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!"病例介绍

患者#男#"%岁#因)腹痛*尿黄 %' 余天+于 %'!(H

'+H'R 入院( 患者 %' 余天前无明显诱因出现腹痛#

可自行缓解#伴尿黄#未就诊( 后因尿黄加重#伴身

目黄染#大便呈陶土色#到当地医院就诊#查肝功能&

谷丙转氨酶 !'R baW#谷草转氨酶 )! baW#血清
!

H谷

氨酰基转移酶 !R- baW#碱性磷酸酶 !*% baW#予护

肝及中药治疗#症状未见明显好转( 遂至我院行进

一步治疗( 患者既往有脑梗死病史'有高血压*糖尿

病史#均控制良好'无胰腺炎病史( 近期体重下降约

* UG( 专科查体&全身皮肤*巩膜黄染#无出血点#未

见肝掌#未见蜘蛛痣#上腹部轻压痛#小便深黄呈浓

茶样#大便呈陶土色( 消化道肿瘤标志物*感染标志

物均未见明显异常( 腹部P;&$!%胆总管上段腔内见

一结节状软组织样密度影#大小约 ! "̀ 68c! )̀ 68#

可疑胆总管上段占位性病变并胆道梗阻( $%%胰尾

囊性占位#考虑为假性囊肿$见图 !%( 上腹部磁共

振成像$81G93:76@35/91963781G79G#<=V%及磁共振

胰胆管造影$81G93:76@35/919636F/219G7/C196@31:/GH

@1CFA#<=PM%&$!%考虑胆总管上段占位性病变并

胆道梗阻#性质待定( $%%胰尾囊性占位#考虑浆液

性囊腺瘤或胰腺导管内乳头状黏液瘤$79:@1.D6:12

C1C7221@A8D679/D593/C2158#VM<4%可能$见图 %#+%(

超声胃镜&胆总管扩张#最大直径 !' R̀ 88( 胆总管

占位#考虑为胰腺囊肿( 因患者无法配合#超声胃镜

下未能取活检( 结合临床表现及影像学检查#考虑

梗阻性黄疸表现是由于胆总管占位导致胆管狭窄所

引起#初步诊断&胆总管占位#胆管癌, 梗阻性黄疸'

-((+-
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胰尾囊性占位( 经积极治疗后身目黄染症状未明显

改善#复查转氨酶及胆红素较入院时均有明显升高(

为了明确肿瘤部位及确定下一步治疗方案#科室为

患者制作了 +d重建模型$见图 )%#显示胆管肿瘤与

周围组织无明显粘连#未侵及门静脉*肝动脉等周围

血管#目前是一个良好的手术时机( 于 + 月 !* 日为

患者行胆管癌根治术( 术中探查见肝内胆管无明显

扩张#肝外胆管全程质硬#上段明显扩张#胆总管可扪

及一大小约 ! *̀ 68 c! *̀ 68肿块#质硬#活动差$见

图 *%( 根据术中探查情况#先为患者实施肝外胆管

肿物切除术e周围淋巴结清扫术#肿物送快速病理

检查( 冰冻结果显示为炎性肿物#上下切缘均为阴

性( 遂继续为患者行高位胆肠吻合术#不扩大切除

范围#保留胰腺#提高患者术后生活质量( 患者术后

恢复良好#身目黄染逐渐消退#但肝功能指标仍然偏

高( 术后第 R 天#病理结果&$!%左*右肝管上切缘#

尾状叶上切缘*胆总管下切缘未见癌组织( $%%胆

囊内衬黏液柱状上皮#间质淋巴细胞*浆细胞*嗜酸

性粒细胞浸润( $+%淋巴结 R 枚$!% 组%#未见癌转

移$'aR%'淋巴结 -枚$!"组%#未见癌转移$'a-%( $)%

胆总管黏膜慢性炎#局部胆管上皮轻度异型增生#囊

壁纤维组织增生#全层大量淋巴细胞*浆细胞*嗜酸性

粒细胞浸润( 周围见反应性增生性淋巴结约 +枚$见

图 "%( 由于病理结果提示胆管组织中有大量免疫

细胞浸润#遂为患者行免疫球蛋白 \) 检查#结果为

) +̀ GaW( 结合患者临床表现及各项辅助检查结果#可

明确诊断为 VG\) 相关性硬化性胆管炎$VG\)H@321:3.

5623@/579G6F/219G7:75#VG\)HKP%( 患者目前规范化服

用激素治疗#肝功能在正常范围#治疗达到预期效果#

现在随访中(

胆总管上段占位#胆管狭窄 考虑胆总管上段占位性病变并胆道梗阻 胆总管梗阻合并上段占位性病变

图 !#腹部P;图像 图 %#腹部<=V图像 图 +#上腹部<=PM所见

#

"

显示胆总管占位与下腔静脉及肝固有动脉之间的关系'

#

显示胆总管占位与肝总动脉及胃十二指肠动脉之间的关系'

$

显示胆总管占

位与肝门静脉及胰十二指肠上后静脉之间的关系

图 )#+d重建后图像

可扪及一大小约 ! *̀ 68c! *̀ 68肿块#质硬#活动差

图 *#术中切除的部分胆总管

#可见黏膜慢性炎#局部胆管上皮轻度异型增生#囊壁纤维组织增

生#全层大量淋巴细胞*浆细胞*嗜酸性粒细胞浸润$QSc)'%

图 "#病理结果

-'')-
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#"讨论

VG\)相关性疾病$VG\)H@321:3. .753153#VG\)H=d%

是一种慢性*进行性*免疫介导的累及单个或多个器

官炎症性纤维化性疾病#主要表现为血清VG\) 升高

和组织特征性病理表现#如硬化*浸润等( %''! 年#

日本学者 Q1819/首次提出 VG\)H=d的命名#将此

类具有相似病理特征疾病归纳在一起!!#%"

#与 VG\)

相关的疾病几乎在每个器官系统都有描述&甲状腺*

肝胆*胰腺*冠状动脉*肾脏等!+ f""

( 由于其独特的

临床及病理学表现#VG\)H=d越来越引起医学界的

关注( 随着临床研究的重视和深入#越来越多的患

者被发现并治疗#但仍有很多不确定因素影响诊断

和治疗!-"

( VG\)HKP累及胆管后的表现#主要是由于

弥漫性炎症和纤维化而导致的胆管逐渐狭窄和破

坏!R#("

#临床特点为梗阻性黄疸*轻度腹部不适*转

氨酶及血清 VG\) 水平升高*胆管大量 VG\) 阳性细

胞浸润#常伴有自身免疫性胰腺炎!!'"

( 还可以出现

体重减轻*脂肪泻#有时可伴有全身乏力*瘙痒等非

特异性症状#也有少数患者出现糖尿病和腹痛!!!"

(

该病年发病率为 ' %̀Ra!' 万 f! '̀Ra!' 万#对于该

病国内外有关报道较少!!%"

(

#$!"VG\)HKP的诊断标准#由于VG\)HKP的临床表

现常与胆管癌等疾病相似#故易发生术前误诊!!+#!)"

(

%'!% 年#日本胆道学会提出 VG\)HKP的临床诊疗标

准!!*"中#血清VG\) 浓度升高
!

!+* 8Ga.2#应该高度

怀疑 VG\)HKP( 值得注意的是#VG\) 的检测水平在

正常范围内#也不能排除 VG\)HKP的可能性( 在

!'gf%'g的原发性硬化性胆管炎$C@781@A5623@/579G

6F/219G7:75#MKP%或胆管癌患者中#也出现了 VG\) 水

平升高!!""

( N//95:@1等!!-"做了大样本研究后提出#

VG\)HKP患者的平均 VG\)aVG\! 比值明显高于 MKP

患者#这说明了VG\)aVG\! 比值在用于区分VG\)HKP

与MKP上有一定的临床价值( 另外#通过定量聚合

酶链式反应 $ C/2A83@1536F179 @316:7/9#MP=%测定

VG\)aVG\H=4B比值可以更准确地鉴别 VG\)HKP与

MKP或胆胰腺恶性肿瘤!!R"

(

#$#"VG\)HKP的治疗手段#对于诊断明确的 VG\)H

KP以及治疗后复发的患者#目前均以糖皮质激素治

疗为主!!("

#疗效及预后都比较好( 对于糖皮质激素

治疗效果不佳或治疗无效的患者#可以考虑给予免

疫抑制剂及调节剂治疗( 对于胆管严重狭窄的患

者#在以上治疗都无效的情况下#可以考虑植入胆管

支架或行手术治疗( 鉴于VG\)HKP对激素治疗的高

反应性#可以试验性地使用激素治疗进一步确定

VG\)HKP的诊断( 但前提是在排除肿瘤等病因明确

的疾病后#才能开始使用!%'"

(

#$%"VG\)HKP的诊疗经验与思考#本例患者以梗阻

性黄疸为首发症状入院#并伴有上腹部轻度不适#入

院后考虑胆管癌可能性大( 为患者制作 +d重建后图

像显示胆管肿物并未侵犯周围组织及脉管#遂为患者

实施手术治疗( 而术后患者胆红素仍居高不下#根据

术后病理结果加做免疫球蛋白\) 检测后#才明确诊

断为VG\)HKP( 对于本例患者的误诊治疗经过#总结

出以下几点#提醒更多的临床医师#避免误诊&$!%由

于VG\)H=d是近些年新发现的疾病#且发病率较低#

临床医师对于此类疾病认识不足( $%%缺乏特征性

表现( VG\)HKP患者主要表现为梗阻性黄疸及腹部

不适等症状#与 MKP*胆管癌*胰头癌等临床表现相

近#难以区分( $+%在有条件的情况下#对于无法确

诊的胆管占位#可以行经内镜逆行性胰胆管造影或超

声胃镜穿刺活检#病理结果可以提高诊断的准确性(

VG\)H=d是 %! 世纪发现的新疾病( 作为肝胆胰外

科医师#应充分了解此类疾病#避免误诊*盲目手术(
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病例 !#患者#男#)! 岁#因)反复胸闷*气促半

年#加重 ! 月+入院( 患者半年前活动或登楼后反

复出现胸闷*气促#安静休息后可缓解#无胸痛*咯

血*心悸*呼吸困难及肢体浮肿#起初症状不明显#未

予重视和就诊#但病情反复( ! 个月前上述症状加

重#伴咳嗽#以干咳为主#安静休息后未见缓解#遂至

当地医院就诊#予以抗炎*平喘治疗未见好转$具体不

详%#遂行胸部 P;肺动脉造影$6/8CD:3. :/8/G@1CFA

CD28/91@A19G7/G@1CFA#P;MB%( 结果发现&肺动脉分

叉*右肺动脉及其分支*左肺动脉舌段*左下叶肺动脉

开口动脉血栓形成( 遂转入我院( 既往有继发性肺

结核#外院规律抗结核治疗 ! 年#未见复发( 近期体

重减轻 + UG( 入院体查&血压 !!)a-+ 88QG#呼吸频

率 %'次a879#双肺呼吸音粗#未闻及干湿音( 心率

(*次a879#胸骨左缘第二肋间可闻及收缩期 +a" 级
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导联小m波#

;波倒置#前壁导联 ;波低平*倒置#m=K 波群递增

不良*电轴右偏( 彩色多普勒超声心动图&主肺动脉

增宽#右房右室增大#肺动脉高压$重度%#未除外肺

栓塞#三尖瓣关闭不全$轻度%#心包少量积液#左室收

缩功能正常( 考虑诊断为肺血栓栓塞症$CD28/91@A

:F@/8I/38I/2758#M;S%#遂予爱通立 *' 8G静脉注射

溶栓治疗及序贯抗凝治疗( 溶栓后患者自诉上述症

状好转#复查胸部 P;MB提示&肺动脉主干*左右肺
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