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自身免疫性胰腺炎 43 例诊治分析
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摘要：目的  总结我院自身免疫性胰腺炎的临床特点并进一步探讨其诊治经验。方法  回顾性分析我院 2011 年 1 月 - 2014

年 6 月收治的 43 例自身免疫性胰腺炎患者的临床资料。结果  43 例中，男女比例 4.4 ∶ 1，年龄平均 (57.4±12.0) 岁。首

发症状为黄疸 25 例 (58.1%)，腹部不适 16 例 (37.2%)，纳差 2 例 (4.7%)，就诊时体质量明显减轻 22 例 (51.2%)。白蛋白 /

球蛋白比值＜ 1.5 的有 38 例 (88.4%)，血清淀粉酶增高 5 例 (11.6%)，CA19-9 ＞ 100 U/ml 7 例 (16.3%)，γ- 球蛋白阳性率

93.3%(14/15)，IgG4 阳性 90.7%(39/43)。CT/MRI 提示胰腺弥漫性肿大 28 例 (65.1%)，局限性肿大 15 例 (34.9%)。PET/CT 正

确诊断率为 58.3%(7/12)。行手术治疗 5 例 (11.6%)，激素治疗缓解率 100%(43/43)，6 例过早停药复发。结论  结合临床症状、

血液学及影像学检查可提高自身免疫性胰腺炎的正确诊断率，必要时可行针刺细胞学检查或激素诊断性治疗，标准的激素

治疗仍然是自身免疫性胰腺炎的首选。
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Abstract: Objective  To clarify the clinical characteristics of autoimmune pancreatitis (AIP) and explore the experience of diagnosis 
and treatment. Methods  Clinical data about 43 patients with a diagnosis of AIP in Chinese PLA General Hospital from January 1, 
2011 to June 1, 2014 were retrospectively analyzed. Results  The ratio of male to female was 4.4:1 with an average age of 57.4±12.0 
years old in 43 patients with AIP. Obstructive jaundice was the most frequent initial symptom (58.1%), followed by abdominal 
discomfort (37.2%) and anorexia (4.7%). More than half of patients were complicated with weight loss (51.2%). The albumin/
globulin ratio of 38 (88.4%) patients’ serum was lower than 1.5, serum amylase increased in 5 cases (11.6%) and serum CA19-9 
level above 100 U/ml occurred in 7 patients (16.3%). Serum immunoglobulin G4 levels were elevated in 39 cases (90.7%) and serum 
gamma globulin levels were elevated in 14 (93.3%) cases. Diffuse swelling of the pancreas was found in 28 patients (65.1%) and 
segmental swelling of the pancreas in 15 cases (34.9%). The correct rate of diagnosis upon PET/CT was 58.3% (7/12). The incidence 
of benign disease post-operation for a presumed malignancy was 11.6% (5/43). The remission rate of steroid-treated AIP was 100% 
and the relapsing rate within 12 months was 14.0% (6/43) without maintenance therapy. Conclusion  Combining clinical symptoms, 
blood test, computed tomography (CT) and magnetic resonance (MR) findings together can effectively increase the correct diagnosis 
rate of AIP. When a diagnosis of AIP is highly suspected, a biopsy is recommended, and a short course of steroid treatment should be 
considered if the biopsy does not reveal features suspicious for malignancy. The standard treatment for AIP is steroid therapy.
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		  自 身 免 疫 性 胰 腺 炎 (autoimmune pancreatitis，

AIP) 是 种 罕 见 病， 由 日 本 学 者 Yoshida 等 [1] 于

1995 年正式命名，是一类由自身免疫介导，以淋

巴细胞、浆细胞浸润为主且胰腺纤维化、肿大、

胰管不规则狭窄为特点的慢性胰腺炎。临床表现

多样化，多数患者以梗阻性黄疸就诊，因其很难

与胰腺癌、胆管癌及原发性硬化性胆管炎鉴别，

最近越来越受到重视，并被大家所认识 [2]。本文通

过回顾性分析解放军总医院收治的 43 例 AIP 患者

的临床资料，旨在提高对该疾病的认识，规范 AIP

的诊断与治疗。

资料和方法

1	 资料　解放军总医院 2011 年 1 月 - 2014 年 6

月收治的 43 例 AIP 患者。

2	 诊断标准　参照美国 Mayo 医学中心 2006 年推

出的 HISORt 标准 ( 组织学、影像学、血清学、其
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他器官受累情况、对激素治疗的反应 )、日本和韩

国 2008 年共同制定的亚洲标准和国际胰腺病协会

2010 年制定的国际标准。诊断标准主要包括以下

5 个方面 ：1) 影像学 ：胰腺弥散性 / 局限性 / 局灶

性增大，有时伴有包块和 ( 或 ) 低密度边缘 ；弥散

性 / 局限性 / 局灶性胰管不规则狭窄，常伴有胆管

狭窄。2) 血清学 ：血清 IgG 或 IgG4 升高 ；其他自

身抗体阳性。3) 胰腺外器官受累 ：肝门部或肝内胆

管狭窄、泪腺或涎腺受累、肺门淋巴结肿大、腹膜

后纤维化等。4) 组织病理学 ：病理所见为淋巴浆细

胞硬化性胰腺炎，免疫组化显示 IgG4 阳性细胞＞

10 个 / 高倍视野 ；胰腺导管周围有大量中性粒细胞

浸润并导致导管上皮损害。5) 激素疗效 ：激素治疗

后胰腺和 ( 或 ) 胰腺外表现迅速消退或明显改善。

3	 研究方法　收集上述 43 例患者的临床资料，包

括性别、年龄、症状、胆红素、白蛋白、球蛋白、

淀粉酶、CA19-9、IgG 亚型测定、自身抗体测定、

影像学特点以及治疗方案等。

结　果

1	 一般资料　43 例中，男性 35 例 (81.4%)，女性

8 例 (18.6%)，男女比例 4.4 ∶ 1，年龄 (57.4±12.0)

岁，首发症状为黄疸 25 例 (58.1%)、腹部不适 16

例 (37.2%)、纳差 2 例 (4.7%)，就诊时体质量明显

减轻 22 例 (51.2%)。

2	 血液学检测　合并白蛋白 / 球蛋白比值＜ 1.5 的

有 38 例 (88.4%)， 血 清 淀 粉 酶 增 高 5 例 (11.6%)，

CA19-9 ＞ 100 U/ml 7 例 (16.3%)，γ- 球蛋白阳性

率 93.3%(14/15)，IgG4 阳性率 90.7%(39/43)，自身

抗体中抗核抗体阳性率 18.2%(4/22)。

3	 影像学检查　CT/MRI 提示胰腺弥漫性肿大 28

例 (65.1%)，局限性肿大 15 例 (34.9%)，PET/CT 正

确诊断率为 58.3%(7/12)。弥漫性 AIP 的 CT 典型表

现为胰腺弥漫性肿大成“腊肠样”，胰腺实质密度

降低，动态增强扫描可见均匀、延迟强化 ；部分

患者胰周出现界限清晰、平整的低密度包膜样边

缘，是 AIP 的特征性表现 ( 图 1)。局灶性 AIP 的典

型表现为低密度肿块，动态增强后肿块可见延迟、

均质强化。MRI T1 加权显示胰腺弥漫性增大或局

灶性肿块，呈略低信号，T2 加权呈稍高信号 ( 图

2)，可见胰周低信号包膜样边缘 ；动态增强扫描

动脉期无强化或轻度强化，门脉期或延迟期出现

强化 ；典型磁共振胰胆管造影 (magnetic resonance 

cholangiopancreatography，MRCP) 表现为主胰管较

长、多发的不规则狭窄，可伴有胆管狭窄，呈硬

化性胆管炎表现。

4	 治 疗　 术 前 误 诊 为 胰 腺 癌 行 手 术 治 疗 5 例

(11.6%)，其中 3 例胰十二指肠切除术，术后病检

证实为 AIP ；2 例术中行穿刺细胞学检查证实后行

胆肠吻合术。43 例诊断明确后均使用激素治疗，

10 ~ 60 mg/d，病情缓解率 100%(43/43)，6 例由于

过早停药复发，经重新激素治疗后缓解。

图 1　AIP胰腺CT动脉期表现
图 2　AIP胰腺MRI T2加权像表现
Fig. 1　CT feature of arterial phase in AIP
Fig. 2　MRI feature of T2WI in AIP

讨　论

		  近年 AIP 的发病率有逐年升高趋势 [3-5]。AIP

主要分为两类，1 型与 IgG4 高表达有关，2 型与粒

细胞上皮损害有关。具体病因以及普通人群的流

行病学情况仍不甚清楚 [6-8]。我国主要为 1 型，多

发生在中老年男性。1 型 AIP 具有较高的复发率，

6 个月 ~ 1 年复发率为 30% ~ 50%[9]。日本 AIP 主

要以梗阻性黄疸 (33% ~ 59%)、腹痛 (32%) 就诊，

就诊时出现体质量减轻的仅有 15%[10]。而我们的

研究发现患者就诊时体质量减轻高达 51.2%，说明

我国患者诊断清楚时多已病程较长，早期出现腹

胀、背痛、纳差、乏力等不典型症状时很难被发现，

因胰外脏器损伤就诊时更难被诊断，这与我国人

群认识不足有一定关系。有学者将既往慢性胰腺

炎的标本重新进行免疫组化，发现很多实为 AIP ；

作为临床医生，与胰腺癌鉴别并能正确做出诊断

是最重要也是最具挑战性的 [11-12]。目前 AIP 的诊

断标准主要有 HISORt 标准、亚洲标准和国际标准，

但每个标准均有其局限性 [13-16]。实际操作过程中

3 种诊断标准应相互补充、为临床所用，而不是仅

利用其中某一标准。

		  我们发现本组病例中合并白蛋白 / 球蛋白比值＜

1.5 的有 38 例，胰腺其他疾病并无此现象，提示

白 / 球倒置可能是免疫性疾病的一个危险信号，因

此检测白蛋白 / 球蛋白比值有助于诊断 AIP。此

外，AIP 鲜有淀粉酶增高或 CA19-9 ＞ 100 U/ml。

本组仅有 11.6% 的患者血清淀粉酶增高，16.3%
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的患者血 CA19-9 ＞ 100 U/ml，这有助于与急性

胰腺炎、胰腺癌鉴别。AIP 的特征性血液学检验是

IgG4、γ- 球蛋白以及自身抗体，本组病例 IgG4、γ-

球蛋白的阳性率均＞ 90%。有学者认为单独检测

CA19-9 或 IgG4 都不十分准确，CA19-9 ＜ 74 U/ml

和 IgG44 ＞ 1.0 g/L 有助于鉴别胰腺癌，联合检测

CA19-9 和 IgG4 具有更高的特异性和敏感性 [17]。

但目前在我国，依然有很多单位不提供 IgG4 等

项目的检测，且 PET/CT 的费用较昂贵。该疾病

尤其是局限性肿大的 AIP 主要需与胰腺癌鉴别，

CA19-9 正常或增高不明显的且合并白蛋白 / 球蛋

白比倒置，CT/MRI 见胰腺肿大而无胰腺密度明显

降低者高度怀疑 AIP，再应用 IgG4 及自身抗体等

检验进一步明确 [18-20]。ERCP 脱落细胞学检查或经

皮穿刺活检具有较高的特异性，但阳性率较低且

有创伤，临床上很难普及，必要时可以使用短时

间的激素诊断性治疗 [21]。

		  早期干预可以有效保护受累器官的功能，发

病 2 年的时间窗口尤为重要，因为 AIP 即便没有

症状，仍然会消弱胰腺的内分泌功能，AIP 的反

复发作可以演变成慢性胰腺炎、胰腺萎缩、胰管

结石等 [22]。至于 AIP 是否会恶变仍未定论。最近

Hart 等 [23] 通过前瞻性研究发现，AIP 并未增加癌

变的风险。虽然有些 AIP 具有自限的特点，但激

素仍是其标准治疗方案。使用激素治疗的适应证

主要包括梗阻性黄疸、腹痛、背痛以及出现胰外

脏器的症状。激素治疗之前可以进行胆汁引流治

疗梗阻性黄疸，糖尿病患者需要控制好血糖。关

于激素的用量尚有争议 [14,24]。日本指南推荐口服泼

尼松剂量从 0.6 mg/(kg·d) 开始，维持 2 ~ 4 周，再

根据临床变化、血液生化检测、影像学复查每 1 ~

2 周递减 5 mg ；到达 2.5 ~ 5 mg/d 的目标维持剂量

至少需要 2 ~ 3 个月 ；激素撤离需要依据每个人的

具体病情而定，持续 3 年影像学、血清学检查改

善的患者方可考虑激素撤离。重新使用激素或激

素加量可以有效治疗 AIP 的复发，激素抵抗的患

者可以使用免疫抑制剂。由于激素的治疗，AIP 的

短期预后尚可 ；但长期预后尚不清楚，与很多不

确定因素有关，比如复发、胰腺内外分泌功能不

全以及恶变 [24]。

		  总之，结合临床症状、血液学及影像学检查

可提高 AIP 的正确诊断率，必要时可行针刺细胞

学检查或激素诊断性治疗，标准的激素治疗仍然

是 AIP 的首选。
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织化学检查确定原发病灶。

		  近年来，有关骨髓转移癌的报道较多，据统

计原发灶不明的骨髓转移癌可达 30% 以上 [10-12]。

之所以数量多可能有以下几点原因 ：1) 癌症转移

途径和规律复杂，进展方式难以预测 ；2) 原发灶

隐匿或退化，或转移灶的生长超越其母瘤 ；3) 肿

瘤转移可开始于原发肿瘤生长的早期。当原发肿

瘤开始生长时，具有转移潜能的癌细胞已可能发

生转移 ；4) 患者原发肿瘤临床表现不明显 ；5) 有

些肿瘤如乳腺癌、前列腺癌与性激素有关，妇女

在闭经后原发癌可自行消退，但转移癌仍可进展 ；

6) 骨髓转移癌细胞形态以原发肿瘤的组织学类型

不同而不同，这类细胞大多为分化差、形态变异

大，难以分类 ；7) 一旦骨髓中发现肿瘤细胞，提

示病情发展到晚期阶段，预后差，多数患者已放

弃治疗，也就无从追踪起源 [13-15]。

		  诊断转移癌仅仅依靠细胞学检查是不充分

的，随着越来越多的实验室方法改进创新，如免

疫组织 ( 细胞 ) 化学染色、基因诊断、流式细胞术、

PCR 或 RT-PCR 等，将有助于 MCBM 的确诊及原

发灶的寻找 [16-18]。当前，骨髓细胞学检查仍是诊

断非造血系统肿瘤骨髓转移简便、敏感、价廉的

常用实验室方法。血常规、血生化及肿瘤标记物

异常对骨髓转移癌的诊断有一定的帮助。
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