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摘  要 

目的：探讨IgG4相关性硬化性胆管炎(IgG4-SC)的临床表现、误诊误治原因及防范措施。方法：对2025
年6月误诊为胆管癌(CCA)的一例IgG4-SC患者的临床资料、实验室检查、影像学检查和活组织病理检查

进行回顾性分析。结果：本例因突发黄疸入院，行实验室检查、影像学检查等，初步诊断为肝门部胆管

癌(HCCA)。拟给予患者手术治疗，但因发现患者血清IgG水平异常，借阅外院活组织病理切片重新检查，

最终确诊为伴I型自身免疫性胰腺炎(AIP)的IgG4-SC。停止手术后给予患者糖皮质激素治疗，患者病情好

转。3周后复查腹部计算机断层扫描(CT)显示胆道未见狭窄。结论：IgG4-SC为临床上较少见的胆道狭窄

性疾病，临床表现及影像学特征与胆管癌高度相似，给其诊断带来巨大挑战，对于可疑的胆管病变，在

鉴别诊断中应该充分考虑IgG4-SC，结合患者血清学IgG4检查及活组织病理检查可有助于IgG4-SC的诊断

和治疗。 
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Abstract 
Objective: This paper aims to explore the clinical manifestations, causes of misdiagnosis and mis-
management, and preventive measures of IgG4-related sclerosing cholangitis (IgG4-SC). Methods: 
A retrospective analysis was conducted on the clinical data, laboratory tests, imaging examinations, 
and histopathological examinations of a patient with IgG4-SC who was misdiagnosed as cholangio-
carcinoma (CCA) in June 2025. Results: This patient was admitted due to sudden jaundice and un-
derwent laboratory tests, imaging examinations, etc. The initial diagnosis was hilar cholangiocarci-
noma (HCCA). The patient was planned for surgical treatment, but due to the abnormal serum IgG 
level found, the biopsy from another hospital was borrowed for re-examination, and the patient was 
finally diagnosed as IgG4-SC with type I autoimmune pancreatitis (AIP). After stopping the surgery, 
the patient was treated with glucocorticoids, and the condition improved. Three weeks later, a re-
examination of abdominal computed tomography (CT) showed no stenosis in the bile duct. Conclu-
sion: IgG4-SC is a relatively rare biliary stenosis disease in clinical practice. Its clinical manifesta-
tions and imaging features are highly similar to cholangiocarcinoma, posing great challenges for its 
diagnosis. For suspected biliary lesions, IgG4-SC should be fully considered in differential diagnosis. 
Combining the patient’s serological IgG4 test and histopathological examination can help with the 
diagnosis and treatment of IgG4-SC. 
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1. 引言 

IgG4 相关性硬化性胆管炎(IgG4-SC)是由 IgG4 引起的胆道纤维化炎性狭窄，是 IgG4 相关性疾病

(IgG4-RD)的一种。国内外相关的报道较少、流行病学数据的不足给 IgG4-SC 的诊断带来较大的困难[1] 
[2]。大多数情况下，IgG4-SC 与 I 型自身免疫性胰腺炎(AIP)同时发生，孤立性 IgG4-SC (不伴有 AIP 的

IgG4-SC)的比较少见，约为全部 IgG4-SC 的 8% [3]，且通常没有明显的症状，最主要的临床表现为梗阻

性黄疸、全身乏力等，与原发性硬化性胆管炎(PSC)或胆管癌(CCA)表现相似[2] [4]。对于 IgG4-SC 的诊

断，通常是以活组织病理学检查作为金标准，实验室检查的价值常常被低估。有研究表明，血清 IgG4 水

平达正常上限的 4 倍时，可 100%排除原发性硬化性胆管炎及胆管癌[5]，这凸显了实验室检查结果对提

高 IgG4-SC 的准确诊断标准的重要性，也强调了对这种疾病独特特征的认识。现对大理大学第一附属医

院普外二科 2025 年 6 月收治的一例误诊为肝门部胆管癌(HCCA)的 IgG4-SC 患者的病例资料进行回顾性

分析，旨在提高临床医师对这一少见疾病的认识与了解，为临床降低 IgG4-SC 误诊率提供参考。 

2. 病例资料 

男，65 岁，既往有乙型病毒性肝炎病史，因“突发皮肤及巩膜黄染 1 周”入院。患者 4 月前曾因中
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上腹部持续性胀痛就诊于当地县级医院，腹部计算机断层扫描(CT)显示胰体尾部占位(图 1)，被初诊为胰

腺占位性病变，接受了“胰体尾部及脾脏切除”手术治疗，术后患者腹痛缓解，活组织病理检查结果提

示：胰腺炎(非 AIP)。患者术后 3 月突然出现皮肤以及巩膜的黄染、食欲不振以及全身乏力，并否认近期

体重下降。于是患者来我院就诊，主要实验室检查结果显示以下内容：总胆红素(TBI) 232.2 umol/L，直

接胆红素(DBI) 141.8 umol/L，间接胆红素(IBI) 90.4 umol/L，DBI/TBI > 60%，碱性磷酸酶(ALP) 416 U/L，
γ-谷氨酰转移酶(GGT) 403 U/L，丙氨酸转氨酶(ALT) 20 U/L 和天冬氨酸转氨酶(AST) 62 U/L。肿瘤标志

物，包括甲胎蛋白(AFP) 3.05 ng/mL，癌非胚抗原(CEA) 2.80 ng/mL 和 CA 19-9 34.53 U/ml，均在正常范

围内。乙型肝炎检测呈阳性，甲型、丙型和戊型肝炎检测呈阴性。腹部 CT 显示肝内胆管明显扩张，肝总

管不规则增厚、狭窄(图 2)。鉴于诊断的不确定性，综合患者的影像学检查、既往活组织病理检查结果和

临床表现，我们怀疑患者为肝门部胆管癌，准备给患者进行手术治疗。但在术前对患者的实验室检查进

行仔细查阅时发现，患者的一项免疫球蛋白测定检查中显示 IgG 为 19.3 g/L↑(参考范围：7.0~16.0 g/L)，
于是我们进一步对患者的血清 IgG4 水平进行检查，检测结果为 259 mg/dL (参考范围：0~200 mg/dL)。于

是我们考虑患者是否为 IgG4-SC，基于孤立性 IgG4-SC 比较少见，以及当地县级医院胰腺活组织病理检

查的结果，使我们诊断出现困难。我们联系病理科、风湿免疫科进行多学科会诊，仔细查看患者的病理

检查报告单，发现其对该标本的诊断似乎出现了错误，于是我们借阅患者外院的活组织样本切片重新进

行了活组织病理检查，得到证实患者胰腺组织间质纤维增生，大量淋巴细胞及浆细胞浸润，病理诊断：I
型自身免疫性胰腺炎(AIP)。免疫组织化学染色显示 IgG4 阳性细胞计数升高(10 个>HPF) (图 3)，这与患

者初次的病理检查结果不同。我们果断停止手术准备，并查阅该疾病相关的诊疗指南后，给予患者醋

酸泼尼松 0.6 mg/(kg∙d)药物治疗。患者规律糖皮质激素治疗 3 周后复查显示血液中胆红素指标明显下

降，腹部 CT 显示肝内胆管未见明显扩张，肝总管未见明显增厚、狭窄(图 4)。胰胆管成像(MRCP)显示肝

内胆管未见明显扩张，肝总管显影良好，管径无增粗(图 5)。结合临床数据、影像学检查以及活组织病理

检查结果，最终患者诊断为伴有 AIP 的 IgG4-SC，无需进行手术治疗，继续给予患者激素药物治疗并进

行密切监测。出院后随访，第 3 个月患者未出现黄疸、全身乏力等症状，因自身原因未返院进行检查。

第 6 个月患者未诉身体不适，返院行 MRCP 显示肝内胆管未见明显扩张，肝总管显影良好，管径无增粗

(图 6)。 
 

 
Figure 1. Abdominal computed tomography (CT): A space-oc-
cupying lesion in tail of the pancreas 
图 1. 腹部计算机断层扫描(CT)：胰体尾部占位性病变 
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Figure 2. Abdominal computed tomography (CT): (a) The intrahepatic bile ducts are significantly 
dilated; (b) The ductuli hepaticus communis shows irregular thickening and narrowing 
图 2. 腹部计算机断层扫描(CT)：(a) 肝内胆管明显扩张，(b) 肝总管不规则增厚、狭窄 

 

 
Figure 3. Histopathological examination: shows IgG4-related autoimmune pancreatitis (AIP) 
图 3. 活组织病理检查：显示 IgG4 相关自身免疫性胰腺炎(AIP) 

 

 
Figure 4. Abdominal computed tomography (CT): No obvious dilation of the intrahepatic bile ducts 
was observed, and no significant thickening or narrowing of the common hepatic duct was noted 
图 4. 腹部计算机断层扫描(CT)：肝内胆管未见明显扩张，肝总管未见明显增厚、狭窄 
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Figure 5. Magnetic resonance cholangiopancreatography (MRCP) 
after 3 weeks of pharmacotherapy: No obvious dilation of the intra-
hepatic bile ducts was observed, and the common hepatic duct was 
well visualized with no increase in its diameter 
图 5. 药物治疗 3 周后的胰胆管成像(MRCP)：肝内胆管未

见明显扩张，肝总管显影良好，管径无增粗 

 

 
Figure 6. Magnetic resonance cholangiopancreatography (MRCP) 
after 6 months of pharmacotherapy: No obvious dilation of the 
intrahepatic bile ducts was observed, and the common hepatic 
duct was well visualized with no increase in its diameter 
图 6. 药物治疗 6 个月后的胰胆管成像(MRCP)：肝内胆管

未见明显扩张，肝总管显影良好，管径无增粗 

3. 讨论 

3.1. 疾病概述 

IgG4-RD 是一组可累及全身多个器官及系统的慢性炎症伴纤维化的疾病[6]。累及胰腺时表现为 AIP，
也是最常见的 IgG4-RD 疾病之一[7]；累及胆管时则表现为 IgG4-SC，最早由 Björnsson 等人提出[8]，临

床表现常以梗阻性黄疸、腹部不适、肝功能异常等为主，男女比例约为 4:1，多见于中老年男性[3]，但近

期也有报道发现婴幼儿也存在发病，且情况更为复杂[9] [10]。此外，研究发现 83.7%的 IgG4-SC 通常伴
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随着 AIP [2]，孤立性 IgG4-SC 比较少见，约为全部 IgG4-SC 的 8% [3]，鉴于与 AIP 的强相关性，它的

存在支持 IgG4-SC 优于恶性肿瘤。 
胆管癌(CCA)是指来源于胆管上皮细胞的恶性肿瘤，外科手术切除是唯一有效的治疗手段。但由于

IgG4-SC 患者临床症状以及影像学表现常常与原发性硬化性胆管炎或胆管癌表现相似，明确诊断存在困

难，因此将 IgG4-SC 误诊为胆管癌的情况不在少数，(尤其是孤立性 IgG4-SC) [11] [12]，并且往往由术后

的活组织病理检查才得以确诊 IgG4-SC。错误的药物治疗或不必要的手术给患者的身心带来了巨大的伤

害，因此我们有必要在术前进行确切的鉴别诊断。 

3.2. 诊断方法  

目前，IgG4-SC 的诊断标准包括 2012 年由日本学者制定的 IgG4-SC 诊断标准[13]、2008 年制定的

HISORt 诊断标准[14]以及根据胆道狭窄部位制定的影像学诊断标准[15]，而我国主要以 2012 年日本学者

制定的诊断标准为主。在各个诊断标准中，依然是以组织病理学诊断作为金标准，主要特征包括淋巴浆

细胞浸润、IgG4 阳性细胞浸润、席纹状硬化及闭塞性静脉炎[13]。免疫组化染色 IgG4 浆细胞和 IgG4/IgG
比率也对于确认 IgG4-SC 有重要意义。血清学标志物中，血清 IgG4 水平也是诊断标准不可或缺的一部

分，一般认为 IgG4 水平≥135 mg/dL 具有诊断意义，也有研究表明 IgG4 水平达正常上限 4 倍时可 100%
排除原发性硬化性胆管炎及胆管癌，明确诊断为 IgG4-SC [5]。影像学检查方法，如磁共振(MRI)、磁共振

胰胆管成像(MRCP)，同时内窥镜逆行胰胆管造影术(ERCP)和超声内镜检查(ESU)也是 IgG4 SC 的诊断关

键措施[16]。在 MRI 和 MRCP 中，IgG4-SC 通常会显示出胆管壁增厚、均匀性增强和长段狭窄，而没有

胆管癌中常见的占位效应[17]，同时影像中也可对胆道狭窄程度进行评估。EUS 和导管内超声检查(IDUS)
可显示胆管壁增厚情况，提供可视化操作并实现实时针吸，但由于采样限制，诊断率有限[16]。然而该患

者因早期诊断思路偏差以及技术限制，部分影像学检查未完善，导致资料缺失，为明确诊断带来困难。 

3.3. 治疗方法 

IgG4-SC 的治疗以 2019 年指南[18]推荐的口服泼尼松龙为主，初始剂量为 0.6 mg/(kg∙d)，并在 2-3 个

月内逐渐减少到 5 mg/d 维持，持续至少 36 个月。对于影像学和血清学改善良好的患者，可以停止使用

糖皮质激素，但应密切监测患者是否复发。大多数患者对糖皮质激素治疗反应良好，然而存在 19%~50%
的患者会出现复发或缓慢进展[4]。当患者糖皮质激素治疗无效，或缓解后复发，或存在糖皮质激素禁忌

证时，可联合应用免疫抑制剂，如甲氨蝶呤、硫唑嘌呤、环磷酰胺、利妥昔单抗或其他药物[3] [19]。2024
年的一项研究证明一种新的 CD19 靶向疗法可以降低 IgG4 相关疾病发作的风险，这一方法可能对未来的

治疗提供新方向[20]。 

3.4. 误诊原因 

(1) 该病临床发病率低，对其认识不足，临床表现无特异性，在初诊期间，容易鉴别错误而诊断为原

发性硬化性胆管炎，甚至胆管癌。本研究中患者第一次就诊时选择的是当地县级医院，对该疾病的收治

较少，加之该病例并非以黄疸起病，同时受限于其病理科检验设备等，因而误诊为胰腺炎(非 AIP)。因此

第二次因黄疸起病来我院就诊时，未能及时联系该疾病的特点，导致误诊为胆管癌。(2) 选择检查手段不

全面，初诊时仅仅做了腹部 CT 检查，MRCP、ERCP 等关键影像学资料缺失，甚至忽略了实验室检查的

重要性。本文病例的诊疗过程中，虽然血清 IgG4 水平不是诊断 IgG4-SC 的标准条件，但因较早发现其

IgG4 水平异常，让我们的诊断有了新方向。(3) 过于信赖活组织病理检查，本文病例中外院的活组织病

理检查结果误导了我们的临床诊断思路。 
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3.5. 防范误诊措施 

在接诊以黄疸起病的胆道狭窄患者时，需及时地完善实验室、影像学等检查，必要时增加鉴别诊断

的特异性检查，如血清 IgG 抗体、MRCP 等，防止因检查不全导致诊断错误，使患者出现不必要的治疗

以及难以恢复的医源性损伤。本文病例诊断初期因证据不足，被误诊为胆管癌，尤其当患者突然出现胆

道狭窄病变时，更应及时关注是否同时有 AIP 的存在，与 IgG4-SC 这一少见疾病相鉴别，同时还要警惕

孤立性 IgG4-SC 这一特殊类型。此外，还需要更多病例来支持我们的理论和治疗方案。 

4. 结论 

该病例突出了在错误的活组织病理检查结果为前提条件下，诊断 IgG4-SC 带来的巨大挑战。当血清

IgG4 水平出现异常时，应考虑到 IgG4-SC 的可能，并高度怀疑 AIP 的存在，必要时要积极地进行内镜超

声引导下细针穿刺、胆道细胞学检查或胆道活组织病理检查以明确诊断。准确诊断需要结合临床表现、

实验室检查、影像学和活组织病理学检查的结果，虽然活组织病理学检查是金标准，但是不能忽略其他

检查的价值。我们应当对胆道狭窄的患者保持 IgG4-SC 的怀疑，争取早期识别并正确治疗，避免误诊、

漏诊，以及不必要的手术治疗。 

声  明 

本研究已通过伦理委员会审核批准，获得患者知情同意。 
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