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Abstract
Autoimmune Pancreatitis (AIP) is a special kind 
of chronic pancreatitis, and its essential quality 
remains unclear. At present, deeper researches 
showed that AIP was different from other pan-
creatitis, and had a variety of clinical features. 
Therefore, it was attracting more and more at-
tention as an independent disease. In this article, 
we summarized the advances in the pathogenic 
mechanisms, clinical symptoms, diagnosis and 
treatment of autoimmune pancreatitis in the past 
few years.
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摘要
自身免疫性胰腺炎是一种特殊类型的慢性胰
腺炎, 在较长时间的临床实践中没有认清其本
质. 近年来, 随着研究的深入, 发现自身免疫性
胰腺炎与其他胰腺炎相比较有所不同, 呈现多

种临床特征, 因此作为一个独立的临床疾病, 
受到越来越多的关注. 现将近几年来关于自身
免疫性胰腺炎的发病机制、临床表现、诊断
和治疗进展作一综述.
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0  引言

近年来, 一种特殊类型的慢性胰腺炎逐渐被认

识, 这种疾病曾被病理学家、临床医师、放射

科医师命名为不同的病名, 应用较广泛的有慢

性硬化性胰腺炎、淋巴细胞增殖性硬化性胰腺

炎、导管损坏性慢性胰腺炎、自身免疫性胰腺

炎(autoimmune pancreatitis, AIP)等. 随着研究的

深入, AIP逐渐被大家接受, 并作为一个独立的

临床疾病受到越来越多的关注. AIP是一种自身

免疫性疾病, 呈现多种临床特征, 与常见原因的

慢性胰腺炎[1]相比有所不同. 临床上存在两种情

况, 即伴有其他疾病的继发性AIP和单独发生的

原发AIP. 现在将近几年关于AIP的研究进展综

述如下. 
关于AIP的研究报道主要来自日本, 散见于

韩国 [2]、德国 [3]、印度 [4]等国家 .  K a m i s a w a 
et al [5]将182例慢性胰腺炎患者分为早发组(<65
岁, 119例)和晚发组(≥65岁, 63例), 两组有不同

表现, 早发组多为酗酒者, 晚发组AIP的发生率

增高, 更趋向于无痛性疾病, 胰腺钙化和脂肪泻

发生较少. 因此, AIP发病以老年人居多, 男性略

多, 但具体的发病率尚未见报道.

1  发病机制

AIP基于免疫应答的确切发病机制尚不清楚, 可
能与以下因素有关. 
1.1 体液免疫机制 AIP患者可伴有高γ球蛋白血

症、IgG增高, 可出现人类Ⅰ, Ⅱ型碳酸脱水酶

抗体(ACA-Ⅰ和ACA-Ⅱ)[6]、乳铁转移蛋白、抗
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核抗体、抗线粒体抗体等自身抗体表达阳性, 
其中ACA-Ⅱ是胰腺免疫病理生理过程中可识别

的胰腺外分泌导管细胞靶抗原之一, 故ACA-Ⅱ
比其他自身免疫性抗体特异性高, 这些自身抗

体可以加速慢性胰腺炎的胰腺损害. Nishimori 
et al [7]研究报道, Ⅳ型碳酸脱水酶抗体(ACA-Ⅳ)
是一种在AIP及相关疾病特异组织上皮细胞表

达的靶抗原, 与γ球蛋白、IgG水平呈现一致性, 
从而为体液免疫机制提供有力支持. 
1.2 细胞免疫机制 AIP患者胰腺病理检查可见大

量淋巴细胞浸润, 其中CD4+T淋巴细胞产生干扰

素-γ显著增加[8]. CD4+T淋巴细胞是IL-2的来源, 
参与不同的细胞免疫反应, 因此可以通过检测

CD4+T淋巴细胞百分比观察患者的细胞免疫功

能状况. 
1.3 转化生长因子(TGF)信号调节缺失 TGF-b是
已知的维持免疫系统稳定性的重要调节因子. 
Hahm et al [9]通过转基因技术, 控制pS2小鼠的三

叶草启动子, 使小鼠的胰腺组织过度表达TGF-b
样无功能突变体, 转基因鼠对诱导胰腺炎的雨

蛙肽敏感性增加, 其胰腺腺泡中MHCⅡ类分子

及基质金属硫蛋白表达显著升高, 组织学有胰

腺高度水肿, 炎细胞浸润, T细胞、B细胞高度激

活, 产生针对腺泡细胞的IgG样自身抗体及针对

导管细胞的IgM样自身抗体, 由此推测TGF-b信
号不仅能够维持免疫系统稳定, 还可以抑制自

身免疫, 维持胰腺腺泡细胞的完整性, 故自身免

疫性胰腺炎的发生可能与TGF-b信号调节缺失

有关. 
1.4 幽门螺旋杆菌(H pylori )感染 多种多样的胰

外损害有相似的病理组织学特征提示消化系统

也与AIP发病有关, 尽管这一点还未完全阐明. 
H pylori是公认的胃溃疡的致病因子, 近来发现

也与AIP的发病相关. 通过分子模拟宿主结构发

现H pylori可引发相似的自身免疫, 引起纤维化

改变伴或不伴淋巴细胞浸润, 并伴有T细胞凋亡, 
引发肝或肝外组织的破坏. 考虑H pylori在发病

机制和病理生理学中的作用, 推测H pylori通过

诱发自身免疫和细胞凋亡引起AIP是一个触发

点[10].

2  临床表现

AIP可以伴有黄疸或非特异性胃肠道症状. 60%
患者常有其他免疫性疾病并存, 如Sjogren综合

征、肝外胆管硬化症、原发性胆汁性肝硬变、

原发性胆汁性肝硬变或其他胰外病变, 最近发他胰外病变, 最近发胰外病变, 最近发

1052                    ISSN 1009-3079     CN 14-1260/R         世界华人消化杂志         2007年4月8日       第15卷       第10期

现胃溃疡也常常同时发生. 患者多有血清胰酶

正常或略有升高, 自身抗体、IgG升高, 常伴有

胆汁淤积. 
AIP起病隐袭, 临床表现多样, 首发症状可

表现为轻微腹痛、无痛性进行性梗阻性黄疸, 
或周身不适、乏力、恶心等非特异性症状, 有
些则是在体检时偶然发现胰腺肿物而就诊. 体
检多无阳性体征. AIP呈渐进性发展过程, 早期

可表现为局部(多为胰头部)肿大或包块, 胰管节

段性狭窄. 随着病程的进展表现为弥漫性胰腺

肿大和胰管的弥漫性狭窄. 本病的临床特点为: 
(1)阻塞性黄疸, 伴或不伴轻微腹痛[2]; (2)高γ球

蛋白血症; (3)淤胆性肝损害; (4)嗜酸性粒细胞增

多; (5)ACA-Ⅱ、ACA-Ⅳ、抗核抗体、抗线粒

体抗体等自身抗体阳性; (6)影像学检查: B超示

胰腺弥漫低回声肿大, 胰腺实质肿胀; 超声内镜

示其内密度粗糙、点片状不均匀; 内镜胰胆管

造影(ERCP)图像显示主胰管弥漫性或节段性狭

窄[11]; (7)胰腺内外分泌和唾液腺功能可逆性受

损, 可继发糖尿病[12]; (8)组织病理学表现: 胰腺

弥漫性肿大, 后期胰腺可能萎缩和硬化, 胰管壁

增厚; 主胰管节段性或弥漫性不规则狭窄; 胰腺

内胆总管狭窄和下端胆管扩张. 明显的组织间

隙纤维化和腺泡萎缩的弥漫性淋巴细胞浸润(主
要包括CD4+或CD8+T淋巴细胞和IgG阳性浆细

胞), 累及门静脉的胰腺内和周围的闭塞性静脉

炎为AIP特征[13]. 细胞凋亡引发组织坏死, 炎症

过程涉及肝外胆管、胆囊和唾液腺; 淋巴细胞

浸润常发生在胰头部, 胰腺活组织检查有助于

明确诊断. 42%患者存在粒细胞上皮损害(granu-
locytic epithelial lesion, GELs), 平均年龄40.5岁, 
男女均等, 通常与溃疡性结肠炎和Crohn's病同

时发生; 58%患者无GELs, 多为老年人, 平均年

龄65岁, 男性多发, 常伴Sjogren综合征和复发性

胆道狭窄[14]. 胰腺的纤维化由细胞凋亡、炎症

反应或导管损害引起, 包含间充质细胞、导管

细胞等, 胰腺组织的损害由细胞因子触发, 胰腺

纤维母细胞转化为肌成纤维细胞, 并有细胞外

基质的沉积, 由此引发导管、小叶内、小叶间

纤维化[15]; (9)激素治疗有效[2]. 

3  诊断与鉴别诊断

3.1 诊断 迄今为止, 对AIP尚无统一的诊断标准. 
凡慢性胰腺炎患者出现胰腺明显肿胀, 血清γ球

蛋白明显升高, 或者老年人出现阻塞性黄疸[5], 
即应怀疑本病的可能, 进一步进行有关检查. 本
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■应用要点
此文章将有助于
增强临床医师对
本病的认识, 早期
发现、早期治疗
AIP患者, 改善病
情转归和预后.
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病诊断有赖于: (1)有慢性胰腺炎相关症状体征, 
可有梗阻性黄疸; (2)胰酶轻度升高, 胰腺内外分

泌功能减退; (3)血清学检查: IgG升高[16], 丙种球

蛋白水平下降或有自身抗体, 尤其是ACA-Ⅱ阳

性; (4)影像学检查: CT和超声检查发现局灶性或

弥散性胰腺实质增大, 轻微胰周炎症, 钙化少见, 
ERCP检查胰胆管造影图像异常, 主胰管不规则

狭窄和胆道多发性狭窄[11]; (5)胰腺组织病理学

检查: 提示胰实质纤维化改变伴淋巴细胞浸润; 
(6)皮质激素治疗有效. 查阅国内外相关文献, 在
诊断方面都是经验性总结, 未见明确的诊断标

准, 因此在现阶段应综合考虑以上条件进行临

床诊断, 同时应加强大规模临床研究, 尽快制定

出具有较高可执行性的诊断标准. 
3.2 鉴别诊断 (1)胰腺癌: AIP与胰腺癌鉴别尤为

重要, 因为AIP可表现为无痛性进行性梗阻性黄

疸, 且经常有胰头肿物的报道, 故极易误诊为胰

腺癌. 两者鉴别诊断有一定难度, 可以通过免疫

球蛋白、自身抗体水平, ERCP表现, 诊断性治

疗观察对激素的反应进行鉴别, 有时需进行活

组织细针穿刺检查[17]; (2)遗传性胰腺炎: 属于显

性遗传性疾病, 发病年龄早, 一般20岁前发病; 
(3)酒精性胰腺炎: 有长期酗酒史, 较少出现胰石, 
无胰腺钙化及胰腺囊肿. Bartolome et al [6]指出酒

精性胰腺炎患者并不能排除合并AIP的可能, 因
为反复的胰腺炎发作可以为胰腺内的自身免疫

反应提供更适宜的场所; (4)原发性硬化性胆管

炎: 胆管造影术可以有效鉴别原发性硬化性胆

管炎和AIP引起的硬化性胆管炎, 带状狭窄, 串
珠状、树状外观, 憩室样结构多见于原发性硬

化性胆管炎; 相反, 节段状结构、较长的狭窄伴

有胆总管远端狭窄前扩张多见于AIP伴发的硬

化性胆管炎[18]; (5)其他: AIP腹痛和脂肪泻需注

意与其他疾病鉴别.

4  治疗

糖皮质激素是治疗AIP的有效方法, 大多数患者

接受治疗后病情可以逆转[16], 准确的诊断可以

避免不必要的手术. 常用药物为强的松口服, 初
始剂量为30-40 mg/d[19], 症状缓解后逐渐减量至

5 mg/d. 需要注意的是尽管激素治疗有效, 但不

能完全逆转胰腺的形态学改变, 仍残留不同程

度的胰管不规则狭窄、胆管畸形、狭窄和IgG
升高, 因此应该综合考虑, 以胆管胰腺造影术检

查有形态学和IgG改善作为停止用药的指标[20]. 
有个案报道, 熊去氧胆酸对AIP也有治疗作用[21], 

可以有效的减轻肝损害, 改善肝功能和并发的

糖尿病症状, 逆转胰腺肿胀, 而且可以避免长期

激素治疗带来的副作用, 为AIP的治疗提供一个

新思路, 有待进一步深入研究. 
对症治疗: 进行有效的营养支持; 宜清淡低

脂肪饮食, 禁酒、避免饱餐; 并发糖尿病者按糖

尿病处理, 及时处理并发症.

5  转归

糖皮质激素治疗AIP有很好的效果, 大多数患

者可在激素治疗下逆转. 复发可以导致结石形

成[22], 对激素不敏感者病情发展, 可以诱导发生

糖尿病[23]及其他自身免疫性疾病, 预后与原发病

和继发病相关, 老年人常见的死亡原因是恶性

肿瘤和营养不良[5]. 
总之, 对AIP的研究尚处于起步阶段, 在发

病机制、诊断、治疗方案等方面还有很多问题

有待进一步深入研究和探讨, 相关的基础研究

亦需加强, 以期指导临床实践.
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■同行评价
对AIP的研究尚处
于起步阶段, 还没
得到足够的重视, 
本文从多方面综
述了自身免疫性
胰腺的流行病学, 
发病机制诊断与
治疗, 为全面了解
AIP给予了详细的
提示, 有临床参考
意义.
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