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　　患者，女，２５岁，因“头晕伴腹痛３天，加重５小时”于２０２０年
３月５日入院。患者入院前３天无明显诱因出现中下腹部疼
痛，间断发作，程度较剧烈，伴恶心、呕吐胃内容物３次，伴低
热，体温最高达３７．５℃，无黄疸、腹泻、黑便，无阴道流血。入院
前５小时上述症状加重。既往身体健康，无特殊病史。入院体
格检查：Ｔ３６．８℃，Ｒ２８次／分，Ｐ１２８次／分，Ｂｐ１２８／５９ｍｍＨｇ，
体重３６ｋｇ，ＢＭＩ１５．３７ｋｇ／ｍ２。神志清楚，急性痛苦面容，皮肤
弹性差，心肺听诊未见明显异常，腹平软，中下腹轻压痛及反跳

痛，未扪及包块。急诊查血常规：白细胞计数 １６．１３×１０９／Ｌ
（３．５０～９．５０×１０９／Ｌ，括号内为正常参考值范围，以下相同），
中性粒细胞百分比８７．９％（４０．０％～７５．０％）。尿常规：葡萄糖
（＋＋＋＋），尿酮体（＋＋＋）。血气分析：ｐＨ７．０９（７．３５～７．４５），
二氧化碳分压９３ｍｍＨｇ（３５～４５ｍｍＨｇ），剩余碱 －２２．３ｍｍｏｌ／Ｌ
（－３．０～＋３．０ｍｍｏｌ／Ｌ），碳酸氢盐５．７ｍｍｏｌ／Ｌ（２１．４～２７．５ｍｍｏｌ／Ｌ），
葡萄糖２７．３ｍｍｏｌ／Ｌ（３．３～５．６ｍｍｏｌ／Ｌ）。血清脂肪酶９９５Ｕ／Ｌ
（２３～３００Ｕ／Ｌ），血清淀粉酶１２９Ｕ／Ｌ（３５～１３５Ｕ／Ｌ），尿淀粉酶
６５０Ｕ／Ｌ（０～４５０Ｕ／Ｌ）。心电图示：窦性心动过速。腹部超声、
妇科超声及阑尾超声检查均未见异常。全腹 ＣＴ检查：１．急性
胰腺炎（ＡＰ）改变；２．肝实质密度减低，脂肪肝／肝损害？３．肝右
叶点状钙化灶。急诊拟“ＡＰ、糖尿病酮症酸中毒（ＤＫＡ）”收入我
科。实验室检查结果示：降钙素原２．０５ｎｇ／ｍｌ（０～０．１０ｎｇ／ｍｌ）、
糖化血红蛋白（ＨｂＡ１ｃ）５．６％（３．６％ ～６．０％），肝肾功能、心肌
酶、血脂、血钙、甲状腺功能、糖类抗原（ＣＡ）１９９、癌胚抗原（ＣＥＡ）
正常，空腹胰岛素０．５μＵ／ｍｌ（２．０～１３．０μＵ／ｍｌ），空腹 Ｃ肽
０．０３ｎｇ／ｍｌ（０．７８～５．１９ｎｇ／ｍｌ）。糖尿病自身抗体：胰岛素自身
抗体（ＩＡＡ）、胰岛细胞抗体（ＩＣＡ）４０ＫＤ、ＩＣＡ６４ＫＤ、ＩＣＡ１２０ＫＤ、
谷氨酸脱羧酶抗体（ＧＡＤ）均为阴性。入院诊断：１．ＤＫＡ；２．ＡＰ？
给予患者抗感染、抑制胰液分泌、抑酸、大量补液、小剂量胰岛

素静脉泵注、纠正电解质紊乱、维持酸碱平衡等治疗。入院后

第２天复查空腹胰岛素４．２μＵ／ｍｌ，空腹Ｃ肽０．０１ｎｇ／ｍｌ，人肠
道病毒、单纯疱疹、柯萨奇病毒均为阴性。血清淀粉酶４１Ｕ／Ｌ，
血清脂肪酶 ２１６Ｕ／Ｌ，尿淀粉酶 ６８５Ｕ／Ｌ。血气分析示：ｐＨ
７．４１，二氧化碳分压３８ｍｍＨｇ，剩余碱 －０．５ｍｍｏｌ／Ｌ，碳酸氢盐

２４．１ｍｍｏｌ／Ｌ，葡萄糖７．２ｍｍｏｌ／Ｌ。酸中毒纠正后降糖方案改为

皮下注射胰岛素强化治疗（三餐前诺和锐４Ｕ、４Ｕ、４Ｕ＋睡前地

特胰岛素３Ｕ）。监测患者的血糖情况如下：早餐前血糖３．４～

１７．７ｍｍｏｌ／Ｌ，早餐后２ｈ血糖７．７～１２．７ｍｍｏｌ／Ｌ，中餐前血糖

５．７～１２．２ｍｍｏｌ／Ｌ，中餐后２ｈ血糖４．２～１４．７ｍｍｏｌ／Ｌ，晚餐前

血糖７．３～１２．９ｍｍｏｌ／Ｌ，晚餐后２ｈ血糖５．３～１９．４ｍｍｏｌ／Ｌ，睡

前血糖４．１～１３．１ｍｍｏｌ／Ｌ。凌晨３时血糖３．２～１５．９ｍｍｏｌ／Ｌ。

住院第６天空腹Ｃ肽＜０．０１ｎｇ／ｍｌ，第８天空腹Ｃ肽＜０．０１ｎｇ／ｍｌ；

住院第１２天上腹部ＭＲＩ检查：１．胰腺肿胀程度较前减轻；２．原

脂肪肝未见明确显示。住院第１３天行Ｃ肽释放试验显示胰岛

功能仍未恢复（表１）。结合患者病史、临床表现和实验室检查

结果，诊断为爆发性１型糖尿病（ＦＴ１ＤＭ）。出院治疗方案：三

餐前诺和锐５Ｕ、６Ｕ、７Ｕ＋睡前地特胰岛素２Ｕ。出院后半月随

访结果示，早餐前血糖４．９～１０．６ｍｍｏｌ／Ｌ，早餐后２ｈ血糖４．６

～７．５ｍｍｏｌ／Ｌ，中餐前血糖４．９～５．６ｍｍｏｌ／Ｌ，中餐后２ｈ血糖

３．５～１２．３ｍｍｏｌ／Ｌ，晚餐前血糖８．９～１２．８ｍｍｏｌ／Ｌ，晚餐后２ｈ

血糖４．２～８．２ｍｍｏｌ／Ｌ，睡前血糖５．３～８．１ｍｍｏｌ／Ｌ。

表１　患者１００ｇ馒头餐试验及血清Ｃ肽释放试验结果

项目 ０ｍｉｎ ３０ｍｉｎ ６０ｍｉｎ １２０ｍｉｎ １８０ｍｉｎ

血糖（ｍｍｏｌ／Ｌ） ９．４８ １６．３３ １３．９ ３１．１２ ２０．１ａ

Ｃ肽（ｎｇ／ｍｌ） ＜０．０１ ＜０．０１ ＜０．０１ ＜０．０１ ＜０．０１
　　注：ａ：使用胰岛素后

讨　　论
ＦＴ１ＤＭ属于１型糖尿病（Ｔ１ＤＭ）中的特发型（１Ｂ型），由日

本Ｉｍａｇａｗａ等于２０００年首次报道［１２］，其病因和发病机制至今

仍不明确。ＦＴ１ＤＭ起病急剧、进展迅猛，短期内患者血糖快速
升高，可迅速出现 ＤＫＡ，预后凶险［３］。病理表现为大量胰岛 β
细胞、α细胞、胰腺外分泌细胞破坏，胰岛功能衰竭。其中妊娠
相关ＦＴ１ＤＭ（ＰＦ）发生于妊娠中晚期，可导致胎死宫内等严重
不良后果［４］。非妊娠期 ＦＴ１ＤＭ起病临床表现多样，早期不易
识别，极易误诊漏诊。

ＦＴ１ＤＭ的病因及发病机制目前考虑与遗传易感性、肠道病
毒、自身免疫、Ｃ肽功能等多因素相关，发病以成人多见，妊娠中
晚期及分娩后２周女性的发病率比一般人群高。Ｍｕｒａｓｅ等［５］

研究发现，亚洲人的ＦＴ１ＤＭ发病率比白种人高，在韩国及菲律
宾均有发病报告，日本发病率最高，ＦＴ１ＤＭ在以糖尿病酮症、

·７７２·临床内科杂志２０２１年４月第３８卷第４期　ＪＣｌｉｎＩｎｔｅｒｎＭｅｄ，Ａｐｒｉｌ２０２１，Ｖｏｌ．３８，Ｎｏ．４



ＤＫＡ为首发症状的Ｔ１ＤＭ中约占２０％。我国成年人ＦＴ１ＤＭ发
病率较低，为１．５０％～５．４５％［６］。

２０１２年日本糖尿病协会修订的 ＦＴ１ＤＭ诊断标准为［７］：

（１）高血糖症状出现后７天内发生糖尿病酮症或ＤＫＡ（尿液／血
清酮体高）；（２）首次检测随机葡萄糖≥１６．０ｍｍｏｌ／Ｌ，且 ＨｂＡ１ｃ
＜８．７％；（３）尿 Ｃ肽排泄 ＜１０μｇ／ｄ或空腹 Ｃ肽 ＜０．３ｎｇ／ｍｌ
（＜０．１ｎｍｏｌ／Ｌ）和餐后 Ｃ肽 ＜０．５ｎｇ／ｍｌ（＜０．１７ｎｍｏｌ／Ｌ）。符
合以上３项可诊断ＦＴ１ＤＭ。ＦＴ１ＤＭ的其他表现包括：（１）胰岛
相关自身抗体（如 ＧＡＤＡｂ）、胰岛相关抗原抗体和胰岛素抗体
检测结果呈阴性；（２）自发病至开始胰岛素治疗时间为 １～
２周；（３）９８％患者血清胰酶水平（淀粉酶、脂肪酶或弹性蛋白
酶１）升高；（４）患者发病前有类似流感的症状或胃肠道症状；
（５）可在妊娠期间或分娩后发病；（６）有报道与人类白细胞抗原
（ＨＬＡ）ＤＲＢ１０４∶０５ＤＱＢ１０４∶０１相关［８］。

本例患者以急腹症表现就诊，发病初期血脂肪酶及尿淀粉

酶升高、腹部ＣＴ检查显示脂肪肝、胰腺肿大，主要需与ＡＰ相鉴
别。临床上符合以下３项标准中的２项即诊断为ＡＰ：（１）急性、
突发持续剧烈的上腹部疼痛，可向背部放射；（２）血清淀粉酶和
（或）脂肪酶活性≥正常参考值上限３倍；（３）增强ＣＴ或ＭＲＩ呈
ＡＰ典型影像学改变（胰腺水肿或胰周渗出积液）［９］。而本病例
特点包括：（１）恶心、呕吐、腹痛症状持续时间短，无放射痛，症状
较轻；（２）入院时测血糖水平高达２７ｍｍｏｌ／Ｌ（＞１６．０ｍｍｏｌ／Ｌ），
且并发酮症酸中毒，但胰腺炎反应较轻；（３）纠正酮症酸中毒后
腹痛等消化道症状迅速缓解，入院时胰腺肿大但未见出血、坏死，

８天后复查 ＭＲＩ提示胰腺水肿较前减轻，未见脂肪肝表现；
（４）糖尿病自身抗体阴性且ＨｂＡ１ｃ为５．６％；（５）胰岛功能极差，
纠正酮症酸中毒后予皮下注射胰岛素强化治疗，血糖波动很大，

提示胰岛β细胞严重破坏。以上特点均支持 ＦＴ１ＤＭ诊断。本
病例的血清淀粉酶一直在正常范围，血清脂肪酶及尿淀粉酶仅轻

度升高，考虑为ＦＴ１ＤＭ起病早期患者胰腺外分泌组织中出现巨
噬细胞、淋巴细胞浸润，造成胰酶非特异性轻度升高，同时高血

糖、酮症酸中毒等严重代谢紊乱也导致血清胰酶升高［１０］，但胰腺

本身没有白细胞浸润、坏死、水肿或出血等ＡＰ改变。随着酮症
酸中毒好转，胰淀粉酶在２～３周恢复正常，因此ＦＴ１ＤＭ患者胰
酶轻度升高不支持ＡＰ的诊断［１１］。既往文献报道，胰岛素缺乏

时，外周脂肪组织的脂肪分解作用加强，使流向肝脏的游离脂

肪酸增加，导致肝脏极低密度脂蛋白颗粒合成分泌增加；同时

脂蛋白酶活性下降导致极低密度脂蛋白颗粒分解减少。这与

本例患者入院当天ＣＴ检查显示肝脂肪样变性结果相一致［１２］。

在血糖方面，ＦＴ１ＤＭ患者由于胰岛β细胞和α细胞显著减
少，几乎丧失自身胰岛素分泌能力。本例患者住院１３天 Ｃ肽
分泌量低至无法测出，提示自身分泌胰岛素能力极差，在接受

胰岛素治疗时血糖波动非常大，且有反复夜间低血糖、胰岛素

用量进行性增加现象，其原因可能是患者受外源性胰岛素诱导

产生ＩＡＡ，出现外源性胰岛素抗体综合征（ＥＩＡＳ），外源性胰岛
素和ＩＡＡ为可逆性结合，夜间受 ｐＨ改变解离，游离胰岛素增
加，导致夜间低血糖［１３］。而ＡＰ患者出现的血糖升高症状可随
着胰腺炎治疗而好转，血糖可在２～４周逐渐恢复正常［１４］，且无

需持续依赖外源性胰岛素。

本病还需要与自身免疫性胰腺炎（ＡＩＰ）相关性糖尿病相鉴
别［１５］。ＡＩＰ是以ＩｇＧ４相关免疫介导、胰腺肿大和胰管不规则
狭窄为特征的慢性胰腺炎，合并消化系统症状腹痛、腹泻、消瘦

等，可以血糖升高为首发症状，表现为胰岛素绝对缺乏及 ＩＡＡ、
ＩＣＡ、ＧＡＤＡ抗体阴性。但ＡＩＰ患者血清学特点为ＩｇＧ４升高，血
糖升高程度没有ＦＴ１ＤＭ高，发生酮症酸中毒的报道很少，经糖
皮质激素治疗后可以改善病情。但目前关于 ＡＩＰ相关糖尿病
和Ｔ１ＤＭ、Ｔ２ＤＭ之间鉴别诊断的研究较少，临床上有时难以区
分，在保证安全基础上，可对疑诊 ＡＩＰ患者进行诊断性激素治
疗２周后观察其胰腺肿大有无明显影像学改变。

综上，ＦＴ１ＤＭ属于Ｔ１ＤＭ中的１Ｂ亚型糖尿病，应在早期与
经典Ｔ１ＤＭ相鉴别。目前该病病因不明，与遗传易感、自身免
疫机制、肠道病毒等因素有关。以胰岛细胞短时间内大部分破

坏衰竭、胰岛素绝对缺乏、血糖急剧升高、并发 ＤＫＡ、累及全身
多器官为疾病特征。ＦＴ１ＤＭ起病急骤、病情进展快、预后凶险，
临床表现多样，易误诊、漏诊。ＦＴ１ＤＭ患者起病初期可出现恶
心、呕吐、腹痛及疑似ＡＰ的ＣＴ表现，对于疑似急腹症患者应特
别注意诊断与鉴别诊断，完善血糖、尿酮体、淀粉酶检测十分重

要和必要。一旦明确ＦＴ１ＤＭ诊断，应及时全力救治，否则患者
可在短时间内出现全身多器官功能衰竭，甚至短期内死亡。
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