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摘  要 

自身免疫性肝病和干燥综合征在临床上常合并发生，但在临床工作中不易诊疗，现将1例继发全血细胞

减少的病例研究报道，并进行相关讨论。 
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Abstract 
Autoimmune liver disease and Sjogren’s syndrome often occur simultaneously in the clinic, but it 
is not easy to diagnose and treat in clinical work. Now, a case study report of secondary total blood 
cell reduction will be presented and related discussions will be carried out. 
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1. 引言 

自身免疫性肝病是一组因自身免疫系统紊乱造成的肝脏疾病，其中部分患者表现为口干、眼干症状。

临床中常见自身免疫性肝病患者合并干燥综合征，二者可能存在共同的发病机制，制订并选择对二者均

有利的治疗方案，是今后主要的研究方向。目前国内自身免疫性肝病合并干燥综合征的诊治和研究仍存

在一定差异，漏诊或误诊的病例时有报道，是一种“被忽略的常见病”。现通过回顾分析 1 例自身免疫

性肝病合并干燥综合征的诊治过程，以提高正确诊治的能力，并探讨二者的相关性。 

2. 病例资料 

向某，女，68 岁。因“反复口干，眼干 3 年余，加重 1 周”就诊，入院症见：口干、眼干明显，脱

发，双手、双肘、双膝关节疼痛，屈膝困难，腰部及四肢肌肉酸痛，神疲乏力，牙齿片状脱落，猖獗齿，

无关节红肿，无麻木、晨僵，无心悸、胸闷，时感反酸烧心、胃部嘈杂，纳可眠差，二便调，舌红，少

苔有裂纹，脉细数。患者 3 年前无明显诱因感口干、眼干，遂至曲靖市中医医院就诊，行相关检查后诊

断为：1) 自身免疫性肝炎；2) 干燥综合征可能；3) 血小板减少；4) 肺结节性质待查。予中西医住院治

疗后(具体不详)好转出院，出院后口服“熊去氧胆酸胶囊 1# bid、硫唑嘌呤 1# bid、醋酸泼尼松片 4# qd、
雷贝拉唑钠肠溶胶囊 1# qd、碳酸钙片 1# qd”药物控制症状。出院半月后因面部浮肿自行停服醋酸泼尼

松片。2021年8月到曲靖市中医医院抽血复查肝功发现肝损害(具体不详)后加服“复方甘草酸苷片3# bid、
多烯磷脂酰胆碱胶囊 2# bid”保肝治疗。2021 年 11 月 11 日症状反复至我科住院治疗诊断为“干燥综合

征”，入院症见：口干眼干明显，进食干性食物时呛咳，皮肤干，双手指皮肤散在红色皮疹，脱发，双

膝关节疼痛，屈膝困难，双肘、双踝隐痛，颈肩部、双上肢疼痛，病程中可见牙齿片状脱落，活动后感

心悸、胸闷、气促，偶有头晕，纳眠可，二便调。经治疗后病情控制可，出院后调整用药为“甲氨碟呤

片 4# qw、叶酸片 2# qw、白芍总苷胶囊 2# tid、硫酸羟氯喹片 2# bid、多烯磷脂酰胆碱胶囊 2# bid、熊去

氧胆酸胶囊 1# bid、复方甘草酸苷片 2# bid”，出院后患者规律口服上述药物 1 年，后自行停用，病情控

制一般。2023 年 11 月 20 日前无明显诱因上述症状加重，为进一步治疗到我科门诊就诊，门诊以“干燥

综合征”收入院。出院后调整用药为“甲泼尼龙片 2# qd、甲氨碟呤片 4# qw、叶酸片 2# qw、白芍总苷

胶囊 2# tid、熊去氧胆酸胶囊 1# bid、瑞巴派特片 1# tid、碳酸钙胶囊 1# qd”。出院后患者规律服用药物。

既往胃出血病史，否认高血压、糖尿病、冠心病等慢性病病史，否认肝炎、结核等传染病病史，否认手

术史、输血史，预防接种史不详。对青霉素过敏。否认家族性遗传病史，否认家族性肿瘤病史。 
入院后查体，生命体征在正常范围，无皮肤、巩膜黄染，无皮疹，心肺查体未见明显异常，腹软，

无肝区压痛，肝脾肋下未触及，双肾区无叩击痛，双下肢无水肿。舌红，少苔有裂纹，脉细数。专科情

况：脊柱生理弯曲尚可，腰 3~5 椎体棘旁轻压痛，旋颈实验(−)，双侧臂从神经牵拉试验(−)，弯腰活动可；

双手 PIP、MCP、双腕关节无肿胀压痛，无明显尺侧偏斜；双肘、双肩关节无肿胀压痛；双上肢上举无
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受限；双膝关节明显肿胀，压痛(+)，浮髌试验(+)，双侧髌骨研磨试验(+)；双踝无肿胀、压痛，双足跖趾

关节无肿胀、压痛，无许状指、匙状甲。辅助检查：2024-1-12 血沉，血细胞分析：血沉 42 mm/h，白细

胞 2.65 (109/L)，嗜酸性粒细胞百分比 0.00%，中性细胞数 1.73 (109/L)，淋巴细胞数 0.65 (109/L)，嗜酸性

粒细胞 0.00 (109/L)，红细胞 3.48 (1012/L)，血红蛋白 109 g/L，红细胞压积 0.34 L/L，红细胞分布宽度(SD) 
60.70 fL，红细胞分布宽度(CV) 17.20%，血小板 63 (109/L)，血小板压积 0.07%。凝血功能：正常。肝功

能：直接胆红素 7.3 (umol/L)，总胆汁酸 17.7 (umol/L)，前白蛋白 117 mg/L，胆碱酯酶 4615 (U/L)，天门

冬氨酸氨基转移酶 42 U/L，乳酸脱氢酶 255 U/L，α-羟丁酸脱氢酶 220 U/L。类风湿因子(RF)阴性，抗环

瓜氨酸多肽抗体(CCP)阴性。抗核抗体谱：抗核抗体初筛阳性，抗核抗体核型着丝点型，抗核抗体滴度

1:1000，抗着丝点抗体阳性+++。自免肝谱：抗线粒体 M2 亚型抗体阳性，抗 Sp100 抗体阳性。免疫功能：

补体 C3 0.80 (g/L)，免疫球蛋白 A 5.19 (g/L)，免疫球蛋白 M 3.82 (g/L)。电解质：钙 2.18 (mmol/L)。25
羟维生素 D 测定：21.20 (ng/ml)。血脂四项、抗链球菌溶血素 O、肾功、空腹血糖、白介素五项、尿常规、

粪便常规、痰培养、AFP、CEA、糖类抗原、乙肝、丙肝抗体未见异常。上腹部彩超示：超声表现符合

肝硬化声像，请结合肝功及临床，胆囊壁水肿增厚。胸部 CT 平扫示：双肺散在小结节，建议随访观察；

主动脉及冠状动脉钙化；扫描野胆囊周围积液。心脏彩超示：升主动脉、主动脉内径增宽，三尖瓣、主

动脉少量反流，左心室舒张功能减低。2021-11-16 送检下唇腺病理示：送检唇腺组织充血、水肿，小叶

结构完整，小灶小叶内导管上皮增生，周围散在淋巴细胞、单核细胞浸润，结合唇腺定度标(5 灶，>50
个/HFP)。中医诊断：燥痹–气阴两虚证。西医诊断：1) 干燥综合征；2) 自身免疫性肝病；3) 全血细胞

减少；4) 门静脉高压；5) 食管胃底静脉曲张破裂出血史。 
中西医结合治疗，西医治疗口服甲氨蝶呤片 10 mg/次，1 次/周，白芍总苷胶囊 0.6 g/次，3 次/天，甲

泼尼龙片 40 mg/次，1 次/天，以调节免疫功能，抑制免疫炎症；瑞巴派特片 0.1 g/次，3 次/天，保护胃黏

膜；熊去氧胆酸胶囊 250 mg/次，3 次/天，改善胆汁代谢；碳酸钙胶囊 0.5 g/次，1 次/天，补充钙剂。中

医治疗标本同治，治以益气养阴，补益气血，方选生脉六味二至汤合当归补血汤加减，中成药予“院内

清肺润燥合剂”清肺润燥，配合中医理疗。 

3. 讨论 

对于本病例目前诊断考虑：1) 干燥综合征；2) 自身免疫性肝病；3) 全血细胞减少；4) 门静脉高压；

5) 食管胃底静脉曲张破裂出血史。 
干燥综合征(Sjögren syndrome, SS)是一种系统性自身免疫性疾病，以淋巴细胞增殖、外分泌腺进行性

破坏和自身抗体的存在为特征。SS 常见的临床表现为干燥、疲劳及肌肉骨骼疼痛等，亦可出现全身症状

[1]，肝脏受累较为常见，国内报道 SS 合并血细胞减少患病率高达 49.6%，其中白细胞减少最为常见，严

重者可继发血液系统恶性肿瘤[2]。自身免疫性肝病(autoimmune liver disease, AILD)是因体内免疫功能紊

乱引起的一组慢性肝病，主要表现为肝组织损伤和肝功能指标异常，以自身免疫性肝炎(autoimmune 
hepatitis, AIH)和原发性胆汁性肝硬化(primary biliary cirrhosis, PBC)为典型代表[3]。该病例为临床病例中

的经典案例，以干燥综合征、自身免疫性肝病为原发疾病，全血细胞减少为继发疾病，相关临床症状较

严重。 
对于 SS 合并 AILD 的患者，尚无统一的治疗方案。AILD 的治疗药物主要包括熊去氧胆酸(UDCA)、

免疫抑制剂、糖皮质激素。UDCA 可改善部分 AILD 患者的生化指标，AILD 晚期应用 UDCA 疗效差时

可选择联合应用糖皮质激素或免疫抑制剂改善病情[4]。关于免疫抑制剂和激素的用法，需讨论以下几点：

1) 患者干燥综合征、自身免疫性肝病诊断明确，须运用免疫抑制剂治疗，结合该患者全血细胞减少，可

使用环孢素 A (cyclosporine A, CsA)等钙调磷酸酶抑制剂。CsA 是一种免疫抑制剂，具有抑制 T 淋巴细胞、
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促进造血功能的作用，还可促进肾脏中的促红细胞生成素的产生，起到改善骨髓造血功能的作用，对贫

血有一定缓解作用[5]，可纠正血细胞减少症[6]。然而，CsA 的群体药代动力学显示，CsA 的全身清除率

随总胆红素、总胆汁酸的升高而降低，主要与 CsA 经肝代谢，且代谢产物经胆汁排泄有关[7]。结合该患

者肝功能的情况，故不予考虑。该患者自 2021 年 11 月于我科诊断为干燥综合征后就规律口服甲氨蝶呤

(methotrexate, MTX)治疗，且病情维持较稳定，故目前免疫抑制剂方案不变，继予 MTX 治疗，择期复查

肝功能评估有无肝功能影响。MTX 具有抗炎和免疫抑制作用，已有临床考察发现 MTX 联合帕夫林胶囊、

白芍总苷或者雷公藤多苷对 SS 的治疗疗效显著[8]。2) 患者肝功能损害较重，考虑将泼尼松调换为泼尼

松龙抗炎镇痛，减少进一步肝功能的损害。泼尼松龙是泼尼松的体内活化代谢产物，泼尼松本身无生物

学活性，需在肝脏将 11-羰基转化为 11-羟基，泼尼松龙才能发挥药理作用[9]。该患者合并血细胞减少，

初始剂量选择在 40 mg/d，于 4 周内逐渐减量至 10 mg/d。 
干燥综合征在中医文献中并无确切病名，但根据其口干、眼干等症状，可归属于中医“燥痹”范畴。

“燥痹”之病名，为当代国医大师路志正所提出，并指出燥痹的主要病机是阴血亏虚证，津枯液涸。其

临床表现为：肢体关节隐隐作痛，不红不肿，伸曲不利，口舌干燥，肌肤干涩，燥渴欲饮[10]。该患者以

反复口干、眼干为主诉，伴有明显的神疲乏力，舌红，少苔有裂纹，脉细数，中医辨证为气阴两虚证，

中药内服方选用生脉六味二至汤益气养阴，在此基础上合用当归补血汤加减进一步加强补益气血之功。

生脉六味二至汤由生脉散、六味地黄汤、二至汤组合而成。生脉散首载于《医学启源》，全方人参、麦

冬、五味子三味，药味精炼，共奏益气生津、敛阴止汗之效[11]。六味地黄汤系北宋名医钱仲阳之名方，

始创于其《小儿药证直诀》，是中医滋补肝肾的代表方剂[12]，二至汤是滋阴降火名方，由女贞子、墨旱

莲两味药组成，肝肾之阴充足，全身阴液也就得以滋养。当归补血汤组方独特，药简力宏，方中重用黄

芪，用量倍于当归，补气生血，用于治疗血虚生热，现代药理学研究发现，当归补血汤的药理作用有促

进造血功能、调节免疫、防治骨科疾病、抗纤维化、抗肿瘤等[13]。处方如下：人参 15 g、麦冬 15 g、五

味子 10 g、生地黄 15 g、山药 15 g、山萸肉 15 g、牡丹皮 10 g、茯苓 10 g、盐泽泻 10 g、女贞子 15 g、
墨旱莲 15 g、当归 15 g、黄芪 30 g，3 剂中药服用后，患者口干眼干缓解，舌红，少苔，裂纹较前缓解，

自觉乏力症状改善。效不更方，继用。此外，患者白细胞较低，加用地榆升白片对症治疗。地榆升白片

的成分主要为地榆，辅料为蔗糖。基础研究表明，地榆的主要成分为地榆皂苷、鞣质、大黄酚、胡萝卜

苷、β谷甾醇及儿茶素等，而鞣质和皂苷类成分被认为是地榆发挥其升白效果的主要活性成分[14]。实验

研究表明，地榆皂苷 I 可显著升高骨髓抑制小鼠白细胞数量和中性粒细胞数量，激发其造血干细胞自噬

的发生，并显著上调造血干细胞中 Atg5、Atg7 和 Beclin-1 蛋白的表达水平，地榆皂苷 II 通过激活 3 大细

胞凋亡通路来抑制肿瘤细胞的增殖，促进肿瘤细胞的凋亡，间接对白细胞减少症起治疗作用[15]。 
通过该实际临床案例可以更好、更具象的认知干燥综合征合并自身免疫性肝病，可以通过生化检验、

影像学检查甚至有创活检，更早发现自身免疫性肝病，更加全面考虑这一大类疾病，降低误诊、漏诊率，

尽早干预，尽早用药治疗，延长病人的生命，提高患者生命质量。干燥综合征合并自身免疫性肝病时，

免疫抑制剂和激素可控制原发疾病的活动，减缓病情的进展，继发全血细胞减少时，积极运用中医中药

的优势，改善症状，提高患者战胜疾病的信心。 
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