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讨论：腹腔干缺如是指胃左动脉、肝总动脉、脾动脉独立起
源于腹主动脉，腹腔干不存在，是罕见的血管变异，文献报告[1-3]

其发生率约为0.19%~0.38%。腹腔干缺如与腹部其他动脉变异经
常合并存在[4]，本病例腹腔干缺如并伴有肝左动脉异位起源于胃
左动脉的变异。关于腹腔干缺如的胚胎学形成机制，大部分学者
认为在胚胎发育早期，胃左动脉、肝总动脉、脾动脉和肠系膜上
动脉在原始腹主动脉自上而下发出4个根，一条纵行的吻合动脉连
接这4个根，正常发育下，第3~4根之间的吻合动脉发生中断，从
而形成腹腔干与肠系膜上动脉；如果每根之间的吻合动脉均发生
了中断，则会出现4条动脉均独立起源于腹主动脉的血管变异[5]。
腹腔干缺如除了胃左动脉、肝总动脉、脾动脉和肠系膜上动脉分
别起源于腹主动脉这种经典型外，还有三种亚型，其特征是肝总
动脉、脾动脉或胃左动脉独立起源于肠系膜上动脉，而非腹主动
脉。行上腹部疾病外科手术或介入治疗前，通过影像学检查及时
发现腹腔干缺如，有利于手术医师提前做好手术规划，避免医源
性损伤。
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IgG4相关性硬化性胆管炎(IgG4-associated sclerosing 
cholangitis, IgG4-SC)属于硬化性胆管炎的一种[1]，它亦被证实为
IgG4相关性疾病(IgG4-related disease, IgG4-RD)的一部分[2]。血
清学检测方法常以IgG4升高为特征。IgG4-SC与PSC、继发性硬
化性胆管炎、肝门区胆管恶性肿瘤等存在异病同症、异病同影现
象，不少患者被误诊行不必要的手术。现将我院收治的一例误诊
的IgG4相关性胆管炎并胰腺炎进行病例报道。

病例资料：患者，男，67岁。自诉20余天前无明显诱因出现
全身皮肤发黄伴瘙痒难耐。10天前出现脂肪泻，无畏寒发热，无
腹胀腹痛。近一月体重减少约10kg。于当地予以对症治疗，近日
症状较前加重， 来我院就诊。实验室检查：PTA 76%，HBsAb 

43.81mIU/ml，hs-CRP >5.0mg/L，CRP 12.7mg/L，常规生化
检测：AST 48.6U/L，TBIL 346.40μmo1/L，DBIL 214.70μmo1/
L，IBIL 131.70μmo1/L，ALB 27.5g /L，GLB 36.0g /L，A/G 
0.8，ALP 244.2U/L，TBA 192.40μmo1/L；CHE 3248U/L，AFU 
70.OU/L，PA 117mg/L，ADA 3.1U/L，LDH 336U/L，HBDH 
256U/L，GLU 6.50mmo1/L，CH 2.73mmol/L，TG 4.67mmo1/
L，HDL 0.24mmo1/L，ApoA1 0.13g/L， ApoB 1.75g/L，K 
2.94mmo1/L，SAA 10.50mg/L，CA50 114.23U/ml，CA19-9 
115.92U/ml，AFP、CEA、CA125均正常。腹部彩超:右上腹肿
块，拟胰头占位(图1A)； 胆总管稍增宽并见细密回声光点聚集；
肝内胆管轻度扩张(图1B)；右肾结石伴轻度积水；前列腺增生 。
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64排螺旋CT平扫显示轻度肝内胆管扩张；胰腺体积增大、体尾部
密度欠均匀。MRCP检查示肝内胆管扩张。腹部CTA＋CTV显示：
肝门区胆管腔狭窄、壁增厚并轻度强化(图2)；肝内胆管轻度扩
张(图3)；胰腺体积增大、周围见边界清楚的包膜样改变(图4)。
术前考虑肝门区胆管细胞癌。术中见肝脏肿大；肝门区触及非质
软性肿块。肝内胆管扩张、胆管管壁增厚，肝门区管腔狭窄，局
部有梗阻；胰腺质硬。术后手术切除标本镜下见胆管壁增厚，上
皮部分缺失，腺体结构无异型，管壁纤维结缔组织增生，胆管周

围纤维化，大量浆细胞、淋巴细胞及少量嗜酸性粒细胞、中性粒
细胞浸润，部分呈肉芽肿样结节，闭塞性静脉炎。特殊染色：
Masson染色及网状纤维染色显示胆管周围大量纤维组织增生，
PAS(+)，抗酸、荧光抗酸及荧光真菌均(-)。免疫组化:CD38(+)，
CD138(+)，IgG4(少数+)，Mum-1(+)，CD68(巨噬细胞+) ，
CK19(胆管+)。病理诊断符合 IgG4相关性硬化性胆管炎(图5)。后
续行血清学检测IgG4 156 mg/dl。

图1A 右上腹肿块；图1B 肝内胆管扩张。图2 肝门区胆管腔狭窄、壁增厚并轻度强化。图3 肝内胆管轻度扩张。
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图4 胰腺体积增大，胰腺周围显示边界清楚的包膜样改变。 图5A 胆管扩张，周围纤维化，大量淋巴、浆细胞浸润(X10)； 
图5B 胆管周围纤维化，呈“洋葱皮”样( X20)；          图5C 胆管周围大量淋巴、浆细胞浸润(X40)；
图5D 闭塞性静脉(X40)；图5E CD38 +显示大量浆细胞浸润；图5F IgG4阳性细胞约10个×20倍。
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讨论：IgG4相关性疾病(IgG4-RD)的概念由kamisaw等[3]学
者于2003首次提出，当IgG4-RD患者的胆管受累后，即为IgG4-
SC，IgG4-SC患者有特征性表现：胆管被IgG4阳性浆细胞和CD4
或CD8阳性的T淋巴细胞的广泛浸润及纤维化[4]。 正是由于这些炎
性细胞的浸润，IgG4-SC患者的胆管逐渐增厚发生狭窄[5]。本文患
者不仅累及胆管，且并发胰腺炎。既往文献[3,6-8]指出IgG4-SC、自
身免疫性胰腺炎(autoimmune pancreatitis)两者休戚相关，而且
只与I型自身免疫性胰腺炎关系密切[8-10]。Ⅰ型自身免疫性胰腺炎

也属于IgG4-RD的一部分[2,6,10]，同样病理可以看到上述浆细胞、
淋巴细胞的广泛浸润。本病例只有受累胆管的病理结果，并未对
病变胰腺进行病理活检。IgG4-RD除了累及胆管、胰腺外，还可
累及眼眶、甲状腺、下颌下腺、唾液腺、乳房、腹膜后、肾脏、
肺脏、纵隔等其他器官组织，它是一种全身性疾病[4]。

由于本文患者仅有IgG4-SC的病理结果，下面笔者将着重介
绍 IgG4-SC。根据日本学者[11]的回顾性队列研究，IgG4-SC多见
于中老年男性，该文患者年龄符合；临床上，可出现梗阻性黄
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疸、皮肤瘙痒、腹痛或无任何症状，合并失代偿性肝硬化、腹
水、肝性脑病或静脉曲张出血的表现少见。本文患者最初亦出现
黄疸伴皮肤瘙痒症状，后继患者出现脂肪泻。既往有文献[12]报
道，自身免疫性胰腺炎的患者由于胰腺胰岛和腺泡的破坏，胰腺
的内、外分泌功能有时会受损。所以笔者推测本文患者的脂肪泻
是胰腺外分泌功能受损所致。IgG4-SC患者的血清碱性磷酸酶、
谷氨酰氨基转移酶、胆红素水平会升高[7]，上述检查结果本文患
者基本符合。

诊断IgG4-SC可以借助多种影像学检查：①胆管造影：包括
ERCP及MRCP。在胆管造影表现中可以发现弥漫性或节段性的胆
管狭窄、胆管壁增厚，但是管腔无闭塞[7,13]。根据显示狭窄的区域
将IgG4-SC分为四种类型[9]： 1型，胆总管下部局限的狭窄；2型，
肝内外胆管狭窄普遍存在；3型，肝门病变和胆总管下部狭窄；4
型，胆管狭窄局限于肝门。其中第2型又包括2a和2b型：2a型，
肝内胆管狭窄与狭窄前扩张两者缺一不可；2b型与2a型的不同之
处在于：缺失了狭窄前胆管的扩张、胆管分支减少，表现为枯萎
树样外观，此项与PSC典型造影表现为胆管分支减少、如修剪树的
外观不同。②CT和MRI：胆管狭窄、壁增厚伴胆管扩张，并且胆
管壁增厚与狭窄部分关系不密切，增强后呈现延迟强化[7,13]。

IgG4-SC的患者伴随有胰腺异常的亦利于IgG4-SC诊断[5]，根
据Gardner[14]等的研究，伴有胰腺病变时，诊断IgG4-SC的敏感
性与特异性较高，分别为70-80%和87-97%。所以熟悉IgG4相关
性胰腺炎影像表现的重要性不言而明，IgG4相关性胰腺炎的CT
或MR异常表现[15-20]如下：CT或MR中可见胰腺弥漫性肿大呈“腊
肠样”改变或形成局灶型肿块，胰腺实质T1WI信号减低、T2WI
信号增高，增强后延迟强化;胰腺周围出现边缘光滑、边界清晰的
包膜样改变、即出现“鞘膜征”，T1WI、T2WI均显示低信号，
增强后亦延迟强化,正是此项表现使得 IgG4 相关性胰腺炎具备
一定特征性；MRCP可见不规则狭窄、壁增厚的胰管、胆总管胰
腺段以及上方管腔扩张的胆管。在FDG-PET(positron emission 
tomography (PET) using fluorine-18 fluorodeoxyglucose 
(FDG))中，病变胰腺可以显示出对FDG的强烈摄取[18,21-22]。

IgG4-SC临床诊断标准由IgG4-RD研究委员会在2012年提
出[1]。其具体内容如下：①胆道成像显示弥漫性或节段性狭窄
的肝内和/或肝外胆管与胆管壁增厚②血清中IgG4浓度升高(＞
135mg /dl)③与其他器官的IgG4-RD共存的。④组织学显示：
a.特征性的淋巴细胞和浆细胞浸润和纤维化b.每高倍镜下，浆细
胞(IgG4阳性)浸润数大于10个。c.席纹状纤维化。d.闭塞性静脉
炎。假如满足①+③或①+②+④组织病理标准中的2项以上，即可
明确诊断为IgG4-SC。值得注意的是，如果IgG4-SC患者经穿刺
活检后，排除了胰腺、胆道等恶性肿瘤，类固醇治疗的有效性可
以作为补充诊断。当患者符合①+②+类固醇治疗的有效性三条标
准时，只能诊断可能IgG4-SC。若患者仅仅具备①+②两条标准
时，此时归为疑似IgG4-SC。

临床上，不少IgG4-SC被误诊为肝门部恶性肿瘤。因为IgG4-
SC肝门胆管狭窄的造影表现与肝门胆管癌相似[5]，鉴别存在困难。
肝内胆管癌起自胆管上皮细胞，其病因不明确，它与多种原因导致
的肝硬化有关[23-24]，乙肝、丙肝导致的肝硬化尤为显著[24-26]。然而
IgG4-SC患者伴发肝硬化罕见。肝门部胆管癌典型影像是：不规则
增厚的局部胆管壁、上游胆管扩张、管腔内占位以及最重要的管腔
突然截断闭塞[27]，相反IgG4-SC管腔无闭塞。完全切除是肝内胆管
癌最有效的治疗方法，但风险是术后残肝功能障碍或失败(比如肝

性脑病、腹水、凝血功能障碍等)[26]。对比IgG4-SC的患者不需要手
术治疗，他们对激素治疗反应显著[4-6,11]，如果及时明确诊断IgG4-
SC可避免误诊后不必要的手术。IgG-SC还需与PSC区分开。PSC是
一种胆汁淤积性慢性肝病，病因不明确，此疾病罕见，常与炎症性
肠病(IBD)有联系[5-6,28-29]。相比之下，IgG4-SC与AIP以及其余IgG4
相关疾病联系紧密。如上所述，IgG4-SC患者血清中常检测到IgG4
水平升高，然而此项血清学检查缺乏特异性，因为存在PSC患者的
IgG4水平升高的报道[5,29]，所以当检测到血清IgG4值升高时不可直
接排除PSC。值得强调的是：IgG4-SC患者常常可检测到胆管壁和
门静脉周围区域IgG4阳性浆细胞浸润[5]。相比之下，PSC患者的门
静脉周围区域罕见IgG4阳性浆细胞浸润。 PSC的胆管造影中的
跳跃性(受累胆管与正常胆管交替出现)、串珠状外观及修剪树样
外观[9,14,28-29]，这与IgG4-SC中胆管受累连续性及枯萎树样外观
不同。肝移植是唯一能提高PSC患者生存率的治疗形式[28-30]。显
而易见，以上三种疾病治疗方法截然不同，患者治疗后的生活
质量差距显著，将其区分开来显得尤为重要。诊断IgG4-SC前，
腹部外伤后引起胆管损伤、门脉高压性胆汁病、东方人胆管性
肝炎、艾滋病相关胆管病变、淀粉样变性、胆石症、移植物抗
宿主疾病、缺血性胆管疾病等引起的继发性的硬化性胆管炎也
需要排除[31]。显而易见，继发性硬化性胆管炎诊断相对比较简
单，主要依据病因区分即可。

简而言之，IgG4-SC是一种多系统疾病，与自身免疫性因素
相关，属于IgG4-RD的的胆道体现，可以合并胰腺等其他器官的
改变，可以通过血清学、组织学、影像学诊断等多种手段明确诊
断，使用类固醇治疗效果显著。由于血清学检测不具有特异性，
加之通过各种方法对病变胆管活检取得病理来诊断IgG4-SC具有
挑战性[5]。因此，对于IgG4-SC及合并胰腺异常的影像学特点的全
面掌握，可以帮助我们尽早准确地诊断IgG-SC，为患者避免不必
要的手术。
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