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１　 病历简介

患者男性ꎬ ８０ 岁ꎬ 主诉 “尿色加深 １ 月ꎬ 发现胆

管壁增厚、 胰体低回声 １ 周” 于 ２０１６ 年 ３ 月 ５ 日收入

北京协和医院基本外科ꎮ
１􀆰 １　 现病史

患者 ２０１６ 年 ２ 月无明显诱因发现尿色较前加深ꎬ
为茶水色ꎬ 不伴皮肤黄染、 瘙痒ꎬ 大便为黄色软便ꎬ
无发热、 腹痛ꎬ 于外院就诊查血常规示血红蛋白 (ｈｅ￣
ｍｏｇｌｏｂｉｎꎬ Ｈｂ) １１０ ｇ / Ｌ ꎬ 白细胞 ( ａｌｂｕｍｉｎꎬ ＷＢＣ)
７􀆰 ９１×１０９ / Ｌꎬ 血小板 (ｐｌａｔｅｌｅｔꎬ ＰＬＴ) ２８５×１０９ / Ｌꎻ 血

生化示总胆红素 ( ｔｏｔａｌ ｂｉｌｉｒｕｂｉｎꎬ ＴＢｉｌ) ４２􀆰 ４ μｍｏｌ / Ｌꎬ
直接胆红素 (ｄｉｒｅｃｔ ｂｉｌｉｒｕｂｉｎꎬ

ＤＢｉｌ) ２９􀆰 ５ μｍｏｌ / Ｌꎬ 谷氨酰转肽酶 ( ｇａｍｍａ ｇｌｕ￣
ｔａｍｙｌ ｔｒａｎｓｐｅｐｔｉｄａｓｅꎬ ＧＧＴ ) ６９５ Ｕ / Ｌꎬ 碱 性 磷 酸 酶

(ａｌｋａｌｉｎｅ ｐｈｏｓｐｈａｔａｓｅꎬ ＡＬＰ ) ３１３ Ｕ / Ｌꎬ 谷丙转氨酶

(ａｌａｎｉｎｅ ａｍｉｎｏｔｒａｎｓｆｅｒａｓｅꎬ ＡＬＴ) １１３ Ｕ / Ｌꎬ 谷草转氨

酶 (ａｓｐａｒｔａｔｅ ａｍｉｎｏｔｒａｎｓｆｅｒａｓｅꎬ ＡＳＴ) ８２ Ｕ / Ｌꎻ 红细胞

沉降率 (ｅｒｙｔｈｒｏｃｙｔｅ ｓｅｄｉｍｅｎｔａｔｉｏｎ ｒａｔｅꎬ ＥＳＲ) ３７ ｍｍ/ ｈꎻ
肿瘤标志物示糖链抗原 １９９ １２１􀆰 １０ Ｕ / ｍｌꎬ 甲胎蛋白、
癌胚抗原、 糖链抗原 ７２４ ( －)ꎻ 肝、 胆、 胰、 脾及泌

尿系统多普勒超声检查示肝回声不均匀ꎬ 肝右叶可见

约 ７ ｍｍ×６ ｍｍ 高回声ꎬ 胆囊壁毛糙、 增厚ꎬ 呈 “双
边征”ꎬ 胆囊强回声大小约 ７ ｍｍꎬ 肝内外胆管无扩

张ꎬ 胰腺形态欠规则ꎬ 内部回声不均匀ꎬ 主胰管无扩

张ꎬ 胰体见 ４２ ｍｍ×２７ ｍｍ 低回声ꎬ 边界不清晰ꎬ 形态

欠规则ꎬ 考虑肝血管瘤、 胆囊炎、 胆囊结石、 胰体低

回声ꎻ 进一步行胰腺增强磁共振成像 (ｍａｇｎｅｔｉｃ ｒｅｓｏ￣
ｎａｎｃｅ ｉｍａｇｉｎｇꎬ ＭＲＩ) ＋磁共振胰胆管造影 (ｍａｇｎｅｔｉｃ
ｒｅｓｏｎａｎｃｅ ｃｈｏｌａｎｇｉｏｐａｎｃｒｅａｔｏｇｒａｐｈｙꎬ ＭＲＣＰ) 提示胰腺

略肿胀ꎬ 胰周 Ｔ１ 低信号、 脂肪欠清ꎬ 炎症可能ꎬ 胆

囊壁均匀增厚ꎬ 胆总管 (十二指肠上段及后段) 管壁

弥漫性环形增厚伴强化ꎬ 肝内胆管扩张ꎬ 肝动脉左前

方见肿大淋巴结影ꎬ 考虑胆总管管壁弥漫性增厚伴强

化、 胆管癌可能、 胆囊炎ꎻ 行上腹部增强 ＣＴ 扫描提

示胆总管管壁增厚伴腹部淋巴结增大ꎬ 不除外恶性ꎬ
胰头形态不规则ꎬ 胰腺体尾部肿胀ꎮ 肝右叶血管瘤或

异常灌注ꎬ 肝小囊肿ꎮ 予注射用头孢哌酮钠舒巴坦钠

治疗无明显好转ꎬ 拟予患者行胰十二指肠切除术ꎬ 患

者及家属拒绝ꎮ ３ 月初开始出现皮肤巩膜黄染ꎬ 伴皮

肤瘙痒ꎬ 尿色为浓茶水色ꎬ 便色无明显改变ꎬ １ 次 / ｄꎮ
患者于我院门诊复查血生化提示 ＴＢｉｌ １５５􀆰 ２ μｍｏｌ / Ｌꎬ
ＤＢｉｌ １２１􀆰 ７ μｍｏｌ / Ｌꎬ ＧＧＴ ５４５ Ｕ / Ｌꎬ ＡＬＰ ４０３ Ｕ / Ｌꎬ
ＡＬＴ ７８ Ｕ / Ｌꎬ ＡＳＴ ８６ Ｕ / Ｌꎬ 超敏 Ｃ￣反应蛋白 (ｈｙｐｅｒ￣
ｓｅｎｓｉｔｉｖｅ Ｃ￣ｒｅａｃｔｉｖｅ ｐｒｏｔｅｉｎ ꎬ ｈｓＣＲＰ) ９􀆰 ２４ ｍｇ / Ｌꎬ 糖链

抗原 １９９ ９８􀆰 ２ Ｕ / ｍｌꎮ 起病以来ꎬ 患者精神可ꎬ 能够正

常进食ꎬ 尿色黄ꎬ 大便色浅ꎬ 体重无明显下降ꎮ
１􀆰 ２　 既往史

高血压病、 右脑内囊出血史 (无后遗症)、 慢性

胆囊炎、 腰椎管狭窄病、 过敏性鼻炎病史ꎮ 发现糖尿

病半 个 月ꎬ 空 腹 血 糖 最 高 ( ｆａｓｔｉｎｇ ｂｌｏｏｄ ｇｌｕｃｏｓｅꎬ
ＦＢＧ) ５􀆰 ５ ｍｍｏｌ / Ｌꎬ 餐后 ２ 小时血糖 (２ｈＰＢＧ) １３􀆰 ８
ｍｍｏｌ / Ｌꎬ 糖化血红蛋白 ６􀆰 ８０％ꎮ 对磺胺类药物过敏ꎮ

ch
in

aX
iv

:2
01

90
2.

00
02

6v
1

ChinaXiv合作期刊



协 和 医 学 杂 志

４０　　　 　 Ｍａｒｃｈꎬ ２０１９

１􀆰 ３　 个人史及家族史

既往职业为骨科医生ꎬ 曾频繁接触放射线ꎻ 吸烟

史 ５０ 余年ꎬ 现 ２ 支 / ｄꎻ 饮酒史 ４０ 余年ꎬ 已戒酒 １７
年ꎻ 母亲因直肠癌去世ꎮ
１􀆰 ４　 入院查体

生命体征平稳ꎬ 全身皮肤、 巩膜黄染ꎬ 左颌下可

触及 １ 枚直径约 １ ｃｍ 淋巴结ꎬ 质软、 活动度好、 无压

痛ꎮ 心肺查体无特殊ꎮ 腹部平软ꎬ 无压痛、 反跳痛及

肌紧张ꎬ 肝脾肋下未触及ꎬ 肝区无压痛、 叩击痛ꎮ 墨

菲氏征 (－)ꎮ 腹部叩鼓音ꎬ 移动性浊音 ( －)ꎮ 肠鸣

音正常ꎬ ３ 次 / 分ꎮ
１􀆰 ５　 实验室常规检查

血常规、 尿常规、 粪常规＋潜血正常ꎬ 其中嗜酸

性粒 细 胞 比 例 １􀆰 ５％、 绝 对 数 ０􀆰 １１ × １０９ / Ｌꎬ ＥＳＲ
８４ ｍｍ / ｈꎬ ｈｓＣＲＰ ７􀆰 ８２ ｍｇ / Ｌꎬ 复 查 肝 功 能 示 ＡＬＰ
２８４ Ｕ / Ｌꎬ ＧＧＴ ２９９ Ｕ / Ｌꎬ ＴＢｉｌ １５５􀆰 ２ μｍｏｌ / Ｌꎬ ＤＢｉｌ
１２１􀆰 ７ μｍｏｌ / Ｌꎬ 血清淀粉酶及脂肪酶正常ꎬ 糖链抗原

１９９ ９８􀆰 ２ Ｕ / ｍｌꎬ 血清 ＩｇＧ 亚类测定提示 ＩｇＧ４ ３２􀆰 ５ ｇ / Ｌꎮ
１􀆰 ６　 影像学检查

腹部盆腔增强 ＣＴ＋胰腺三维重建示胆总管管壁近

全程环形增厚ꎬ 下端管腔狭窄ꎬ 增强扫描明显强化ꎬ
狭窄处以上肝内外胆管明显扩张ꎬ 胰腺呈弥漫性肿

大ꎬ 周围脂肪密度影增高ꎬ 胰腺实质呈肝静脉延迟强

化ꎬ 周围可见低密度囊状边缘ꎬ 胰管未见明显扩张ꎬ
脾静脉与胰腺关系密切ꎬ 走形僵直ꎬ 中段管腔重度狭

窄 (图 １)ꎮ

２　 第一次多学科讨论

２􀆰 １　 放射科

患者入院后复查 ＭＲＣＰ 提示肝内胆管近段多发节

段狭窄扩张ꎬ 左右肝管分叉处、 肝总管、 胆总管近全

长可见管壁明显环周增厚ꎬ 呈短 Ｔ１ 中等 Ｔ２ 信号ꎬ 弥

散加权成像呈明显高信号ꎬ 胰内段管腔狭窄ꎬ 壶腹段

管腔基本完好ꎬ 病灶呈跳跃式ꎬ 近端胆管受累为著ꎬ
胰腺弥漫性肿胀ꎬ 小叶间隔消失ꎬ 胰周见 Ｔ１ 低信号、
Ｔ２ 中低信号包鞘ꎬ 胰尾周围包鞘呈长 Ｔ２ 水肿信号ꎬ
胰腺实质 Ｔ１ 信号不均匀减低ꎬ 信号减低区域对应弥

散加权成像信号增高ꎬ 表观弥散系数减低 (图 ２)ꎮ 结

合患者腹部 ＣＴꎬ 从影像学上ꎬ 考虑胰腺及胆道系统形

态及信号异常ꎬ 符合免疫相关疾病ꎮ
２􀆰 ２　 核医学科

正电子发射断层显像 / 计算机体层成像 (ｐｏｓｉｔｒｏｎ
ｅｍｉｓｓｉｏｎ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙ / ｃｏｍｐｕｔｅｄ ｔｏｍｏｇｒａｐｈｙꎬ ＰＥＴ / ＣＴ )

图 １　 腹部盆腔增强 ＣＴ 及胰腺薄层扫描ꎬ 见胰腺呈弥漫性

肿大 (Ａꎬ 箭头)ꎬ 周围脂肪密度影增高ꎬ 脾静脉中

段管腔重度狭窄ꎬ 胆总管管壁全程环形增厚ꎬ 下端

管腔狭窄 (Ｂꎬ 箭头)ꎬ 狭窄处以上肝内外胆管明显

扩张

图 ２　 磁共振胰胆管造影

Ａ􀆰 横断面 (胰腺弥漫性肿胀)ꎻ Ｂ􀆰 冠状面 (胰管多发

节段管腔轻微狭窄ꎬ 呈 “胰管穿通征”ꎬ 箭头)

提示肝内胆管明显扩张ꎬ 放射性分布不均匀ꎬ 左右肝

管及胆总管放射性摄取明显增高ꎬ 最大标准摄取值

(ｍａｘｉｍｕｍ ｓｔａｎｄａｒｄ ｕｐｔａｋｅｖａｌｕｅꎬ ＳＵＶｍａｘ) ６􀆰 １ ~ ６􀆰 ４ꎮ
胆总管增粗ꎬ 放射性摄取增高ꎬ 范围约 １􀆰 ５ ｃｍ ×
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Ｖｏｌ􀆰 １０ Ｎｏ􀆰 ２　 ４１　　　

１􀆰 ８ ｃｍ×２􀆰 ３ ｃｍꎬ ＳＵＶｍａｘ ６􀆰 １ꎮ 胰腺体积略增大ꎬ 放

射性摄取弥漫性增高ꎬ ＳＵＶｍａｘ ５􀆰 ３ꎬ 肝门区、 腹主动

脉旁可见数个小结节ꎬ 约 ０􀆰 ２~０􀆰 ４ ｃｍꎬ 放射性摄取略

增高ꎬ ＳＵＶｍａｘ １􀆰 ２~１􀆰 ９ꎮ 考虑胰腺弥漫性肿胀伴代谢

增高ꎬ 胆总管、 左右肝管代谢异常增高ꎬ 肝门及胰周

代谢增高淋巴结ꎬ 自身免疫性炎性疾病可能ꎬ 恶性疾

病不除外ꎮ
２􀆰 ３　 消化内科

患者入院后进一步完善超声内镜检查 (ｅｎｄｏｓｃｏｐｉｃ
ｕｌｔｒａｓｏｎｏｇｒａｐｈｙꎬ ＥＵＳ) 提示胰腺体、 尾边界欠光整ꎬ
似可见包鞘样改变ꎬ 实质回声减低ꎬ 内部回声不均ꎬ
胰管未见扩张ꎬ 胰头饱满ꎬ 实质回声减低ꎬ 内部回声

不均ꎬ 可见片状强回声ꎬ 未见明确占位ꎬ 所见胆总管

壁对称性明显增厚ꎬ ５􀆰 ９ ｍｍꎬ 呈 “三明治征”ꎬ 胆管

内可见絮状物ꎬ 胰周见大小 １􀆰 ０ ｃｍ 肿大淋巴结ꎬ 考虑

符合 自 身 免 疫 性 胰 腺 炎 ( ａｕｔｏｉｍｍｕｎｅ ｐａｎｃｒｅａｔｉｔｉｓꎬ
ＡＩＰ)、 自身免疫性硬化性胆管炎改变ꎮ ２０１１ 年 ＩｇＧ４
相关性疾病 ( ＩｇＧ４￣ｒｅｌａｔｅｄ ｄｉｓｅａｓｅꎬ ＩｇＧ４￣ＲＤ) 综合诊

断标准为: (１) 一个或多个器官存在典型的弥漫性 /
局限性肿大或团块ꎻ (２) 血清 ＩｇＧ４ 水平增高 (≥
１３５０ ｍｇ / Ｌ)ꎻ (３) 组织病理学特征: ①弥漫性淋巴浆

细胞浸润及纤维化ꎬ ②ＩｇＧ４ 阳性浆细胞浸润ꎮ 确诊:
上述条件 (１) ＋ (２) ＋ (３)ꎻ 可能性大: 上述条件

(１) ＋ (３)ꎻ 可能: 上述条件 (２) ＋ (３)ꎮ 且均需排

除恶性肿瘤、 结缔组织病及其他临床表现与 ＩｇＧ４￣ＲＤ
相似的疾病[１] ꎮ 该患者因 ＥＵＳ 下表现典型ꎬ 符合

ＩｇＧ４￣ＲＤ 表现ꎬ 故未进一步型细针穿刺活检ꎮ 结合影

像学及血清学检查ꎬ 考虑 ＩｇＧ４ 相关自身免疫性疾病可

能[１] ꎬ 需完善行甲状腺、 涎腺等外周腺体超声明确病

变累及范围ꎮ ２０１５ 年国际首个 ＩｇＧ４￣ＲＤ 诊治和管理共

识指南声明ꎬ 在无禁忌的请况下ꎬ 对于所有活动性、
未治疗 ＩｇＧ４￣ＲＤ 患者ꎬ 糖皮质激素是诱导缓解的一线

药物[２] ꎮ 建议完善结核感染 Ｔ 细胞斑点试验、 巨细胞

病毒 ＤＮＡ、 ＥＢ 病毒 ＤＮＡ、 胸部 ＣＴ 以除外感染ꎬ 之后

可考虑使用激素治疗ꎮ
２􀆰 ４　 风湿免疫科

患者以黄疸起病ꎬ 影像学提示胰胆管多发节段性

狭窄伴扩张、 胰腺弥漫性肿胀ꎬ 另有腮腺可疑受累证

据ꎬ 血清学提示 ＩｇＧ４ 明显升高ꎬ 目前考虑 ＩｇＧ４￣ＲＤ 中

的 ＡＩＰ＋ＩｇＧ４ 相关性硬化性胆管炎 ( ＩｇＧ４￣ｒｅｌａｔｅｄ ｓｃｌｅ￣
ｒｏｓｉｎｇ ｃｈｏｌａｎｇｉｔｉｓꎬ ＩｇＧ４￣ＳＣ)ꎬ 需与其他免疫相关疾病

鉴别: (１) ＡＩＰ 方面ꎬ ２０１１ 年提出的诊断标准国际共

识要求从胰腺实质影像、 胰管影像、 血清学指标、 其

他器官受累及组织学共 ５ 个方面做出 ＡＩＰ 诊断[３] ꎬ

ＡＩＰ 分为 １、 ２ 两型ꎬ 区别主要在于 １ 型中更常见血清

ＩｇＧ４ 升高及其他器官受累ꎬ 而二者的确定诊断均需依

靠组织学ꎬ 即 １ 型为淋巴浆细胞性硬化性胰腺炎、 ２
型为特发性导管中心性胰腺炎ꎻ １ 型 ＡＩＰ 属 ＩｇＧ４￣ＲＤ
范畴ꎬ 而 ２ 型 ＡＩＰ 则不属于ꎬ 其多合并炎性肠病[４] ꎮ
(２) 胆管病变方面ꎬ 国际共识将硬化性胆管炎分为原

发性 硬 化 性 胆 管 炎 ( ｐｒｉｍａｒｙ ｓｃｌｅｒｏｓｉｎｇ ｃｈｏｌａｎｇｉｔｉｓꎬ
ＰＳＣ)、 ＩｇＧ４￣ＳＣ、 继发性硬化性胆管炎 ( ｓｅｃｏｎｄａｒｙ
ｓｃｌｅｒｏｓｉｎｇ ｃｈｏｌａｎｇｉｔｉｓꎬ ＳＳＣ) 三类ꎬ 并依据病变累及的

范围将 ＩｇＧ４￣ＳＣ 分为 ４ 型[５] ꎮ ＳＳＣ 常有细菌性胆道炎

症、 胆道畸形、 酒精、 缺血等促发因素ꎬ １ 型 ＩｇＧ４￣ＳＣ
主要累及低位胆管、 需与胰头癌、 胆管下端癌、 慢性

胰腺炎鉴别ꎬ ２ 型 ＩｇＧ４￣ＳＣ 需与 ＰＳＣ 相鉴别ꎬ ３、 ４ 型

ＩｇＧ４￣ＳＣ 主要累及高位胆管ꎬ 需与高位胆管癌、 胆囊

癌鉴别ꎮ ＰＳＣ 无血清 ＩｇＧ４ 升高ꎬ 且内镜下逆行胰胆管

造影术 / ＭＲＣＰ 常可见肝内胆管带状、 串珠状、 树枝状

狭窄及憩室样隆起ꎬ 而 ＩｇＧ４￣ＳＣ 则常表现为 (长) 节

段性狭窄或胆总管下段狭窄 (图 ３)ꎮ 该患者在胰腺实

质影像、 胰管影像、 血清学指标、 其他器官受累 ４ 个

方面符合 １ 型 ＡＩＰ 诊断ꎬ 血清学及影像学方面符合

ＩｇＧ４￣ＳＣ 诊断ꎬ 故目前考虑 ＩｇＧ４￣ＲＤ 可能ꎬ 不能完全

明确ꎮ 因胰腺、 胆管获取病理组织难度及风险大ꎬ 可

评估患者有无外周淋巴结及涎腺受累ꎬ 若有则可行外

周淋巴结或涎腺穿刺以获得组织学证据ꎬ 以明确

ＩｇＧ４￣ＲＤ 诊断ꎮ

图 ３　 原发性硬化性胆管炎

Ａ􀆰 与 ＩｇＧ４ 相关性硬化性胆管炎ꎻ Ｂ􀆰 中胆管狭窄特点

示意图[５]

２􀆰 ５　 基本外科

患者老年男性ꎬ 病程 １ 个月ꎬ 梗阻性黄疸诊断明

确ꎬ 且近期发现血糖升高ꎬ 伴糖链抗原 １９９ 升高ꎬ 需

高度警惕胰腺癌、 肝外胆管癌可能ꎮ 患者目前已完善

相关影像学检查加以鉴别ꎬ 梗阻性黄疸常导致糖链抗

原 １９９ 假阳性[６] ꎮ 作为肿瘤标志物ꎬ 糖链抗原 １９９ 对

于胰腺癌、 胆管癌等消化系统肿瘤具有协助诊断、 评

估可切除性、 判断预后、 监测复发转移等能力ꎮ １９９７
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协 和 医 学 杂 志

４２　　　 　 Ｍａｒｃｈꎬ ２０１９

年德国学者通过在体外培养人胆囊上皮细胞发现其分

泌的胆道黏蛋白携带糖链抗原 １９９ 片段且黏蛋白促分

泌素可增加糖链抗原 １９９ 水平[７] ꎬ 回顾性研究表明在

良性疾病中ꎬ 糖链抗原 １９９ 水平大致与血清胆红素水

平呈正相关ꎬ 在黄疸解除后绝大多后患者糖链抗原

１９９ 水平将恢复正常ꎬ 而恶性肿瘤中则不存在上述相

关关系[８] ꎮ 综上ꎬ 患者下一步可转入消化内科完善相

关检查ꎬ 除外感染后考虑使用激素治疗ꎬ 监测 ＴＢｉｌ、
ＩｇＧ４ 及糖链抗原 １９９ 水平ꎬ 若激素治疗无效可考虑行

手术探查ꎮ

３　 第一次讨论后处理

患者转入消化内科ꎬ 完善相关检查ꎬ 甲状腺多普

勒超声示甲状腺右叶多发小囊肿、 甲状腺左叶实性结

节 (良性可能性大)ꎻ 涎腺多普勒超声示双侧颌下腺

回声欠均、 不除外炎性改变ꎬ 故考虑涎腺受累可能ꎮ
查肝炎病毒、 结核感染 Ｔ 细胞斑点试验、 巨细胞病毒

ＤＮＡ、 ＥＢ 病毒 ＤＮＡ、 胸部 ＣＴ 无明确感染表现及证

据ꎬ 故予泼尼松 ４０ ｍｇ / ｄ 口服ꎬ 两周后复查 ＴＢｉｌ ２４６􀆰 ４
→７４􀆰 ５ μｍｏｌ / Ｌ、 ＩｇＧ４ ３２ ５００→１９ ７００ ｍｇ / Ｌ、 ＥＳＲ ８３→
３３ ｍｍ / ｈ、 ｈｓＣＲＰ ９􀆰 ７→１􀆰 ０６ ｍｇ / Ｌꎮ 后患者出现血糖

升高 (２ｈＰＢＧ 最高 １５􀆰 ５ ｍｍｏｌ / Ｌ)ꎬ 同时 ＷＢＣ、 中性

粒细胞较前呈进行性上升 (ＷＢＣ ２０􀆰 ０３×１０９ / Ｌꎬ 中性

粒细胞 １５􀆰 ５６×１０９ / Ｌ)ꎬ 无发热、 咳嗽、 咳痰ꎬ 尿频、
尿痛ꎬ 腹痛、 腹泻等感染征象ꎬ 胸片较加用激素前无

明显变化ꎬ 完善血涂片未见异常ꎮ 为进一步评价糖皮

质激素治疗反应、 探讨白细胞升高及血糖控制不佳原

因ꎬ 故组织了第二次多学科讨论ꎮ

４　 第二次多学科讨论

４􀆰 １　 消化内科

患者转入消化内科病房后应用糖皮质激素治疗ꎬ
Ｔｂｉｌ、 ＩｇＧ４、 ＥＳＲ、 ｈｓＣＲＰ 均呈下降趋势ꎬ 建议维持目

前治疗ꎮ 在此次病程初期患者发现血糖升高ꎬ 且在激

素治疗过程中出现 ２ｈＰＢＧ 峰值较前升高ꎬ ＦＢＧ 波动在

５􀆰 ５~６ ｍｍｏｌ / Ｌ、 ２ｈＰＢＧ 波动在 ９~ １５􀆰 ５ ｍｍｏｌ / Ｌꎬ 由于

ＡＩＰ 常导致胰腺间质纤维化、 大量浆细胞浸润进而破

坏正常胰岛组织[４] ꎬ 且糖皮质激素的应用亦可影响糖

代谢导致血糖升高ꎮ 故本例中血糖升高原因除考虑 ２
型糖尿病外ꎬ 更需考虑 ＡＩＰ 相关胰腺内分泌功能异常

以及糖皮质激素相关血糖升高ꎬ 可继续密切监测血糖

变化ꎬ 若随着病情好转及糖皮质激素减量血糖水平较

前好转则后者可能性大ꎮ 若如此亦需警惕胰腺外分泌

功能异常ꎬ 如出现脂肪泻等情况可酌情外源性补充

胰酶ꎮ
４􀆰 ２　 风湿免疫科

该患者糖皮质激素反应良好ꎬ 可应用 ＩｇＧ４￣ＲＤ 反

应指数进行评估[９] ꎮ 治疗方面ꎬ 糖皮质激素作为诱导

缓解的一线药物ꎬ 该患者在维持初始剂量 (４０ ｍｇ / ｄ)
２~４ 周后可逐渐减量ꎬ 减量方案为 (１) 每 １~２ 周减量

５~１０ ｍｇ 至 ２０ ｍｇ / ｄꎬ 之后每 ２ 周减量 ５ ｍｇꎻ (２) 每

周减量 ５ ｍｇꎬ 无论应用何种减药方案ꎬ 诱导缓解的总

疗程不应短于 １２ 周[２] ꎮ 关于是否需在初始治疗即加

用免疫抑制剂问题ꎬ 国际共识中专家存在的分歧较

大ꎬ ８０％的日本专家不建议在初始治疗时即加用免疫

抑制剂ꎬ 但亦有专家建议 ＩｇＧ４￣ＲＤ 出现胰腺、 胆道同

时受累ꎬ 可考虑初始治疗即加用免疫抑制剂 (硫唑嘌

呤 ５０~１００ ｍｇ 或麦考酚酯 ０􀆰 ７５~１􀆰 ５ｇ / 次 / ｄ) [２] ꎮ 该患

者高龄ꎬ 术前存在梗阻性黄疸ꎬ 胆道等全身感染风险

高ꎬ 可考虑暂不加用免疫抑制剂ꎮ
４􀆰 ３　 血液内科

患者应用激素后出现 ＷＢＣ 升高ꎬ 中性粒细胞为

主ꎬ 单核细胞<１×１０９ / Ｌꎬ 完善血涂片检查未提示明

显异常ꎮ 应用糖皮质激素后ꎬ ＷＢＣ 升高常见ꎬ 以中

性粒升高为主ꎬ 机制为糖皮质激素影响白细胞与血

管壁间的黏附ꎬ 导致边缘池释放至循环池ꎬ 边缘池

以中性粒细胞为主ꎬ 数量约为循环池之中性粒细胞

数量ꎬ 本患者符合上述数量关系ꎮ 激素应用后感染

风险升高ꎬ ＷＢＣ 亦可上升ꎬ 但目前 ＥＳＲ、 ｈｓＣＲＰ 等

感染指标仍呈下降趋势、 无明确感染证据ꎬ 建议再

次行血涂片检查ꎬ 密切监测感染迹象ꎬ 暂无需调整

激素治疗ꎮ

５　 最终诊断

ＩｇＧ４￣ＲＤ (１ 型 ＡＩＰꎬ ＩｇＧ４￣ＳＣ、 腮腺受累可能)ꎮ

６　 随访

患者定期服用泼尼松并逐渐减量ꎬ ＩｇＧ４、 ＴＢｉｌ、
ＥＳＲ、 ｈｓＣＲＰ 水平均较前下降ꎬ 但 ＩｇＧ４ 水平于泼尼

松减量至 ２５ ｍｇ / ｄ 时出现反弹 (距初始治疗 １１ 周)ꎬ
而其他指标无明显上升趋势 (图 ４)ꎮ 患者于 ２０１７
年 １ 月减停糖皮质激素ꎬ １ 年后随访 ＩｇＧ４ 波动在

２００００ ｍｇ / Ｌꎬ 未 再 出 现 腹 痛、 黄 疸 等 症 状ꎬ ＴＢｉｌ、
ＥＳＲ、 ｈｓＣＲＰ 水平无明显上升ꎬ 血糖大致同前ꎮ ２０１６
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黄疸ꎬ 糖链抗原 １９９ 升高ꎬ 胰胆管狭窄ꎬ 胰腺肿胀

Ｖｏｌ􀆰 １０ Ｎｏ􀆰 ２　 ４３　　　

年 ５ 月及 ２０１６ 年 １０ 月复查 ＭＲＣＰ 提示肝内外胆管病

变明显减轻ꎬ 肝内胆管无扩张ꎬ 管壁未见明显增厚ꎬ
胆总管胰内段残留部分狭窄ꎬ 胰腺较前明显萎缩变

细ꎬ 胰腺实质信号改变ꎬ 炎症缓解可能大 (图 ５ꎬ ６)ꎮ

７　 讨论

本例患者以肝内外胆管及胰腺病变致梗阻性黄疸

为主要表现ꎬ 经腹部 ＣＴ、 ＭＲＣＰ、 ＰＥＴ / ＣＴ、 ＥＵＳ 等多

项检查ꎬ 使用经验性激素治疗后既解决了胆道梗阻的

问题ꎬ 同时胰腺弥漫性肿大也有明显好转ꎮ 整个临床

诊治过程主要围绕 ＩｇＧ４￣ＲＤ 的诊断、 与胰腺癌、 胆管

癌的鉴别诊断、 糖皮质激素及免疫抑制剂的应用、 治

疗过程中副反应的处理及随访而进行ꎮ
ＩｇＧ４￣ＲＤ 是近年逐渐被认识的累及全身多个脏器

的慢性炎性伴纤维化风湿免疫性疾病ꎬ 主要表现为受

累器官弥漫 / 局灶性肿大硬化伴血清 ＩｇＧ４ 升高ꎬ 病理

特点为受累组织中可见 ＩｇＧ４ 阳性浆细胞浸润[１０] ꎮ 诊

断主要依据 ２０１１ 年 ＩｇＧ４￣ＲＤ 综合诊断标准[１] ꎬ 治疗

方面强调个体化ꎬ 症状轻、 浅表器官受累且无明显进

展者可密切观察ꎬ 对于需要药物治疗的 ＩｇＧ４￣ＲＤ 患

者ꎬ 其一线药物为糖皮质激素ꎬ 传统免疫抑制剂主要

用于辅助激素减量、 维持疾病稳定或用于复发难治性

患者ꎬ 极少数病情严重及难治性患者可使用利妥昔单

抗治疗ꎬ 除糖皮质激素应用外目前均无充分循证医学

证据ꎬ 而长期高度纤维化的病灶可选择手术切除ꎮ
ＩｇＧ４￣ＲＤ 反应指数及血清 ＩｇＧ４、 ＥＳＲ、 ｈｓＣＲＰ 水平可

用于评价治疗反应和随访的指标ꎮ
胰腺及胆道为 ＩｇＧ４￣ＲＤ 常见受累部位ꎬ 北京协和

医院对于 ３４６ 例 ＩｇＧ４￣ＲＤ 患者的临床特征进行分析ꎬ
结果 显 示 所 有 患 者 中 胰 腺 受 累 率 为 ３８􀆰 ４％ ( 男

４１􀆰 ７％、 女 ３１􀆰 ９％)、 胆 道 受 累 率 为 ２５􀆰 ４％ ( 男

２７􀆰 ８％、 女 ２０􀆰 ７％)ꎬ 该比例与国外报道均存在统计

学差异[１１] ꎮ ＩｇＧ４￣ＲＤ 的胰腺受累主要表现为 １ 型 ＡＩＰꎬ
我院报道了中国最大的单中心 ＡＩＰ 研究ꎬ 总结 １９４ 例

１ 型 ＡＩＰ 中 ４２􀆰 ３％的患者合并其他器官受累表现ꎬ 其

中最常见的胰外受累即为 ＩｇＧ４￣ＳＣ (４７􀆰 ６％) [１２] ꎬ 本

例中 ＩｇＧ４￣ＲＤ 累及器官即为胰腺、 胆道ꎬ 腮腺受累可

能ꎮ 我院也进行过关于 ３６ 例 ＩｇＧ４￣ＳＣ 的回顾性研究ꎬ
发现胆管病理的阳性率并不理想ꎬ 而 ＥＵＳ 下发现非狭

图 ４　 糖皮质激素 (泼尼松) 治疗反应趋势图 (灰色实现及虚线代表正常值)
Ａ􀆰 ＩｇＧ４ 及 ＴＢｉｌ 对于糖皮质激素 (泼尼松) 治疗的反应ꎻ Ｂ􀆰 ＥＳＲ 及 ｈｓＣＲＰ 对于糖皮质激素治疗的反应

ＴＢｉｌ: 总胆红素ꎻ ＥＳＲ: 红细胞沉降率ꎻ ｈｓＣＲＰ: 超敏 Ｃ－反应蛋白

图 ５　 患者于初始治疗后 ９ 周 ＭＲＣＰ 检查

Ａ􀆰 胰腺肿胀程度减轻ꎻ Ｂ􀆰 胰胆管狭窄程度减轻

图 ６　 患者于初始治疗后 ２８ 周 ＭＲＣＰ 检查

Ａ􀆰 胰腺形态基本恢复正常ꎻ Ｂ􀆰 胰胆管内径基本恢复正常
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协 和 医 学 杂 志

４４　　　 　 Ｍａｒｃｈꎬ ２０１９

窄段胆管壁均匀增厚有较高的诊断价值[１３] ꎮ
另外ꎬ从外科方面着眼ꎬ拟诊胰头或胆管下段恶性

肿瘤考虑行胰十二指肠切除术时ꎬ尽量做好完备的辅

助检查ꎬ必要时需经 ＥＵＳ 或 ＥＲＣＰ 完善组织活检ꎬ可最

大程度明确诊断而避免不必要的手术创伤ꎮ 一项病例

总数为 ２４３９ 的荟萃分析显示ꎬ行胰十二指肠切除术的

病例中病理结果为良性为 ２２５ 例(９％)ꎬ而良性病理结

果中 ３０~４３％为 ＡＩＰ [１４] ꎮ 另有一项纳入 ２７４ 例行胰十

二指肠切除术患者的回顾性研究显示ꎬ２３ 例术后病理

为良性ꎬ其中包括 ＡＩＰ ６ 例(占良性病例总数的 ２６􀆰 １％)、
ＩｇＧ４￣ＳＣ １ 例(占良性病例总数的 ４􀆰 ３％) [１５] ꎮ 不同于

慢性胰腺炎、硬化性胆管炎等疾病ꎬＩｇＧ４￣ＲＤ 如能早期

及时诊断ꎬ可经过糖皮质激素治疗得到很大程度的缓

解ꎬ因此 ＩｇＧ４￣ＲＤ 与胰腺癌及胆管下段癌的鉴别十分

必要ꎬ鉴别流程见图 ７ꎮ
通过本 例 患 者 的 多 学 科 协 作 ( ｍｕｌｔｉｄｉｓｃｉｐｌｉｎａｒｙ

ｔｅａｍꎬＭＤＴ)ꎬ从各专科多方面提出适于患者的诊疗方

案ꎬ既明确诊断ꎬ也解决了主要临床问题ꎬ凸显 ＭＤＴ 模

式在疑难病诊治过程中的重要作用ꎮ

８　 专家点评

北京协和医院基本外科赵玉沛院士

ＩｇＧ４￣ＲＤ 临床中较少见ꎬ其特殊之处在于该病起病

隐匿ꎬ且常累及多系统、多器官ꎬ误诊率高ꎮ ＡＩＰ、ＩｇＧ４￣

ＳＣ 与胰腺癌、胆管癌有着相似的临床和影像学表现ꎬ但
术前全面而精准检查ꎬ适时地进行 ＭＤＴ 讨论ꎬ加强对

ＩｇＧ４￣ＲＤ 的认识和了解ꎬ对于明确诊断、精准治疗意义

重大ꎮ 该患者虽有肿瘤标志物糖链抗原 １９９ 升高、
ＰＥＴ / ＣＴ 提示病变高代谢ꎬ存在恶性病变可能ꎬ但其血

清 ＩｇＧ４ 水平显著升高、ＭＲＩ 及 ＥＵＳ 提示符合 ＩｇＧ４￣ＲＤ
影像学改变且诊断性糖皮质激素治疗有效ꎬ最终将我

们导向了 ＩｇＧ４￣ＲＤ 的正确诊断ꎮ 作为 ２１ 世纪后才被命

名的风湿免疫性疾病ꎬ相信 ＩｇＧ４￣ＲＤ 会伴随着基础免

疫学进展而得到更加深入的研究[１７] ꎬ相信随着多学

科、多角度、多维度研究的深入ꎬ我们对于 ＩｇＧ４￣ＲＤ 在

发生机制、诊断流程、治疗方法及病情监测等方面的认

识会有更大的进展ꎮ
肝胆胰外科医师应进一步强化对于累及肝胆胰

系统的少见甚至罕见疾病认识ꎬ与放射科、核医学科、
消化内科、内分泌科、免疫内科等多学科的协作ꎬ在疾

病诊断、治疗及随访工作中发挥着巨大作用ꎮ 肝胆胰

外科 ＭＤＴ 由欧美发起ꎬ如今在国内也进入了快速发

展模式ꎬ包括我院在内的目前国内多数胰腺中心设有

配套的 ＭＤＴ 团队ꎬ其通过提高良恶性病变鉴别率ꎬ最
大程度降低漏诊率和误诊率ꎮ 但在大力发展 ＭＤＴ 的

同时ꎬ我们需对纳入病例进行合理筛选ꎬ避免不必要

的医疗资源浪费ꎮ 此外ꎬ如何在我国将 ＭＤＴ 常态化、
全面提高肝胆胰疾病诊治水平仍充满挑战ꎮ

图 ７　 ＩｇＧ４￣ＲＤ(ＡＩＰ / ＩｇＧ４￣ＳＣ)与胰腺癌 / 胆管下段癌鉴别流程图[１６]

ＩｇＧ４￣ＲＤ:ＩｇＧ４ 相关性疾病ꎻＡＩＰ:自身免疫性胰腺炎ꎻＩｇＧ４￣ＳＣ :ＩｇＧ４ 相关性硬化性胆管炎ꎻＯＯＩ:其他器官受累
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黄疸ꎬ 糖链抗原 １９９ 升高ꎬ 胰胆管狭窄ꎬ 胰腺肿胀

Ｖｏｌ􀆰 １０ Ｎｏ􀆰 ２　 ４５　　　
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