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摘要
Dubin-Johnson综合征是一种先天性非溶血
性黄疸, 在临床中较罕见, 需与其他原因所导
致的黄疸相鉴别. 本文报告了我院1例Dubin-
Johnson综合征的诊治情况, 有助于加深对该
病的认识.
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0  引言

Dubin-Johnson综合征又称慢性特发性黄疸、黑

肝-黄疸综合征等, 多于青少年或幼年发病, 男
性较女性多见, 临床表现为无症状的长期轻-中
度黄疸. 该病属于先天性非溶血性黄疸结合胆

红素增高Ⅰ型, 有明显家族背景, 可能为常染色

体隐性遗传病, 是由于肝细胞的先天缺陷, 结合

胆红素及其他有机阴离子向毛细胆管排泄障

碍, 致使血清结合胆红素增高[1-2]. Dubin-Johnson
综合征在临床中较罕见, 1954年首先由Dubin
和Johnson报道, 我国于1958年首次报道该病. 
我院传染科于2006年收治了1例确诊为Dubin-
Johnson综合征的患者, 现报告如下.

1  病例报告

患者, 男, 22岁, 学生, 因“持续皮肤、巩膜黄染8 
a”入院. 患者8 a前无明显诱因出现皮肤、巩膜

轻度黄染, 伴小便黄呈浓茶色, 无恶心、呕吐、

纳差, 无腹痛、腹胀, 无全身关节游走性疼痛及

双下肢水肿, 肝功能检查示胆红素明显升高, 转
氨酶正常, 乙肝病毒血清标志物检测HBsAb(+), 
中药治疗1 mo黄疸无消退自行停药. 此后一直

胆红素异常(高于正常, 但<100 μmol/L), 无自觉

症状, 因黄疸持续不退, 为明确诊断入院. 患病

以来体质量无明显变化, 出生时曾接种乙肝疫

苗. 患者不饮酒, 全身各系统无慢性疾病史及长

期服药史, 无特殊生活嗜好, 无放射性物质及毒

物接触史, 家族中无相似症状者. 查体: 生命体

征平稳, 皮肤、巩膜轻度黄染, 心肺(-), 腹软, 肝
脾未扪及, 移浊(-), 双下肢无水肿. 辅助检查: 3
大常规正常, 凝血酶原时间及凝血酶原活动度

正常, 肝功能: 总胆红素71.7 μmol/L, 直接胆红

素45.0 μmol/L, 间接胆红素26.7 μmol/L, 余均正

常. B超及腹部CT无异常发现, 溶血试验(-), 免疫

全套: IgG 2020 mg/L, IgA 4430 mg/L, 自身抗体

和自免肝病抗体均(-), 病毒标志物: HBsAb(+), 
甲、丙、丁、戊肝均阴性. 入院后行肝活检, 穿
刺组织质韧, 外观为黑褐色. 病理活检结果: 肝
小叶结构完整, 少量肝细胞浊肿, 轻度水样变性, 
未见点、灶状坏死, 部分肝细胞质内见粗大的

黄褐色色素颗粒, 肝窦壁Kupffer细胞轻度增生, 
汇管区无明显扩大. 肝细胞质内色素染色结果: 
胆色素(+), 铁(-), 免疫组化: HBsAg(-), HBcAg(-). 
病理诊断: Dubin-Johnson综合征. 结合临床表现, 
黄疸原因明确诊断为Dubin-Johnson综合征.

2  讨论

本例患者为青年男性, 表现为黄疸持续性增高, 
以直接胆红素增高为主, 不伴明显症状与体征, 
通过完善系统检查后排除了病毒感染、药物、

自身免疫疾病等引起的肝细胞黄疸、溶血性黄

疸、肝内外梗阻性黄疸及肝内胆汁淤积性黄疸. 
肝组织活检可见肝细胞质内黄褐色色素颗粒

沉着, 结合病史、临床表现及辅助检查确诊为

Dubin-Johnson综合征. 
Dubin-Johnson综合征的主要诊断依据有: 

(1)一般无症状或症状轻微; (2)劳累、感染、手

术等可使黄疽稍加重; (3)肝可肿大, 但脾不肿大; 
(4)血清胆红素一般不超过5倍正常值, 但可更高, 
以结合胆红素升高为主; (5)尿胆红素阳性, 尿胆

原也增加; (6)溴磺酞钠(BSP)排泄试验明显异常, 

®

■背景资料
Dubin-Johnson综
合征属临床上比
较罕见的胆红素
代谢疾病, 关于其
遗传学发病机制
的报道较多, 但临
床病例报告较少. 
遗传性胆红素代
谢异常疾病的诊
断与鉴别诊断已
比较清楚, 基础研
究也进入到基因
突变阶段.

■创新盘点
本病例较罕见, 具
报 道 价 值 ,  同 时
具备肝组织活检
结果, 诊断依据充
分.
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45 min时BSP滞留量多在10%以上, 60-100 min 
时滞留量更大(第2次上升), 这与结合型BSP返
流入血有关. ICG最大运输量也有所下降, 但无

第2次上升现象; (7)胆汁排泄正常; (8)口服胆囊

造影, 胆囊常不显影, 如显影也很暗淡, 静脉胆

囊造影多数也不显影; (9)肝外观呈绿黑色(黑色

肝), 特别在腹腔镜手术时观察甚为清楚; (10)肝
活检组织检查见肝细胞内有弥漫性的棕褐色色

素颗粒, 多在肝小叶中央区的溶酶体内[3]. 
本病需与以下3种疾病鉴别[4]: (1)Rotor综合

征: Rotor综合征属于先天性非溶血性黄疸结合

胆红素增高Ⅱ型[5-6], 二者之间的鉴别依靠肝组

织活检和口服胆囊造影[3], Dubin-Johnson综合

征肝活检示肝细胞内有色素颗粒沉着, 口服胆

囊造影不显影或显影不良, 而Rotor综合征活检

肝细胞正常, 无色素沉着, 口服胆囊造影显影良 
好[7]; (2)肝含铁血黄素沉着症: 是由于肝脏铁代

谢障碍引起的肝脏病变, 以中老年多见, 有肝肿

大伴肝硬化、糖尿病及皮肤色素沉着等3大临

床表现, 肝细胞内的色素颗粒用含铁血黄素染

色可鉴别; (3)良性家族性复发性胆汁淤滞: 是一

种相对罕见的征候群, 为良性过程, 发病呈家族

倾向, 特征为皮肤瘙痒与黄疸反复发作, 在发作

期间血清碱性磷酸酶与胆酸浓度明显升高, 肝
脏活检显示形态学特征是胆汁淤滞但无胆道阻

塞, 胆管造影显示胆道系统通畅. 
本病预后良好, 无需特殊治疗[8], 但是应注

意避免受凉、疲劳、饮酒等诱发因素, 消除精

神负担, 避免不必要的治疗.
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■同行评价
本 文 通 过 介 绍 1
例临床罕见的病
Dubin-Johnson综
合征, 旨在加深临
床医生对该病的
认 识 ,  提 高 诊 断
率, 减少漏诊, 该
个案诊断依据可
靠 ,  内容较充实 , 
发表后具有医学
再教育的作用.
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