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自身免疫性胰腺炎(附5例报告) 

程 瑾，孙燕萍，刘慧君，杜湘珂 

(at京大学人民医院放射科 北京 10o044) 

【摘 要】 目的：分析自身免疫性胰腺炎(autoimmtme pancreatitis，AIP)患者的影像学表现、临床特征、血清学检查及病理 

学结果。方法：从2004年 12月一2008年 11月，回顾分析了5例AIP病例，其中3男2女，平均年龄为58．2岁(范围：54～ 

65岁)。诊断标准符合Kim标准及修订的日本标准。结果：5名AIP患者的临床表现包括：黄疸(5／5)、腹痛(2／5)及糖尿病 

(3／5)。实验室检查：2名患者血沉增快；3名患者IsG水平升高；4名患者 CA19．9升高。CT表现：胰腺弥漫肿大(4／5)或胰 

头肿块(1／5)；MRCP表现：胆总管下段狭窄(5／5)；ERCP表现：主胰管弥漫性狭窄和胆总管局限性狭窄。4名患者因怀疑 

胰腺癌而进行了开腹探查手术，此4名患者的病理表现为MP特征性的胰腺淋巴浆细胞浸润及纤维化。2名患者接受了 

糖皮质激素治疗，胰腺肿大减轻。其中1名患者在激素减量过程中复发，再次给予激素治疗后 2次好转。结论：AIP的影 

像学表现具有一定特征性。综合分析其影像学表现、临床症状、血清学检查及对激素治疗的反应等因素可以对 AlP作出 

早期正确诊断，以避免不必要的开腹手术。 
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Autoimmune pancreafitis(report of 5~ases) 
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【Abstract】 Objective：Analysis the imaging features，chnical appearances，serum and histologic characteristics of autoimmtme pancre· 

afifis(AlP)．Methods：There are 5 cases of AIP from December 2004 to November 2008 have been reviewed retrospectively．3 male and 

2 female patients，average age is 58．2 years old(range：54～65 years)．Diagnostic criteria accord with the Kim et al Criteria and the 

Revised Japan Criteria．Results：Clinical appearances include jatmdice(5／5)，abdominal pain(2／5)and diabetes mellitus(DM)(3／ 

5)．Hevated ESR，se删 IgG and CA19—9 were found in 2，3，and 4 eases，respectively．CT presents diffuse enlargement(4／5)orfo— 

cal mass(1／5)of pancreas．MRCP shows stricture of distal common bile duct(5／5)．ERCP presents diffuse irregular strictures of main 

pancreatic duct and focal stricture of common bile duct．Open surgery in 4 patients and histologie results are characteristic lymphoplasma— 

cytie inf'dtration andfibrosis ofpancreas．Steroidtherapyin 2 patients，both had obvious responses to steroidmedicine．One case recurred 

and turned better again百ven steroid thempy．Conclusion：There are characteristic imaging features ofAlP．The accurate diagnosis ofAIP 

based on imaging features，clinical appearances，sertl／n examinations and response tO steroid therapy may help to avoid unnecessary 

surgery· 

【Key words】 Autoima~tme pancreatitis；Diffuse enlargement of pancreas；Stricture of main pancreatic duct 

自身 免疫性胰腺炎 (autoimmune pancreatitis， 

AIP)是一种特殊类型的慢性胰腺炎。其发病率低， 

仅占慢性胰腺炎的4％～6％左右l1．2 J，与一般的慢 

性胰腺炎在影像学表现有很大不同，而与胰腺癌无 

论在临床表现还是在影像学表现上有一定相似之 

处，故早期误诊率较高。本文通过分析 5例 自身免 

疫J生胰腺炎患者的影像学特征，结合其临床、血清 

学、病理学表现及对激素治疗的反应等因素，旨在早 

期正确诊断AIP，避免不必要的外科手术，特别是胰 
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腺切除手术[3]3。 

1 材料与方法 

从 2004年 12月 一2008年 11月，对 5名 AIP患 

者进行了回顾性分析。其中男性 3名，女性 2名，年 

龄 54 65岁，平均年龄 58．2岁。均无长期饮酒史。 

所有患者接受了 CT、MRCP、血清 CA19．9水平的检 

查。3名患者接受了血清 IgG、血沉及 ANA水平的 

检查。1名患者接受了 ERCP检查。4名患者接受 

了胰腺活组织检查。2名患者接受了糖皮质激素治 

疗。 
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AIP的诊断标准符合Kim标准及修正的日本标 

准[1·2l。具体为：特征性 Cr表现(胰腺弥漫性或局 

限性肿大)，并包括以下标准(>=1)：① 组织病理 

学标准：淋巴浆细胞浸润及纤维化；② 血清学标准： 

IgG／7球蛋白水平增高或自身抗体出现；③ 对激素 

治疗有反应。 

2 结果 

5名AIP患者的临床症状、CT显示的胰腺增大 

方式、胆总管及主胰管狭窄特征、血清学检查结果、 

表 1 5例AIP患者的临床资料 

SS=干燥综合征，PBC=胆汁淤积性肝硬化 

诊断依据及治疗等情况，见表 1。 

病例 1：男性，54岁，黄疸。实验室检查：TBIL 

161．10tnnol／L(1．7～25．7tanol／L)，DBIL 79tnnol／L 

(1．7～13．7ttmol／L)。IgG 24．7g／L(6．9—16．18tnnol／ 

L)，血沉 28ram／h(男性：0 15mm／h，女性：0 20ram／ 

h)。CA19。9 149．6KU／L(0 37KU／L)。CT(图 lA)： 

胰腺弥漫肿大，延迟期扫描胰周可见“胶囊状”低密 

度环状影。MRCP(图 1B)：胆总管远段狭窄，胆道梗 

阻。由于怀疑“全胰癌”，进行了开腹探查术。术中 

发现胰腺弥漫肿大、质地坚硬，但与周围组织分界清 

楚。术中胰腺穿刺活检，病理结果(图 1C)：淋巴浆 

细胞浸润、间质纤维化。该患者接受了胆肠吻合术， 

术后未接受激素治疗。术后3年余(随访时间为47 

个月)复查 CT显示胰腺肿大程度及增强方式无变 

化。 

病例2：患者男性，57岁，黄疸、上腹胀痛、血糖 

升高。有干 燥综 合 症病 史。实 验 室检 查：TBIL 

372．2~mol／L、DBil 261．6ttmol／L、CA19．9正常，CT：胰 

腺弥漫肿大；MRCP：胆总管下段狭窄。开腹探查术 

中穿刺活检，病理：变性纤维组织及多量纤维浆细胞 

浸润。遂行胆肠吻合术。术后未接受激素治疗。该 

名患者随访 20个月，复查胰腺肿大程度同前。 

病例 3：女性，65岁，黄疸，血糖升高。实验室检 

查 ：TBil 76．4tnnol／L、DBil 80．6ttmol／L、CA19．9 

182．6／~mol／L。CT(图 2A)：胰腺弥漫肿大；MRCP(图 

2B)：胆总管下段狭窄。开腹探查术中活检结果提示 

(图2C)：问质纤维化，灶状淋巴细胞浸润。行胆肠 

吻合术。此后患者接受初始量为甲强龙40mg qd激 

素治疗，逐渐减量，3个月停用。随诊 20个月后 CT 

】570 

显示胰腺明显缩小(图2D)。 

病例4：男性，55岁，黄疸，腹痛，血糖升高。有 

胆汁淤积性肝硬化病史。实验室检查：TBil 448ttrno1／ 

L、DBil 342tnnol／L、血 沉 28mm／h、CA19．9 49．46KU／ 

L、IgG正常、ANA(一)。CT(图3A)：胰腺弥漫肿大。 

ERCP(图3B)：主胰管弥漫性不规则狭窄，胆总管远 

段狭窄。患者接受了胆总管支架置人术及激素治 

疗。激素初始量为甲强龙40mg qd，逐渐减量。此后 

患者梗阻性黄疸解除，血沉降至正常。3个月后(患 

者已停用激素)，复查 CT(图 3C)：胰腺肿大明显减 

轻。此后将胆总管支架取出。8个月后 ，患者再次出 

现黄疸，复查血沉 41mm／h、IgG 12．9g／L、CA19—9 

332．6 KU／L。CT(图 3D)：胰腺再次出现弥漫性肿 

大。再次给予激素治疗，并再次放置胆管内支架。 

治疗 1个月后，患者血沉降、I 降至正常，CA19—9降 

至 46．51KU／L，胆道梗阻缓解。此后激素逐渐减量， 

并维持在 10mg／'天。随访 23个月后，CT显示患者胰 

腺大小正常。 

病例 5：女性，6O岁，黄疸。实验室检查：TBil 

39．8ttmol／L、DBil 22．3tmaol／L、CA19—9 52．59KU／L、血 

沉 20mm／h、IgC 17．8g／L。CT(图4A，4B)：胰头肿大， 

胆道梗阻，胰腺体尾部胰管扩张。MRCP提示胆总管 

下段狭窄，胆道梗阻。因怀疑胰头癌，患者接受了开 

腹探查术，穿刺活检病理：纤维化及淋巴细胞浸润。 

遂进行了胆肠吻合术，术后未接受激素治疗。随访 

27个月，CT提示胰头肿大程度无著变。 

3 讨论 

AIP是一种特殊类型的胰腺炎，Sarles等_4 J在 

l961年首先描述了此病，为一组伴有高 球蛋白血 
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及自身抗体的出现。文中病例中有2名患者分别患 

有干燥综合症和胆汁淤积性肝硬化。3名患者 IgG 

升高，其中一名随在激素治疗后 IgG水平下降。其 

它血清学检查还包括CA199的升高L7 J。文中5名患 

者 CA19—9水平均升高，其中一名患者经过激素治疗 

后复查 CA19—9水平亦下降。 

3。1．1 Alp的影像学特征 影像诊断学在Alp的诊 

断中起到了关键的作用。其通常是首先提出Alp诊 

断可能的检查方法。 

3．1．2 CT表现 Alp在CT检查中可分为弥漫型和 

局限型。弥漫型 CI1表现为胰腺弥漫肿大，通常表 

现为“香肠样”肿大【3J3。这与大体病理所提示的显著 

的胰腺实质肿胀一致。局灶型Alp表现为局限性肿 

块，通常累及胰头部，呈相对高或等密度。胰周淋巴 

结轻度肿大及胰腺小叶的消失比较常见[3 3。胰腺周 

围脂肪的浸润不常见。胰腺实质钙化及胰管内结石 

也很罕见。 

另一个特征性的 CT征象为胰腺实质的延迟强 

化特点。与脾脏比较，早期强化呈相对低密度，而延 

迟期密度逐渐升高。延迟强化的特点可能与淋巴细 

胞浸润及纤维化有关[8j8。对于炎症活动期的Alp， 

动脉期及延迟相均可在胰腺周围发现一个“胶囊样” 

的低密度环，与胰周脂肪有着清楚的分界，反应胰腺 

表层的脂肪浸润。 

文中共有4例患者为弥漫型Alp，1例为局限型 

Alp。胰腺肿大、边界清晰、延迟强化特征很典型，部 

分患者延迟相CT可见胰周“胶囊状”低密度环状影 

(图 lA，2A)。 

3．2 ERCP表现 

AlP的特征性表现为阶段性或弥漫性的主胰管 

狭窄。胆总管、肝总管，甚至肝内胆管可出现类似的 

缩窄性病变。文中有 1例患者行 ERCP检查，胰管 

的弥漫不规则狭窄以及胆总管下段的局限型狭窄显 

示清晰。该患者并在 ERCP引导下接受了胆总管下 

段支架的治疗。 

3．3 MRCP表现 

MRCP的作用是以无创性方法来评价胰胆管解 

剖。但用来评价AlP，其作用是有限的，主要因为其 

对比度及分辨率均低于 ERCP，这严重的限制了其发 

现胰管病变的能力。文中5名患者均进行了MRCP 

检查，提示了胆总管下段的狭窄和胆道梗阻，但对胰 

管的显示欠佳。Alp的临床表现：Alp的临床表现 

多种多样，通常表现为无痛性黄疸、体重下降以及腹 

痛。腹痛通常是轻微的而且持续时间多变，通常持 
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续数周或数月。患者极少出现类似急性胰腺炎的急 

性腹痛。黄疸出现率高达 70％ ～80％，通常与伴发 

的胆总管远端狭窄相关 2。这些症状成为将 Alp误 

诊为胆胰管恶性肿瘤的因素之一。临床表现还包括 

糖尿病。一些研究中，大于60％的Alp患者同时伴 

有糖尿病L9J。本文中所有 5名患者均表现为梗阻性 

黄疸，3名出现糖尿病，2名有腹痛的症状。 

3．4 AlP的病理表现 

本文中共 4名患者有组织学检查结果，均表现 

为淋巴细胞的浸润及纤维化 ，符合文献中提示的特 

征性病理表现。但也有文献指出，虽然 AlP主要是 

淋巴细胞的浸润，但也可以发现中性粒细胞及嗜酸 

性粒细胞。通过免疫组化进行进一步的研究，发现 

淋巴细胞群落包括主要为 CD4+的T淋巴细胞及少 

量但可以检测到的 CD8+的 T淋巴细胞及 B细 

胞_l。。。病理上另外的重要表现是无胰腺导管扩张、 

钙化等慢性胰腺炎的表现。 

3．5 AIP的诊断标准 

国际上有多种 AlP的诊断标准，并未得到最终 

的统一。最初的诊断标准为 日本胰腺学会在 2002 

年制定的JPS标准Ḧ 。此诊断标准如下：弥漫性主 

胰管狭窄及胰腺增大并符合以下至少一条标准：① 

血清学标准：血清了球蛋~／[gG升高或自身抗体的 

出现；②组织学标准：淋巴浆细胞浸润及纤维化。但 

是，日本胰腺学会(JPS，2o02)的诊断标准没有涵盖 
一 些临床可疑 AlP的病例。例如有的病例并不完全 

符合JPS的诊断标准，但对激素治疗有良好的反应。 

针对上述情况，一些修正或新的诊断标准陆续出现。 

包括修正的日本标准和 Kim标准【2,3J，这两个标准 

的重点在影像学检查。还包括 Mayo的 HISOTt标准 

(组织学、影像学、血清学、其它器官受累情况、对激 

素治疗的反应)以及侧重于组织学结果的意大利标 

准【12J。本文中的5个病例符合修正的日本标准和 

Kim标准。 

3．6 治疗和预后 

Alp对激素治疗有效。本文 2名患者接受了激 

素治疗，CT复查均效果显著(表现为胰腺缩小)， 

IgG、血沉、CA19—9等血清学指标随之降低。1名患 

者随诊 23个月未见复发。另一名患者激素治疗 3 

个月后，效果显著；但 8个月后出现复发，给予激素 

治疗后再次缓解。文献中治疗方案为波尼松 3O～ 

40mg／~[ J，症状缓解后，逐渐减量至 5mg／天。本 

文中另外 3名患者未接受激素治疗，随诊 20—47个 

月，复查 CT显示胰腺肿大程度无变化。文献指出， 
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大部分患者都可以得到持续的临床缓解，一部分患 

者需要 5～lOmg／天的激素进行维持治疗。由于 AIP 

的发现时间较短，故其长期预后仍未确定。 

AIP的影像学表现具有一定的特征性，结合血 

清学检以及对激素治疗的反应等因素，旨在早期、正 

确诊断AIP，从而避免不必要的手术，特别是胰腺切 

除手术的发生。 
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[13] Ha~nl KB，hn YH，Lee C，et a1．Loss of TGF—beta Signaling eoll— 

tributes to autoinmlune pancreatitis[J]．J Clin Invest，2OOO，105：1057 

— 1065． 
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妇中约为 1／700，但新生儿罕见 J。在胎儿发育的任何时期 

发现此类病变，均应该做进一步的产前诊断，有条件时应检 

查胎儿的染色体，有染色体异常或病变较严重时均应引产处 

理_3 J。颈部囊状淋巴管瘤的超声特征为 ：①胎儿颈部可探及 

囊性回声，内有或无分隔；②胎儿可有全身水肿。本例中，胎 

儿颈部水囊瘤为有分隔水囊瘤(septated cystic hygromas)此种 

类型水囊瘤的典型超声表现为多房性肿块 ，内有明显的分隔 

光带，有时仅可见中央单一的分隔光带将囊分为左、右两半。 

囊肿一般较大，最多见于颈背部，偶可位于颈前部、腋窝及纵 

隔内HJ。胎儿全身皮下组织水肿表现为：整个胎体被一层低 

回声带包绕，有人称之为“外套样”水肿(“space-suit”hydrops)。 

虽然颈部的水囊瘤是致死型Turner综合征的典型表现，但并 

不是所有颈部水囊瘤的胎儿都是致死型 Turner综合征，只有 

70％的颈部水囊瘤为致死型 Turner综合征，另 5％为 18一三 

体，5％为21 三体，约 20％的胎儿染色体核型无异常。胎儿 

其他部位的囊状淋巴管瘤，如前腹部褒状淋巴管瘤染色体异 

常的发生率较低，此种囊状淋巴管瘤不必行胎儿染色体核型 

分析 6J6。 
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