 发生的潜在作用。
　 　 该研究存在不足，为减少回忆偏倚，只纳入近 ３
年的病例可能存在一些局限性，可以考虑将研究范

围扩展到更长时间段，应通过持续的监测、随访和更

大样本量的研究［１５］。 有望为 ｓＣＪＤ 患者的诊断和预

后提供更有力的支持，为延长患者生存时间提供一

定的方向指导。
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［１５］ Ｈａｏ Ｊ Ｑ， Ｇａｏ Ｐ Ｆ， Ｙｕ Ｙ Ｑ， ｅｔ ａｌ． Ｆａｃｔｏｒｓ ｉｎｆｌｕｅｎｃｉｎｇ ｍａｌｎｕｔｒｉ⁃
ｔｉｏｎ ｉｎ ｔｕｂｅｒｃｕｌｏｓｉｓ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｂａｓｅｄ ｏｎ ａｎａｌｙｓｉｓ ｏｆ ｎｕｔｒｉｔｉｏｎａｌ ｓｔａｔｕｓ
ｉｎ ｄｉｆｆｅｒｅｎｔ ｐｏｐｕｌａｔｉｏｎｓ ［ Ｊ］ ． Ａｃｔａ Ｕｎｉｖ Ｍｅｄ Ａｎｈｕｉ， ２０２４， ５９
（５）： ９０３ － ８， ９１３． ｄｏｉ：１０． １９４０５ ／ ｊ． ｃｎｋｉ． ｉｓｓｎ１０００ － １４９２．
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２０２４． ０５． ０２６．

Ｓｕｒｖｉｖａｌ ｔｉｍｅ ａｎｄ ｉｎｆｌｕｅｎｃｉｎｇ ｆａｃｔｏｒｓ ａｎａｌｙｓｉｓ ｏｆ ｃｌｉｎｉｃａｌｌｙ ｄｉａｇｎｏｓｅｄ
ｓｐｏｒａｄｉｃ Ｃｒｅｕｔｚｆｅｌｄｔ⁃Ｊａｋｏｂ ｄｉｓｅａｓｅ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｉｎ Ｃｈｉｎａ ｆｒｏｍ ２０２０ ｔｏ ２０２２

Ｚｈａｎｇ Ｗｅｉｗｅｉ１，２，Ｌｉａｎｇ Ｄｏｎｇｌｉｎ２，Ｚｈｏｕ Ｄｏｎｇｈｕａ２，Ｗａｎｇ Ｙｕａｎ２，Ｘｉａｏ Ｋａｎｇ２，Ｚｈｏｕ Ｗｅｉ２，Ｄｏｎｇ Ｘｉａｏｐｉｎｇ２，Ｓｈｉ Ｑｉ２

（ １ Ｓｃｈｏｏｌ ｏｆ Ｐｕｂｌｉｃ Ｈｅａｌｔｈ， Ｎｏｒｔｈ Ｃｈｉｎａ Ｕｎｉｖｅｒｓｉｔｙ ｏｆ Ｓｃｉｅｎｃｅ ａｎｄ Ｔｅｃｈｎｏｌｏｇｙ ，Ｔａｎｇｓｈａｎ　 ０６３２１０；
２Ｎａｔｉｏｎａｌ Ｋｅｙ Ｌａｂｏｒａｔｏｒｙ ｏｆ Ｉｎｔｅｌｌｉｇｅｎｔ Ｔｒａｃｋｉｎｇ ａｎｄ Ｆｏｒｅｃａｓｔｉｎｇ ｆｏｒ Ｉｎｆｅｃｔｉｏｕｓ Ｄｉｓｅａｓｅｓ， Ｎａｔｉｏｎａｌ
Ｉｎｓｔｉｔｕｔｅ ｏｆ Ｖｉｒａｌ Ｄｉｓｅａｓｅｓ， Ｃｈｉｎｅｓｅ Ｃｅｎｔｅｒ ｆｏｒ Ｄｉｓｅａｓｅ Ｃｏｎｔｒｏｌ ａｎｄ Ｐｒｅｖｅｎｔｉｏｎ， Ｂｅｉｊｉｎｇ　 １０２２０６）

Ａｂｓｔｒａｃｔ　 Ｏｂｊｅｃｔｉｖｅ　 Ｔｏ ｉｎｖｅｓｔｉｇａｔｅ ｔｈｅ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｔｉｍｅ ｏｆ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｄｉａｇｎｏｓｅｄ ｗｉｔｈ ｓｐｏｒａｄｉｃ Ｃｒｅｕｔｚｆｅｌｄｔ⁃Ｊａｋｏｂ ｄｉｓｅａｓｅ
ｉｎ Ｃｈｉｎａ ｂｅｔｗｅｅｎ ２０２０ ａｎｄ ２０２２ ａｎｄ ｅｘｐｌｏｒｅ ｔｈｅ ａｓｓｏｃｉａｔｅｄ ｆａｃｔｏｒｓ ｉｎｆｌｕｅｎｃｉｎｇ ｓｕｒｖｉｖａｌ． Ｍｅｔｈｏｄｓ　 Ａ ｒｅｔｒｏｓｐｅｃｔｉｖｅ
ａｎａｌｙｓｉｓ ｗａｓ ｃｏｎｄｕｃｔｅｄ ｏｎ ｃｌｉｎｉｃａｌｌｙ ｄｉａｇｎｏｓｅｄ ｃａｓｅｓ ｗｉｔｈ ｃｏｍｐｌｅｔｅ ｉｎｆｏｒｍａｔｉｏｎ ｏｎ ｓｐｏｒａｄｉｃ Ｃｒｅｕｔｚｆｅｌｄｔ⁃Ｊａｋｏｂ ｄｉｓ⁃
ｅａｓｅ ｄｉａｇｎｏｓｅｄ ｂｙ ｔｈｅ Ｃｈｉｎａ Ｃｒｅｕｔｚｆｅｌｄｔ⁃Ｊａｋｏｂ ｄｉｓｅａｓｅ ｓｕｒｖｅｉｌｌａｎｃｅ ｎｅｔｗｏｒｋ ｆｒｏｍ ２０２０ ｔｏ ２０２２， ｂａｓｅｌｉｎｅ ｉｎｆｏｒｍａｔｉｏｎ
ｏｆ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗａｓ ｏｂｔａｉｎｅｄ ｆｒｏｍ ｔｈｅ ｃａｓｅ ｆｉｌｅｓ， ｔｅｌｅｐｈｏｎｅ ｆｏｌｌｏｗ⁃ｕｐ ｗａｓ ｕｓｅｄ ｔｏ ｏｂｔａｉｎ ｔｈｅ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ａｎｄ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｓｔａｔｕｓ
ｏｆ ｔｈｅ ｐａｔｉｅｎｔｓ ａｆｔｅｒ ｔｈｅ ｄｉａｇｎｏｓｉｓ， ｌｉｆｅ⁃ｔａｂｌｅ ｍｅｔｈｏｄ ｗａｓ ｕｓｅｄ ｆｏｒ ｅｓｔｉｍａｔｉｎｇ ｔｈｅ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｒａｔｅ， Ｋａｐｌａｎ⁃Ｍｅｉｅｒ ｍｅｔｈｏｄ
ｗａｓ ｕｓｅｄ ｆｏｒ ｃａｌｃｕｌａｔｉｎｇ ｔｈｅ ｍｅｄｉａｎ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｔｉｍｅ ａｎｄ ｔｈｅ ９５％ ＣＩ， Ｃｏｘ ｒｅｇｒｅｓｓｉｏｎ ｍｏｄｅｌ ｗａｓ ｕｓｅｄ ｆｏｒ ｕｎｉｖａｒｉａｔｅ ａｎｄ
ｍｕｌｔｉｖａｒｉａｔｅ ａｎａｌｙｓｅｓ ｗｅｒｅ ｕｓｅｄ ｔｏ ｓｃｒｅｅｎ ｆｏｒ ｆａｃｔｏｒｓ ｉｎｆｌｕｅｎｃｉｎｇ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｔｉｍｅ． Ｒｅｓｕｌｔｓ　 Ｔｈｅ ｍｅｄｉａｎ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｔｉｍｅ ｏｆ
ｔｈｅ ３００ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗａｓ ５ ｍｏｎｔｈｓ （９５％ ＣＩ： ４. １６５ － ５. ８３５）． Ｕｎｉｖａｒｉａｔｅ ａｎａｌｙｓｉｓ ｒｅｖｅａｌｅｄ ｔｈａｔ ｆａｃｔｏｒｓ ｓｕｃｈ ａｓ ａｇｅ ａｔ
ｏｎｓｅｔ， ｒｅｇｉｏｎａｌ ｄｉｓｔｒｉｂｕｔｉｏｎ， ｐｒｅｓｅｎｃｅ ｏｆ ｃｏｒｔｉｃｏｂａｓａｌ ｏｒ ｅｘｔｒａｐｙｒａｍｉｄａｌ ｓｙｍｐｔｏｍｓ ａｓ ｉｎｉｔｉａｌ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ， ｎｕｍｂｅｒ
ｏｆ ｉｎｉｔｉａｌ ｓｙｍｐｔｏｍｓ， ｐｒｅｓｅｎｃｅ ｏｆ ｃｏｒｔｉｃｏｂａｓａｌ ｏｒ ｅｘｔｒａｐｙｒａｍｉｄａｌ ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ ａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓ， ｎｕｍｂｅｒ ｏｆ ｍａｊｏｒ ｃｌｉｎｉｃａｌ
ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎｓ， ｐｒｅｓｅｎｃｅ ｏｆ ｔｙｐｉｃａｌ ｅｌｅｃｔｒｏｅｎｃｅｐｈａｌｏｇｒａｍ ｆｉｎｄｉｎｇｓ， ａｎｄ ｕｓｅ ｏｆ ｎａｓａｌ ｆｅｅｄｉｎｇ ｄｕｒｉｎｇ ｔｈｅ ｃｏｕｒｓｅ ｏｆ ｔｈｅ
ｄｉｓｅａｓｅ ｗｅｒｅ ｐｏｔｅｎｔｉａｌ ｆａｃｔｏｒｓ ｉｎｆｌｕｅｎｃｉｎｇ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｔｉｍｅ （Ｐ ＜ ０. １）． Ｍｕｌｔｉｖａｒｉａｔｅ ａｎａｌｙｓｉｓ ｓｈｏｗｅｄ ｔｈａｔ ｔｈｅ ｒｉｓｋ ｏｆ
ｄｅａｔｈ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｏｎｓｅｔ ａｇｅ ＞ ６５ ｙｅａｒｓ ｗａｓ １. ３５０ ｔｉｍｅｓ ｈｉｇｈｅｒ ｔｈａｎ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ ｏｎｓｅｔ ａｇｅ ≤６５ ｙｅａｒｓ （Ｐ ＝
０. ０２１， ９５. ０％ ＣＩ： １. ０４６ － １. ７４２）． Ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈｏｕｔ ｐｙｒａｍｉｄａｌ ｏｒ ｅｘｔｒａｐｙｒａｍｉｄａｌ ｄｙｓｆｕｎｃｔｉｏｎ ｈａｄ ａ ０. ６７４⁃ｆｏｌｄ
ｌｏｗｅｒ ｒｉｓｋ ｏｆ ｄｅａｔｈ ｃｏｍｐａｒｅｄ ｔｏ ｔｈｏｓｅ ｗｉｔｈ ｔｈｅｓｅ ｓｙｍｐｔｏｍｓ （Ｐ ＝ ０. ０２０， ９５. ０％ ＣＩ： ０. ４８３ － ０. ９３９）． Ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｈｏ
ｄｉｄ ｎｏｔ ｒｅｃｅｉｖｅ ｎａｓａｌ ｆｅｅｄｉｎｇ ｈａｄ ａ １. ８１７ － ｆｏｌｄ ｈｉｇｈｅｒ ｒｉｓｋ ｏｆ ｄｅａｔｈ ｃｏｍｐａｒｅｄ ｔｏ ｔｈｏｓｅ ｗｈｏ ｄｉｄ （Ｐ ＜ ０. ００１，
９５. ０％ ＣＩ： １. ４０６ － ２. ３４９）． Ｃｏｎｃｌｕｓｉｏｎ 　 Ａｇｅ ａｔ ｏｎｓｅｔ， ｔｈｅ ｐｒｅｓｅｎｃｅ ｏｆ ｐｙｒａｍｉｄａｌ ｏｒ ｅｘｔｒａｐｙｒａｍｉｄａｌ ｆｕｎｃｔｉｏｎａｌ
ａｂｎｏｒｍａｌｉｔｉｅｓ， ａｎｄ ｔｈｅ ｕｓｅ ｏｆ ｎａｓａｌ ｆｅｅｄｉｎｇ ｄｕｒｉｎｇ ｔｈｅ ｄｉｓｅａｓｅ ｃｏｕｒｓｅ ａｒｅ ｆａｃｔｏｒｓ ｉｎｆｌｕｅｎｃｉｎｇ ｔｈｅ ｓｕｒｖｉｖａｌ ｔｉｍｅ ｏｆ ｐａ⁃
ｔｉｅｎｔｓ ｃｌｉｎｉｃａｌｌｙ ｄｉａｇｎｏｓｅｄ ｗｉｔｈ ｓＣＪＤ．
Ｋｅｙ ｗｏｒｄｓ　 ｓｐｏｒａｄｉｃ Ｃｒｅｕｔｚｆｅｌｄｔ⁃Ｊａｋｏｂ ｄｉｓｅａｓｅ；Ｐｒｉｏｎ；ｓｕｒｖｉｖａｌ ａｎａｌｙｓｉｓ；ｉｎｆｌｕｅｎｃｉｎｇ ｆａｃｔｏｒｓ；Ｃｏｘ ｐｒｏｐｏｒｔｉｏｎａｌ ｈａｚ⁃
ａｒｄｓ ｒｅｇｒｅｓｓｉｏｎ ｍｏｄｅｌ
Ｆｕｎｄ ｐｒｏｇｒａｍｓ　 Ｎａｔｉｏｎａｌ Ｎａｔｕｒａｌ Ｓｃｉｅｎｃｅ Ｆｏｕｎｄａｔｉｏｎ ｏｆ Ｃｈｉｎａ （Ｎｏ． ８１６３００６２）； Ｎａｔｉｏｎａｌ Ｋｅｙ Ｒｅｓｅａｒｃｈ ａｎｄ Ｄｅ⁃
ｖｅｌｏｐｍｅｎｔ Ｐｒｏｇｒａｍ ｏｆ Ｃｈｉｎａ （Ｎｏ． ２０２０ＹＦＥ０２０５７００）
Ｃｏｒｒｅｓｐｏｎｄｉｎｇ ａｕｔｈｏｒ　 Ｓｈｉ Ｑｉ ， Ｅ⁃ｍａｉｌ： ｓｈｉｑｉ＠ ｉｖｄｃ． ｃｈｉｎａｃｄｃ． ｃｎ
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