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  患者,男,64岁,广州市东山区人。因“上腹痛6
个月,伴纳差、黄疸3个月,加重1周”,于2014年11
月18日入院。患者6个月前无明显诱因出现上腹痛,
到中山大学附属第六医院就诊,PET-CT检查结果显

示:右侧腮腺、右侧颈部及右锁骨上淋巴结、纵膈和双

侧肺门淋巴结以及胰腺均显示肿大及代谢异常活跃,
诊断不明,予以对症支持治疗,病情稍缓解,但仍有腹

痛。3个月前,患者又出现纳差、皮肤黄染及尿黄,自
行服药(药名不详),症状无好转。1周前上述症状加

重,遂来我院就诊,门诊以“黄疸查因”收入院。病程

中,无发热、恶心、呕吐、腹泻等,患者精神及睡眠欠佳,
体重下降约5kg。既往否认“胆石症、胆囊炎、糖尿病、
肝炎、结核病、高血压病”等病史。

体格检查:T36.5℃,R17次/分,P85次/分,BP
16.36/11.44kPa;神清,全身皮肤及巩膜中度黄染,未
见蜘蛛痣与肝掌,无皮下出血点及瘀斑,右侧腮腺、右
侧颈部及右锁骨上淋巴结可触及肿大及轻压痛;心肺

检查未发现异常;上腹部轻压痛,无反跳痛及肌紧张,
全腹未触及明显肿块,肝脾肋下未及,移动性浊音

(-)。入院诊断:①黄疸原因待查;②全身多处淋巴结

肿大性质待查。
入院检查:血常规白细胞10.55×109/L,嗜酸性

粒细胞绝对值0.77×109/L,嗜酸性粒细胞百分比

7.30%,其余正常;大小便常规正常;血生化总胆红素

116.1μmol/L,结合胆红素86.5μmol/L,非结合胆红

素29.6μmol/L,总胆汁酸163.2μmol/L,白蛋白31.5
g/L,球蛋白55.9g/L,AST54U/L,γ-GT122U/L,
淀粉酶262.5U/L,其他如电解质、肾功能、心肌酶、血
脂等均正常;肿瘤标志物CA-199274.8U/ml,其他指

标如CEA、AFP、CA-125等正常;自身抗体(抗核抗

体、抗双链DNA抗体、抗SM 抗体、抗SSA抗体、抗
SSB抗体、抗 U1RNP抗体、抗Jo-1抗体及抗Sc1-70
抗体等)阴性;免疫球蛋白及补体正常,HIV抗体及梅

毒血清学试验阴性;甲状腺功能正常;甲、乙、丙、丁、戊
型病毒性肝炎标志物均(-)。胸片显示双下肺间质性

肺炎改变;磁共振胰胆管造影(MRCP)显示:①左右肝

管、肝总管、胆囊管及胆总管中上段管壁增厚、狭窄,胆
囊壁明显增厚,考虑肝门部胆管癌,累及胆囊、胆囊管

及胆总管中上段(见图1A、图1B和图1C);②胰腺稍

肿大。请肝胆外科会诊,诊断为肝门部胆管癌,建议转

外科手术治疗。患者于2014年12月2日在全麻下行

剖腹探查术,术中见肝门部胆管、胆囊、胆囊管、胰腺等

呈炎症改变,未发现肿瘤病变,行胆囊切除+胆道探查

+T管引流术。术后病理诊断:①胆囊及胆囊管壁全

层见大量淋巴细胞及浆细胞浸润,并见较多嗜酸性粒

细胞浸润、肉芽组织增生、纤维化(见图2),诊断为硬

化性胆囊炎;②肝门及胰腺上淋巴结呈反应性增生。
根据以上临床表现、影像学结果以及手术病理诊断,考
虑患者可能患继发性硬化性胆管炎(secondaryscle-
rosingcholangitis,SSC)。进一步行血清IgG4检查,
结果为阳性(140mg/dl);加做胆囊壁标本免疫组织化

学染色,显示大量IgG4阳性浆细胞浸润(>10/hpf)
(见图3)。给予强的松每天30mg口服,1个月后患者

黄疸症状及肝功能、淀粉酶以及肺部、腮腺、淋巴结病

变基本恢复正常;强的松逐渐减量,维持治疗。最后诊

断:IgG4相关硬化性胆管炎(IgG4-associatedscleros-
ingcholangitis,IgG4-SC)。

图1 MRCP影像表现

注:A:左右肝管管壁增厚,管腔狭窄;B:胆囊壁明显增厚;C:胆总管管壁增厚,管腔狭窄
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图2 胆囊及胆囊管壁病理切片(HE10×40)
注:全层见大量淋巴细胞及浆细胞浸润,并见

较多嗜酸性粒细胞浸润(如图箭头所示,从上

至下依次为淋巴细胞、嗜酸性粒细胞、浆细胞)

图3 胆囊壁免疫组织化学染色(10×40)
注:显示大量IgG4阳性浆细胞浸润(>10/hpf)

讨论

硬化性胆管炎(sclerosingcholangitis,SC)是一类

以慢性胆管炎症和闭塞性纤维化为病变特征的胆汁淤

积性疾病。SC分为原发性硬化性胆管炎(primary
sclerosingcholangitis,PSC)和SSC。PSC病因不明

确,其发病机制多认为与自身免疫有关,且多数合并有

炎症性肠病。而SSC发病有明确的病因,主要包括胆

道疾病手术损伤、胆管结石、胆道感染、肝外胆管肿瘤、
缺血性胆管炎(肝移植等相关)、免疫因素(自身免疫性

胰腺炎、嗜酸性粒细胞胆管炎等)等[1-3]。近年来SSC
的病因得到不断补充,其中IgG4-SC作为SSC的病因

已经得到欧洲和美国学者的普遍认同[3]。
IgG4-SC在临床研究与报道均很少,笔者搜索了

中国期刊全文数据库,仅检索到3篇病例报道及10余

篇相关综述文献。因此,在临床上很容易被忽视。
IgG4-SC主要见于老年男性,大多在50岁以后发病,
常以胆汁淤积性黄疸伴腹部不适或腹痛就诊,其生化

学特点及胆管影像学表现与PSC相似,但容易误诊为

肝门部胆管癌、胆道结石、胆总管癌等。IgG4-SC可伴

有其他脏器受累,最常受累器官为胰腺,其他受累器官

包括唾液腺、腹膜后、淋巴结、肾脏等。IgG4-SC的特

征为血清IgG4水平升高,胆管周围浆细胞、淋巴细胞

浸润,胆管周围纤维化和嗜酸性粒细胞浸润,闭塞性脉

管炎及IgG4阳性的浆细胞浸润[3]。IgG4-SC的治疗

采用糖皮质激素,首选强的松30~40mg/d,维持2~4
周后,每周减量5mg,逐渐减量至维持剂量(5~7.5
mg/d),疗程2~3个月。

  目前IgG4-SC的诊断可采用IgG4-SC专业研究

人员组成的工作组制定的临床诊断标准[4]:①胆管成

像显示弥漫性或节段性肝内和/或肝外胆管狭窄、胆管

壁增厚。②血液检查显示血清IgG4的浓度≥135
mg/dl。③自身免疫性胰腺炎,IgG4相关泪腺炎,或与

IgG4相关的腹膜后纤维化。④组织病理学检查显示:
A、显著的淋巴细胞和浆细胞浸润及纤维化[5-6];B、
IgG4阳性浆细胞浸润:IgG4阳性的浆细胞≥10/hpf;
C、轮辐状纤维化;D、闭塞性静脉炎。符合①+③ 或①
+②+④A、B或④A、B、C或④A、B、D即可明确诊

断。
本例患者有如下特征:①老年男性患者;②上腹痛

6个月,伴黄疸3个月入院;③实验室检查显示胆汁淤

积性黄疸表现,血清IgG4水平升高;④影像学检查显

示肝门部胆管以及胆囊管、胆总管中上段管壁增厚、狭
窄,误诊为肝门部胆管癌,但经手术探查排除了胆道系

统及胰腺的肿瘤性疾病,并经术后病理检查提示胆囊

及胆囊管壁全层见大量淋巴细胞及浆细胞浸润;⑤伴

有胰腺、腮腺、淋巴结、肺脏受累;⑥排除了其他具有胆

汁淤积性黄疸表现的疾病;⑦激素治疗疗效显著。综

合上述特征,本例患者完全符合IgG4相关硬化性胆管

炎临床诊断标准(满足诊断标准中的①、②、④ A、B)。
由此病例我们得出以下体会:对于临床上具有较长时

间胆汁淤积性黄疸表现的患者,如通过常规检查尚不

能明确诊断者,应将较少见的疾病如IgG4-SC等考虑

到鉴别诊断之列,进一步行相关检查,尽早明确诊断,
以便实施相应治疗,解决患者的痛苦。
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