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原发性硬化性胆管炎的诊断与治疗

武峤何小东 陶连元蔡磊

【摘要】 目的探讨原发性硬化性胆管炎(PSC)的诊断方法和治疗方案。方法 回顾性分析1991年

1月至2009年8月北京协和医院收治3l例PSC患者的临床资料，通过临床表现、辅助检查、手术方法等探

讨该病临床病理特点和预后。结果28例患者表现为梗阻性黄疸，20例患者表现为发热，16例患者表现

为腹痛；30例患者ALP升高；14例患者自身抗体阳性；15例患者血清肿瘤标志物异常，其中13例患者

CAl9．9升高(84～5000 U／m1)。B超、CT、MRCP、ERCP检查确诊率分别为3／28、2／24、2／18、18／25。19例

患者接受药物治疗，仅1例治疗后无明显不适；12例患者接受手术治疗，2例肝移植患者术后疗效较好；

1l例患者接受内镜治疗，1例患者治疗后无明显不适，其余患者症状有不同程度减轻。结论PSC临床表

现多样，以CAl9．9升高最常见。影像学检查中ERCP确诊率最高。常规的内、外科治疗只能缓解临床症

状，肝移植的远期疗效较好。
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【Abstract】Objective To investigate the diagnosis and treatment strategy of pfimary sclerosing cholangitis

(PSC)．Methods From January 1991 to August 2009，31 patients with PSC were treated at the Peking Union

Medical College Hospital．A retrospective study WaS performed based on the clinical data of these patients to

evaluate the methods of diagnosis，curative treatment and pmguosis．Results Obstructive jaundice，fever and

abdominal pain Were the main symptoms of IX3C。which accounted for 90％(28／3 1)，65％(20／31)and 52％

(16／31)，respectively．Thirty patients presented with all elevation of alkaline phosphatase．111e positive rate of

autoantibedy was 45％(14／31)．ne positive expression of serum tumor markers of 15 patients W8,8 elevated，and

13 of the 15 patients had an elevated expression of CAl9—9(84—5000 U／mL)．ne diagnostic accuracies of

B-mode ultrasound，computed tomography，magnetic resonance eholangiopanereatography，and endoscopic retrograde

cholangiopancreatography(ERCP)were 3／28，2／24，2／18，18／25，respectively．Nineteen patients received drug

thempy and only one patient had no obvious discomfort after the treatment．Twelve patients received surgical treat-

merit and the prognosis of two patients who underwent liver transplantation was good．Eleven patients received

endoscopic treatment，only one patient had no obvious discomfort and the condition of the remaining 10 patients

was alleviated after treatment．Conclusions PSC is usually characterized by an elevated expression of CAl9-9．

ERCP has a hish diagnostic accuracy．Conventional treatments Ban only relieve the symptoms，whereas liver

transplantation has a favorable long—term effieacy．

【Key words】Primary sclerosing eholangitis；Cholestasis；Diagnosis；Therapy

原发性硬化性胆管炎(pfimary sclemsing cholan·

gitis，PSC)是一种病因尚未明确且较为少见的免疫

系统疾病‘卜21。该病以肝内外胆管炎症、破坏及纤

维化为特征，其病程缓慢，呈进行性，最终可导致胆

管狭窄甚至梗阻、胆汁性肝硬化及肝功能衰竭阻5I。
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·论著·

本研究回顾性分析1991年1月至2009年8月我科

收治的3l例PSC患者的临床资料，旨在探讨PSC

的临床病理特点、诊断方法以及治疗方案。

1资料与方法

1．1一般资料

本组PSC患者31例，男11例，女20例；年龄

“～76岁，中位年龄49岁。伴有黄疸28例，肝、脾

肿大21例，消瘦2l例，发热20例，皮肤瘙痒17例，

腹痛16例，腹腔积液10例，寒战7例，黑便3例，呕
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血3例，合并炎性肠病5例，面部红斑l例，指端硬

化2例，口眼干燥l例。

1．2辅助检查

29例行肝炎病毒学检查，19例行血清肿瘤标志

物检查，26例行大便隐血试验，26例行自身抗体检

查；28例行B超检查，24例行CT检查，18例行

MRCP检查，25例行ERCP检查，8例行PTBD检查，

3例行术中T管造影。

1．3治疗方法

19例接受内科治疗，其中5例同时服用熊脱氧

胆酸和糖皮质激素，9例单独服用熊脱氧胆酸，2例

单独服用糖皮质激素，3例仅给予抗感染保肝等对

症支持治疗。12例接受外科治疗，其中5例行胆管

空肠RotLx-en-Y吻合，2例行胆管空肠Roux．en—Y吻

合+u管引流，3例行单纯T管引流，2例行肝移

植。本组中11例联合行内镜介入治疗，其中8例行

ERCP支架置入，2例行单纯ERCP取石+ENBD，

1例行PTBD引流。

2结果

2．1实验室检查结果

30例患者ALP 50一1183 U／L，其中2l例超过

正常值3倍，11例超过正常值5倍。31例患者GGT

54—1965 U／L，其中26例超过正常值3倍，23例超

过正常值5倍。29例患者ALT lO一40 U／L，26例

患者AST 10～40 U／L。15例CAl9—9、CAl25、CEA、

CA242血清浓度超过正常值，有2种或2种以上肿

瘤标志物升高者7例，13例CAl9—9 84～5000 U／T11l，

4例CEA 9．4—14．4 U／ml。14例自身抗体阳性者，

8例抗核抗体阳性，6例平滑肌肌动蛋白阳性，其中

3例抗中性粒细胞胞质抗体阳性。12例大便隐血试

验阳性。10例HBsAg阳性。

2．2影像学检查结果

B超检查确诊率为3／28，CT检查确诊率为2／24，

MRCP检杏确诊率为2／18，ERCP检查显示肝内胆管

多发性狭窄扩张，呈串珠样改变，确诊率为18／25，

PTC检查确诊率为2／8，术中T管造影检查确诊率

为2／3。肝内胆管扩张17例，肝内外胆管普遍扩张

9例，无明显胆管扩张4例，肝内胆管管径变细

1例。胃镜或上消化道造影显示伴有食管胃底静脉

曲张5例。

2．3病理检查结果

8例患者实验室检查及影像学检查结果为阴

性，其中由肝穿刺活组织检查确诊者3例，术后病理

检查确诊者5例。11例行肝穿刺活组织检查，其中

7例提示PSC，其余4例未见异常。术后病理检查

5例确诊患者中，4例表现为胆管壁增厚，纤维组织

增生呈慢性炎性改变，管腔狭窄(图1)；1例诊断为

胆管癌。

图1原发性硬化性月日管炎患者病理检查结果HE X 100 a：肝内

胆管周罔慢性炎细胞浸润．胆管壁纤维组织增生，胆管狭窄；

b：胆总管壁慢性炎症反应

2．4治疗效果

10例患者随访2—77个月。4例患者术后仍伴

有不同程度的腹胀、腹痛、发热、黄疸、皮肤瘙痒等症

状，其中1例再次行胆肠吻合术，并服用熊脱氧胆

酸；2例接受内镜支架置人进行胆汁引流；l例长期

服用熊脱氧胆酸。4例患者无明显不适，其中2例

行肝移植，1例行ERCP取石，1例服用熊脱氧胆酸。

2例患者因胆管癌死亡，其中1例再次行胆肠吻合

术，1例行ERCP支架置入。

3讨论

本组患者以皮肤、巩膜黄染，发热，腹痛为主要

原因就诊，与国外文献报道的黄疸、体质量减轻、皮

肤瘙痒作为首诊原因不一致。这可能与人种差异有

关。PSC的临床症状无特异性，鉴别诊断较为困难。

我们体会到PSC在临床表现上有以下特点：(I)PSC

的病程较长，通常迁延数年，患者常有多年的右上腹

胀痛、发热或肝功能异常等表现，疾病可呈发作与缓

解交替出现的特点，急性起病者较少见。若出现肝、

脾肿大或体质量下降等体征则提示慢性病程。(2)

PSC属于免疫系统疾病，具有多组织器官受累的特

点，除黄疸、发热、腹痛外，少数患者还可伴有面部蝶

形红斑、毛细血管扩张、雷诺现象、指端硬化、口眼干

燥等免疫系统异常的表现。(3)当合并溃疡性结肠

炎时可出现反复的下腹痛、里急后重、黏液血便等症

状。本组患者伴有溃疡性结肠炎者5例(16％)，低于
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国外文献报道【6。8】。这可能是由于本组例数较少，

或因部分溃疡性结肠炎症状不典型，未经结肠镜检

查确诊有关。

在血清学方面，肝功能检查中ALP、GGT水平

升高程度较ALT、AST水平更为显著，具有一定的临

床指导意义。此外，动态监测肝功能变化还可为选

择有效的治疗方案提供实验室依据。自身抗体与

PSC的发生有一定的相关性，虽然特异性不高，但可

与无明显结石或占位性病变引起的梗阻性黄疸患者

相鉴别。本研究结果表明，近半数的患者伴有一种

或几种血清肿瘤标志物上升，以CAl9—9升高的患

者例数最多，且升高的幅度较大，容易误诊为肿瘤。

本组误诊率为16％(5／31)，包括胆管癌2例，胰头

癌l例，壶腹癌l例。肿瘤标志物在诊断PSC合并

胆管癌方面有一定局限性，其原因尚需进一步的临

床研究。

本组患者行ERCP检查表现为肝内外胆管呈枯

树枝样或串珠样改变，可有多发性狭窄及扩张。通

过比较各种影像学检查方法，ERCP、PTC及术中胆

道造影确诊率较高，优于B超、CT及MRCP检查，

是PSC诊断的金标准p1。

本病的治疗方法包括药物、内镜、肝移植和其他

手术治疗。药物及手术或内镜治疗虽可在短期内使

患者的临床症状缓解，但无法从根本上解决肝内、外

胆管胆汁淤积的状态【101。因此，本组部分患者出院

后仍反复出现发热、腹痛、黄疸等症状，而行肝移植

的患者出院后症状完全缓解，未出现明显不适，故对
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于肝内外胆管广泛受累或处于PSC晚期的患者，积

极行肝移植是改善患者预后最有效的方法。
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第11届全国胃肠外科学术会议征文通知

由中华医学会外科学分会胃肠外科学组主办的“第ll届全国胃肠外科学术会议”定于2010年10月29日在山东省济南

市召开。本次会议将重点围绕胃肠外科疾病的规范化治疗，临床和基础研究的新理念、新技术和新方法进行广泛深入的交流

和探讨。参会代表将获得国家级继续教育I类学分。

征文内容：(1)胃肠外科领域最新临床研究进展和研究成果。(2)胃肠外科临床新技术、新方法的应用经验以及相关研

究。(3)胃肠外科疾病的其他诊疗经验。(4)胃肠外科领域相关的实验研究等。征文要求：未公开发表的论文全文(5000字

以内)和中文摘要(600字以内)。来稿请采用Word格式，文题请用3号黑体字，正文请用小4号宋体字，1．5倍行距。文内请

务必注明作者姓名、工作单位、联系地址、邮政编码、Email及联系电话。组委会推荐Email投稿。征文邮箱：info@gi20lo．org。

地 址：上海市枫林路180号上海中山医院普通外科 联系人：程健 邮政编码：200032

联系电话：021．64041990转2357 截稿日期：2010年8月31日
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