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Abstract
A 58-year-old male patient was admitted due 
to the presence of a mass in the upper abdo-
men, deep yellow urine and weight loss for half 
a year. Physical examination revealed that he 
had liver enlargement, mild liver function ab-
normalities, proteinuria, and increased alkaline 
phosphatase level. He was diagnosed as hepatic 
amyloidosis by liver biopsy. Hepatic amyloido-
sis is a rare clinical entity that is difficult to diag-
nose and has poor prognosis.
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摘要
患者, 男, 58岁, 因发现上腹部包块、尿色深
黄、体质量下降半年入院. 入院后检查发现
患者肝脏肿大、肝功能轻度异常, 伴有蛋白
尿及碱性磷酸酶增高, 经肝穿刺活检确诊为
肝淀粉样变. 肝淀粉样变临床少见, 诊断困难, 
预后较差.
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0  引言

淀粉样变, 为多种原因所诱导的以特异性糖蛋

白纤维即淀粉样物质在血管壁及器官、组织细

胞外沉积为特征的一种进行性、预后不良性疾

病[1,2]. 淀粉样物质可沉积于局部或全身, 主要累

及心、肝、肾、脾、胃肠、肌肉及皮肤等组织, 
淀粉样物侵及肝脏, 浸润于肝细胞之间或沉积

于网状纤维支架时称为肝淀粉样变[2]. 肝淀粉样

变临床少见, 诊断困难, 预后较差. 现将我们遇

到的1例典型病例并复习文献报道如下. 

1  病例报告

男, 58岁, 主因发现上腹部包块、尿色深黄、

体质量下降半年入院. 患者于半年前无明显诱

因发现上腹部逐渐隆起, 可自行触及包块, 质
硬, 伴尿色深黄、体质量下降, 无发热、腹痛、

呕吐及黑便等症状. 曾就诊于当地医院, 查肝功

能示总胆红素(TBIL)23 μmol/L、丙氨酸氨基

转移酶(ALT)61 U/L、天门冬氨酸氨基转移酶

(AST)93 U/L; 肝炎筛查示乙型肝炎五项、丙型

肝炎抗体、甲型肝炎抗体、丁型肝炎抗体及戊

型肝炎抗体均阴性; 腹部B超示肝脾肿大、少

量腹水、胆囊增大壁毛糙. 给予护肝及利胆药

治疗后上腹包块无缩小, 遂转入我院诊治. 门诊

以“肝肿大原因待查”收住院. 既往12年前因

“急性阑尾炎”行阑尾切除术, 无“肝炎”和
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■背景资料
淀粉样物质可沉
积 于 局 部 或 全
身, 主要累及心、

肝、肾、脾、胃
肠、肌肉及皮肤
等组织, 淀粉样物
侵及肝脏, 浸润于
肝细胞之间或沉
积于网状纤维支
架时称为肝淀粉
样变. 肝淀粉样变
临床少见, 诊断困
难, 预后较差.

■同行评议者
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“血吸虫”病史, 无“高血压病及高脂血症”

病史. 无家族性淀粉样变病史. 2年前曾在纺织

厂工作1年, 接触过棉纺织物. 无饮酒嗜好. 查
体: 体温36.8 ℃, 脉搏60次/分, 呼吸16次/分, 血
压100/70 mmHg, 神志清, 皮肤巩膜无黄染, 无
肝掌, 可见蜘蛛痣, 浅表淋巴结无肿大. 面颊发

红, 舌无肿大. 甲状腺无肿大, 胸廓无畸形, 双肺

未闻及干湿性啰音. 心界在正常范围内, 心率60
次/分, 律齐. 上腹膨隆, 无腹壁静脉曲张, 无压

痛, 肝右肋下8 cm, 剑突下15 cm, 边缘欠规则, 质
硬, 无触痛, 脾肋下未触及. 肝上界第五肋间, 腹
部移动性浊音阴性, 肝区及双肾区无叩击痛, 双
下肢无水肿. 辅助检查: 血常规示白细胞7.1×
109/L、嗜中性粒细胞54.2%、淋巴细胞35.9%、

嗜酸性粒细胞1.3%、嗜碱性粒细胞1.2%、红细

胞5.90×1012/L、血红蛋白186 g/L、血小板257
×109/L; 尿蛋白3+; 尿蛋白定量4.53 g/24 h; 大便

常规正常. 肝功能示总胆红素22.7 μmol/L、直

接胆红素7.6 μmol/L、间接胆红素15.1 μmol/L、
ALT 46 U/L、AST 67 IU/L、谷氨酰肽转肽酶

(GGT)249 U/L、碱性磷酸酶(ALP)275 U/L、总

蛋白(TP)59 g/L、白蛋白(ALB)31.00 U/L、球蛋

白(G)28.00 U/L; 蛋白电泳, 白蛋白55.9%、α1球
蛋白4.6%、α2球蛋白11.9%、β球蛋白13.0%、

γ球蛋白14.6%; 肾功能及电解质正常; 血糖、血

脂正常; 乳酸脱氢酶313 IU/L, 肌酸激酶59 IU/L, 
总胆汁酸11.80 μmol/L, 胆碱酯酶250 U/L, 腺苷

脱氨酶13 U/L, 单胺氧化酶7 U/L; 尿酸200.80 
μmol/L; 凝血酶原时间、凝血酶原活动度、部

分凝血活酶时间均正常; 血沉17 mm/h; 肝炎病

原学甲、乙、丙、丁、戊均阴性; 人类免疫缺

陷病毒抗体(Anti-HIV)阴性; 甲胎蛋白(AFP)、
癌胚抗原(CEA)、糖类抗原199(CA199)、糖类

抗原125(CA125)均在正常范围; 平滑肌抗体、

抗线粒体抗体均阴性. 免疫球蛋白G 11.20 g/L, 
免疫球蛋白A 2.08 g/L, 免疫球蛋白M 0.73 g/L, 
补体C3 1.81 g/L, 补体C4 0.29 g/L. 心电图示交

界性心律. 骨髓检测提示红、巨两系增生减低. 
电子胃镜检查提示反流性食管炎(Ⅰ级)、食管

静脉曲张(轻度)、胆汁反流性全胃炎、十二指

肠炎. 胃体黏膜活组织病理检查显示胃体黏膜

弥漫性炎症. 胸部X线片示右侧胸膜顶胸膜增

厚, 心脏形态大小正常. 上腹部CT提示: 肝外形

不规整, 体积明显增大, 肝左缘深入脾脏后方, 
前缘向前膨隆, 肝脏边缘光滑, 肝质密度不均匀, 
密度普遍减低, 强化程度明显减弱, 以肝右叶为
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著; 脾体积稍增大, 密度明显减低; 胰腺外形基

本正常, 胰头部稍受压; 腹腔内胃及肠管略受压

向下移位; 双肾外形正常, 其内未见异常密度影. 
上腹部MRI提示: 肝外形不规则, 肝体积增大, 表
面不光滑, 边缘稍往外突起, 第Ⅵ及第Ⅷ肝段肝

囊肿(3个), 不均匀脂肪肝, 慢性胆囊炎, 少量腹

水, 脾脏强化不均匀. 肝穿刺肝组织刚果红染色

光镜下观察: 肝小叶间肝细胞索严重萎缩, 被大

量砖红色的淀粉样物质取代, 肝实质萎缩, 见图1. 
诊断为肝淀粉样变. 

2  讨论

淀粉样变是由可溶性血清淀粉样物质以不溶

性纤维形式沉积于细胞外间质中引起的一组

疾病[1]. 其临床表现变化较大、多种多样, 常累

及肝、肾、脾、心脏、胃肠、肌肉及皮肤等

多个组织器官. 淀粉样物质主要由非纤维性糖

蛋白-血清淀粉样蛋白P成分(serum amyloid P 
component, SAP)、葡糖聚氨酶(黏多糖)及各种

纤维样蛋白组成, 其中SAP是构成淀粉样沉积的

主要成分. 淀粉样沉积物用刚果红染色后在光

镜下观察为砖红色的无定形物质, 在偏振光镜

下呈苹果绿色双折射现象[1]. 根据发病原因, 淀
粉样变可分为原发性、继发性、家族遗传性、

老年性、血液透析伴发的淀粉样变等类型[3,4]. 
临床上最常见的是继发性和原发性淀粉样变. 
继发性淀粉样变又称淀粉样A蛋白型(AA型), 其
主要病因为结缔组织病、肿瘤或结核等慢性感

染, 淀粉样蛋白前体为淀粉样物质A(amyloid A); 
原发性淀粉样变即淀粉样轻链型(AL型), 临床

少见, 由于其临床表现复杂多样且无特异性, 常
常被延误诊断. AL型淀粉样变主要累及肝、脾

和肾脏. 肝脏是淀粉样变常累及的部位[3,5]. 有文

献报道, 95%的淀粉样变患者尸体解剖时有肝脏

www.wjgnet.com

■相关报道
有 文 献 报 道 , 
95%的淀粉样变
患者尸体解剖时
有肝脏淀粉样物
质沉积.

图  1  肝组织刚果红染色(×200). 可见肝组织正常结构破

坏, 肝细胞间有大量条索状均质砖红色淀粉样物沉着.
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淀粉样物质沉积[6]. 肝受累的临床特征为体质量

下降和肝肿大, 可有肝功能和生化异常, 其他可

有蛋白尿、碱性磷酸酶增高等[5]. 本病例以肝肿

大、体质量下降为突出表现、伴有肝功能轻度

异常、碱性磷酸酶升高及蛋白尿, 与AL淀粉样

变完全一致, 可能为此类型. 
肝淀粉样变在临床上并不多见, 临床上常

由于对其缺乏认识而导致无法确诊甚至误诊误

治, 早期诊断治疗有助于延长患者生存期. 结
合本例我们有如下体会: (1)临床发现体质量减

轻、肝肿大、肝功能轻度异常的患者(特别是

肝大与肝酶学异常不相符), 如伴有蛋白尿及碱

性磷酸酶增高等, 要考虑肝淀粉样变的可能. (2)
肝淀粉样变患者可有肝功能轻度异常, 如本例

表现为ALT、AST轻度升高, 但这些变化均为

非特异性, 与淀粉样物质在肝脏沉积的程度无

关. (3)B超或CT等影像学检查对肝淀粉样变诊

断虽不具有特异性, 但可提示病变, 如本例腹部

CT 提示肝脏弥漫性增大、密度普遍减低. (4)由
于实验室检查缺乏特异性指标, 病理检查成为

确诊的依据, 肝穿刺活检在诊断上具有突出地

位. 本病例在当地医院虽经系列检查, 但因未行

肝活组织病理检查, 故未能明确诊断. 入住我科

后作为疑难病例进行讨论, 予肝组织活检而获

明确诊断, 这为以后类似疾病的诊断与鉴别诊

断提供了有益的经验. 另外, 肝肿大并不意味着

一定有肝淀粉样物质沉积, 在诊断本病时, 应注

意与脂肪肝、肝糖原累积症和原发性肝细胞癌

等相鉴别. 肝淀粉样变预后较差, 大多死于心肾

衰竭和肺炎等继发感染. Park等[5]分析了98例肝

淀粉样变患者的临床特征和自然史, 结果显示

平均生存时间是8.5 mo. 该病目前尚无有效治

疗, 支持治疗和对症治疗有助于延长存活期. 经
典的治疗方案为联合应用MP方案(马法兰+泼尼

松), 也可应用多种抗癌药物联合化疗, 有条件者

可进行肝脏移植. 本例患者确诊后自动出院, 放
弃了进一步治疗. 
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《世界华人消化杂志》入选《中国学术期刊评价研究报告 -
RCCSE 权威、核心期刊排行榜与指南》

本刊讯 《中国学术期刊评价研究报告-RCCSE权威、核心期刊排行榜与指南》由中国科学评价研究中心、武

汉大学图书馆和信息管理学院联合研发, 采用定量评价和定性分析相结合的方法, 对我国万种期刊大致浏览、

反复比较和分析研究, 得出了65个学术期刊排行榜, 其中《世界华人消化杂志》位居396种临床医学类期刊第

45位. (编辑部主任: 李军亮 2010-01-08)

■同行评价
本研究选题密切
联系临床, 值得临
床医生阅读.


