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　 　 患者，男，６５ 岁，因“上腹胀伴黄染 １ 月余”于 ２０２２ 年 １０ 月

２０ 日收入我院。 患者于 １ 个多月前餐后出现腹胀，伴皮肤、巩
膜黄染，尿黄，大便量少，瓷白色，曾于外院就诊，期间予抗炎治

疗，效果欠佳，遂来我院肝胆外科就诊。 自起病以来，患者精神

饮食欠佳，睡眠一般，体力及体重下降。 患者多年前因左下肢

外伤致下肢高位截肢，否认肝病及其他特殊疾病史。 门诊行全

腹部 ＣＴ 检查示：１． 肝内外胆管扩张增粗，下段狭窄；２． 胆囊体

积增大，胆囊炎；３． 右上腹脂膜炎。 遂收入我院肝胆外科。 入院

体格检查：Ｔ ３６． ３ ℃、Ｒ ２０ 次 ／分、Ｂｐ １６１ ／ ７８ ｍｍＨｇ、Ｐ ７７ 次 ／分，
皮肤巩膜黄染，心脏及肺部体格检查均未见异常，腹软，无压痛

及反跳痛，肝脾肋下未及，未闻及移动性浊音，双下肢无肿胀。 入

院后完善相关辅助检查：肝功能：总胆红素（ＴＢｉｌ） ２４６． ２ μｍｏｌ ／ Ｌ
（０ ～ ２６． ０ μｍｏｌ ／ Ｌ，括号内为正常值参考范围，以下相同），直接

胆红素（ＤＢｉｌ） ２０２． ５ μｍｏｌ ／ Ｌ（０ ～ ８． ０ μｍｏｌ ／ Ｌ），间接胆红素

（ＩＢｉｌ） ４３． ７ μｍｏｌ ／ Ｌ（１． ７ ～ ２１． ０ μｍｏｌ ／ Ｌ），Ｌ⁃γ 谷氨酰基转移酶

（ＧＧＴ） ２６８． １ ＩＵ ／ Ｌ（１０ ～６０． ０ ＩＵ ／ Ｌ），ＡＬＴ ９９ ＩＵ ／ Ｌ（９ ～５０ ＩＵ ／ Ｌ），
ＡＳＴ ９６． １ ＩＵ ／ Ｌ（１５ ～ ４０． ０ ＩＵ ／ Ｌ）；糖类抗原（ＣＡ）５０ １７５ ＩＵ ／ ｍｌ
（０ ～ ２５ ＩＵ ／ ｍｌ）；ＩｇＧ４ ９． ９１ ｇ ／ Ｌ（０ ～ ２． ０１ ｇ ／ Ｌ）；嗜酸性粒细胞计

数、抗核抗体（ＡＮＡ）、甲胎蛋白（ＡＦＰ）等均未见明显异常。 １０ 月

２２ 日行上腹部增强 ＣＴ 检查结果：胰腺呈“腊肠样”状肿胀，增
强呈延迟强化，胆总管下段进行性狭窄。 １０ 月 ２４ 日行上腹部

ＭＲＩ 平扫 ＋增强 ＋磁共振胰胆管成像（ＭＲＣＰ）检查结果：胰腺

明显肿胀，整体强化延迟，胆总管胰头段鼠尾状变细，其以上胆

管扩张，腹主动脉远端管壁增厚，弥散受限，胰头及腹膜后血管

周围见多个小淋巴结（图 １）。 １０ 月 ２４ 日超声内镜检查结果：
胆总管下段狭窄，肝内外胆道扩张，胰腺回声增粗、增强（图 ２）。
考虑诊断：自身免疫性胰腺炎（ＡＩＰ）。 遂转至消化内科进一步

诊治。 入消化内科后完善相关辅助检查，结果示红细胞沉降率

（ＥＳＲ） １１４ ｍｍ ／ ｈ（０ ～ １５ ｍｍ ／ ｈ）；ＣＡ１９９、ＡＩＨ、ＥＮＡ、免疫球蛋白

补体全套均未见异常。 最终诊断：ＩｇＧ４ 相关 ＡＩＰ（ ＩｇＧ４⁃ＡＩＰ）。
遂予健肝乐颗粒 ６ ｇ 每日 ２ 次、熊去氧胆酸 ２５０ ｍｇ 每日 ２ 次及

腺苷蛋氨酸 １ ０００ ｍｇ 每日 １ 次口服，人血白蛋白１０ ｇ每日 １ 次

静脉滴注对症治疗。 １０ 月 ２９ 日复查肝功能指标较前无下降，
加用泼尼松每日 ３０ ｍｇ 口服治疗。 １１ 月 ２ 日复查肝功能指标

较前均下降，黄疸症状较前消退。 １１ 月 ３ 日患者出院，嘱定期

至门诊随访、复查。 ２０２３ 年 ２ 月 ３ 日复查上腹部 ＭＲＩ 平扫 ＋增

强结果示胰腺体积较前减小，胰头内胆总管段明显狭窄，其上

方肝内外胆管扩张较前明显（图 ３）。 ５ 月 ３ 日门诊复查肝功能

各项指标均正常。
　 　 讨　 　 论

ＩｇＧ４⁃ＲＤ 是一种慢性炎症伴纤维化的免疫性疾病，全身多

个组织和器官均可累及，其中主要包括胰腺、胆管、肾脏等［１⁃２］ 。
ＡＩＰ 发病率低且漏诊、误诊率极高。 ＡＩＰ 分为 １ 型淋巴浆细胞

硬化性胰腺炎（ＬＰＳＰ）和 ２ 型特发性导管周胰腺炎（ＩＤＣＰ）两种

类型。 其中我国最常见的为 ＬＰＳＰ，主要表现为梗阻性黄疸，胰
腺淋巴细胞及浆细胞浸润并发生纤维化，激素治疗对其有明显

疗效［３⁃４］ 。 ＬＰＳＰ 男性和女性患病比例约为 ３∶ １，且好发于老年

男性［５］ 。 ＡＩＰ 常见并发症除胰腺病变外，还经常伴随胰腺外表

现，如 ＩｇＧ４ 相关硬化性胆管炎、ＩｇＧ４ 相关涎腺炎、血管炎、肝炎

等［６⁃７］ 。 ＩｇＧ４ 相关血管炎根据血管受累部位可分为胸主动脉

型 、腹主动脉型、腹主动脉和髂动脉型、髂动脉型、胸腹主动脉

型及其他动脉型，其中以腹主动脉型较常见，典型特征为受累

血管管壁增厚或血管周围出现软组织肿块［８］ ，病理特征为 ＩｇＧ４
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图 １　 ２０２２ 年 １０ 月 ２４ 日患者上腹部 ＭＲＩ 平扫 ＋ 增强 ＋ ＭＲＣＰ 检查结果（Ａ：胰腺肿胀；Ｂ：胆管扩张明显；如箭头所示） 　 图 ２　 ２０２２ 年

１０ 月 ２４ 日患者超声内镜检查结果（Ａ：胰腺明显肿大；Ｂ：胆管扩张；如箭头所示） 　 图 ３　 ２０２３ 年 ２ 月 ３ 日患者上腹部 ＭＲＩ 平扫 ＋ 增强

结果（Ａ：胰腺体积明显缩小；Ｂ：腹主动脉管壁明显增厚；如箭头所示）

阳性浆细胞和淋巴细胞浸润到外膜层。 多项研究结果显示，每
个人受累的血管大有差异，可能存在种族等因素的影响。 目前

其发病机制尚不明确，可能与感染、遗传因素和获得性免疫相

关［９⁃１１］ 。 由于世界各地对 ＡＩＰ 诊断缺乏统一标准，２０１１ 年国际

胰腺协会提出 ＡＩＰ 国际共识［４］ ，目前该共识作为诊断 ＡＩＰ 的首

选，其诊断标准主要是：（１）具有典型影像学特征；（２）血清

ＩｇＧ４ 水平 ＞ １３５ ｍｇ ／ ｄｌ；（３）具有特征性病理学改变。 此外，我
国为规范和提高 ＡＩＰ 的临床诊治，在 ２０１２ 版《中国自身免疫性

胰腺炎诊治指南（上海）》的基础上，再次修订并更新形成《中
国自身免疫性胰腺炎诊治指南（上海，２０２３）》 ［１２］ 。
　 　 本例患者为一名 ６５ 岁的男性，临床表现主要为腹胀、黄
疸，既往无肝病病史，完善肝功能检查提示肝细胞受损、胆汁淤

积，影像学检查可见胰腺明显肿胀，胆总管可见狭窄及肝内外

胆道增宽。 入院期间使用护肝药物治疗后复查肝功能未见好

转，且 ＭＲＣＰ 检查结果未见胆道梗阻，经消化内科会诊后完善

相关检查，结果提示 ＩｇＧ４ 水平明显升高，且上腹部增强 ＭＲＩ 检
查可见胰腺呈“腊肠样”改变，胆总管下端进行性狭窄，予激素

治疗后复查肝功能较前好转，随访时复查 ＡＬＴ、ＡＳＴ 及 ＴＢｉｌ、
ＤＢｉｌ 水平较前均进一步下降，复查上腹部 ＭＲＩ 提示胰腺肿胀

较前缩小，患者临床症状基本好转，表明对激素治疗反应良好，
以上临床表现均符合 ＡＩＰ 诊断。 根据我国最新 ＡＩＰ 诊断标准，
可诊断为 １ 型 ＡＩＰ。 本例患者易被误诊的主要原因包括：（１）临
床医生对 １ 型 ＡＩＰ 认识不足，初诊时未考虑到该病，而倾向于

常见胆道梗阻性病变；（２）患者未及时完成关键辅助检查（如
血清 ＩｇＧ４），且拒绝行胰腺穿刺活检，导致确诊困难。

ＩｇＧ４⁃ＡＩＰ 是一种极易复发的慢性疾病，需长期随访，根据

患者的症状、血清学指标及影像学特征对患者疗效进行评估。
目前，对于 ＡＩＰ 的治疗主要包括药物治疗（激素、免疫抑制剂、
生物制剂）及外科治疗等［１３⁃１４］ 。 当前指南推荐将口服糖皮质激

素作为首选方案，但需注意起复发风险较高。 本例患者对激素

治疗反应良好，多次随访结果显示患者症状、肝功能及影像学

检查均有显著改善，且未出现复发。 尽管穿刺活检是诊断 ＡＩＰ
的金标准，但因操作难度大导致患者接受度低。 虽然 ＡＩＰ 患者

的血清 ＩｇＧ４ 水平常会升高，但并非特异性标志物［１５］ 。 目前对

其预后尚不清楚，据文献报道，少部分 ＩｇＧ４⁃ＲＤ 患者可发展为

恶性肿瘤，而 ＩｇＧ４⁃ＡＩＰ 发展为恶性肿瘤的风险更高，且其与胰

腺癌的发生存在一定的关联［１６⁃１７］ 。 因此，临床医师在接管此类

病例时应更加注意筛查。 今后仍需继续探索诊断该病的无创

检测方法及更加有效治疗 ＡＩＰ 的药物，从而改善患者整体生活

质量。
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［３］ Ｏｋａｚａｋｉ Ｋ，Ｃｈａｒｉ ＳＴ，Ｆｒｕｌｌｏｎｉ Ｌ，ｅｔ ａｌ． Ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌ ｃｏｎｓｅｎｓｕｓ ｆｏｒ ｔｈｅ
ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ ｐａｎｃｒｅａｔｉｔｉｓ［Ｊ］ ． Ｐａｎｃｒｅａｔｏｌｏｇｙ，２０１７，１７（１）：
１⁃６．

［４］ Ｓｈｉｍｏｓｅｇａｗａ Ｔ，Ｃｈａｒｉ ＳＴ，Ｆｒｕｌｌｏｎｉ Ｌ，ｅｔ ａｌ． Ｉｎｔｅｒｎａｔｉｏｎａｌ ｃｏｎｓｅｎｓｕｓ ｄｉ⁃
ａｇｎｏｓｔｉｃ ｃｒｉｔｅｒｉａ ｆｏｒ ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ ｐａｎｃｒｅａｔｉｔｉｓ：ｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓ ｏｆ ｔｈｅ Ｉｎｔｅｒｎａ⁃
ｔｉｏｎａｌ Ａｓｓｏｃｉａｔｉｏｎ ｏｆ Ｐａｎｃｒｅａｔｏｌｏｇｙ ［ Ｊ］ ． Ｐａｎｃｒｅａｓ，２０１１，４０ （３）：３５２⁃
３５８．

［５］ Ｍａｓａｍｕｎｅ Ａ，Ｋｉｋｕｔａ Ｋ，Ｈａｍａｄａ Ｓ，ｅｔ ａｌ． Ｎａｔｉｏｎｗｉｄｅ ｅｐｉｄｅｍｉｏｌｏｇｉｃａｌ
ｓｕｒｖｅｙ ｏｆ ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ ｐａｎｃｒｅａｔｉｔｉｓ ｉｎ Ｊａｐａｎ ｉｎ ２０１６ ［ Ｊ］ ． Ｊ Ｇａｓｔｒｏｅｎ⁃
ｔｅｒｏｌ，２０２０，５５（４）：４６２⁃４７０．

［６］ Ｈａｒｔ ＰＡ，Ｚｅｎ Ｙ，Ｃｈａｒｉ ＳＴ． Ｒｅｃｅｎｔ ａｄｖａｎｃｅｓ ｉｎ ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ ｐａｎｃｒｅａｔｉｔｉｓ
［Ｊ］ ． Ｇａｓｔｒｏｅｎｔｅｒｏｌｏｇｙ，２０１５，１４９（１）：３９⁃５１．

［７］ 赖雅敏，吴东，杨红，等． １ 型自身免疫性胰腺炎的流行病学及临床
特点［Ｊ］ ． 基础医学与临床，２０１７，３７（１１）：１６４１⁃１６４４．

［８］ Ｍｉｚｕｓｈｉｍａ Ｉ，Ｋａｓａｓｈｉｍａ Ｓ，Ｆｕｊｉｎａｇａ Ｙ，ｅｔ ａｌ． ＩｇＧ４⁃ｒｅｌａｔｅｄ ｐｅｒｉａｏｒｔｉｔｉｓ ／
ｐｅｒｉａｒｔｅｒｉｔｉｓ：ａｎ ｕｎｄｅｒ⁃ｒｅｃｏｇｎｉｚｅｄ ｃｏｎｄｉｔｉｏｎ ｔｈａｔ ｉｓ ｐｏｔｅｎｔｉａｌｌｙ ｌｉｆｅ⁃ｔｈｒｅａｔ⁃
ｅｎｉｎｇ［Ｊ］ ． Ｍｏｄ Ｒｈｅｕｍａｔｏｌ，２０１９，２９（２）：２４０⁃２５０．

［９］ Ｐｅｒｕｇｉｎｏ ＣＡ，Ｗａｌｌａｃｅ ＺＳ，Ｍｅｙｅｒｓｏｈｎ Ｎ，ｅｔ ａｌ． Ｌａｒｇｅ ｖｅｓｓｅｌ ｉｎｖｏｌｖｅｍｅｎｔ
ｂｙ ＩｇＧ４⁃ｒｅｌａｔｅｄ ｄｉｓｅａｓｅ ［ Ｊ］ ． Ｍｅｄｉｃｉｎｅ （ Ｂａｌｔｉｍｏｒｅ），２０１６，９５ （ ２８ ）：
ｅ３３４４．

［１０］Ｉｎｏｕｅ Ｄ，Ｚｅｎ Ｙ，Ａｂｏ Ｈ，ｅｔ ａｌ． Ｉｍｍｕｎｏｇｌｏｂｕｌｉｎ Ｇ４⁃ｒｅｌａｔｅｄ ｐｅｒｉａｏｒｔｉｔｉｓ
ａｎｄ ｐｅｒｉａｒｔｅｒｉｔｉｓ：ＣＴ ｆｉｎｄｉｎｇｓ ｉｎ １７ ｐａｔｉｅｎｔｓ［ Ｊ］ ． Ｒａｄｉｏｌｏｇｙ，２０１１，２６１
（２）：６２５⁃６３３．

［１１］徐佳佳，周春华，孟雨亭，等． １ 型自身免疫性胰腺炎发病机制研究
进展［Ｊ］ ． 中华胰腺病杂志，２０２０，２０（２）：１５７⁃１６１．

［１２］国家消化系统疾病临床医学研究中心（上海），免疫与炎症全国重
点实验室，中国医师协会胰腺病学专业委员会，等． 中国自身免疫
性胰腺炎诊治指南（上海，２０２３） ［ Ｊ］ ． 中华胰腺病杂志，２０２４，２４
（２）：８１⁃９３．

［１３］徐凯，吴传玲，尹凤娇，等． 自身免疫性胰腺炎的临床特征、诊断与
治疗［Ｊ］ ． 临床肝胆病杂志，２０２１，３７（６）：１４７７⁃１４８２．

［１４］梁靖雯，熊思，赵昱充，等． 自身免疫性胰腺炎诊治进展［Ｊ］ ． 临床内
科杂志，２０２３，４０（９）：５８８⁃５９２．

［１５］Ｏｋａｚａｋｉ Ｋ，Ｋａｗａ Ｓ，Ｋａｍｉｓａｗａ Ｔ， ｅｔ ａｌ． Ａｍｅｎｄｍｅｎｔ ｏｆ ｔｈｅ Ｊａｐａｎｅｓｅ
ｃｏｎｓｅｎｓｕｓ ｇｕｉｄｅｌｉｎｅｓ ｆｏｒ ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ ｐａｎｃｒｅａｔｉｔｉｓ，２０２０［Ｊ］ ． Ｊ Ｇａｓｔｒｏｅｎ⁃
ｔｅｒｏｌ，２０２２，５７（４）：２２５⁃２４５．

［１６］ Ｋｕｒａｉｓｈｉ Ｙ，Ｕｅｈａｒａ Ｔ，Ｗａｔａｎａｂｅ Ｔ，ｅｔ ａｌ． Ｃｏｒｔｉｃｏｓｔｅｒｏｉｄｓ ｐｒｅｖｅｎｔ ｔｈｅ
ｐｒｏｇｒｅｓｓｉｏｎ ｏｆ ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ ｐａｎｃｒｅａｔｉｔｉｓ ｔｏ ｃｈｒｏｎｉｃ ｐａｎｃｒｅａｔｉｔｉｓ［Ｊ］ ． Ｐａｎ⁃
ｃｒｅａｔｏｌｏｇｙ，２０２０，２０（６）：１０６２⁃１０６８．

［１７］Ｌａｎｇ Ｄ，Ｚｗｅｒｉｎａ Ｊ，Ｐｉｅｒｉｎｇｅｒ Ｈ． ＩｇＧ４⁃ｒｅｌａｔｅｄ ｄｉｓｅａｓｅ：ｃｕｒｒｅｎｔ ｃｈａｌｌｅｎｇｅｓ
ａｎｄ ｆｕｔｕｒｅ ｐｒｏｓｐｅｃｔｓ［Ｊ］ ． Ｔｈｅｒ Ｃｌｉｎ Ｒｉｓｋ Ｍａｎａｇ，２０１６，１２：１８９⁃１９９．

（收稿日期：２０２４⁃０７⁃２４）
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